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Atteinte respiratoire chez l’enfant 
en  situation de polyhandicap sévère

Les complications respiratoires ont un impact significatif sur la 
morbidité et la mortalité chez les enfants en situation de 
 polyhandicap sévère. En particulier l’encombrement bronchique, 
les infections respiratoires récurrentes et l’hyperréactivité bron
chique peuvent conduire à des décompensations aiguës et, avec 
le temps, à une insuffisance respiratoire chronique. De multiples 
facteurs coexistant et interagissant qui influencent l’état respi
ratoire de ces enfants doivent être reconnus et traités efficace
ment afin de réduire la morbidité et la mortalité respiratoires. 
Une évaluation précise impliquant une approche multidiscipli
naire et des interventions relativement simples peuvent conduire 
à une amélioration significative de la qualité de vie de ces enfants 
ainsi que de leurs parents et tuteurs.

Respiratory issues in children with severe 
neurological impairment

Respiratory problems have a significant impact on morbidity and 
mortality in children with severe neurological impairment. In 
 particular, impaired airway clearance, recurrent respiratory infections, 
bronchial hyper reactivity can lead to acute decompensation and, 
with time, to chronic respiratory failure. Multiple coexisting and 
 interacting factors that influence the respiratory status of these 
children should be recognized and effectively addressed to reduce 
respiratory morbidity and mortality. An accurate assessment invol
ving a multidisciplinary approach and relatively simple interven
tions can lead to significant improvements in the quality of life of 
children as well as their parents and carers.

INTRODUCTION
Les patients en situation de polyhandicap sévère (Gross 
 Motor Function Classification System (GMFCS) level  V) 
 présentent une déficience cognitive et/ou motrice et/ou 
 sensorielle, ayant des conséquences multisystémiques, notam
ment une atteinte respiratoire qui est la première cause de 
mortalité.1 Altérant fortement la qualité de vie du patient et 
de son entourage, l’atteinte respiratoire est un des principaux 
pourvoyeurs de consultations en urgence et d’hospitalisations 
et nécessite des traitements souvent pénibles et prolongés, 
comme les nébulisations et le drainage bronchique.2 Malgré 
cela, les évidences scientifiques concernant les atteintes 
 respiratoires des patients en situation de polyhandicap sévère 
sont particulièrement rares. Très récemment, et pour la 

 première fois, un consensus pour la prévention et la prise en 
charge respiratoires a été publié en Australie en février 2021.3 
L’atteinte pulmonaire associe classiquement une broncho
pneumopathie chronique et des décompensations aiguës, toutes 
deux, causes multiples et souvent intriquées, con duisant 
 potentiellement à une insuffisance respiratoire chronique.4,5 
Les facteurs de risque d’atteinte respiratoire chez les patients 
en situation de polyhandicap sévère sont résumés dans le 
 tableau 1.3,6,7

BRONCHOPNEUMOPATHIE CHRONIQUE
Chez certains patients, les symptômes respiratoires devien nent 
chroniques et/ou récurrents, témoignant d’une pathologie 
bronchopulmonaire chronique. Plusieurs composantes physio
pathologiques peuvent coexister. Chacune doit être identifiée 
et prise en charge : encombrement bronchique, colonisations 
bronchiques et hyperréactivité bronchique.

Encombrement bronchique

Divers facteurs contribuent à l’altération de la clairance muco
ciliaire : bronchoaspirations récurrentes (alimentaires primaires 
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TABLEAU 1 Facteurs de risque d’hospitalisation 
ou de consultations en urgence

Pour une cause respiratoire chez l’enfant en situation de polyhandicap sévère.
GMFCS : Gross Motor Function Classification System.

Drapeaux rouges (risque relatif particulièrement élevé)

• Classification GMFCS de niveau V
• ≥ 1 hospitalisation pour une maladie respiratoire dans l’année précédente
• ≥ 2 antibiothérapies pour des infections bronchopulmonaires dans l’année 
précédente

Autres facteurs de risque

• Dysphagie oropharyngée (difficultés de déglutition)
• Épilepsie non contrôlée
• Symptômes respiratoires (toux quotidienne, respiration sifflante heb-
domadaire, mucosité ou gargouillements dans la poitrine), si fréquents 
(≥ 1 ×/semaine) ou multiples (≥ 2)
• Reflux gastro-œsophagien
• Symptômes respiratoires au cours des repas (voix rauque, respiration 
sifflante, toux, éternuements, étouffement)

Facteurs de risque potentiels, mais non consensuels selon les publications 
ou selon le paramètre étudié (c’estàdire hospitalisation ou consultation 
en urgence)

• Classification GMFCS de niveau IV
• Ronflement toutes les nuits
• Scoliose
• Asthme

(Adapté des réf. 3,6,7).
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ou secondaires, salivaires), altération de la mécanique venti
latoire par faiblesse musculaire et déformation thoracique 
(scoliose), hypotonie des voies aériennes supérieures (pha
ryngo/laryngomalacie) et/ou inférieures (trachéo/broncho
malacie), perte d’efficacité de la toux par hyposensibilité du 
pharynx et diminution de la coordination et de la force mus
culaire, sans négliger la fréquente participation d’un mauvais 
état nutritionnel.5 En retour, l’altération de la clairance muco
ciliaire est responsable d’obstructions plus ou moins complètes 
et plus ou moins persistantes de bronches ou bronchioles, 
 favorisant ainsi les atélectasies et les infections bronchopul
monaires récurrentes, qui vont progressivement induire des 
bronchiectasies, des inégalités de ventilation/perfusion et une 
diminution de la compliance pulmonaire (figure 1).

Les mesures préventives restent primordiales et doivent 
 notamment s’attacher à limiter le risque de bronchoaspiration 
(positionnement du cou et de la tête favorisant la déglutition, 
éviter si possible la sonde nasogastrique, limiter le reflux 
 gastroœsophagien (RGO) par des mesures positionnelles, 
médicamenteuses et si nécessaire chirurgicales), respecter les 
mesures d’hygiène usuelles et tenir à jour les vaccinations 
(grippe, pneumocoque).

La prise en charge de l’encombrement bronchique fait appel à 
diverses techniques de désencombrement, de drainage ou 
d’expectorations manuelles et/ou instrumentales :4
• En cas d’atélectasie ou d’encombrement périphérique, la 

ventilation à percussions intrapulmonaires (Percussion
naire) peut être efficace pour faire remonter les sécrétions 
vers la trachée, sans participation de la personne. Il est aussi 
possible de recourir aux expirations lentes prolongées en 
décubitus latéral ou au drainage postural (en privilégiant 
les positions permettant un bon fonctionnement du 
diaphragme).

• Pour désencombrer la trachée et permettre l’expectoration, 
il est possible de pratiquer des accélérations de flux avec 
ou sans aspirations pharyngées (sans dépasser les cordes 
 vocales), des techniques manuelles de déclenchement de la 
toux ou une aide mécanique à la toux (CoughAssist).

Aucune technique n’a fait preuve de sa supériorité par rapport 
à une autre.2 Il est essentiel de pouvoir adapter la prise en 
charge de façon individuelle en tenant compte des spécificités 

et capacités propres à chaque patient, et de réévaluer réguliè
rement les techniques choisies avec les physiothérapeutes.

Colonisations bactériennes

Les colonisations bactériennes bronchopulmonaires sont 
 fréquentes, en lien avec la mauvaise clairance mucociliaire et 
les inhalations chroniques. Elles se manifestent par un 
 encombrement bronchique chronique et/ou des broncho
pneumonies à répétition. Il est alors important d’avoir une 
documentation microbiologique par analyse bactériologique 
des sécrétions, idéalement bronchiques et à défaut pharyngées, 
réalisée systématiquement tous les 3 à 6  mois et lors des 
 exacerbations. Cela permet d’adapter le cas échéant l’antibio
thérapie à la flore du patient, les bactéries responsables des 
colonisations ayant fréquemment un profil de résistance 
 particulier et une diminution de la sensibilité aux molécules 
habituelles de première ligne. Parmi ces bactéries, les bacilles 
Gram négatif sont largement représentés, au premier rang 
desquels Pseudomonas aeruginosa,8,9 dont le profil de sensibilité 
est naturellement restreint à des molécules d’administration 
intraveineuse, en dehors de la ciprofloxacine orale et de la 
 tobramycine inhalée qui, utilisées en monothérapie, conduisent 
à l’émergence rapide de résistances.

La décision de traitement antibiotique des colonisations 
chroniques, notamment à Pseudomonas aeruginosa, et de ses 
modalités sont à discuter au cas par cas. Il n’y a aucune 
 recommandation ni essai clinique disponible dans cette popu
lation et les rares données publiées sont rétrospectives et sur 
de faibles effectifs de patients. Néanmoins, chez les patients 
ayant des exacerbations fréquentes (> 3/an) et/ou une bron
chorrhée chronique altérant la qualité de vie, une antibio
thérapie continue peut se discuter, plusieurs stratégies étant 
possibles et potentiellement complémentaires :
• L’antibiothérapie continue orale, consistant à alterner tous 

les 10 à 14 jours entre 2 ou 3 molécules pendant plusieurs 
mois. Les molécules choisies doivent être discutées avec 
des équipes spécialisées, adaptées aux colonisations du pa
tient, et idéalement posséder un large spectre d’activité.

• L’antibiothérapie inhalée continue qui permet une forte 
concentration antibiotique intrabronchique, sera proposée 
en particulier aux patients colonisés par Pseudomonas 
 aeruginosa.10

FIG 1  Radiographie et scanner thoracique d’un enfant de 3 ans

La radiographie de thorax (A) et les scanners thoraciques en coupe axiale (B) et sagittale (C) d’un enfant de 3 ans avec polyhandicap sévère, secondaire à une 
hydrocéphalie d’origine non étiquetée mais probablement syndromique montrent un comblement alvéolaire et des bronchiectasies débutantes, prédominant dans les 
lobes inférieurs mais également dans les zones déclives des lobes moyens et supérieurs.
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• Une antibiothérapie au long cours par macrolide (azithro
mycine) a été proposée pour son effet combiné antibac
térien et antiinflammatoire, notamment en cas de bron
chiectasies et/ou de colonisation chronique à Pseudomonas 
aeruginosa.

Hyperréactivité bronchique

L’hyperréactivité bronchique est définie par la survenue 
 d’épisodes sifflants répétés et/ou persistants. Le plus souvent, 
il s’agit d’une hyperréactivité bronchique secondaire à une 
 inflammation bronchique chronique induite par les surinfec
tions et/ou inhalations répétées. La recherche et le traitement 
de ces facteurs aggravants sont donc primordiaux.

Le traitement repose sur les traitements habituels de 
l’asthme : bêta2mimétiques en traitement symptomatique 
(salbutamol) et corticostéroïdes inhalés au long cours en 
cas de symptômes fréquents et/ou chroniques (fluticasone, 
budésonide). L’ipratropium (Atrovent) est proposé par 
 certaines équipes pour ses propriétés bronchodilatatrices et 
antisécrétoires malgré l’absence de littérature disponible, 
extrapolant l’effet reconnu des anticholinergiques dans la 
bronchopneumopathie chronique obstructive de l’adulte.11 
Les traitements inhalés peuvent être administrés en aérosol
doseur avec chambre d’inhalation ou en nébulisation. Les 
nébulisations sont souvent considérées comme plus 
 efficaces dans cette population parce qu’elles permettent 
d’administrer des doses plus importantes et sur un temps 
plus long ; elles sont ainsi mieux adaptées à des patients 
ayant un faible volume courant. De plus, les nébulisations 
permettent une humidification des voies aériennes et des 
sécrétions, aidant au drainage bronchique. Dans tous les cas, 
il convient de privilégier une interface avec masque plutôt 
qu’avec embout buccal.

DÉCOMPENSATIONS AIGUËS
Bien qu’elles s’additionnent fréquemment, on peut schémati
quement décrire trois grandes causes de décompensation 
 respiratoire aiguë chez les enfants avec un polyhandicap 
 sévère : les bronchoaspirations, les infections virales et la 
 pullulation bactérienne intrabronchique. Le tableau clinique 
associera fréquemment une composante spastique et une 
autre bronchorrhéique, ce qui conduira à associer  différentes 
stratégies thérapeutiques.

Les bronchoaspirations primaires ou secondaires à un vomis
sement peuvent se manifester cliniquement par un syndrome 
de pénétration avec toux et changement de teint, mais le 
 réflexe de toux est souvent amoindri, voire absent chez ces 
 patients du fait de l’atteinte neurologique. Le tableau clinique 
peut donc être plus fruste et l’épisode de bronchoaspiration 
peu évident à l’anamnèse. Lors d’une exacerbation respi
ratoire aiguë, une bronchoaspiration devra toujours être 
 suspectée, surtout si le patient présente un foyer de pneumonie 
à la base droite et/ou si l’enfant est connu pour des inhala
tions chroniques ou répétées. Le choix de l’antibiothérapie 
privilégiera la combinaison amoxicilline/acide clavulanique à 
l’amoxicilline pour couvrir les bacilles Gram négatif d’origine 
digestive.

Les infections virales peuvent entraîner des décompensa
tions respiratoires aiguës, avec une composante spastique 
qu’il convient de traiter par bronchodilatateur éventuel
lement associé à des corticoïdes systémiques pour les plus 
 sévères, et une composante d’encombrement qui nécessite 
souvent la mise en place ou l’intensification de la physio
thérapie respiratoire.

Chez les enfants présentant une colonisation chronique asso
ciée à des symptômes respiratoires permanents, les phases 
d’exacerbation par pullulation bactérienne se traduisent par 
une augmentation des sécrétions, un changement de couleur 
des sécrétions et/ou l’apparition de signes de mauvaise tolé
rance clinique (désaturation, gêne respiratoire, augmentation 
de la toux). Le traitement repose sur une antibiothérapie 
adaptée aux dernières documentations microbiologiques, 
dont la durée sera volontiers prolongée (14 jours).

INSUFFISANCE RESPIRATOIRE CHRONIQUE
Dans les situations les plus sévères, l’évolution se fait vers 
l’insuffisance respiratoire chronique, définie par l’incapacité à 
maintenir des échanges gazeux tout au long du nycthémère. 
Celleci peut être liée à l’aggravation de l’atteinte pulmonaire 
et/ou à des troubles ventilatoires obstructifs ou centraux.

Les troubles ventilatoires semblent fréquents dans cette 
 population et sont certainement sousestimés, mais aucune 
donnée de prévalence n’est disponible. Ils sont le plus souvent 
plurifactoriels12 et secondaires :
• Aux apnées obstructives en lien avec l’hypotonie des voies 

aériennes supérieures et la possible pharyngo/laryngoma
lacie qui en découle.

• Aux apnées centrales en lien avec l’atteinte neurologique 
centrale.

• À l’hypoventilation liée à la faiblesse musculaire et à la 
 déformation thoracique.

Une insuffisance respiratoire chronique sera suspectée en cas 
de clinique évocatrice d’apnées (stridor, ronflement, apnées 
constatées), de mauvaise qualité de sommeil avec réveils 
 multiples et inexpliqués, de malaise, ou d’exacerbations 
 respiratoires répétées. Pour confirmer le diagnostic et en 
identifier les mécanismes, des enregistrements respiratoires 
(oxymétrie, oxycapnométrie, polygraphie) sont nécessaires. 
Le choix de l’examen doit être discuté avec une équipe pédia
trique spécialisée, et reposera sur l’accessibilité des appareils, 
le nombre de capteurs tolérables par l’enfant, et la probléma
tique suspectée. Les examens pourront la plupart du temps 
être réalisés à domicile.13

Lorsqu’une insuffisance respiratoire chronique est diagnosti
quée, il est primordial de discuter avec la famille du niveau de 
soin adapté à l’enfant, en prenant en compte son confort. 
L’abstention thérapeutique peut être proposée, si tant est que 
ce choix est fait dans l’intérêt de l’enfant, et réévaluée régu
lièrement. Si une prise en charge spécifique est décidée, 
 plusieurs traitements peuvent être proposés et devront être 
discutés au cas par cas (oxygénothérapie au long cours, CPAP 
(Continuous Positive Airway Pressure), BiPAP (Bilevel Positive 
Airway Pressure), morphiniques à faible dose). L’implication 
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d’une équipe spécialisée multidisciplinaire est alors indispen
sable pour la mise en place et le suivi afin d’évaluer régulière
ment la tolérance et l’efficacité de la prise en charge, et de 
l’adapter au mieux selon l’évolution de l’enfant. Même s’il 
existe peu de littératures dédiées, l’expérience partagée par 
les centres spécialisés rapporte des bénéfices d’un soutien 
ventilatoire de type CPAP ou BiPAP chez les patients avec 
 polyhandicap sévère.14 Lorsque ce type de soutien respiratoire 
est bien accepté par le patient, on constate à court et moyen 
termes une réduction des exacerbations, des antibiothérapies 
et des hospitalisations, ainsi qu’une amélioration de la qualité 
du sommeil. Une amélioration de la qualité de sommeil des 
proches est également rapportée. Certains effets indésirables 
et risques sont cependant à prendre en compte et peuvent 
contreindiquer la mise en place d’un soutien respiratoire, en 
particulier le risque de bronchoaspiration en cas de vomisse
ment et celui d’aggraver un RGO et un inconfort digestif du 
fait de l’insufflation d’air dans les voies digestives.

CONCLUSION
Les enfants en situation de polyhandicap sévère nécessitent 
une prise en charge multidisciplinaire étroite et une évaluation 
régulière, notamment des complications respiratoires qui ont 
un impact majeur en termes de mortalité et morbidité. Pour 
autant, il est essentiel d’adapter la prise en charge respiratoire 

de façon individuelle et avec l’aide de l’entourage familial, en 
tenant compte des spécificités et capacités propres à chaque 
enfant ainsi que du niveau de soin adapté à son confort.

Conflit d’intérêts : Les auteurs n’ont déclaré aucun conflit d’intérêts en relation 
avec cet article.

 Le dépistage et la prise en charge des bronchoaspirations pri-
maires (fausses routes) et secondaires (RGO) représentent un 
des principaux éléments de prévention de l’atteinte respiratoire 
des patients atteints de polyhandicap sévère

 En cas d’encombrement bronchique chronique, un physiothéra-
peute référent est indispensable afin d’évaluer régulièrement l’en-
fant et d’adapter les techniques de drainage bronchique

 Un prélèvement microbiologique respiratoire est recommandé 
tous les 3 à 6 mois (examens bactériologiques des crachats ou as-
pirations pharyngées ou frottis pharyngés à la toux)

 Une insuffisance respiratoire chronique et/ou des troubles res-
piratoires du sommeil doivent être recherchés en cas de symp-
tômes évocateurs ou d’exacerbations respiratoires récidivantes
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