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Que savent les parents sur la respiration?

Objectifs de I'étude:

* Evaluer la connaissance des parents
concernant les aspects stratégiques
des soins respiratoires dans la maladie

de Duchenne

e Methode:
Questionnaires

Eliza Wasilewska et al. Orphanet J Rare Dis.




Résultats:

e 111 parents d’enfants DMD inclus (age moyen: 11.5 years)

e 77% des parents:
* Rencontrent régulierement un spécialiste en pneumologie
* Font régulierement une spirométrie (mesure de la capacité respiratoire)
e Rapportent une connaissance insuffisante sur les techniques d’aide respiratoires

* 89% expriment une peur d’utiliser les technigues d‘aide respiratoire dans le futur

* 73% en ont peur par manque d’information adequat
* Les médecins sontt la source principale d’information

* Internet est tres peu utilisé

Eliza Wasilewska et al. Orphanet J Rare




Conclusions:

* La majorité des parents d'enfants atteints de DMD ont des connaissances basiques sur les risques
liés a la respiration.

e Cependant, il existe un manque important d'informations concernant les interventions
respiratoires avancées telles que la ventilation non invasive (VNI).

* Cela engendre de I'anxiété chez les parents
* Cela perturbe la prise de décision thérapeutique

* Celaretarde la mise en place d'un traitement appropri€, n

— Des programmes d'éducation respiratoire sont nécessaire
d'autant plus que I'allongement de la durée de survie des pa
encore les difficultés respiratoires.

Eliza Wasilewska et al. Orphanet J Rare Dis.




Comorbidités respiratoires dans la dystrophie musculaire de Duchenne.
Impact sur :

- 'espérance de vie - _

- les causes de déces Sweden
o e G

129 patients DMD

En cas de décés pour cause respiratoire = l'infection aigué représente 6 % des cas.

70 % ont souffert d'au moins une pneumonie, le premier épi
17,8 ans.

61 % ont eu leur premiere pneumonie avant I'hypoventilatio

Une hypoventilation a été constatée chez 73% des patients,

Lisa Wahlgren et al. J Neurol. 2024 Jul;2




Duchenne = progression typigue

Evaluation/thérapies respiratoires

DUCHENNE (DMD)
BIRTH

PATIENT AGE
(YEARS)

Within the first 3 years of life, affected infants By aged 5, prominent By age 10
and young boys with DMD show measurable ~ muscle weakness is >70% of
deficits in gross and fine motor function’® observed’ lose ambul Pneumonie

https://takeonduchenne.eu/what-is-du



Progression de la capacité respiratoire
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Sonia Khirani, Pediatric Pulmonology 49:473-481 (2014)



Comment évaluer la capacité respiratoire?
Capacité vitale forcée (FVC) = Forced Vital Capacity
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La PCO2 et le risque d’hypercapnie (PCO2>47mmHg) augmentent avec
la décroissance de la capacité vitale forcée

71 NMDs
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* Faibles volumes inspiratoires
* Respiration nocturne moins
efficace (sommeil)




Concrete

ment: hypoventilation
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Prediction de I'hypoventilation dans la DMD

> Chest. 2007 Feb;131(2):368-75. doi: 10.1378/chest.06-1265.

Lung function accurately predicts hypercapnia in
patients with Duchenne muscular dystrophy

Michel Toussaint T, Marc Steens, Philippe Soudon

FVC<1,82 L (* 40% pr
I"hypoventilation noct



* Voiturette

* Age>15 ans

e Capacité Vitale Forcée< 50%

* Histoire de comorbidité
respiratoire (pneumonie, etc.)




Respiration spontanée




Respiration spontanée










PCO2 distribution [mmHg] 01:20:00




La VNI prolonge-t-elle 'espérance de vie?

Méme plus
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Survie dans la maladie de Duchenne (UK-2002)

1

—— Ventilated (r=24)
—— Died post 1990 (n=33)
—— Died in 1980's (n=68)
—=— Died in 1970's (n=49)
—— Died in 1960's (n=9)
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PERGAMON Neuromuscular Disorders 12 (2002) 926-929
www.elsevier.com/locate/nmd

Survival in Duchenne muscular dystrophy: improvements in life
expectancy since 1967 and the impact of home nocturnal ventilation
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U'effet cumulé de la chirurgie de colonne + VNI
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Survie dans la maladie de Duchenne (Japon-2011)
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Survie dans la maladie de Duchenne (Suisse-2008)

\IP Disability and Survival in Duchenne Muscular
ONLIN Dystrophy

Malcolm Kohler, Christian F Clarenbach, Christoph Bahler, Thomas Brack, Erich W
Russi and Konrad E Bloch

J. Neurol. Neurosurg. Psychiatry published online 19 Aug 2008;
doi:10.1136/jnnp.2007.141721

...................

Age (years)

Survival >35 years



Est-ce que la VNI diminue la qualité de vie?
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SF-38 physical
FVE (% predicted)

component sum MEry

SF-38 mental
componeg nt summa ry

Qualité de vie avec la VNI (Suisse-2005)

120 Quality of Life, Physical Disability, and Respiratory

100 Impairment in Duchenne Muscular Dystrophy

Malcolm Kohler, Christian F. Clarenbach, Lukas Boni, Thomas Brack, Erich W. Russi, and Konrad E. Bloch
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Désencombrement:
2 niveaux

proximal (= toux assistée)




Periphérique




TOUX

Obtenir des débits éleves:




Toux assistée

= compenser des muscles déficients

Aides inspiratoires (ex: air-stacking)

Aides expiratoires (ex: compression
thoracique)

Combinaison d'ai
(ex: Cough-Assist




Aide inspiratoire = super facile a apprendre
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Aide expiratoire: compression thorax




MI-E: mechanical insufflation -exsufflation
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Poumons

Inspiration

Expiration

Pression positive



Cough-Assist

lier choix chez les patien



Conclusions

* Les connaissances des parents est basique
e Spirométrie le plus tot possible
* PCO2 nocturne des 15 ans (ou voiturette ou histoire respiratoire)

* Mise en route de VNI
* Lorsque la PCO2>47mmHg
* Efficace et hyper simple
e Survie tres améliorée
* Qualité de vie maintenue

* Désencombrement respiratoire (manuel




