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De la méthodologie a la clinique
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Les muscles respiratoins ont été Uobjet d’un intérét et
d’une recherche intenses au cours des 25 derniéres années.
Une connaissance approfondie est maintenant acquise sur
leur physiologie, physiopathologie et biologie, et pourtant
ce theme est encore largement méconnu des cliniciens,
qu’ils soient pneumologues ou a fortiori internistes géné-
raux. Plusieurs raisons expliquent probablement cet état de
fait : prévalence mal connue des dysfonctions musculaires
respiratoires dans une consultation générale, caractere non
spécifique de la symptomatologie, aspect apparemment
complexe des tests musculaires respiratoires. Cet article
tente de délimiter les indications des explorations des
muscles respiratoires dans une consultation de médecine
interne, & Iexcusion des pathologies relevant en premier
lieu du neurologue ou du réanimateur.

De facon schématique, deux types de situations peu-
vent se présenter a 'interniste. Il peut se trouver face 2 un
patient souffrant d’'une dysfonction méconnue des muscles
respiratoires, et en 'absence de co-morbidité. Le piege est
ici d’attribuer 2 tort les symptomes 4 une pathologie plus
courante, par exemple pulmonaire ou cardiaque. Il peut
aussi étre face & un patient connu pour une ou plusieurs
affections bien définies, qui secondairement peuvent
entrainer une dysfonction musculaire respiratoire [1]. La
difficulté est ici de ne pas banaliser ou scotomiser des
symptomes difficilement explicables.

Manifestations cliniques d’une
dysfonction musculaire respiratoire

Laffaiblissement des muscles respiratoirs entraine une
série de manifestations cliniques, subtiles au début, majeures
dans les formes évoluées. Lexpression clinique varie selon que
les muscles inspiratoires ou expiratoires sont touchés de
maniére prédominante ou exclusive.
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Symptomes

La faiblesse des muscles inspiratoires est responsable
d’une dyspnée variable. Lorsque l'atteinte est encore légere ou
débutante, la dyspnée n'apparait qu'a 'exercice. Lorsque la fai-
blesse est importante, comme dans certaines affections neu-
romusculains, la dyspnée apparait au moindre effort, 2 la
parde, ou méme au repos. La dyspnée peut toutefois étre mas-
quée par la mobilité réduite du patient dans le cadre dune
affection neurologique ou ostéoarticulaire. Une faiblesse
importante ou une paralysie du diaphragme se manifestent
par une orthopnée. A la différence de Pinsuffisance cardiaque
gauche, l'orthopnée survient ici immédiatement au passage en
décubitus dorsal, et peut méme empécher totalement.
Lorsque la faiblesse musculaire inspiratoire est majeure, elle
induit une insuffisance respiratoire hypercapnique progressive.
Lhypoventilation alvéolaire se développe d’abord pendant le
sommeil, puis persiste dans la journée. Elle saccompagne de
céphalées matinales et d'une hypersomnie diurne. Ces symp-
tomes sont semblables & ceux du syndrome d’apnées obs-
tructives du sommeil, pathologie mieux connue car plus
fréquente.

La faiblesse des muscles expiratoires, elle, est responsable
d’une roux inefficace, d'un encombrement bonchique et din-
[fections respiratoires fréquentes. Le risque, ici, est d’attribuer ces
symptdmes 2 une banale bronchite chronique, en particulier si
le patient est fumeur.

Si laffaiblissement des muscles respiratoins induit des
symptdmes qui peuvent étre séveres, ceux-ci sont malheureu-
sement peu spécifiques. La conjonction de plusieurs de ces
symptomes doit alerter Uinterniste et lui éviter lerreur de les
attribuer aux pathologies courantes de sa consultation.

Signes cliniques

Une faiblesse marquée des muscles respiratoires
entraine une respintion rapide et superficielle, signe égale-
ment non spécifique, apparaissant dans la plupart des
insuffisances respiratoirs. La paralysie diaphragmatique se
recherche au passage de la position assise 2 la position cou-
chée sur le dos. On constate une wspiration pamadacale, ou
panmdoe abdominal, Cest-a-dire un creusement de abdo-
men lors de linspiration. Ce signe s’accompagne d’une
contraction accentuée des muscles inspiratoires accessoires
(sterno-cléido-mastoidiens, scalenes) et d’'un inconfort
majeur. Il est important de rechercher le paradoxe abdo-
minal en position couchée, car il peut étre totalement mas-
qué par une contraction expiratoire des muscles abdomi-
naux en position assise. Latteinte des muscles abdominaux
est reconnue qualitativement par la palpation d’une
contraction faible ou absente lors d’un effort de toux.
Enfin, une affection neurologique peut étre suggérée par la
présence de signes touchant dautres groupes musculaires :
amyotrophie, faiblesse, fasciculations.

Effets possibles de différentes maladies
sur les muscles respiratoires

Bronchopneumopathie chronique obstructive

Les muscles respiratoires ont été largement étudiés dans
la BPCO car ils apparaissent pour plusieurs raisons  haut
risque de dysfonctionnement dans cette affection. D’une part,
le travail musculaire inspiratoire est considérablement aug-
menté du fait de laugmentation des résistances aériennes et
de la ventilation-minute, de la diminution de la compliance
dynamique, et du développement de la distension dynamique
entrainant une charge seuil supplémentaire au début de
chaque inspiration. D’autre part, en raison de la distension
pulmonairg le diaphragme est raccourci, principalement dans
la zone d’apposition contre le thorax, ce qui 'éloigne de sa
longueur optimale de contraction. Le diaphragme doit donc
fournir un travail augmenté alors qu’il est en position méca-
nique défavorable. Cette situation a fait suspecter qu'une dys-
fonction diaphragmatique, voire une fatigue, se développe
dans la BPCO.

Toutefois, le diaphragme se défend remamuablement
dans cette situation difficile. Similowski e# coll. [2] ont mon-
tré que la perte de force diaphragmatique observée dans la
BPCO est essentiellement due au facteur mécanique de la dis-
tension pulmonaire. A volume pulmonaire égal, certains
patients BPCO ont méme une force diaphragmatique plus
élevée que des sujets sains. En outre, alors que I'exercice
intense induit une fatigue diaphragmatique chez le sujet nor-
mal [3, 4], cela n'est paradoxalement pas le cas chez la majo-
rité des patients souffrant de BPCO [5, 6]. On peut en
déduireque le diaphragme subit un processus dadaptation
dans la BPCO. Celui-ci a été documenté sous la forme d’un
raccourcissement des sarcomeres [7] tendant 4 contre-balancer
Ieffet de la distension, d’une augmentation de la proportion
des fibres I oxydatives, résistantes a la fatigue [8, 9], et de la
densité des capillaires et des mitochondries [7]. Ces modifi-
cations refletent probablement entrainement musculaire
spontané du diaphragme face 2 une charge augmentée. Par
opposition, la BPCO s’accompagne d’une perte importante
de la masse et de la fonction musculaire périphérique, notam-
ment du quadriceps, qui contribue significativement a I'into-
lérance a I'exercice [10, 11]. Ces constatations expliquent les
résultats mitigés et controversés de 'entrainement des muscles
inspiratoirs dans la BPCO : si un gain de force musculaire
inspiratoire peut étre obtenu, celui-ci ne se traduit pas par un
gain de capacité d’exercice [12].

Bien que cela ne soit plus recommandé, certains patients
regoivat des corticoides oraux de maniére prolongée ou répé-
tée, avec le risque dinduire une myopathie cortisonique.
Celle-ci est bien connue pour atteindre les muscles praximaux,
avec une atrophie prédominante des fibres de type II et une
faiblesse tres handicapante. Decramer et coll. ont rapporté
qu’une dose journali¢re moyenne aussi faible que 4-5 mg
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durant les derniers 6 mois peut induire une faiblesse muscu-
laire [13]. Cette atteinte est généralisée et touche également
les muscles inspiratoires et expiratoires. Ainsi, un groupe de
patients atteints de myopathie cortisonique avait une pression
inspiratoire maximale (PI max) et expiratoire maximale (PE
max) abaissée & 37 % et 34 % du prédit respectivement, alors
que ces valeurs étaient de 67 % et 74 % dans un groupe
témoin atteint d’'une BPCO de degré semblable, mais sans
myopathie cortisonique [14]. Par contre, un traitement de
deux semaines de 30 mg de prednisone par jour, en phase cli-
niquement stable, ne modifie pas la force du diaphragme [15].
Linnocuité d’un tel traitement n'est cependant pas pouvée
lors d’une exacerbation, car I'immobilisation et I'inflamma
tion sont alors susceptibles de jouer un réle aggravant.

Finalement, la question se pose de l'utilité de tester les
muscles respiratoires dans la BPCO. Cette question n’est pas
résolue, comme en témoigne la prudence du document de
IATS/ERS sur la prise en charge de la BPCO : « La fonction
musculaire respiratoire pourrait étre testée en cas de malnu-
trition et de suspicion de myopathie cortisonique, ainsi que si
la dyspnée ou I'hyperapnie sont anormalement élevées en
rapport avec le VEMS » [16].

Asthme

En dehors d’une crise aigug, les asthmatiques ont une
fore musculaire inspiratoire (PI max) et expiratoire (PE max)
normale. Par contre, ils montrent une endurance musculaire
inspiratoiresupérieure a la norme [17]. Le caractére intermit-
tent de ' obstnction asthmatique peut avoir un effet d’entrat
nement qui explique cette observation. La PI max et la PE
max étaient également normales chez des asthmatiques rece-
vant des corticoides 4 une dose journaliere moyenne de 12 mg
pendant 7 ans [18] ou de 21 mg pendant 5 ans [19]. Dans
I'asthme, une évaluation des muscles respiratoirs ne semble
donc pas se justifier de routine, en dehors d’une suspicion de
myopathie cortisonique.

Insuffisance cardiaque

Linsuffisance cardiaque gauche est associée a une légere
diminution de la force musculaire inspiratoire, de l'ord re de
25 %, qu'elle soit mesurée par la PI max volontaire ou par la
pression transdiaphragmatique (Pdi) induite par stimulation
phrénique [20]. Cependant, une fatigue diaphragmatique
napparait pas lors d’'un exercice maximal sur cycloergometre
[21]. De plus, 'endurance des muscles inspiratoires contre
une charge est limitée en premier lieu par une modification
du profil respiratoirg et non par une défaillance musculaire
proprement dite [22]. Cette résistance 2 la fatigue peut s'ex-
pliquer par une augmentation de la proportion de fibres de
type I dans le diaphragme des insuffisants cardiaques [23]. Il
a par ailleurs été montré que 'entrainement des muscles ins-
piratoins augmente certes leur force, mais non la capacité
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dexerdce [24]. Lutilité de tester les muscles respiratoires n'est
donc pas démontrée dans I'insuffisance cardiaque non com-
pliquée de co-morbidités.

Insuffisance rénale chronique

Il existe peu de données sur la fonction musculaire res-
piratoire dans l'insuffisance rénale chronique. Alors que la PI
max a été trouvée abaissée chez des patients en hémodialyse
chronique [25], tel n'a pas été le cas dans une autre étude chez
des patients en dialyse péritonéale continue [26].

Obésité

Chez des sujets obeses avec un index de masse corporelle
de 40-45 kg/m?, sans co-morbidité, la PI max et la PE max
sont similaires 2 celles de sujets de poids normal [27]. Six mois
apres une gastroplastie, la perte de poids saccompagne toute-
fois d’une augmentation de 23 % de la PI max et de 15 % de
la PE max [28]. Chez I'animal, Pobésité entraine une aug-
mentation de la proportion de fibres diaphragmatiques de
type I, qui peut sexpliquer par un effet d’entrainement contre
une surcharge chronique [29]. Les muscles respiratoires sont
donc en principe aptes 2 faire face & 'augmentation de travail
causée par 'obésité. Un syndrome obésité-hypoventilation se
dévdoppe seulement lorsque la commande motrice augmente
insuffisamment face 2 la surcharge. Dans ces cas, il peut étre
utile de tester les muscles respiratoirs afin de ne pas manquer
une faiblesse musculaire d’autre origine.

Malnutrition

En I'absence de pathologie, la masse du diaphragme peut
varier jusqua un facteur de trois fois selon le poids du sujet
[30]. Chez 'animal, la dénutrition expérimentale entraine une
diminution de surface de section de toutes les fibres du dia-
phragme, de fagon plus marquée pour les fibres de type I1. 1l
en résulte une perte de force proportionnelle 2 la perte de
masse musculaire [31, 32]. Chez des patientes anorexiques
mentales pesant en moyenne 73 % du poids idéal, la PT max
et la PE max étaient 15 % plus basses que dans un goupe
témoin [33]. Dans un groupe semblable pesant 63 % du poids
idéal, la force diaphragmatique était abaissée et s'est normali-
sée apres 45 jours de réalimentation. Rétrospectivement, la
dénutrition avait induit une perte denviron 35 % de Pdi
mesurée lors du sniff ou de stimulation phrénique [34]. A elle
seule, une perte de force de cet ord re n’est pas menagante,
mais elle peut le devenir si elle est associée & pathologie aug-
mentant la charge respiratoire Les tests musculaires respira
toires paraissent donc justifiés en cas de malnutrition avérée.

Diabete
Les données sur les muscles respiratoires sont contradic-

toires dans le diabéte de type I. La PI max et la PE max ont été
trouvées normales [35], alors que dans une autre étude, la
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fore musculaire inspiratoire était légerement diminuée avec
un abaissement de 22 % de la Poes et de 27 % de la Pdi lors
du sniff [36]. Cette atteinte est probablement myopathique
puisque la conduction des nerfs phréniques a été trouvée nor-
male, méme chez les patients porteurs d’'une polyneuropathie
périphérique [37, 38]. A elle seule, cette légere perte de force
nest probablement pas cliniquement significative. Il existe
cependant des cas isolés d’insuffisance respiratoireaigué secon-
daires & une neuropathie prouvée des nerfs phréniques [39].

Neuropathies périphériques

En dehors du diabéte, de nombreuses formes de neuro-
pathies périphériques peuvent toucher les nerfs phréniques et
entrainer une insuffisance respiratoire Les plus fréquentes
sont le syndrome de Guillain-Barré [40] et la polyneuropathie
des soins intensifs [41, 42] bien connues en réanimation. Une
atteinte phrénique majeure peut survenir plus rarement dans
des affections tres diverses comme la sarcoidose [43], 'infec-
tion a VIH [44], la neuropathie motrice multifocale [45], la
polyneuropathie chronique inflammatoire démyélinisante

[46], ou le syndrome POEMS [47].

Syndrome de Cushing

Le syndrome de Cushing est connu pour induire une
faiblesse musculaire & prédominance proximale. Dans un
groupe de 10 patients montrant une perte de 50 % de la
fore du quadriceps, la force des muscles rspiratoirs était
cependant normale [48]. Les stéroides endogenes ne sem-
blent donc pas affecter les muscles respiratoirs comme les
stérides exogeénes [13].

Dysthyroidies

Une faiblesse musculaire apparait dans la majorité des
cas d’hyperthyroidie. Celle-ci touche aussi les muscles respi
ratoires, et de maniére importante. Parmi 20 patients hyper-
thyroidiens, la PI max était abaissée 4 75 cm H,O et aug-
mentait 2 135 cm H,O apres 3 mois de traitement. En
parallele, la PE max était 2 86 cm H,O et augmentait 4 151
cm H,O aprés traitement. Un relation inverse existait claire-
ment entre la force musculaire respiratoire et les taux sanguins
d’hormone T3 et T4 [49].

Lhypothymidie entraine elle aussi une faiblesse impor-
tante des muscles respiratoirs touchant la PI max, PE max
et la Pdi lors du sniff. Cette atteinte est proportionnelle au
degré de 'hypothynidie, mais indépendante de sa durée. Une
récupération de la force musculaire respiratoire est notée apres
traitement [50, 51].

Maladies de systeme

Les maladies inflammatoires du muscle (polymyosite,
dermatomyosite, myosite 4 inclusions) sont associées & une
dysfonction diaphragmatique dans plus de 75 % des cas,

méme en 'absence d’anomalies aux EFR. La pertinence cli-
nique d’une atteinte aussi fréquente n'est toutefois pas encore
établie [52].

Le lupus érythémateux disséminé peut étre associé & une
pere de volume pulmonaire sans atteinte interstitielle ni pleu-
rale, décrite comme le syndrome du shrinking lung. Latteinte
semble étre myopathique car la fonction des nerfs phréniques
est conservée. Plus de la moitié des patients atteints d’arthrite
rhumatoide ont une diminution de la force musculaire inspi-
ratoire et expiratoire. Dans toutes ces situations cliniques, il
est souvent difficile de distinguer la part d’une atteinte mus-
culaire primaire et celle liée & une corticothérapie [1].

Pathologies iatrogenes

De nombreux facteurs iatrogénes peuvent entrainer une
dysfonction neuromusculairedu systéme respiratoire. Un pre-
mier groupe concerne l'atteinte de la commande motrice ve n-
tilatoire : agents anesthésiques, opiacés, hypnotiques, anxio-
lytiques, neuroleptiques. Un deuxi¢me groupe de facteurs
touche les nerfs phréniques ou la plaque neuromusculaire,
comme les polyradiculonévrites médicamenteuses, les atteintes
thermiques ou traumatiques opératoires, les cathétérismes vei-
neux ou lirradiation du médiastin. Le troisieme type dat
teinte concerne le muscle lui-méme : en dehors des cortico-
stéroides déja mentionnés, de nombreux médicaments
peuvent avoir un effet myopathique, mais la prévalence de
latteinte diaphragmatique n’est pas connue [53].

Conclusion

Les muscles respiratoires peuvent étre affectés dans de tres
nombreuses maladies rencontrées en médecine interne. Parmi ces
situations extrémement variées, une dysfonction musculaire res-
piratoire n’est probablement cliniquement significative que dans
une minorité de cas. Quand donc l'interniste doit-il penser 2 tes-
ter les musdles respiratoires dans sa consultation ? Il parait rai-
sonnable de le faire dans les situations suivantes :

- Dyspnée ou hypercapnie non expliquée par les EFR.

- Suspicion ou confirmation d’une affection neuro-
musculaire.

- Suspicion de myopathie cortisonique.

- Dénutrition sévére.

- Hyper- ou hypothyroidie sévere.
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