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Ventilation à domicile de l’enfant

La ventilation de longue durée d’enfants

avec une insuffisance respiratoire a pris son

origine au temps des épidémies de polio-

myélite au milieu du siècle passé. Depuis,

les progrès de la médecine intensive néo-

natologique et pédiatrique, ainsi que les

améliorations techniques du traitement de

l’insuffisance respiratoire ont conduit à un

élargissement des indications et à une aug-

mentation du nombre d’enfants dépendant

d’une ventilation de longue durée. D’ailleurs

les enfants ventilés à long terme sont

aujourd’hui soignés à domicile et ne sont

que rarement patients chroniques d’un ser-

vice de soins intensifs.

Indication

Les causes d’une insuffisance respiratoire

chronique de l’enfant peuvent être, en

principe, divisées en trois catégories pa-

thophysiologiques: travail respiratoire ex-

cessif, faiblesse de la musculature respi-

ratoire et troubles de la régulation centra-

le de la respiration (tableau 1).

Certaines causes de l’insuffisance respi-

ratoire chronique (en particulier les trou-

bles de la mécanique respiratoire, par ex.

dysplasie bronchopulmonaire) ont le po-

tentiel de s’améliorer avec la croissance.

La ventilation de longue durée permet à

ces enfants de grandir et protège le pou-

mon contre des dommages ultérieurs par

des infections récidivantes. Le grand po-

tentiel de réhabilitation du poumon infan-

tile durant la première décade de vie par

la croissance des petites voies respira-

toires, l’augmentation du nombre des al-

véoles et la stabilisation du squelette tho-

racique, permet dans ces situations sou-

vent même un sevrage de la ventilation

assistée.

Le syndrome d’hypoventilation centrale

congénitale et les maladies neuromuscu-

laires sont actuellement en Suisse les in-

dications les plus fréquentes pour la ven-

tilation de longue durée d’enfants (>80%

des environ 30–50 enfants actuellement

ventilés à domicile en Suisse)1). Le traite-

ment à domicile est sans doute la meilleu-

re option pour satisfaire les besoins médi-

caux et psychosociaux de ces enfants. Il

permet non seulement l’intégration dans

la vie familiale, mais souvent même une

scolarisation. Chez les enfants avec une

maladie neuromusculaire, la ventilation

nocturne ou continue permet d’éviter les

hypoxies et les hypercapnies et souvent

aussi une réduction du nombre et de

l’importance des infections respiratoires.

Dans beaucoup de situations, il n’est pas

possible de discuter préalablement avec

l’enfant et/ou les parents la décision

d’une ventilation de longue durée. Mal-

heureusement, dans beaucoup de situa-

tions, et même lorsqu’en présence d’une

maladie progressive une insuffisance res-

piratoire chronique est prévisible, la pos-

sibilité d’une ventilation de longue durée

(ou le choix des soins terminaux), n’est

discutée qu’après l’apparition de l’insuf-

fisance respiratoire. Il serait souhaitable

d’informer précocement les patients à ris-

que (p.ex. les adolescents atteints d’une

Tableau 1: Causes d’insuffisance respiratoire chronique de l’enfant

Travail respiratoire excessif

Obstruction des voies respiratoires Malformation cranio-faciales, parésie des
supérieures cordes vocales

Maladies pulmonaires chroniques Dysplasie broncho-pulmonaire,
mucoviscidose

Déformations du squelette Cyphoscoliose, déformation de la paroi
thoracique

Malformations cardiaques congénitales

Faiblesse de la musculature respiratoire

Maladies neuromusculaires Atrophies musculaires spinales, dystro-
phies musculaires, myopathies, polio-
myélite, parésie du nerf phrénique

Traumatismes hauts de la moëlle épinière (>C3)

Troubles de la régulation respiratoire

Syndrome d’hypoventilation centrale congénitale (Syndrome d’Ondine)

Syndrome d’hypoventilation Malformation d’Arnold-Chiari, tumeur du
 centrale secondaire tronc cérébral, traumatisme, hémorrhagie
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maladie neuromusculaire) et leurs parents

des avantages et désavantages d’une

ventilation de longue durée, pour leur per-

mettre de prendre une part active au pro-

cessus décisionnel avant que la situation

ne soit désastreuse.

Méthodes

En principe, on devrait choisir pour la ven-

tilation à domicile la méthode la plus sim-

ple permettant de satisfaire aux besoins

individuels de l’enfant. Le choix de la tech-

nique de ventilation dépend:

a) de la maladie de base

b) de l’âge de l’enfant

c) de la durée journalière de la

ventilation

d) de l’acceptation par le patient

e) de l’expérience locale

f) de la disponibilité des appareils

g) des coûts

Dif férentes méthodes sont utilisées

aujourd’hui pour la ventilation à domicile

de l’enfant:

a) ventilation à pression positive

invasive par trachéotomie

b) ventilation à pression positive non-

invasive par masque

c) ventilation par pression négative

(«poumon d’acier»)

d) pace-maker du diaphragme

La ventilation à pression positive par tra-
chéotomie est la méthode traditionnelle

de la ventilation de longue durée chez

l’enfant. La trachéotomie garantit l’accès

le plus sûr et le plus fiable aux voies re-

spiratoires. Malheureusement elle est gre-

vée de certains désavantages (infections

récidivantes, retard du développement du

langage, troubles de la déglutition) et de-

mande, tout particulièrement chez la nour-

risson, une surveillance étroite ainsi

qu’une instruction des parents et du per-

sonnel soignant dans les soins de la tra-

chéotomie et dans la gestion des compli-

cations inhérentes au tube (obstruction,

dislocation). Une ventilation constante

peut être obtenue également chez l’enfant

lors de présence d’une fuite variable du

tube grâce à des appareils de ventilation

modernes et à pression contrôlée. Les

appareils BiPAP traditionnels pour le trai-

tement du syndrome des apnées du som-

meil de l’adulte sont inadaptés et pas (en-

core) conçus pour la ventilation invasive

d’enfants trachéotomisés.

La ventilation par masque est une tech-

nique élégante pour l’enfant qui ne doit

être ventilé plus que 12 à 14 h par jour.

Les meilleurs candidats pour la ventilation

nasale par masque sont les grands

enfants atteints d’une maladie neuromus-

culaire stable ou lentement progressive,

d’une maladie pulmonaire chronique,

d’une déformation du squelette ou de syn-

drome d’hypoventilation. Chez le nourris-

son l’expérience avec la ventilation nasa-

le par masque n’est que limitée et la tech-

nique n’est pas sans danger (ventilation

inadéquate à cause de fuites ou durant

des infections des voies respiratoires su-

périeures) ni complications (déformation

crânio-faciales par la pression du masque).

La ventilation par pression négative n’a

actuellement pas d’impor tance en

Suisse,pour la ventilation à domicile de

l’enfant1).

Le pace-maker du diaphragme est une

méthode élégante pour la ventilation in-

termittente ou même continue d’enfants

dépendants d’une aide respiratoire 24 h

sur 24. Selon la maladie de base et l’âge,

à cause du risque d’obstruction des voies

respiratoires supérieures, une trachéoto-

mie additionnelle est souvent nécessaire.

L’avantage du pace-maker du diaphragme

se trouve surtout dans la mobilité accrue

des enfants. Ses désavantages sont

l’absence d’un système d’alarme ainsi

que la nécessité d’une implantation chir-

urgicale.

Gestion et soins

Les critères cliniques suivants doivent être

remplis avant l’instauration d’une ventila-

tion à domicile:

a) état de santé stable

b) traitement optimal de la maladie de

base

c) paramètres respiratoires stables

d) stabilité psychologique et

psychosociale de l’enfant et de la

famille

e) soutien adéquat en soins à domicile

En raison du petit nombre d’enfants ven-

tilés à domicile en Suisse, ce type de trai-

tement ne devrait être mis en route et suivi

que par quelques centres expérimentés.

Le succès d’une ventilation à domicile dé-

pend d’un grand nombre d’aspects pra-

tiques et demande une collaboration in-

tense et multidisciplinaire qui dépasse de

loin les aspects purement médicaux. A la

base il faut une stabilité médicale, psy-

chologique et psychosociale de l’enfant et

de sa famille2). Les parents et l’équipe de
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soins à domicile doivent être instruits en-

core durant le séjour hospitalier aux soins

individuels de l’enfant, au maniement des

appareils techniques et à la maîtrise des

situations d’urgence. L’étendue des soins

nécessaires et l’organisation du soutien

social et médical à domicile doivent être

discutés avec les parents, le service so-

cial, le service de soins à domicile et les

médecins de famille concernés avant la

rentrée définitive à domicile de l’enfant.

Ainsi pourra être certainement réduit le

risque d’un effondrement du système

d’encadrement à domicile.

Une enquête récente en Suisse a montré

que 66% de toutes les familles avec un

enfant ventilé à domicile demandent un

soutien par des équipes de soins. Parmi

les familles d’enfants ventilés et trachéo-

tomisés, pratiquement le 100% ont

nécessité une aide de soins extrahospi-

taliers.

De brèves hospitalisations sont néces-

saires à intervalles plus ou moins régu-

liers pour adapter la ventilation aux chan-

gements du système respiratoire par la

croissance et par la maladie. Pour éviter

ou reconnaître précocement des compli-

cations, il est conseillé d’évaluer par bron-

choscopie tous les 1 à 2 ans les enfants

avec des trachéotomies de longue durée.

Ces hospitalisations facilitent la collabo-

ration multidisciplinaire des spécialistes

concernés par le traitement et doivent

servir aussi à l’évaluation de l’état nutri-

tionnel et du développement psychomo-

teur de l’enfant. Occasionnellement, les

familles doivent aussi pouvoir être libérées

pour un certain temps du poids que rep-

résente l’enfant chroniquement malade,

pour permettre des vacances ou d’autres

activités. Les centres qui s’occupent d’en-

fants ventilés à domicile devraient dispo-

ser de la possibilité d’offrir de telles «hos-

pitalisations de vacances» qui pourront

être coordonnées avec l’évaluation des

soins.

Conclusion

Avec les possibilités techniques et socia-

les disponibles actuellement, les enfants

souffrant d’une insuffisance respiratoire

chronique peuvent être, en principe, trai-

tés à domicile. Une collaboration étroite

du centre hospitalier avec les médecins

praticiens et les équipes de soins à domi-

cile est nécessaire, car ils peuvent en

général beaucoup mieux apprécier les pro-

blèmes liés aux conditions locales et fa-

miliales. De cette façon, ces enfants peu-

vent être, d’après l’expérience de l’auteur,

encadrés même dans des régions re-

culées de la Suisse. Un grand problème

est la charge psychosociale que représen-

te pour la famille la limitation de la vie

sociale et la perte de la sphère privée lors-

que des soins à domicile intensifs sont

nécessaires. Le soutien de ces familles

pourrait probablement encore être amélio-

ré par la fondation d’une association de

parents engagés. Le traitement à domici-

le est sûrement la meilleure garantie pour

une qualité de vie, une réhabilitation et

une intégration optimale dans notre so-

ciété des enfants avec une insuffisance

respiratoire chronique.
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