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Les intervenants actifs et passifs





Maladies neuromusculaires et atteinte 
respiratoire



IRA neuromusculaires: 2 cas de figures

• IRA d’une pathologie neuromusculaire aigue ±
réversibles: Syndrome de Guillain Barré, crise
myasthénique, botulisme, Porphyrie aigue
intermittente...

• IRA d’une pathologie neuromusculaire
chronique évoluée: myopathie, dystrophies
musculaires...



Relation CV/PaCO2/PaO2



Problématique /présentation clinique

• IRA: tardive et rarement au premier plan

• Symptomatologie  neurologique

• Apparait si diminution sévère CV/altération de la 
toux/encombrement/atélectasie/surinfection/

troubles de la déglutition

• Signes d’orientation: toux peu efficace, orthopnée, 
polypnée superficielle, dysphonie

• !!! Absence de signes cliniques ne dois nullement 
rassurer



Signes de gravité de IRA



Comment surveiller?

• Surveillance répétée et rapprochée de la force musculaire

• Testing musculaire

• Surveillance de la CV/ Pe max, Pi max,

• Examen clinique répétée 



Critères de recours à la ventilation 
mécanique











Syndrome de Guillain Barré

• Maladie auto-immune

• Mimétisme génétique entre les ag viraux ou 
bactériens et les nerfs périphériques

• Des lésions axonales ou démyélinisantes

• Paralysie aigue flasque et ascendante

• IRA 6 à 44% ( 20-30% VM)

• Dg: EMG/ IRM médullaire (dg différentiel)/PL

• Ttt: Ig ou échanges plasmatiques 











postsynaptique

présynaptique

1) entrée 
de calcium

Syndromes Myasthéniques :
dysfonction de la transmission neuromusculaire

• L’ACh se fixe sur le RACh

situé sur le versant musculaire 

→dépolarisation localisée 

(potentiel de plaque PP)  

→potentiel d’action (PA) diffusé 

→dépolarisation de la membrane 

musculaire

→contraction

2) libération 
des vésicules 
d’ACh (90-100)
10 000 molécules
d’ACh

3) fixation
ACh sur le 
RACh



postsynaptique

présynaptique

1) entrée 
de calcium

Syndromes Myasthéniques :
dysfonction de la transmission neuromusculaire

• Lors de l’effort : diminution de
moitié du nombre de vésicules
d’Ach, sans conséquence chez le
sujet normal car l’amplitude PP
toujours suffisante pour induire PA

• Myasthénie : perte de la marge de
sécurité

→ Réduction amplitude PP

→ plus de PA

→ Paralysie à l’effort

2) libération 
des vésicules 
d’ACh

3) fixation
Ach sur le 
RACh



Syndromes Myasthéniques : 
classification

1/ Autoimmuns

• présynaptiques : 

– Syndrome de Lambert Eaton (anticorps 
anti-canaux calciques)

• post-synaptiques : 

– myasthenia gravis 
(anticorps anti-RACh) penicillamine

2/Toxiques et iatrogènes

• présynaptiques : botulisme

• postsynaptiques : curare 

3/ Génétiques

• RACh, AChE (col Q), ChAT, rapsyne …

ACh

RACh



Tableau clinique

- Femme jeune

- Atteinte musculaire pure

-Fatigabilité en fin de journée

-++muscles oculomoteurs 

et bulbaires

-Dg: EMG (décrément)/dosage 

RACH/R anti-Musk

-IRA: crise myasthénique ( 2-3%)

- ttt:  Mestinon, Ig, corticoides







Régles de ventilation des IRA MNM

• Expliquer aux patients 

• Induction: pas de curares+++

• Intubation: sédation légère/intubation facile

• Sédation-analgésie post-intubation: analgésie+++

• Favoriser la ventilation assistée sauf si signes de 
gravité

• Kiné+++/ ergothérapie

• Prévention des escarres/MTEV

• Soutien psychologique



IRA/IRC







Pratique de la ventilation non invasive



Paramètres ventilatoires



Techniques indispensables associés à 
la VNI

• CV < 1,5l

• Pe max < 60 cm H2O

• DEP à la toux  < 180 l/mn

• SpO2 < 95%

Évaluation 
de 

l’efficacité 
de la toux



Méthodes de désencombrement 
assistée

• Méthodes de toux assistée: +++ expulsion des secrétions 
bronchiques situées dans les voies proximale

– Assistance manuelle

– Aide à l’inspiration

– Insufflateur-exsufflateur mécanique    Cough assist®

• Technique de désencombrement périphériques: drainage 
des secrétions périphériques

– Manuelle

– Ventilation à percussion intrapulmonaire percussionaire®







VNI ou VMI

IOT: tournant évolutif/geste difficile



Sevrage respiratoire des MNM

• Souvent difficile et long

• Après amélioration clinique /neurologique

• Toux, encombrement, testing (diaphragme) ++ 

• Épreuve VS-tube 12h





• 38 patients, 12 ans, âge moyen=29 ans

• Myopathie (16), myasthénie (10), amyotrophie spinale (1), SLA 
(11), 

• 8 VAD

• Admission: 35 atteinte bulbaire, PH= 7,36; PaCO2=61, 10 SDRA

• 34 VM dont 13 VNI, durée moy 13j

• Étiologie infectieuse: 70%

• Durée séjour moy=14j, mortalité= 7%

• A la sortie: 18 ventilés de novo dont 9 trachéotomie
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