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Roéle de la ventilation non invasive
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SUMMARY

Outcome of adult patients with cystic fibrosis admitted to patients (50%) died after having been intubated on account of
Intensive Care with respiratory failure: the role of non- failure of NIV. The eight survivors were discharged home with
invasive ventilation long-term NIV (mean duration 235 158 days). Six of them have

received a lung transplant. The mode of onset of respiratory

Recourse to mechanical ventilation may prove necessary failure was an important prognostic factor: a rapid onset 7
adult patients with cystic fibrosis who have reached the stage days) was invariably associated with death, on the other hand a
severe respiratory insufficiency. We report the experience of agradual deterioration ¥ 7 days) was noted in the eight patients
intensive care service using non-invasive ventilation (NIV) as thable to leave the ICU. In conclusion NIV may be regarded as the
first step in the management of acute respiratory failure in thesgeatment of choice in patients with cystic fibrosis admitted to ICU
patients. The records of 16 patients with cystic fibrosis presentingith respiratory failure. In the case of persistent hypercapnia after
with acute respiratory failure and treated with NIV were analysedhe acute episode long-term NIV may keep them stable while
retrospectively. The characteristics of the group were: mean agawaiting lung transplantation.
26.9+ 9.5 years; mean FEV1 21510.4% predicted; mean body
mass index 16.& 2.1; mean Pa CQon admission 66 15 mm Key-words: Cystic fibrosis. Respiratory failure. Non-invasive
Hg. The mean duration of NIV in the ICU was 207 days. Eight ventilation. Lung transplantation.

RESUME

Le recours a la ventilation mécanique peut s'avérer nécessaiorporelle moyen =16,&8 2,1, PaCQ moyenne a I'admis-
chez les patients adultes porteurs de mucoviscidose au stade gden = 66+ 15 mm Hg. La durée moyenne de VNI en réanimation
l'insuffisance respiratoire grave. Nous rapportons I'expériencetait de 10t 7 jours. Huit patients (50 %) sont décédés en
d’'un service de réanimation utilisant la ventilation non invasiveréanimation apres avoir été intubés en raison d’'un échec de la
(VNI) en premiére intention lors des décompensations respiratoi#NI. Les huit survivants sont retournés a domicile avec une VNI
res aigués de ces patients. Les dossiers de 16 patients portearslong cours (durée moyenne = 28358 jours). Six d’entre eux
de mucoviscidose présentant une décompensation respiratoirecett recu une greffe pulmonaire. Le mode d'installation de la
ayant bénéficié d’'une VNI ont été analysés rétrospectivement. Léscompensation respiratoire est un élément pronostique impor-
caractéristiques de la population étaient : &ge moyen = 2605 tant : une installation rapide< 7 jours) est constamment associee
ans, VEMS moyen =21;610,4 % théorique, index de masseau déces des patients, a l'inverse d’'une décompensation progres-
- sive &7 jours) constatée chez les 8 patients ayant pu quitter le
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attente de transplantation pulmonaire.
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La mucoviscidose est la plus fréquente des affections
génétiques atteignant les sujets d' origine caucasienne. La
survenue d’ une insuffisance respiratoire chronique terminale
est la principal e cause de déces de ces patients. Une amélio-
ration de leur prise en charge global e permettant un allonge-
ment de leur espérance de vie au delade 30 ans dansles pays
industrialisés (elle était de 14 ans en 1969), n’'a pas modifié
cette évolution [1]. Latransplantation pulmonaire est laseule
aternative au stade de |’ insuffisance respiratoire terminale et
la mucoviscidose se place au second rang des indications de
greffe aprés|’ emphyseme[2]. L’ évolutivité de lamaladie est
un éément capital pour la sélection des candidats a la
transplantation pulmonaire, et notamment la détérioration
fonctionnelle respiratoire avec un VEMSinférieur 230 % de
lathéorique, une PaO, < 55 mm Hg et une PaCO, > 50 mm
Hg en air ambiant a I’ état stable [3, 4].

Lors d’'une décompensation respiratoire aigué, I’ orienta-
tion du patient vers laréanimation peut étre requise, d’ autant
plus que le patient est en attente de transplantation pulmo-
naire. Le pronostic des patients a ce stade est considéré
commetres péoratif, avec une mortalité supérieurea80 % s
la ventilation mécanique endotrachéale est nécessaire [5].
Cependant, cette notion repose sur des données anciennes,
datant de plus de 20 ans, antérieures a I’ apparition de la
ventilation non-invasive (VNI). En effet, I'usage delaVNI a
€té intégré depuis une dizaine d’'années dans le traitement
des décompensations respiratoires aigués, particuliérement
celles des broncho-pneumopathies chroniques obstructives
(BPCO) dont elle améliore le pronostic [6]. Ainsi, depuis
1988, le recours a la VNI fait partie du traitement de pre-
miére intention des décompensations aigués des insuffisants
respiratoires chroniques hospitalisés dans notre service [7].
Dans ce contexte, nous avons entrepris une étude rétrospec-
tive afin d’ analyser I’ évolution des patients adultes porteurs
de mucoviscidose, adressés dans le service de réanimation
meédicale et assistance respiratoire de I’ Hopital de la Croix
Rousse a Lyon pour décompensation respiratoire, et traités
par VNI.

Patients et méthodes

SELECTION DES PATIENTS

Nous avons étudié rétrospectivement les dossiers de tous
les patients consécutifs porteurs de mucoviscidose adressés
dans le service de réanimation médicale et assistance respi-
ratoire de I' hdpital dela Croix Rousse pour décompensation
respiratoire entre janvier 1990 et décembre 2000. Le dia-
gnostic de mucoviscidose était porté en présence de signes
d'atteinte respiratoire et éventuellement digestive, et d’'un
test a la sueur pathologique ou d'une étude génétique du
gene codant pour la glycoprotéine membranaire CFTR (cys-
tic fibrosis transmembrane conductance regulator) confirma-
tive. Tousles patients avaient été traités d’ emblée par VNI en
association au traitement conventionnel : oxygenothérapie,
drainage bronchique, bronchodilatateurs, et antibiotiques.
Les criteres définissant la décompensation respiratoire
étaient les suivants:

— la présence d’au moins un des symptémes cliniques
suivants : apparition ou recrudescence de la toux, modifica-
tion de I’ aspect ou du volume de I’ expectoration, encombre-
ment bronchique, majoration de la dyspnée, diminution dela
tolérance al’ exercice, anorexie [8] et une hypoxie définie par
une Pa0O, < 60 mm Hg en air ambiant ou PaO,/FiO, <300 ;

— une hypercapnie définie par une PaCO, > 50 mm Hg.

Les patients porteurs de dilatations des bronches diffuses
sans contexte de mucoviscidose, les patients dont |’ état
clinique ne permettait pas une tentative de VNI pendant au
moins 24 heures, et ceux intubés avant I’admission en réa-
nimation étaient exclus de cette étude.

MODALITES PRATIQUES DE LA VENTILATION NON-INVASIVE

En fonction del’ état clinique al’ admission en réanimation
(sévérité de I"hypoxémie, altération de la conscience), la
VNI était réalisée soit avec un respirateur de réanimation
(type César®, Horus®, ou Servo C®), soit avec un respirateur
de domicile (type Eole® 2 ou 3, Onyx®, ou Hélia®). Les
modes ventilatoires utilisés éaient la ventilation assistée
contrdlée, ou |'aide inspiratoire. Le mode de ventilation et
les réglages des respirateurs (fréguence et volume courant,
niveau d aide inspiratoire, FiO,) étaient choisis en fonction
del’ efficacité clinique et sur le confort respiratoire de chagque
patient. Généralement, le rythme d' administration dela VNI
ala phase aigué était d’une séance d'une heure toutes les 4
heures. L'interface était un masque naso-buccal en cas de
fuites buccales importantes (épuisement du patient, somno-
lence excessive) ou nasal. Aprés stabilisation clinique, un
masque nasal moulé sur mesure était réalisé chez les patients
nécessitant une ventilation de longue durée. Chez ces
patients, la ventilation au long cours était essentiellement
nocturne, avec des séances de ventilation diurne lorsque
I état clinique I'imposait.

RECUEIL ET ANALYSE DES DONNEES

Les données épidémiologiques, cliniques (index de gra-
vité simplifié (IGS2), état nutritionnel, contexte d’ admission
en réanimation), fonctionnelles respiratoires (derniéres
mesures en état stable avant |’ admission en réanimation), les
gaz du sang a I’admission en réanimation, les modalités de
réalisation delaVNI (type derespirateur et interface, durée),
et |’ évolution des patients ont été recueillis dans le dossier
médical et analysés. L’'inclusion du patient dans un pro-
gramme de transplantation pulmonaire et le type de greffe
réalisée étaient systématiquement précisés. L’instalation
rapide (délai d apparition < 7 jours) ou progressive (délai >
7 jours) de la décompensation respiratoire était systémati-
guement recherché.

Les patients ont été séparés en deux groupes selon leur
survie ou leur décés en réanimation. Les variables quantita-
tives étaient exprimées sous formes de moyenne + écart type,
et elles ont été comparées entre elles avec le test non
paramétrique de Mann-Whitney. Le test de Wilcoxon a été
utilisé pour la comparaison d échantillons appariés. Les
caractéres qualitatifs ont été comparés avec le test exact de
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TABLEAU |. — Caractéristiques cliniques des 16 patients a I’admission en réanimation
(sauf pour le VEMS et la CV mesurés a I'état stable avant la décompensation).

Tous les patients Décédés Vivants p
(n=16) (n=19) (n=28)

Age (ans) 269+95 247+78 285+19 NS
IGS2 205+6,1 236+55 175+53 0,016
Index de masse corporelle 168+2,1 165+ 2,6 17,1+16 NS
Mode d'installation de la <0,01
décompensation

— Rapide: <7j 8/16 8/8 0/8

— Progressive: >7j 8/16 0/8 8/8
VEMS (%) 215+ 104 22,3+143 21+72 NS
CV (%) 34,7+10,8 25+ 33,3 358+79 NS
Attente de transplantation 1116 4/8 7/8 NS
pulmonaire
pH 7,38+ 0,05 7,36+ 0,08 7,39+ 0,01 NS
PaCO, (mm Hg) 66+ 15 72+18 60+7 NS
Pa0,/FiO, 176 + 60 145+ 40 207+1 0,021

NS : non significatif.

Fisher. Une différence était considérée comme significative
si p <0,05.

Résultats

CARACTERISTIQUES CLINIQUES DES PATIENTS

Selon les critéres définis ci-dessus, 16 patients atteints de
mucoviscidose ont été inclus dans cette étude rétrospective.
Un patient seulement a été exclu de I’ étude en raison d'une
intubation avant |’ admission en réanimation. Les principales
caractéristiques cliniques de ces patients sont résumeées dans
le tableau |. Il s'agissait d'une population composée de 8
femmes et 8 hommes, 8gés de 26 + 9 ans (extrémes : 15-55
ans), présentant une insuffisance respiratoire sévere (VEMS
=21 % de la théorique), s accompagnant d’une dénutrition
majeure (index de masse corporelle =16,8 +2,1). Huit
patients étaient adressés en réanimation avec une décompen-
sation respiratoire d'installation rapide (seul un des 8
patients avait une acidose respiratoire : pH = 7,17), alorsque
les 8 autres présentaient une décompensation respiratoire
progressive (aucun d’ entre eux avaient un pH < 7,35). Dans
5 cas, il existait une cause infectieuse évidente a la décom-
pensation respiratoire. Pour aucun des patients, la cause dela
décompensation respiratoire n’ était liée a un pneumothorax
ou a une hémoptysie abondante. Aucun facteur favorisant
N’ était retrouvé chez les 8 patients ayant une décompensation
respiratoire d apparition progressive. Tous les patients pré-
sentaient une hypercapnie importante (PaCO, moyenne
=66+ 15 mm Hg), al’ exception d’ une patiente hospitalisée

en urgence pour insuffisance respiratoire aigué (PaO,/FiO,
=171, PaCO, = 38 mm Hg) survenant au cours d' une gros-
sesse (29 semaines d’aménorrhée) et pour laquelle la VNI
avait permis de la stabiliser jusqu’a un accouchement par
césarienne ala 32° semaine. Pour cette patiente, laV NI avait
d'ailleurs été débutée 2 mois avant le s§our en réanimation,
en dehors de tout contexte de détresse respiratoire aigué, en
prévision de I'évolution de I'insuffisance respiratoire au
cours de la grossesse. La patiente avait été intubée 5 jours
aprés la césarienne, et éait décédée 18 jours plus tard
(défaillance muilti-viscérale).

EVOLUTION DES PATIENTS EN REANIMATION

Tous les patients ont été initialement traités par VNI, en
moyenne pendant 10 jours (tableau Il), avec des durées
extrémes de 4 a 29 jours. Dans 10 cas, la VNI a été débutée
d'emblée avec un respirateur de domicile, et pour les 6 autres
patients un respirateur de réanimation a été utilisé. La VNI
n'a pas permis de controler la décompensation respiratoire
dans 8 cas conduisant a I'intubation des patients aprés une
durée moyenne de VNI de 10+ 6 jours (extrémes: 4-22
jours). Les criteres d'intubation étaient essentiellement cli-
niques : encéphalopathie respiratoire, intolérance a I’inter-
ruption de la VNI. Tous les patients intubés sont décédés
dans un contexte septique avec défaillance multi-viscérale,
aprés une durée moyenne de ventilation de 12+ 5 jours
(extrémes: 3-18 jours). Pour ces 8 patients chez lesquels la
VNI a éé un échec et qui sont décédés en réanimation, la
décompensation respiratoire s était installée rapidement (< 7
jours).
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TABLEAU Il. —Evolution des 16 patients en réanimation. TABLEAU I1lI. — Evolution des 8 patients survivants.
Parametres Données Parametres Données
Durée d' hospitalisation en réanimation (jours) 17+11 Index de masse corporelle (kg/m?)* 182+21
Durée de ventilation mécanique (jours) PaCO, (mm Hg) mesurée en période 53+ 12
— ventilation non-invasive (n = 16) 10+ diurne, en ventilation spontanée
— intubation (n = 8) 11+6 Ventilation & domicile (VNI) 8/8
Mortalité (Nombre/Nombre total de patients) 8/16 Durée de la VNI & domicile (jours) 235+ 158
Type de respirateur utilisé Eole® 2-3 (n = 4)
La VNI a permis une stabilisation clinique de 8 patients, CH)SI&; (2 = %)
qui ont pu quitter le service de réanimation aprés une durée yx® (n=2)
moyenne de s§our de 10 + 8 jours (extrémes: 4-29 jours). Réglages des respirateurs
La VNI a été poursuivie pendant tout le s§jour en réanimar — Volume courant insufflé (mi/kg) 161+1
t|7on. Chfaz ces 8 patients, la decompe_nsapon respiratoire — Aide inspirataire (cm H,0) 14+1
Sest présentée sur un mode progressif (instalation > 7 s
: P . 2. - — Débhit d'O, (1/mn) 25+1
jours), sans facteur étiologique cliniquement évident. Les
signesde gravité al’admission en réanimation (IGS2) deces Interface Canule nasale moulée (8/8)
patients étaient significativement plus modérés que ceux des ,
patients décédés (tableau I). Attente de transplantation 718
Mortalité 2/8

EVOLUTION DES PATIENTS SURVIVANTS

Leshuit patients ayant quitté le service de réanimation ont
tous poursuivi delaVNI au long cours, a domicile, aprés un
sdour dans un service de médecine pour 5 d'entre eux
(pneumologie, médecine interne). La durée moyenne de
ventilation a éé de 235 + 158 jours (extrémes : 77-554). Les
modalités de cette ventilation a domicile et les réglages des
respirateurs sont décrits dans le tableau I11. Une évauation
clinique et gazométrique a été faite en moyenne 3 mois aprés
le début delaVNI. Il existait une tendance & la stabilisation
de la dénutrition, mais la différence entre I'index de masse
corporelle au début de la VNI (17,1+1,6) et a 3 mois
(18,2 £ 2,1) n’ &ait pas significative (p = 0,12). De méme, on
constatait une diminution delaPaCO, a3 mois (53 + 12 mm
Hg), mais la différence avec les valeurs initiales (tableau 1)
n'éait pas significative (p = 0,14). Trois patients ont été
hospitalisés a nouveau en réanimation pour décompensation
respiratoire aigué nécessitant une intensification de la VNI
associée a une antibiothérapie. Deux patients ont regu une
nutrition entérale discontinue nocturne par sonde de gastro-
tomie en association avec |’ assistance respiratoire.

Sept des 8 patients étaient en attente de transplantation
lors de la mise en place de la VNI. Six d’entre eux ont été
transplantés aprés un délai moyenne d’ attente sous VNI de
215 + 182 jours. Tous les patients transplantés ont pu quitter
I"hdpital et étaient vivants a 6 mois. Deux patients sont
décédés, I" un (en attente de transplantation) dans un contexte
de défaillance multiviscérale lors d’une nouvelle hospitali-
sation en réanimation, |’ autre en hypoventilation alvéolaire
globale par évolution terminale de la mucoviscidose.

Discussion

Dans cette étude, il apparalt que le taux de survie des
patients adultes atteints de mucoviscidose, adresses en réa-

Transplantation pulmonaire Tx cardio-pulmonaire (n = 4)

Tx bi-pulmonaire (n = 2)

Survie a 6 mois aprés transplantation 6/6

L es résultats sont exprimeés en valeur moyenne + la déviation standard.
* valeurs obtenues en période stable, en moyenne 3 mois apresle début dela
VNI.

nimation pour décompensation respiratoire et traités par
VNI, est de 50 %. Latotalité des patients survivants ont pu
regagner leur domicile avec une VNI et 54 % des patients en
attente de transplantation ont pu étre transplantés. Cepen-
dant, seuls les patients chez lesquels la VNI a été mise en
place au cours d' une décompensation respiratoire d' installa-
tion progressive ont tiré un bénéfice de ce traitement en
terme de survie.

Le pronostic de la décompensation respiratoire de la
mucoviscidose traitée par VNI semble donc amélioré par
rapport aux études plus anciennes dans lesquelles seul le
recoursal’intubation était possible. Ainsi, en 1978, dansune
étude multicentrique de 46 patients intubés pour détresse
respiratoire, la mortalité intra-hospitaliére globale était de
81 %, dont 69 % en réanimation [5]. Il s agissait cependant
d’ une étude rétrospective dans laquelle les critéres d'intuba-
tion n’ étaient pas clairement définis. Le caractére également
rétrospectif de notre présente étude représente un biais qu'il
convient de prendre en compte dans I’ analyse des résultats.
Cependant, les patients ont été inclus dans notre étude selon
descriteres de gravité respiratoire, définis a partir de données
cliniques et gazométriques facilement identifiables dans le
dossier. Deplus, il s agissait de patients consécutifs adressés
dans un méme service spécialisé dans |’ assistance respira-
toire, et il est possible d’admettre que notre étude décrit de
facon fiable la réalité des décompensations respiratoires
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graves compliquant I'évolution de la mucoviscidose de
I" adulte. Une autre étude rétrospective analysant e pronostic
de 66 patients adultes admis en réanimation pour différents
motifs, a montré un taux de survie en réanimation de 55 %
chez 42 patients présentant une décompensation respiratoire
hypercapnique [9]. Dans cette étude, seulement 28 % des
patients admis en réanimation pour défaillance respiratoire
recevaient une VNI (ventilation nasale a 2 niveaux de pres-
sion) de premiére intention [9]. Les auteurs n’ ont cependant
pas défini clairement les critéres diagnostiques de décom-
pensation respiratoire, et N’ ont pas précisé le niveau d hyper-
capnie. De plus, le taux de mortaité de 40 % chez les
patients recevant une ventilation mécanique endotrachéale
est éonnamment bas. Enfin, lesmodalités deréalisation dela
VNI (fréquence et durée des séances) ne sont pas précisées.
Malgré ces différences méthodologiques laissant persister
uneincertitude concernant lagravité del’ état respiratoire des
patients inclus, la mortalité en réanimation dans cette série
est smilaire a celle de la présente étude. Nos résultats sont
égal ement identiques concernant |’ absence de val eur pronos-
tiqgue du VEMS ou de I’ indice de masse corporelle en terme
de mortalité en réanimation [9]. Toutefois, dans notre étude,
I'index de gravité simplifié (IGS2) et I'importance de
I” hypoxémie (PaO,/FiO,) al’admission ont une valeur pré-
dictive de la mortalité en réanimation. C'est surtout le
contexte clinique dans lequel 1a VNI est mise en place qui
conditionne I’ évolution des patients. En effet, lorsgue I'ins-
tallation de la décompensation respiratoire a été rapide,
aucun patient n'a pu étre contrélé par la VNI, et tous sont
décédés en réanimation ; al’inverse, lorsgue I’ admission en
réanimation est motivée par une dégradation respiratoire
progressive, le bénéfice dela VNI est plus évident car aucun
patient n'a été intubé et tous ont survécu. Malgré une
absence de différence significative entre les 2 groupes, on
constate aussi que la PaCO, a I’admission tend a étre plus
élevée (72 £ 18 mm Hg) dans le groupe des patients d’' évo-
lution défavorable présentant une décompensation respira-
toire rapide. Le caractéere avancé de I'insuffisance respira-
toire, un état nutritionnel médiocre, la présence d'un
encombrement bronchique permanent, |’ absence de facteur
étiologique rapidement réversible sont des facteurs pouvant
expliquer I"inefficacité delaV NI lorsque celle-ci est débutée
dans le contexte d’ une décompensation respiratoire d’instal -
lation rapide.

Les résultats de la prise en charge en réanimation de la
décompensation respiratoire de la mucoviscidose restent tout
de méme médiocres si on les compare a ceux observés dans
les décompensations de BPCO, dont lamortalité hospitaliere
ne dépasse pas 10 % chez les patients traités par VNI en
premiereintention [6, 10]. De plus, en casd’ échec delaVNI
chez les patients atteints de mucoviscidose, I'intubation ne
parait pas améliorer le pronostic puisque, dans notre étude,
100 % des patients intubés sont décédés en réanimation.
Cependant, si la cause de la détresse respiratoire est en
rapport avec un processus rapidement réversible (hémopty-
sie massive, pneumothorax), le recours al’intubation semble
justifié. En effet, une étude récente dans laquelle ces

2 étiologies représentaient 26 % des motifs d’admission en
réanimation, la mortalité des patients intubés était de 40 %
[9]. Dans notre étude, aucune cause rapidement réversible
n' était identifiée, I'insuffisance respiratoire était a un stade
évolué, et tous les patients étaient intubés apres échec de la
VNI ; ces 3 dléments peuvent expliquer la différence de
pronostic entre les 2 études. Enfin, plusieurs cas de succes de
transplantation pulmonaire ont été rapportés chez des
patients atteints de mucoviscidose, dépendants de la ventila-
tion mécanique[11], aprés une durée moyenne de ventilation
de 15 + 14 jours (extrémes: 7-42 jours). La survenue fré-
guente d’ une défaillance multiviscérale dans les 2 semaines
suivant I’intubation limite cependant rapidement les possibi-
lités detransplantation [12]. Ainsi, au coursdel’ évolution de
lamucoviscidose del’ adulte, le transfert en réanimation pour
une VNI de premiére intention et un recours éventuel a
I"intubation devraient étre envisagés en cas de détresse res-
piratoire survenant chez un patient en attente de transplanta-
tion pulmonaire, d autant plus s'il existe un facteur étiologi-
gue identifiable [13]. A I'inverse, chez les patients pour
lesquels aucun projet de transplantation pulmonaire n'a été
envisagé, lerecours ades soins paliatifs en casd’ échec dela
VNI serait sans doute I’ attitude la plus logique [9].

Enfin, notre étude a permis de confirmer que la VNI peut
étre poursuivie de facon prolongée a domicile chez des
patients présentant une hypercapnie chronique [14]. Aucun
des 8 patients n'a présenté de complication directement
imputable a la VNI, en particulier pas de pneumothorax
comme cela a été suggéré [15]. Nous avons observé une
tendance alastabilisation delaPaCO, et al’ augmentation de
I"index de masse corporelle aprés 3 moisde VNI. Cependant,
le faible effectif de patients de notre série et |le caractére tres
avancé de I'insuffisance respiratoire chronique expliquent
sans doute |’ absence de différence statistiquement significa-
tive a 3 moais. Le principal bénéfice de laVNI a domicile a
€té de permettre au patient d'attendre la transplantation
pulmonaire dans un état clinique acceptable pendant une
durée de temps tres supérieure a celle que le recours a
I'intubation autorise, et avec un confort de vie (domicile)
assurément meilleur. En effet, 6 des 8 patients en attente de
transplantation pulmonaire ont été transplantés avec succes,
ce qui contraste avec un taux global de plus de 30 % de déces
sur liste d' attente chez les patients porteurs de mucovisci-
dose dans certains centres [16]. La VNI doit donc étre
considérée comme une technique permettant de stabiliser les
patients jusqu'a la transplantation dés qu'il apparait une
hypercapnie ou des signes cliniques patents d'insuffisance
respiratoire [17]. Enfin, le cas particulier de la décompensa-
tion respiratoire au cours de la grossesse méite d étre
signalé. Un cas similaire a dé§a été rapporté, chez une
patiente pour laguelle un traitement par pression positive
continue a permis d' attendre une césarienne ala 30° semaine
de grossesse [19].

Les mécanismes d'action de la VNI ont fait I’ objet d’ étu-
des physiopathol ogiques chez les patients atteints de muco-
viscidose au stade d' insuffisance respiratoire hypercapnique
stable [18-22]. En période diurne, la VNI intermittente per-
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met a court terme d améliorer les échanges gazeux, de
diminuer la ventilation minute, et de diminuer le travail
respiratoire [19]. Il s'agit de données comparables a celles
observées dans |es décompensations respiratoires des BPCO
[20]. C'est I'ensembl e de ces données qui nous ont conduit a
privilégier I’ usage discontinu de laVVNI alaphase aigué. De
plus, les périodes de ventilation spontanée permettent la
réalisation de |’ aérosolthérapie et du drainage bronchique.
Par ailleurs, au cours du sommeil, laVNI permet de corriger
I"hypoventilation nocturne, sans améliorer cependant
I’ architecture du sommeil [21, 22]. A long terme, |’amélio-
ration de la force des muscles respiratoires reste un méca-
nisme d'action probable de la VNI [18]. Cet impact de la
VNI sur la fatigue des muscles respiratoire a également été
suggéré pour expliquer lameilleure tolérance des séances de
kinésithérapie respiratoire sous VNI [23].

En conclusion, cette étude suggére quelaVNI améiore le
pronostic des décompensations respiratoires de la mucovis-
cidose de I’ adulte admises en réanimation, avec une survie
de 50 %. Le bénéfice a court terme semble d autant meilleur
quelaVNI est débutée précocement. La poursuite de laV NI
au long cours, au dela de la période de décompensation
aigué, chez les patients restant hypercapniques peut apporter
une stabilisation clinique durable permettant d’ attendre une
transplantation pulmonaire.
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