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Réle de I'épithélium des voies aériennes supérieures

Conduire [’air vers les voies aériennes inférieures

Coupe coronale Coupe axiale



Roéle de I’épithélium des voies aériennes supérieures

Humidifier et réchaufter Iair

Coupe coronale



Roéle de I’épithélium des voies aériennes supérieures

Filtrer Vair, protéger les voies aériennes inférieures
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I'épithélium respiratoire : 1¢ ligne de défense des voies aériennes
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Protéines de défense sécrétées
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Interrogatoire: moment-clé

Examen clinique

Evaluer les symptomes rhinologiques
Anosmie, hyposmie
Douleur faciale
Obstruction nasale (facteur positionnel/a bascule)
Rhinorrhée claire/purulente/ant/post
Efernuements, prurit
Saignement
Atcd de chirurgie sinusienne

EValuer les symptomes otologiques
Otalgie<¢
Otforrhéeehypoacousie?
Atcd d’ofites, yoyo@e




Symptomatologie rhinosinusienne

* 'obstruction nasale

Génant a l'effort, respiration buccale, voie nasonnée,

troubles du sommeil, ronflements....
Tres fréquente...81 % des patients

inconfort permanent 32%

* la rhinorrhée purulente antérieure et postérieure

Rechercher une hyperréactivité nasale (prurit, éternuements) m
N

Ecoulement purulent rarement extériorisé.......

permanente 20%

Franco LP Braz J Otorhinolaryngol.2009, Daniel S. Paediat Resp Rev. 2006, iCmmino Clin Otolaryngol. 2003, Rosbe KW, Int J Pediatr Otorhinolaryngol. 2001,
Weber A,. Laryngoscope. 1999, Batsakis JG, Ann Otol Rhinol Laryngol. 1996, Coste A, Rhinology. 1995,, Davidson TM, Laryngoscope. 1995,
Umetsu DT, Lancet. 1990



Symptomatologie rhinosinusienne

e les troubles de I'odorat

_ A rechercher devant une perte d’appétit
 difficile a préciser chez I'enfant (7%)

L
v

* les céphalées et douleurs faciales

Préciser la localisation, la durée, la fréquence.....

journalieres 23%

Seuls 10-15% des patients CF expriment spontanément des symptomes sinusiens ......

Importance to question sinonasal symptoms in CF patients Pediatr Pulm Bock et al, 2017 ; Aanaes K, JRhinology. 2013, Franco LP Braz J Otorhinolaryngol.2009, Daniel S.
Paediat Resp Rev. 2006, iCmmino Clin Otolaryngol. 2003, Rosbe KW, Int J Pediatr Otorhinolaryngol. 2001, Weber A,. Laryngoscope. 1999, Batsakis JG, Ann Otol Rhinol
Laryngol. 1996, Coste A, Rhinology. 1995,, Davidson TM, Laryngoscope. 1995,

Umetsu DT, Lancet. 1990



Examen clinique

spéculum nasal

International consensus statement on allergy and rhinology:
rhinosinusitis executive summary
Orlandi et al 2016



Imagerie des sinus

Scanner des sinus

* non systématique
* aide pour la localisation de la pathologie
* indispensable pour la chirurgie

Coupe coronale Coupe axiale
EPOS 2012: European position paper on International consensus statement on allergy and rhinology:
rhinosinusitis and nasal polyps rhinosinusitis executive summary

Fokkens W/ et al, Rhinology. 2012 Orlandi et al 2016



Localisation de l'atteinte: nasale ou nasosinusienne?

Dysfonctionnement nasal

Pathologie turbinale ou septale




Localisation de I’atteinte: nasale ou nasosinusienne?

Dysfonctionnement nasal

Hypertrophie des végétations adénoides




Localisation de l’atteinte sinusienne

Dysfonctionnement sinusien

localisé




Endoscopie nasale de patients atteints de mucoviscidose

Sujet sain

Méat moyen droit de deux patients atteints de mucoviscidose

Histologie: majoritairement infiltration lympho-plasmocytaire ou polynucléaires neutrophiles
cependant 25% infiltration polynucléaires éosinophiles (a publier!)



Scanner du massif facial d’un patient sain

Coupe coronale Coupe axiale



Scanner du massif facial et mucoviscidose

Computed Tomography Description of the Uncinate

Process Angulation in Patients With Cystic Fibrosis and

Comparison With Primary Ciliary Dyskinesia, Nasal Polyposis,

and Controls. Hervochon R, Teissier N, Blondeau JR, Remus N, Bassinet L
Canoui-Poitrine F, Van Den Abbeele T, Pruliere-Escabasse V.

Ear Nose Throat J. 2019 Feb;98(2):89

Coupe axiale

Coupe coronale Coupe axiale



Scanner du massif facial, IRM et mucoviscidose
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55 patients CF en bilan pré-greffe
3 mucoceles frontales asymptomatiques

Solares CA et al., Am J Otolaryngol 2007



Atteintes ORLs dans la DCP

Journal of =
Clinical Medicine ﬁn\bfy

Article
Critical Evaluation of Sinonasal Disease in 64 Adults

with Primary Ciliary Dyskinesia
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Démarche diagnostique

Suspicion cliniqgue : syndrome sino-pulmonaire
ou syndrome de Kartagener

Résultats normaux : stop Tests fonctionnels Résultats limites ou non
(sauf si clinique trés évocatrice {—— NOnasal+FBC >  contributifs:
discuter 2éme contréle +) Bilan para-clinique 2&éme prélévement

ﬂ

Analyse de l'ultrastructure ciliaire

ﬂ

Génétique



Enjeu du diagnostic d’'une DCP

Le Retard diagnostic!!

e lers symptomes a 4 ans (Frija-Masson Thorax 2017 ; 72(2):154-160)
* Age au diagnostic (médiane) est de 23 ans (Shah ERJ 2016; 48 : 441-450)

* 35% des patients consultent leur médecin plus de 40 fois avant d’étre
adressés a un centre expert (Behan ERJ 2016; 48(4): 1096-1107)

e Corrélation négative entre age au diagnostic et VEMS — PA (Shah A et al,
ERJ 2016)



Chez ’enfant

« Détresse respiratoire neo natale chez un enfant a terme, a la
naissance ou a 12 a 24h de vie

e Situs Inversus

« Otites moyennes ali uéséOI\/IA) et séro-muqueuses (OSM) recidivantes
et/ou persistantes. Pose d’ATT (expulsion obturation)

« Congestion nasale permanente, Sinusite oedémato purulente,
polypose nasosinusienne

« TOoux grasse permanente
 Asthme résistant au traitement habituel
« A8 ans, 50 % des enfants DCP ont des DDB

Shapiro 2016 Pediatr Pulmonol; 51 : 115 -132



Validité du PICADAR chez I'adulte?

PICADAR
Does the patient have a daily wet cough that started in Yes - complete PICADAR
early childhood?
No - STOP. PICADAR is not designed for
AntéCéd e nts fa m i | ia UX patients without a wet cough
)
e a4 7 1. Was the patient born pre-term or full term? Term 2
consanguinite : ‘ - :
2. Did the patient experience chest symptoms in the Yes 2
neonatal period (e.g. tachypnoea, cough, pneumonia)?
V4 7 .
Hete rOtaXIe 3. Was the patient admitted to a neonatal unit? Yes 2
4. Does the patient have a situs abnormality [situs Yes 4
7 H H z inversus or heterotaxy)?
Detresse respiratoire néonatale . .
5. Does the patient have a congenital heart defect? Yes 2
. . . . 6. Does the patient have persistent perennial rhinitis? Yes 1
Atteinte sinusienne, oreille — . A
7. Does the patient experience chronic ear or hearing Yes 1
symptoms [e.g. glue ear, serous otitis media, hearing
moyen ne loss, ear perforation)?
Total score =

Troubles de la fertilité

Autres pathologies (malformation
cardiaque, rétinite pigmentaire, polykystose
rénale, scoliose, pectus excavatum)

2 5:Se 90%; Sp 75%

Sensitivity

0.2
e PICADAR
Best model
0.0 : . ‘ . . Behan Let al, Eur Respir J 2016
0.0 0.2 0.4 0.6 0.8 1.0

1-Specificity



Caractéristiques rhinosinusiennes des patients adultes atteints de DCP

Symptomes&hinosinusiensin=64)2 Hypertrophie des
1008 cornets inférieurs
90m :51%
80r
708 Endoscopie
- nasale
%0 508
- anormale
30 98,4%
iz . Sécrétions muco-
B . 220
N _ purulentes : 33%
Rhlnorrheem Obstruction? Douleur@ Dysosmief@ Hyperreactnvnte@ Epistaxis@
nasale@ nasalel
FZ
Littérature : 25% Bra et A

2005
P . . . ) 33% Noone et Al.
Pas de correlations entre atteinte rhinosinusienne et typeooe DCP ou

ER
AALLC o JUUc

Sécrétions collantes

|” adulte g




Imagerie rhinosinusienne chez le patient DCP adulte (n=41)

Anomalie de développement 36,6% Opacités sinusiennes : 89%

Littérature : 56-73% Littérature : 100% EI Sayed et
El Sayed et Al. 1997, : Al. 1997
Pifferi et Al. 2013 :

Hypoplasie : 63,4%

Agénésie : 19,5% -

Score moyen de Lund Mac Kay : 6,2 &+ 3,6

Anomalies de développement Opacités partielles mais quasi
fréquentes i constantes



Corréelation des symptomes rhinologiques avec I'age

Répartition@luBcore@iesZymptomeshino-sinusiens@nFonctioniel
I'ageRt@esBAnomaliesXiliaires?
700 2l
60
o ¢ e * 2 .
500 : ° * 2
¢ s $ * o
2 408 L J *
® #BD
5 s ¢ . #CC
30 * 5 ¢ * 9 ® #Normal
$ o 2 ¢
201 ‘ ’ ‘
106
(r=0,2 ; p=0,02 ; Spearman)
OoR T T T T ]
o 2B 4R 61 8 100 120
Score@lesBymptdmesihinosinusiensi/ 188




Examen bactériologique au niveau nasal des patients atteints de DCP(n=31)

1 bactérie 69%
84% des prélevements © |
> 2 bactéries 31%

Bactériesfdentifiées@nXultureGuhiveau@iuGnéats?
moyen{%)fh=310
Klebsielle@®xytocal | 30
Propionibacterium@cnest | 3@
Escherichia@oli® | 3@
Branhamella@atarrhalis@ | 3@
Citrobacterkoseri? | 3@
Staphylococcus@iureust | 8
Serratia@narcencenst | 3@
Corynébacterium@ | 3@
Moraxella@atarrahalis@ | 5@
Pseudomonas@eruginosal | 19@
Klepsielle®neumoniael | 3@
Streptococcusneumoniael | | | | 19@
Haemophilus@nfluenzael | | | | | 27m
o 5@ 100 1503 200 250 300
%0

Comparable a la proportion des expectorations (iterature : Noone et Al. 2004

15% de Pseudomonas



Atteinte otologiques chez les patients atteints de DCP

Symptdmes otologiques (n=60)

OSM24% [ &

% 30

0 . Tympanosclérose
D Bl 14%
Hypoacous| ie Otalgie Acouphenes Otorrhée )
Otoscopie |
Audiogramme (n=44) anormale I Poche de
40
35 60% | rétraction
30
5 1 0%
% 20
15
dE B B B
5
° Perforation [
Marmal Surdité de Surdité de {
tramsmission Surdité mixte perception 6%

Persistance d’ OSM <1/4 chez les adultes
Surdité chez 2/3 des adultes

Corrélation entre OSM et VEMS (p=0.01)




Prise en charge ORL des patients DCP

Répartition@les@raitementsk

80@

7037

603

%[ 502+

pas de chirurgie

#d’ oreille

408 73%@
(45)m
308 53%0
(33)a
208
- Lo Ehirurgie@hinosinusiennell
(10 .
om T T T 7
Désinfection? Corticoidesdocaux@ Aérosols@ntibiotiques? Chirurgical@ 5
rhinopharyngéeld -
oy I I 5% 5% 5%0 5%
o , l Il I Il B
A S A S SR R G
N e & & g $ S &
zéo g 0&9 S & N 1{?5& v
. . o 4 O o
1 . 0 R & S S & N NS &
Macrolides %2 dose : 34% & & & & & F S
& QY <8 ° & &
& & .&&
o IR
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A RETENIR SUR ATTEINTES ORLS dans la DCP
chez ’ADULTE

Atteinte rhinoclogique prédominante gquasi contante

symptomes Aavec I'age

amélioration avec prise en charge en centre spécialisé

Atteinte otologique : moins sévere que chez I’enfant

_ _ Ototoxicité aminosides?
1/3 hypoacousie de perception

Toxicite Exotoxin A
pseudomonas

aeruginosa?
Signes d’appel différents chez I'adulte : Sinusite Oedémato purulente + otite sereuse+ hypoplasie/agénésie TDM




En conclusion: chez les patients DCP

« Atteinte rhinosinusienne guasi-constante

SOP rebelle

+

Détresse respiratoire
néonatale

DDB

Hypofertilité
Hétérotaxie

ATCDotologiques

Penser a la DCP diminuer
I'errance diagnostique




PRISE EN CHARGE ORL dans la DCP

Surdité présente dans 2/3 des cas: suivi audiométrique et TDM des rochers
systématique au bilan initial

Contréle des symptdémes rhinosinusiens, objectif principal a LT car le plus
pourvoyeur de diminution de qualité de vie

Suivi par SNOT 22 échelle spécifique de qualité de vie

Endoscopie nasale & prélevement bactériologique systématique annuels
Lavage a grand volume

OSM critere de sévérité de I'atteinte pulmonaire ?




Principes de la prise en charge sinusienne

* Expliquer au patient et famille le continuum respiratoire du nez aux bronches

* Eduquer le patient sur le lavage des fosses nasales

e Expliquer l'intérét des prélevements microbiologiques




Prise en charge
Intérét des prélevements bactériologiques

PRELEVEMENT BILATERAL AUX MEATS MOYENS
Guider lI'antibiothérapie

Présence de pus * polypes
aux méats moyens

P. aeruginosa et S. aureus retrouvés d’un seul c6té

dans 7% des cas

Correlation between respiratory and sinus cultures in children with
CF. Int J Pediatr Otorhinolaryngol; Lavin J et al, 2013

endoscope rigide

nasofibroscopie



Principes du lavage de nez

 adhésion du patient au lavage des fosses nasales passe par la
compréhension de |la physiopathologie par le patient ou les parents...

* Savoir s’adapter au patient et connaitre son vécu




Techniques de lavage de nez

s Teéte en arriere
F"‘:I"""',.'-.I'-'i: : V4 ’ ’
- Ké-ke-ke.....







Les indications de I'aérosolthérapie en rhinologie

Consensus formalisé HAS sur I'aérosolthérapie a visée nasosinusienne

» Les exacerbations des rhinosinusites chroniques

@sinusites oedématopurulentes

» Les rhinosinusites subaiglies

» Les suppurations post opératoires apres chirurgie sinusienne

Pruliere-Escabasse V, Michel J, Percodani J et al.
Consensus document for prescription of nebulization in rhinology
European Annals of Otorhinolaryngology, Head and Neck diseases 2014



Intérét de la nébulisation d’antibiotique

Indication
de nébulisation
antibiotique

Suppurations dans les 3 mois
qui suivent I'ethmoidectomie

72 patients, solution isotonique/tobramycine

Critere principal: bactériologique
Efficacité de la tobramycine en aérosol p<0,02

07 jours de tobramycine 150mgX2/j

Bonfils P, Escabasse V, Coste A et al.
European Annals of Otorhinolaryngology, Head and Neck Diseases 2014



Traitement médico-chirurgical

* Aanaes, Rhinology, 2013

Clinical effects of sinus surgery and adjuvant therapy in cystic fibrosis patients — can
chronic lung infections be postponed?

» étude prospective

* 106 patients:
— Non infectés : 16
— Colonisation intermittente : 61
— Colonisation chronique : 29

« Chirurgie+2 semaines ATB IV+6 mois d’ATB par irrigation nasale;
évaluation a 1 an

Monthly BMI, FVC, and FEVlmeasurements and  Four visits to the ENT outpatient clinic

samples from lower airway cultured. A
[ e N
nasal steroid | N
nasal irrigations RlL])
|
-1 year 3 months 6 months 1 year

SNOT-22 and HRQOL— FESS snoT22 HRQOL  SNOT-22 and HRQOL

Figure 1. Time-line showing the interventions in the study.

39



Traitement médico-chirurgical

Ll mBefore FESS [ After FESS
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Figure 3. Frequencies of lower airway cultures with growth of CF-pathogenic Gram-negative bacteria a year before and after FESS, distributed on lung

infection status and on the perioperatively bacterial findings in the sinuses.

- réduction significative de la fréquence des cultures + dans les VAI
-4 IgG P. aeruginosa, seulement dans les 6 mois post-op (NS en 12 mois)



Interaction ORL/pneumologue capitale
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