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Modalités pratiques de la ventilation non invasive en pression positive, au long cours, a domicile, dans
les maladies neuromusculaires

FICHE DE SYNTHESE DES RECOMMANDATIONS

l. THEME DES RECOMMANDATIONS

Les recommandations concernent les aspects pratiques de la mise en ceuvre, de
I'adaptation et du suivi d’'une ventilation non invasive en pression positive par voie
nasale, buccale ou faciale (VNI), au long cours, a domicile, chez les patients atteints
de maladies neuromusculaires (MNM) pour lesquels une VNI est prescrite.

Il. POPULATION CONCERNEE

= Les patients atteints de MNM, d’origine génétique ou non, qui ont une prescription de VNI
au long cours.

= Les patients atteints de formes de MNM a évolution rapide font I'objet de discussion et de
recommandations particuliéres.

= Des recommandations spécifiques sont formulées pour les patients pédiatriques.
1. CONTEXTE ET OBJECTIFS

» La nécessité de formuler des recommandations provient du décalage entre les
résultats publiés dans la littérature et la réalité des observations de terrain, a domicile
ou en consultation.

= Bien que des études cliniques d’évaluation de la VNI montrent qu'une gestion rigoureuse
permet d’obtenir des résultats de qualité, les patients et leurs familles rencontrent des
difficultés fréquentes concernant les aspects pratiques de la VNI.

= Les études cliniques et les publications s’attardent rarement sur les modalités pratiques de
mise en ceuvre, adaptation et suivi de la VNI, dont la description est faite, éventuellement,
dans le paragraphe « Matériel et méthode » des articles.

»Les MNM sont des maladies rares, relativement peu connues tant des médecins,
généralistes ou spécialistes, que du personnel paramédical.

» Le matériel et la technique de VNI sont relativement peu connus et maitrisés dans leur
application chez les patients atteints de MNM. De plus, I'évolution technologique permanente
et la concurrence entre les fabricants de matériel font que la terminologie et les subtilités des
modes de ventilation connaissent de nombreuses évolutions.

IV. MESSAGES CLES
* La VNI est la méthode de ventilation proposée en premiére intention en cas d’indication

d’'assistance ventilatoire chez un patient atteint de MNM. La mise en ceuvre doit étre
effectuée dans un service spécialisé, adapté a I'age et a la pathologie.
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= Sachant que la faiblesse des muscles respiratoires retentit sur toutes les phases de la toux,
la prescription de la VNI au long cours chez un patient atteint de MNM ne peut étre
envisagée qu’accompagnée d’une prise en charge spécifique du désencombrement par des
techniques de toux assistée.

= Le personnel médical et paramédical, hospitalier et de proximité, intervenant chez le patient
atteint de MNM doit étre formé au matériel et aux techniques de VNI et de toux assistée.

= La mise en ceuvre de la VNI au long cours nécessite le consentement éclairé du patient et
éventuellement de sa famille. lls doivent recevoir une information claire et compléte
concernant I'atteinte respiratoire, son évolution prévisible, les avantages et les inconvénients
des méthodes possibles de prise en charge. lls doivent également étre formés a I'utilisation
du matériel de ventilation et aux techniques d’assistance a la toux.

» Lorsque le choix du matériel et des réglages est fait, des adaptations sont souvent
nécessaires. Le suivi rapproché ainsi que la recherche d’éventuelles causes d’insuccés et de
leurs solutions sont indispensables.

= Une continuité des soins entre I'équipe qui met en ceuvre la VNI et I'équipe qui intervient
pour les soins a domicile est indispensable.

= || faut assurer la surveillance périodique de I'état respiratoire du patient par le médecin
traitant et I'équipe paramédicale de l'organisme prestataire (qui fournit et entretient le
matériel) lors des visites a domicile, ainsi que par des consultations périodiques dans le
service de soins ou la VNI a été mise en ceuvre.

* L'organisme prestataire est chargé de la gestion du matériel : entretien, fourniture et
renouvellement des consommables, dépannage. A cet effet, une permanence 24 h/24 et
7 j/7 doit étre assurée par une assistance téléphonique et/ou une intervention a domicile.

= En cas d’aggravation de linsuffisance respiratoire sous VNI, de persistance des difficultés
en dépit des changements de matériel et/ou des réglages, le médecin pourra proposer au
patient, avec le soutien de son entourage, le recours a une ventilation par trachéotomie.
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V. ETAPES DE LA PRISE EN CHARGE

Indication d’une assistance ventilatoire

g

Choix de la VNI comme mode d’assistance ventilatoire
(information claire et compléte du patient et de la famille concernant I'atteinte respiratoire,
son évolution, les possibilités de prise en charge, consentement éclairé)

g

Mise en ceuvre dans une structure adaptée a I'age et a la pathologie (le plus souvent hospitaliere) :
* choix du mode ventilatoire
= choix de l'appareil
= choix de l'interface
= choix du circuit
= choix des réglages de départ

" mise en ceuvre : protocole sur un ou plusieurs jours, consécutifs ou non, avec adaptation du
matériel et des réglages, permettant la correction de I'hypoventilation alvéolaire tout en
respectant le confort (suivi, bilans)

= formation du patient et de sa famille a l'utilisation du matériel de VNI et aux techniques
d’assistance a la toux

= prise de contact avant le retour & domicile avec le patient et sa famille par I'équipe chargée du

suivi a domicile

Retour a domicile :

* le médecin traitant recgoit I'information détaillée sur le diagnostic, I'état actuel du patient, les
risques potentiels, I'évolution prévisible, le traitement entrepris

= un représentant du service paramédical de 'organisme prestataire assure la prise en charge a
domicile selon un rythme régulier ; le service technique assure une permanence par des visites
réguliéres et a la demande

= le service médical, le plus souvent hospitalier, ou la VNI a été mise en ceuvre assure le suivi
régulier du patient ; le rythme dépend de I'évolutivité de la maladie

= les informations recueillies par chacun de ces intervenants sont retransmises a tous les autres

= le patient doit disposer d’'un document succinct résumant l'historique de la maladie, les
réglages des ventilateurs, les risques liés a différentes situations et traitements médicamenteux,
la liste du matériel a transporter, les coordonnées du centre référent

= le patient et sa famille doivent disposer d’'un document détaillant la procédure a suivre en cas
de probléme technique (appel prestataire, utilisation du matériel de secours, service technique
disponible 24 h/24, 7 j/7), ou de probléeme médical (appel médecin traitant, urgences générales,
urgences spécialisées disponibles 24 h/24, 7 j/7)
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