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Résumé Les enfants atteints de maladies chroniques à risque vital demandent une prise
en charge spécifique dont la dimension palliative est importante. Ces patients développent
une importante morbidité bronchopulmonaire. Leur mortalité est fréquemment attribuée à
des causes respiratoires. Ces enfants dont le diagnostic premier n’est pas respiratoire déve-
loppent progressivement une pathologie respiratoire évolutive, qui comporte souvent des
complications infectieuses chroniques, une insuffisance respiratoire chronique, pouvant évoluer
vers l’insuffisance respiratoire aigue. De nouvelles technologies respiratoires sont maintenant
disponibles : échelles de dyspnée, techniques d’aide à la toux (cough-assist), à la mobilisation
respiratoire ;
Réseau de réflexion

des sécrétions, ventilation non invasive nocturne, ventilation invasive sur trachéotomie avec
utilisation de micro. . . L’intégration de ces moyens de diagnostic et de traitement à la prise en
charge de la pathologie respiratoire chronique de ces patients soulève des questions d’ordre
éthique, concernant l’incertitude du pronostic et du temps qui reste à vivre, l’amélioration de
l’espérance de vie due au traitement de l’insuffisance respiratoire, la valeur de quelques mois
ou quelques années de vie d’un enfant. Nous observons que les enfants atteints de maladies
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chroniques à risque vital sont le plus souvent traités lorsqu’ils présentent des épisodes aigus,
mais qu’ils ne bénéficient pas de traitement de fond visant à prévenir les récidives infectieuses,
à ralentir l’évolution de l’insuffisance respiratoire. La prise en charge palliative de ces enfants,
qui se doit d’être la plus précoce possible, devrait intégrer une réflexion stratégique, réfléchie,
multidisciplinaire, incluant l’enfant et sa famille, de la pathologie respiratoire chronique dont
il est et sera atteint.
© 2008 Publié par Elsevier Masson SAS.
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Summary Children with life-limiting condition require specific management, including pal-
liative care. These patients develop major respiratory morbidity and eventually die from
bronchopulmonary diseases. When the primary diagnosis is not airway or lung disease, they
progressively develop a chronic respiratory condition, characterised by its own course, inclu-
ding chronic infectious complications and chronic respiratory insufficiency, eventually leading
to acute respiratory failure. New respiratory technologies are now available: dyspnea scales,
cough-assist devices, clearance of airway secretions, non invasive ventilation during night sleep,
invasive ventilation with tracheotomy and use of microphone. . . The process of integrating
these diagnostics and treatment tools into the management of the chronic respiratory condi-
tion of these patients raises important ethical issues, with regard to uncertainty about the
child’s prognosis and remaining life time, improved life expectancy due to treatment of chro-
nic respiratory insufficiency, the value of months or years in the child’s lifetime. We are aware
that children with life limiting conditions benefit from respiratory treatment mainly during
acute exacerbations, but do not receive preventive treatments aimed at preventing acute exa-
cerbations, slowing the process of respiratory insufficiency. Access to palliative care, as soon
as possible, should include specific management of the chronic respiratory condition, with a
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Introduction

Le développement récent des soins palliatifs en pédia-
trie a beaucoup amélioré la qualité des soins prodigués
aux enfants en fin de vie. Il a également été associé à
la reconnaissance d’une catégorie particulière d’enfants
auxquels ces soins pouvaient être destinés : il s’agit des
enfants atteints de maladies chroniques à risque vital
(MCRV) [1]. Cette dénomination concerne de nombreuses
pathologies, parmi lesquelles des affections neurolo-
giques (infirmité motrice cérébrale [IMC] sévère, maladies
neuromusculaires), immunologiques, hémato-oncologiques,
(poly)malformatives [2—7].

Au cours de l’évolution de leur pathologie chronique,
ces enfants développent souvent une importante morbidité
bronchopulmonaire, responsable de nombreuses hospitali-
sations [7,8]. Leur mortalité est le plus souvent d’origine
respiratoire, qu’il s’agisse d’infections bronchopulmonaires,
de complications mécaniques, et/ou d’insuffisance respira-
toire aiguë ou chronique. La maladie sous-jacente fragilise
ces enfants au niveau respiratoire sur le plan anato-
mique, physiologique, immunologique. Des complications
pulmonaires, qui se constituent lors d’infections aiguës,
peuvent aggraver ultérieurement la situation. La gestion
des symptômes respiratoires, la prévention des infections
pulmonaires et/ou les modalités de traitement prennent

dès lors une importance particulière au cours de l’évolution
d’une maladie pour laquelle n’existe ou n’est pas entrevue
actuellement de perspective de guérison.

La mucoviscidose n’entre pas dans le champ des patho-
logies discutées ici : les principales manifestations de cette
linary approach integrating the child and his/her family.
n SAS.

aladie sont respiratoires et la recherche d’un traite-
ent fondamental est l’objet de travaux fondamentaux

ctifs et prometteurs. Mais parce que les modalités de
on suivi et de son traitement ont permis au cours
es dernières décades d’améliorer très spectaculairement
’espérance de vie et la qualité de vie des patients
u’elle affecte, l’approche symptomatique qu’elle inclut
ait actuellement figure de modèle pour la prise en
harge des maladies respiratoires chroniques de l’enfant
9,10].

Les possibilités techniques thérapeutiques disponibles
hangent rapidement. L’utilisation de la ventilation non
nvasive (VNI) prolonge l’espérance de vie et diminue
a morbidité chez les jeunes enfants et adolescents
tteints de maladies neuromusculaires [11—14]. D’autres
ouveautés technologiques permettent d’aider la toux,
t/ou d’améliorer la clearance des sécrétions respiratoires
hez les patients atteints de maladies neurologiques ou
euromusculaires. Les indications de transplantation pul-
onaire peuvent inclure les déficits immunitaires [15].

a transplantation cardiaque est actuellement un recours
ossible dans certains cas de cardiopathies congénitales
omplexes.

Le diagnostic et le suivi de la pathologie respiratoire de
’enfant atteint de MCRV doivent donc se distinguer du trai-
ement de la maladie sous-jacente.
Les attitudes des professionnels de la santé
impliqués peuvent être tributaires d’un modèle

de soins basé sur le pronostic de la maladie
principale.
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La réflexion développée ici, au moyen de questions qui
ourraient parfois paraître un peu brutales, nous amène à
uestionner notre pratique et les éventuels changements à
apporter.

hez ces patients dont la maladie
hronique à risque vital est fixée ou
volutive, la maladie respiratoire est
volutive

es complications infectieuses chroniques

es maladies compliquées d’infections pulmonaires réci-
ivantes (déficits immunitaires sévères, pneumonies
’aspiration chez les IMC sévères, pneumonies récidivantes
hez les enfants atteints de cardiopathie complexe, de
aladies neuromusculaires, de scoliose sévère) comportent

n risque d’évolution vers l’apparition de bronchectasies,
’atélectasies ou de condensations pulmonaires chroniques,
e bronchiolite oblitérante. Ces lésions sont habituelle-
ent reconnues et traitées de manière rigoureuse chez

’enfant « normal » ou celui atteint de mucoviscidose.
hez les enfants atteints de MCRV, en raison de la maladie
rincipale, ces lésions courent le risque d’être insuffi-
amment diagnostiquées et traitées, et dès lors de se
ompliquer d’une infection endobronchique chronique,
vec des germes potentiellement destructeurs comme le
seudomonas. Ce type d’évolution entraîne progressive-
ent une bronchorrhée, avec toux grasse si l’enfant peut

ousser, température, épisodes dyspnéisants, exacerbations
onsidérées comme des « pneumonies » et responsables
’hospitalisations. La vulnérabilité particulière liée à la
CRV (déficit immunitaire ; inhalation chronique ; surcharge
asculaire pulmonaire ; compression bronchique. . .) peut à
on tour aggraver ces complications de manière spécifique.

Si nous disposons de guidelines pour le traitement res-
iratoire des enfants atteints de dystrophies musculaires
13,16], d’amyotrophie spinale [17], il semble qu’il n’en
xiste pas concernant les enfants atteints de cardiopathie
ongénitale, de déficit immunitaire ou d’IMC sévère, bien
u’un besoin existe dans ce domaine [18,19].

’insuffisance respiratoire chronique

’insuffisance respiratoire chronique apparaît de manière
iscrète, par sa composante nocturne : hypoventilation
u apnées obstructives, hypoxémie, et hypercapnie. Les
ymptômes, peu spécifiques, altèrent la qualité de vie.
’évaluation nécessaire comporte la réalisation d’une oxy-
étrie nocturne, et, si nécessaire, d’une polysomnographie

vec enregistrement de la PtCO2 transcutanée, voire de gaz
rtériels [20].

’insuffisance respiratoire aiguë
elle-ci peut survenir brutalement lors d’un épisode
nfectieux aigu ou arriver comme l’aboutissement d’une
nsuffisance respiratoire chronique. Son apparition impose
a prise de décisions rapides, qu’il est préférable d’avoir
u envisager au préalable avec les parents : une admission
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ux soins intensifs est-elle justifiée ? Une ventilation invasive
près intubation ?

La crainte de beaucoup d’intensivistes est que
’intubation d’un enfant atteint de MCRV débouche
écessairement sur une trachéotomie. Or, les chiffres de
ertains centres montrent que cette crainte est loin d’être
ystématiquement vérifiée : ainsi, dans la série publiée par
ates en 2004, une majorité d’enfants atteints de maladie
euromusculaire admis aux soins intensifs en insuffisance
espiratoire aiguë en sortaient après une durée moyenne
e quatre jours, sans trachéotomie [21].

e nouvelles technologies respiratoires
xistent

’évaluation de la dyspnée chez l’enfant

hez l’enfant capable de communiquer, l’utilisation de
cores visuels de dyspnée, adaptés à l’âge dès huit ans,
ommence à se répandre [22]. Une association entre
’intensité de la dyspnée et le niveau d’anxiété est
écrite chez l’adulte atteint de cancer pulmonaire [23], ou
’asthme [24]. Aucune évaluation de cet ordre n’est dispo-
ible en ce qui concerne les enfants atteints de MCRV.

es techniques d’aide à la toux

’utilisation d’un insufflateur-exsufflateur mécanique
cough assist) amène un confort important à l’enfant
ui souffre de toux inefficace. Chez l’enfant, deux
tudes établissent la bonne tolérance et l’efficacité de
’insufflateur-exsufflateur sur le débit de pointe à la toux
25], ainsi que sur une diminution de la fréquence des
neumonies et des atélectasies [26].

es techniques de mobilisation des sécrétions

a kinésithérapie respiratoire reste indispensable. La ven-
ilation intrapulmonaire par percussion, utilisée en France
t en Belgique depuis plus de dix ans, a fait l’objet de rares
valuations chez l’enfant et l’adulte jeune atteint de patho-
ogies neuromusculaires [27,28], et reste insuffisamment
tudiée dans les bronchectasies. Elle n’est pas reprise dans
e récent consensus de traitement concernant l’amyotrophie
pinale [17].

e traitement de l’insuffisance respiratoire
octurne

’instauration de la VNI nocturne a permis d’améliorer signi-
cativement la survie, et de diminuer la fréquence des
ospitalisations chez les enfants, adolescents et adultes
tteints de maladies neuromusculaires ou de pathologies
quelettiques [20,29,30]. De plus, la VNI nocturne améliore
es échanges gazeux durant la journée et est associée à un
alentissement du déclin des paramètres fonctionnels respi-

atoires [20,31]. Elle améliore la qualité de vie de l’enfant
12]. Le moment optimal pour initier la VNI reste incertain,
n raison notamment du manque actuel de données quant
son rôle éventuel dans la promotion de la croissance pul-
onaire chez l’enfant [32]. Au cours de l’évolution de la



les

a
d
l
c
h

F
p
s
q

I
p
d

i
n
[

Jusqu’où soigner les pathologies pulmonaires dont souffrent

maladie neuromusculaire, l’hypoventilation devient cons-
tante. La VNI peut alors être instaurée de manière efficace
durant la journée, et représente une précieuse alternative
à la ventilation assistée par trachéotomie [16,33]. De plus,
plusieurs auteurs constatent que la sensation de dyspnée
peut être améliorée par la VNI [34].

La VNI est aussi utilisée chez des enfants, adolescents
ou jeunes adultes qui sont au stade d’insuffisance respi-
ratoire nocturne dans d’autres pathologies congénitales ou
acquises [35]. Son utilisation semble exceptionelle chez les
enfants atteints d’IMC sévère, pour lesquels l’insuffisance
respiratoire nocturne est rarement recherchée.

La ventilation invasive sur trachéotomie

La ventilation par trachéotomie est souvent, en fin
d’évolution de la MCRV, la seule manière de permettre la
survie. La trachéotomie en elle-même comporte de nom-
breux risques ajoutés, tels que la majoration du volume
de sécrétions ou le risque accru d’aspiration [16]. La
communication verbale pour les patients trachéotomisés a
été fortement améliorée par l’introduction d’une technique
de micro [36]. Seule une étude a comparé la ventilation à
domicile d’ enfants atteints de maladies neuromusculaires
et chez des enfants atteints d’IMC sévère [37], et a conclu
à l’absence d’amélioration de la qualité de vie chez les
enfants IMC sévères ventilés à domicile.

Intégration de ces techniques dans les
programmes de soins

Ces techniques de traitement respiratoire sont loin d’être
largement utilisées chez l’ensemble des patients pédia-
triques atteints de MCRV.

À l’inverse, le recours précoce à la gastrostomie est
actuellement répandu pour ces malades. Cette pratique
chez les IMC sévères améliore la nutrition de manière
spectaculaire [38]. L’association d’une fundoplicature chi-
rurgicale à la gastrostomie ne semble pas toutefois protéger
ces patients des pneumonies d’aspiration [39]. Le recours
à la correction chirurgicale de la scoliose pour les enfants
atteints de maladie neuromusculaire ou d’IMC sévère est
accueilli avec satisfaction par les parents, même s’il n’a pas
d’impact sur l’espérance de vie de l’enfant [40].

Par contraste, nous constatons que la prise en charge
respiratoire des enfants atteints de MCRV reste le plus
souvent basée sur une stratégie de traitement aigu : hos-
pitalisation, antibiothérapie et kinésithérapie respiratoire
limitées aux épisodes fébriles, oxygénothérapie lorsque
l’insuffisance respiratoire chronique est reconnue. En Bel-
gique, il n’est pas possible d’obtenir un remboursement
pour une kinésithérapie respiratoire prolongée associée à
une kinésithérapie neurologique de mobilisation (rembour-
sement impossible en « pathologie lourde »).
L’impact sur les familles est loin d’être
négligeable.

L’hospitalisation aigue d’enfants atteints d’IMC sévère
est plus mal vécue par les mères, que lorsqu’il s’agit d’un
enfant « normal »[8].
enfants 137

La gestion des pathologies respiratoires des enfants
tteints de MCRV soulève de nombreuses questions éthiques,
ont la réponse, souvent difficile, doit tenir compte de
’évolution actuelle des technologies respiratoires, et anti-
iper les évolutions possibles. La réflexion nécessaire se
eurte à plusieurs difficultés développées ci-dessous.

aut-il le soigner ? L’incertitude du
ronostic : et si cet enfant pouvait
urvivre ou vivre encore quelques mois,
uelques années ?

l faut souvent attendre longtemps, parfois plusieurs années
our obtenir un diagnostic précis dans certains cas de mala-
ies neurologiques ou neuromusculaires.

Le devoir de rigueur reste crucial. Le médecin
responsable se base sur l’état actuel des

connaissances pour évaluer un pronostic, souvent
imprécis (« espérance de vie de quelques mois à

quelques années »).

Dans une revue récente publiée par The Lancet, Liben
nsiste sur le fait « que la plupart de ces pathologies chro-
iques sont caractérisées par une incertitude pronostique »
1].

Laurent est un garçon de quatre ans, atteint d’une mala-
die neurodégénérative. Il arrive en soins palliatifs, avec
une gastrostomie de confort, pour sa fin de vie. Après
plusieurs pneumonies, son état général se stabilise, et
au bout de plusieurs mois, nous prenons conscience que
nous ne répondons plus de façon optimale à ses besoins
respiratoires. Un transfert sera discuté vers un centre
destiné à prendre en charge des maladies neuromuscu-
laires et possédant des outils d’aide respiratoire (cough
assist) répondant mieux à ses besoins du moment.

Nicolas est atteint d’un déficit immunitaire rare et
grave. À l’âge de dix ans, il a présenté plusieurs pneumo-
nies très sévères, pour lesquels il a été admis aux soins
intensifs. Le médecin a annoncé aux parents « qu’il ne
vivrait pas jusqu’à l’âge de 12 ans, qu’il ne ferait pas
sa communion ». Pour cette raison, aucun suivi pneu-
mologique n’a été organisé. Nicolas a développé des
bronchectasies majeures pour lesquelles aucun traite-
ment spécifique n’a été instauré, car « il n’aimait pas
la kinésithérapie ». Il a développé une insuffisance res-
piratoire, de l’oxygène a été prescrit à domicile à l’âge
de 13 ans. Comme il était supposé ne pas survivre long-
temps, il a arrêté de fréquenter l’école, sait à peine
lire et écrire. Le diabète qu’il développe à 12 ans n’est
pas bien équilibré, « ce n’est pas la peine de le contra-
rier ». Quand nous faisons sa connaissance à l’âge de

15 ans, Nicolas pèse 20 kilos, tousse et expectore sans
arrêt. Il exprime son envie de vivre. Le traitement des
bronchectasies, instauré très tardivement, lui permettra
de grandir, de grossir, d’éviter les hospitalisations pen-
dant sept ans. Il supporte mal la VNI lorsque celle-ci doit
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être instaurée. Devant l’aggravation de son insuffisance
respiratoire chronique, les spécialistes responsables
acceptent de le considérer pour une transplantation. . .

malgré les contre-indications relatives représentées par
l’hypertension artérielle et l’insuffisance rénale dues au
mauvais contrôle de son diabète. Nicolas est très amer,
il se sent mis « à l’écart de la vraie vie » depuis sa petite
enfance, son plus grand rêve est d’obtenir un emploi,
mais son niveau scolaire ne le permet pas. Il est décédé
à l’âge de 24 ans, aux soins intensifs, avant sa transplan-
tation.

Dans la situation de Laurent, malgré un diagnostic précis,
e temps de vie plus important que prévu nous a fait reconsi-
érer ses besoins. Dans la situation de Nicolas, l’instauration
récoce d’un traitement médical des bronchectasies et un
on équilibre du diabète lui auraient permis une meilleure
ualité de vie et une meilleure insertion scolaire et sociale
t auraient pu lui donner sa chance pour une transplan-
ation pulmonaire. Les possibilités thérapeutiques avaient
ussi bien changé, douze ans plus tard. L’évolution décrite
émontre que l’envie de vivre de Nicolas et l’investissement
amilial l’ont « porté » bien plus loin que l’équipe médicale
e l’avait prévu. Plusieurs auteurs soulignent l’existence
’enfants qui survivent « au-delà des statistiques » [41],
uelle que soit la pathologie sous-jacente.

Il nous paraît dès lors qu’en raison de cette impréci-
ion pronostique en pédiatrie, les enfants atteints de MCRV
oivent pouvoir bénéficier d’un traitement respiratoire aussi
igoureux que les enfants sans risque particulier, et cela dans
e but de ne pas ajouter de complications respiratoires évi-
ables à la sévérité de la maladie sous-jacente. Ou, comme
n le dit si bien en anglais, éviter le phénomène d’addition
’insult to injury. Cette rigueur dans les traitements res-
iratoires inclut pour nous la notion d’accès possible à de
ouvelles perspectives thérapeutiques.

es questions posées par la diminution de
a morbidité et l’amélioration de
’espérance de vie due au traitement de
’insuffisance respiratoire : l’exemple des

aladies neuromusculaires

irnkrant [42] souligne que l’amélioration de l’espérance de
ie dans la dystrophie musculaire de Duchenne (DMD), attri-
uée principalement à l’instauration de la VNI nocturne,
mpose une gestion différente de l’évolution de la maladie.
insi, lorsque l’indication d’arthrodèse vertébrale se pose,

e choix de s’abstenir, s’il est retenu, doit tenir compte du
isque de voir apparaître des douleurs osseuses majeures au
ours de nombreuses années de vie. Les guidelines de l’ATS
ndiquent clairement que la VNI doit être proposée à tous les
atients atteints de DMD, ce qui paraît encore loin d’etre le
as [16,43]. De manière plus large, on peut considérer que

es décisions qui doivent être prises concernant la scolarité,
’organisation familiale et parentale doivent intégrer à la
ois la probable amélioration de l’espérance de vie, et la
otion d’une inconnue concernant les traitements médicaux
ui seront disponibles dix à vingt ans plus tard.
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La VNI est parfois proposée au cours de la prise en charge
e très jeunes enfants atteints de myopathies congénitales
u d’amyotrophie spinale de type I-II, voire de type I [30].
on instauration permet d’améliorer la qualité de vie de ces
nfants et de leur famille [12,13], ainsi que leur espérance
e vie. Il n’existe pas actuellement de consensus concernant
on instauration dans ces indications. L’intégration de cette
ossibilité thérapeutique dans la prise en charge palliative
roposée à l’enfant et sa famille semble toutefois justifiée.

Les mêmes questions peuvent concerner d’autres patho-
ogies : une amélioration de la qualité de vie chez les IMC
évères a été observée après généralisation des démarches
e chirurgie digestive et orthopédique déjà évoquées [38].

Actuellement, il n’existe pas de guidelines
consacrées au diagnostic et au traitement de
l’insuffisance respiratoire chez ces enfants.

En ce qui concerne les nouvelles technologies respira-
oires développées plus haut, nous n’avons pas trouvé de
onnées dans la littérature. Il paraît donc important de lan-
er cette réflexion, en particulier d’évaluer l’impact de ces
echnologies sur la fréquence et la sévérité des infections
ulmonaires ou encore sur la dyspnée.

aut-il le soigner si cela prolonge un peu
on espérance de vie ? Quelle est la valeur
e quelques mois, de quelques années de
ie d’un enfant atteint d’une maladie à
isque vital ?

uand le diagnostic de maladie neuromusculaire a été posé
hez la petite Julia à l’âge de quelques mois, ses parents
t sa pédiatre ont été avertis que le pronostic était « très
ombre ». Elle n’avait pourtant été intubée que quelques
eures. L’enfant a quitté l’hôpital sans antibiothérapie,
vec une condensation du lobe inférieur gauche, a déve-
oppé par la suite des infections respiratoires fébriles et
yspnéisantes pour lesquels aucune radiographie du tho-
ax n’a été pratiquée en raison du mauvais pronostic,
ne surinfection à pseudomonas qui n’a pas été traitée.
ulia a développé un encombrement respiratoire chronique
mportant, puis une atélectasie du poumon gauche, avec
nfection chronique à pseudomonas nécessitant de longues
ospitalisations, difficiles à gérer pour la famille. Un trai-
ement précoce du pseudomonas et une prise en charge
espiratoire spécifique auraient rendu sa courte vie plus
onfortable.

La situation de « l’enfant B » au Royaume-Uni peut per-
ettre d’éclairer ce point [44]. Rappelons que cette fillette
e six ans, atteinte d’un lymphome non Hodgkinien, avait
résenté une rechute quelques mois après une transplan-
ation médullaire. Ses médecins, en désaccord avec son
ère, avaient recommandé les soins palliatifs. Les chances
e succès d’un traitement supplémentaire coûteux pour la

ociété avaient été évaluées à 10—20 %. Le premier juge-
ent donna raison au père de l’enfant, sur base du caractère
récieux de la vie ; le jugement de la cour d’appel donna
aison à l’autorité médicale. L’intervention d’un donateur
nonyme permit à l’enfant d’avoir accès à un traitement
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d’ailleurs reconnue dans certaines pathologies où il s’agit
d’une pratique déjà bien établie [13,16,17].
Jusqu’où soigner les pathologies pulmonaires dont souffrent

expérimental qui lui procura une survie de 18 mois. Le père
estima que cette prolongation de la vie de l’enfant en valait
la peine.

Existe-t-il une discrimination au niveau de
la qualité des soins respiratoires entre les
enfants atteints de maladie à risque vital
et les autres ? Entre ceux qui
communiquent et les autres ?

Nous n’avons pas trouvé, dans la littérature, des recom-
mandations claires sur l’attitude à avoir lorsque des enfants
atteints de MCRV présentent des pathologies respiratoires
sévères. Pourquoi faudrait-il les soigner différemment ? Dans
l’espoir qu’ils décèdent plus rapidement ? Parce qu’on pour-
rait craindre des complications liées à la difficulté de les
ventiler après une insuffisance respiratoire aigüe ? Nous
n’avons pas trouvé d’études comparant l’évolution et la
qualité de vie d’enfants atteints de MCRV, ayant été trai-
tés de manière invasive ou minimaliste pour une infection
respiratoire sévère.

Nous pourrions nous référer aux raisons qui ont poussé
à la décision d’opérer les malformations cardiaques des
enfants atteints de trisomie 21. De sérieuses réticences exis-
taient à l’époque pour les opérer de leurs cardiopathies
congénitales : l’intervention allait allonger leurs souffrances
et celles de leur famille, ces enfants ne seraient pas nor-
malisés par la chirurgie cardiaque, ils développeraient plus
de complications postopératoires. Nous disposons actuelle-
ment de séries cliniques prouvant que la qualité de vie de
ces enfants est au contraire améliorée par cette chirurgie,
et qu’ils ne courent pas plus de risques peropératoires et
postopératoires que les enfants non trisomiques [45,46].

Discussion

La prise en charge d’enfants atteints de MCRV comporte une
dimension palliative.

Il se dessine actuellement un consensus pour
favoriser l’association d’une démarche

thérapeutique centrée sur la maladie chronique,
simultanément à une démarche palliative,

favorisant le confort, et cherchant à réduire la
douleur et la souffrance, pour l’enfant et ses

proches [1].

Cette prise en charge palliative doit intervenir très tôt
dans l’organisation des soins de ces patients. Cependant,
elle doit intégrer des notions spécifiques à ces maladies chez
l’enfant, en particulier l’incertitude du pronostic, c’est à
dire du « temps qui reste à vivre » et de sa qualité.

Sur le plan respiratoire, la démarche palliative visant
le confort peut se traduire par un traitement centré sur

le symptôme, permettant la prévention ou la réduction
de l’encombrement chronique, de la dyspnée, de la toux
inefficace, associé à une gestion attentive de la maladie
respiratoire chronique. Une politique réfléchie, préventive,
de gestion des soins (antibiothérapies au long cours, kiné-
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ithérapie respiratoire adaptée. . .) comparable à celle qui
révaut dans la mucoviscidose, ainsi qu’un « plan d’action »
oncernant le début des épisodes aigus [19], peuvent amé-
iorer le confort respiratoire de ces patients, tout en en
alentissant l’aggravation de la maladie bronchopulmonaire.

Dans le cas des pathologies neurologiques sévères de
’enfant, il est indispensable d’introduire cette dimension
alliative de gestion de la maladie respiratoire dans la
éflexion multidisciplinaire menée à leur sujet. En effet,
aintenant ces enfants ne meurent plus de malnutrition

râce à la pratique de la gastrostomie ; ils souffrent moins
e douleurs osseuses grâce aux arthrodèses vertébrales.
ouvons-nous dès lors accepter qu’ils terminent leur vie en
touffant, leurs poumons pleins de sécrétions purulentes,
yspnéiques et incapables de tousser ? Aucune échelle de
yspnée n’a été développée pour évaluer ces situations
liniques. Plus grave, aucun consensus n’a été élaboré
oncernant le traitement des maladies respiratoires des
nfants atteints d’IMC sévère.

Nous disposons actuellement de solutions nouvelles
’aide à la toux inefficace, à la clearance des sécrétions,
l’insuffisance respiratoire chronique, et un suivi attentif

eut permettre d’adapter le traitement et de diminuer les
isques d’insuffisance respiratoire aigue [16]. Ce suivi per-
ettra aussi de développer une relation de confiance avec

’enfant et sa famille et de discuter de manière anticipée,
rogressive, des techniques disponibles, bien avant que le
oment soit venu de les instaurer [16,46]. Ces traitements

espiratoires restent dans une dimension palliative [18,34] :
ls ne guériront pas l’enfant, mais peuvent le soulager, ralen-
ir l’évolution de l’insuffisance respiratoire et améliorer sa
ualité de vie ansi que celle de sa famille.

Nous avons le devoir de mener une réflexion
multidisciplinaire concernant cette période,

parfois longue, où le diagnostic est connu et où
nous sommes responsables de gérer les soins
avec le plus de rigueur possible, en tenant

compte du chemin effectué par l’enfant et sa
famille, de ses dimensions psychologiques,

sociales, culturelles et spirituelles.

Nous pensons qu’il est important de réunir un « réseau »
e réflexion autour de l’enfant, dès le diagnostic, compre-
ant les personnes impliquées et au moins les différents
pécialistes susceptibles d’intervenir à court ou moyen
erme (pneumologues, cardiologues, hématologues, neu-
ologues, gastroentérologues, nutritionnistes, pédiatres
énéraux, psychologues. . .). Ce réseau peut permettre une
econnaissance plus précoce et plus efficace des besoins
e l’enfant au cours des différentes étapes de sa mala-
ie, en fonction des poussées ou des stabilisations, pour des
roblèmes prévisibles ou non prévisibles. Son efficacité est
Bien que la durée de ce « temps qui reste à vivre » reste
nconnue, nous avons le devoir d’en améliorer la qualité pour
’enfant et sa famille, en intégrant la gestion de la mala-
ie respiratoire au traitement de la pathologie chronique à
isque vital.
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