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SOMMAIRE EXECUTIF

Depuis la rédaction du cadre de référence en 2001, I'environnement du programme national
d’assistance ventilatoire a domicile a évolué en fonction du vieillissement de la clientéle et
de sa diversification, des pratiqgues médicales de plus en plus complexes et des
changements de structures amenés par I'émergence des centres de santé et de services
sociaux (CSSS), des réseaux locaux de services de santé et de services sociaux (RLSSS)
et des réseaux universitaires intégrés de santé (RUIS).

C’est dans ce contexte que le ministére de la Santé et des Services sociaux a décidé, en
janvier 2009, de créer un comité d’experts pour réviser le cadre de référence en assistance
ventilatoire a domicile. Le mandat du comité est de réévaluer ce cadre de référence en
fonction de la situation actuelle au Québec, de tenir compte des développements
technologiques, d’analyser la problématique entourant 'organisation des soins aux usagers
et de faire des recommandations sur les changements a apporter a ce cadre.

La structure mise en place ne répond plus aux besoins de la population. Elle se traduit par
un allongement des délais d’attente pour certaines régions et une érosion de I'efficacité du
programme.

Le comité ministériel a donc complétement révisé le cadre de référence de 2001 en fonction
des éléments suivants : principes directeurs, objectifs généraux et spécifiques, clientéle
visée, criteres d’admissibilité, traitements et technologies utilisés, prise en charge,
organisation des services dans une perspective de hiérarchisation des services, modéles de
services, cheminement de l'usager, formation des usagers et des intervenants et,
finalement, mécanismes de suivi et d’évaluation. Une nouvelle version 2010 du cadre de
référence est proposée.

L’évaluation des services d’assistance ventilatoire offerts en CHSLD ne fait pas partie du
mandat du comité d’experts qui se limite aux soins a domicile.

A la suite des constats, le comité d’experts convient de principes directeurs pour encadrer
les travaux :

— Hiérarchisation des services
— Participation des régions a I'organisation des services

— Qualité des services
— Services axés sur la personne
— Equité quant a I'accessibilité et a la prestation des services

— Utilisation responsable des ressources
— Offre globale de service

Cette révision a été effectuée en collaboration avec deux comités ad hoc de I’Association
des pneumologues de la province de Québec (pour la clientele adulte et pour la clientéle
pédiatrique) qui ont révisé la littérature médicale et qui ont produit un rapport basé sur des
données probantes. Le rapport complet sur la clientéle adulte est inclus a I'annexe | du
cadre de référence. On y trouve les critéres médicaux d’admissibilité suivants :



1) Problémes neuromusculaires (dystrophie musculaire, syndrome postpoliomyélite,
sclérose latérale amyotrophique, amyotrophie musculaire spinale, traumatismes
médullaires, sclérose en plaques)

2) Anomalies de la cage thoracique (cyphoscoliose, statut post-thoracoplastie)

3) Syndrome d’obésité-hypoventilation

4) Hypoventilation idiopathique

On y discute également de situations particuliéres :

1) La prise en charge de la maladie pulmonaire obstructive chronique dans ce
programme n’est généralement pas recommandée.

2) L’obésité ou I'apnée obstructive du sommeil a elles seules ne justifient pas une prise
en charge au PNAVD. Cependant, une obésité associée a une hypoventilation
décrite a 'annexe | peut étre admissible.

3) Les conditions de I'usager associées aux modes de dégagement des sécrétions des
voies respiratoires sont précisées.

4) Certains cas de fibrose kystique sont visés.

5) La stimulation phrénique intrathoracique contribuerait a améliorer les conditions de
santé des personnes blessées médullaires. La stimulation phrénique
intra-abdominale est a I'étude.

Le rapport pédiatrique est également disponible a I'annexel. On y trouve les criteres
médicaux d’admissibilité suivants :

1) Insuffisance motrice y compris maladies neuromusculaires (dystrophies musculaires,
amyotrophies spinales, etc.)

2) Anomalies thoraciques sévéres (scoliose sévere, dystrophie thoracique asphyxiante,
etc.)

3) Apnées obstructives sévéres pour lesquelles une chirurgie ne peut améliorer de
maniére suffisante I'évolution, du moins a court ou a moyen terme (séquence de
Pierre-Robin, paralysie des cordes vocales, mais aussi obésité morbide, etc.)

4) Anomalies du contrble de la respiration primaire (syndrome d’hypoventilation
alvéolaire congénital ou malédiction d’Ondine) ou secondaire (malformations
d’Arnold-Chiari, néoplasies du tronc cérébral, etc.)

La prise en charge des usagers prend en considération les services nationaux en
assistance ventilatoire a domicile, le besoin d’'une décentralisation des services cliniques
avec la création de nouveaux centres satellites régionaux lorsque la situation s’y préte. Le
comité propose aussi une augmentation de la collaboration active entre les fiduciaires
nationaux et les centres hospitaliers spécialisés en pneumologie adulte et pédiatrique.

Le role des fiduciaires nationaux est modulable selon les réalités régionales afin d’accroitre
la participation des régions. Les responsabilités plus significatives des agences de la santé
et des services sociaux contribuent a améliorer la continuité des services de l'usager et la
coordination entre les partenaires de méme qu’a consolider I'offre de services dans leur
région. L’accent (mandat, conditions, procédures de désignation, responsabilités) est mis
sur les établissements désignés centres satellites pour en favoriser le développement. Les
établissements de proximité sont en mesure de s’impliquer davantage pour assurer le
maintien a domicile. Les responsabilités des fournisseurs privés sont ajoutées afin de
clarifier le partage des rbles entre les intervenants du secteur privé et ceux du secteur
public.



Le cadre de référence propose une prestation de soins hiérarchisée basée sur trois
modéles. Le premier modéle est celui des régions de Montréal (06) et de la
Capitale-Nationale (03), ou les services sont principalement pris en charge par les
fiduciaires nationaux d’assistance ventilatoire, en collaboration avec les centres hospitaliers
spécialisés. Le second modéle s’applique aux autres régions du Québec qui n'ont pas de
centres satellites et ou les intervenants des programmes nationaux collaborent avec les
intervenants locaux tout en conservant une grande participation. Le troisieme modéle est
celui des régions ou les centres satellites permettent une décentralisation maximale et une
prise en charge locale. Le comité recommande de fagcon générale que [linitiation et
'adaptation a I'assistance ventilatoire se fassent dans la mesure du possible en clinique
externe.

La formation des usagers et des intervenants demeure un défi majeur. Le comité
recommande de consolider la formation continue, en particulier en région éloignée, et la
mise en place de mécanismes de suivi et d’évaluation.
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1. MISE SUR PIED DU COMITE

1.1 Contexte

La Direction générale des services de santé et médecine universitaire (DGSSMU) du ministére
de la Santé et des Services sociaux (MSSS) souhaite réviser le cadre de référence en
assistance ventilatoire a domicile.

En 2001, le MSSS constatait que, depuis de nombreuses années, des adultes et des enfants
présentant des problémes d’hypoventilation alvéolaire chronique nécessitant une assistance
ventilatoire pouvaient bénéficier de services a domicile structurés dans les régions de Montréal,
de la Capitale-Nationale et de I'Estrie, principalement pour la clientéle adulte. Les autres
régions éprouvaient cependant de la difficulté a répondre a la demande de services, compte
tenu de la complexité liée a I'évaluation, a l'organisation et a la continuité des services qui
exigent une masse critique et une concentration de ressources nécessaire au maintien de
I'expertise et de la qualité des services. De plus, l'effet du vieillissement de la population,
I'accessibilité plus grande aux technologies et leur évolution, les nouvelles pratiques médicales,
les changements des fagcons de faire dans la distribution des services et le désir de la clientéle
d’étre maintenue a domicile apportaient et allaient continuer d’apporter une augmentation de
volume de cette clientéle.

Tous ces phénoménes amenérent le MSSS a proposer des balises nationales d’organisation de
services pour I'assistance ventilatoire a domicile tant pour les adultes que pour les enfants. Un
cadre de référence a été élaboré en 2001, en collaboration avec un groupe d’experts cliniques
et de responsables des agences régionales. Ce cadre traitait des principes directeurs, des
objectifs du programme, de la clientéle visée, des criteres d’admissibilité, des modes
d’organisation de services y compris les appareils et les mécanismes de suivi et d’évaluation du
programme. Il tenait également compte des besoins spécifiques et des particularités propres
aux deux clientéles. Ce document constituait un premier déblayage dans un contexte ou les
services évoluaient et changeaient rapidement. Il tragait les orientations générales qui allaient
guider I'organisation des services en assistance ventilatoire a domicile au cours des prochaines
années. On prévoyait déja qu’'une réévaluation de I'approche retenue devrait étre réalisée.

Le cadre de référence en assistance ventilatoire de 2001 créait le Programme national
d’assistance ventilatoire a domicile (PNAVD) offrant une gamme de services pour les clientéles
souffrant d’hypoventilation alvéolaire chronique. Deux fiduciaires étaient alors hommés pour
garantir des services de qualité et distribués de fagon équitable dans toutes les régions. La
clientéle adulte de I'est du Québec était prise en charge par I'Institut universitaire de cardiologie
et de pneumologie de Québec (IUCPQ) avec un réseau d’intervenants hiérarchisé et intégré au
sein du RUIS Laval et de la région de la Mauricie et du Centre-du-Québec. Par ailleurs, le
Centre universitaire de santé McGill (CUSM) prenait en charge celle de I'ouest du Québec ainsi
que la clientéle pédiatrique et les personnes blessées médullaires ventilo-assistées pour tout le
Québec. Plus tard, le fiduciaire de Montréal a mis en place deux centres satellites dans les
régions des Laurentides (2003) et de Laval (2008) et soutient la région de I'Estrie qui a pris en
charge sa clientéle adulte et pédiatrique afin de devenir un centre satellite désigné. Il soutient
également la région de la Capitale-Nationale qui a pris en charge sa clientéle pédiatrique dans
le méme obijectif.
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En 2008, les structures mises en place ne répondent plus aux besoins de la population. La
demande pour des services surspécialisés a domicile s’est accrue, d’'ou le fait que certaines
difficultés a répondre aux besoins de la population se sont manifestées par des listes d’attente,
des délais de prise en charge et des hospitalisations prolongées pour certaines régions. Les
ressources spécialisées s’épuisent et sont difficlement renouvelables. Face a cette
augmentation de la demande et compte tenu de la réalité organisationnelle du réseau (CSSS,
RLS, RUIS), une analyse de la situation par un comité d’experts devenait nécessaire pour
actualiser le cadre de référence élaboré en 2001.

1.2 Mandat du comité de travail

La Direction de I'organisation des services médicaux et technologiques (DOSMT) a décidé de
créer un comité d’experts pour analyser la problématique touchant 'organisation des soins aux
usagers et pour lui faire des recommandations sur les changements a apporter.

On a confié au comité le mandat d’évaluer et de réviser :
> Les principes directeurs

Les objectifs généraux et spécifiques

La clientele visée

Les critéres d’admissibilité

Les traitements et technologies utilisés

La prise en charge

L’organisation des services dans une perspective de hiérarchisation des services

Les modéles de prestation des services

Le cheminement de 'usager

La formation

Les mécanismes de suivi et d’évaluation

VVVVYVYVVYVYVYYVYYV

Le comité devait tenir compte de I'évolution de la clientéle et de la réalité organisationnelle du
réseau (CSSS, RLS, RUIS) et consolider la performance et I'expertise des services de santé de
premiere ligne concernés. Il devait tenir compte de la présence des services nationaux en
assistance ventilatoire a domicile, de la décentralisation des services cliniques avec la mise en
place des centres satellites et avec la prise en charge du suivi a domicile par les intervenants
locaux, des centres hospitaliers spécialisés en pédiatrie et en pneumologie pour les adultes et
de la gestion centralisée des appareils et de leur mode de paiement tout en assurant une
continuité et une qualité des services sans égard au lieu de résidence de I'usager au Québec.

Le comité devait également signaler les clientéles et les traitements en émergence afin
de s’assurer qu’aucune pathologie ne soit laissée sans prise en charge.

Le comité de travail est un comité consultatif auprés du MSSS et il reléve de la DGSSMU, plus
spécifiquement du Service du développement et de I'évaluation des technologies (SDET) au
sein de la DOSMT.
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Le comité est formé de 18 membres représentant :
> [I'Association des pneumologues de la province de Québec (clientéle adulte et
pédiatrique);
le ministére de la Santé et des Services sociaux;
I'Ordre professionnel des inhalothérapeutes du Québec;
I'Ordre des infirmiéres et infirmiers du Québec;
les deux fiduciaires nationaux (CUSM, IUCPQ);
les Agences de la santé et des services sociaux;
les établissements désignés centres satellites;
les médecins référents.

VVVVYVYYY
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2. LIMITE DU CADRE DE REFERENCE

L’évaluation des services offerts en CHSLD n’est pas I'objet du cadre de référence qui se
concentre sur les soins a domicile. Mais, dans un contexte de réseaux locaux de services
(RLS), il est tout a fait souhaitable de mettre en place une équipe intégrée de services
d’assistance ventilatoire a domicile et d’assistance ventilatoire en CHSLD. Pour ce faire, il est
possible d’établir des ententes de service formelles entre établissements tout en respectant le
contexte régional et en préservant le financement réservé a chaque mission.
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3. PRINCIPES DIRECTEURS

La responsabilité populationnelle doit guider I'action des acteurs des réseaux locaux de
services de santé et de services sociaux.

Hiérarchisation des services

La hiérarchisation des services est un principe qui garantit les actions suivantes : une utilisation
optimale des ressources, tout en maintenant le niveau de qualité des soins et services établis,
selon des normes définies par les services nationaux a la téte de cette hiérarchie; une meilleure
complémentarité des services; un cheminement fluide de l'usager entre les services de
premiére, deuxiéme et troisiéme ligne. La hiérarchisation repose également sur un partage des
responsabilités des différents partenaires, notamment l'usager, les proches aidants, les
professionnels de la santé, les organismes communautaires, les établissements du réseau et
les entreprises privées.

Participation des régions a I’organisation des services

Chaque région doit contribuer a I'organisation des services pour la clientéle de son territoire en
tenant compte des rbles qui lui sont dévolus en relation avec les services nationaux.
L’organisation des services ultraspécialisés est effectuée en fonction des balises nationales, de
la participation requise de chacune des régions, en tenant compte de la réalité de chacune
d’elles, des caractéristiques de la clientéle, du profil géographique et des ressources existantes.

Qualité des services

La population doit avoir accés a des services continus et de qualité, en fonction d’'une masse
critique de la clientéle et d’'un programme de formation continue fondé sur des études probantes
quant aux approches, thérapies et technologies utilisées. Doivent également faire partie
intégrale du service, un programme de mise a jour continue des compétences du personnel et
un programme de gestion de la qualité.

Services axés sur la personne

Le service est centré sur la personne et adapté a ses besoins dans le respect de sa dignité et
de son autonomie. La personne recoit I'information nécessaire concernant le traitement et ses
conséquences de fagon a faire un choix éclairé dans le respect de son droit a
'autodétermination.

Equité quant a I'accessibilité et a la prestation des services

Les services sont accessibles a la clientéle de toutes les régions du Québec. Tous les usagers,
quelle que soit leur région, ont accés a un continuum de services bien que les responsabilités
des intervenants puissent varier. La clientéle a accés aux services cliniques permettant de
maximiser le maintien a domicile.
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Utilisation responsable des ressources

Compte tenu de I'importance des aspects « résultats, colts et qualité de vie », 'organisation et
le fonctionnement des services répondent a des critéres d’efficience et d’efficacité clinique,
matérielle et financiére afin d’optimiser ['utilisation des ressources disponibles. Ainsi, le
financement d’un appareil doit &tre assuré prioritairement par les agents payeurs potentiels’.

Offre globale de service
Les services d’assistance ventilatoire a domicile se basent sur une offre globale de service a la

clientéle. Cette offre débute par I'évaluation et s’inscrit dans un continuum de services dans
lequel 'appareil et les fournitures sont une composante de I'offre globale de service (chapitre 9).

1. Autres que le MSSS.
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4. OBJECTIFS

4.1 Objectif général

Fournir des balises pour l'organisation des services nationaux en assistance ventilatoire a
domicile pour la clientéle adulte et la clientéle pédiatrique nécessitant ce type de services.

4.2 Objectifs spécifiques

» Définir la clientéle visée;

» Définir les criteres d’admissibilité de la clientéle;

> Définir une offre de services;

» Préciser le partage des responsabilités entre les différentes instances visées;

> Elaborer un mécanisme de suivi et d’évaluation de gestion.
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5. CLIENTELE VISEE

5.1 Usagers et famille

Clientele adulte

La clientéle adulte visée comprend les personnes présentant une hypoventilation alvéolaire
chronique quelle que soit son origine, qui s’accompagne de dyspnée incapacitante, d’'une
réduction de la tolérance a l'effort, d’'une rétention progressive de gaz carbonique, d’'une
hypoxémie chronique et souvent de difficultés grandissantes dans la réalisation des taches
inhérentes a la vie quotidienne.

Clientéle pédiatrique

La clientele pédiatrique inclut les nourrissons (moins de 1 an), les enfants (de 1 & 12 ans) et les
adolescents (de 13 a 17 ans) qui nécessitent une assistance ventilatoire.

Chacun de ces groupes appartient a8 des catégories diagnostiques trés variées qui différent
fréiquemment de celles des adultes. Cette clientéle est évaluée alors que la croissance
somatique, la maturation de la fonction pulmonaire et le contrble respiratoire peuvent changer
rapidement. Compte tenu de l'importance du potentiel de croissance des nourrissons et des
enfants, tout dysfonctionnement du systéme respiratoire chez I'enfant est considéré comme un
processus dynamique évolutif. Le dénouement potentiel chez les enfants differe de celui des
adultes : I'état clinique de bon nombre d'usagers pédiatriques s’améliorera et le besoin de
soutien ventilatoire diminuera. La détérioration ne constitue pas une issue inexorable. Le client
pédiatrique ne représente pas une entité uniforme ou un adulte en petit : on note par exemple
des diversités dans le poids, la capacité pulmonaire et le nombre d’alvéoles. Plusieurs enfants
atteints de maladies respiratoires n’ont pas appris a s’alimenter (trop de difficultés respiratoires)
ou a parler (présence d’une trachéotomie) lorsqu’ils doivent quitter I'hépital.

La situation de la clienteéle pédiatrique (approches cliniques, techniques et problemes) se
distingue de celle des adultes et commande des services adaptés aux phases du
développement et aux besoins des enfants a travers les différentes étapes de leur croissance.

Ces deux clientéles doivent répondre aux critéres médicaux spécifiques du cadre de référence
actuel pour 'admissibilité des services d’assistance ventilatoire a domicile.

5.2 Lieude résidence

Le lieu de résidence doit correspondre a la définition du domicile présentée ci-aprés et il doit, de
plus, étre jugé adequat pour la prestation des services requis.

« Le domicile est le lieu ou réside une personne, au sens d'un logement privé ou d'un
établissement domestique autonome, ce qui comprend la maison privée, le logement ou
'appartement, la chambre, le logement dans un HLM.
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Les logements situés dans des conciergeries ou dans des résidences privées offrant des
services a des personnes retraitées ou semi-retraitées sont considérés comme des domiciles
seulement pour les services non couverts dans les baux et contrats convenus entre les
promoteurs ou les propriétaires et les locataires.

Les ressources de type familial (familles d’accueil et résidences d’accueil) sont considérées
comme des établissements domestiques autonomes seulement pour la prestation des services
pour lesquels elles ne sont pas rémuneérées.

Les établissements de santé, les centres de réadaptation, les centres d’hébergement et de
soins de longue durée publics et privés (conventionnés ou non conventionnés) de méme que
I'ensemble des ressources intermédiaires ne sont pas considérés comme des domiciles?. »

2. Extrait de : Services a domicile de premiere ligne : cadre de référence, Ministére de la Santé et des Services
sociaux, Québec, 1999, p. 10.
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6. CRITERES GENERAUX D’ADMISSION

Les critéres généraux d’admission sont les suivants :

» L’usager doit répondre aux critéres médicaux définis au présent cadre de référence;
» L’usager doit avoir un médecin traitant;

> L'usager et son représentant légal, dans le cas d’un enfant mineur, doivent consentir® a
recevoir des soins et services d’assistance ventilatoire a domicile;

» L’usager et son entourage doivent respecter les mesures de seécurité inhérentes a
I'utilisation des appareils et, s’il y a lieu, de 'oxygéne (selon le Cadre de référence du
programme national d’oxygénothérapie a domicile);

» L’usager, la famille et son entourage doivent collaborer au traitement;
» L’usager ou son représentant s’engage a:

— étre fidéle au protocole thérapeutique, sinon I'octroi de I'appareil peut cesser;

—accepter que [l'assistance ventilatoire a domicile soit arrétée si I'état clinique
s’améliore;

—accepter que I'évaluation des besoins de soins et services de l'usager soit
minimalement faite annuellement et selon la fréquence déterminée dans les critéres
médicaux;

— accepter d'utiliser et d’entretenir les appareils selon les consignes fournies;
» L’environnement de I'usager a domicile doit permettre le traitement;

» Une évaluation clinique spécialisée préalable devrait étre réalisée par un pneumologue
pour la clientéle adulte ou par un pneumologue pédiatre pour la clientéle pédiatrique.
L’admission aux services nationaux d’assistance ventilatoire a domicile est approuvée
par le directeur médical du fiduciaire national ou du centre satellite* concerné en
collaboration avec I'équipe multidisciplinaire y compris l'usager ou son représentant
légal.

3. Pour la clientéle pédiatrique, la personne exergant un choix éclairé sera variable selon 'age. Chez le trés jeune
enfant, ce choix sera celui des parents ou tuteurs de I'enfant et il faut s’assurer que ce choix éclairé respecte
bien le meilleur intérét de ce dernier. Pour I'enfant plus vieux, le choix sera autant celui des parents que de
I'enfant et I'équipe aura a s’assurer que les choix concordent. La situation de I'adolescent est spéciale : il a a la
fois le droit lIégal a une décision personnelle tout en étant toujours en état de dépendance économique face a
ses parents. L'équipe aura a s’assurer que les choix exprimés par I'adolescent sont éclairés et respectés.

4. En collaboration avec le directeur médical du fiduciaire national.
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7. CRITERES MEDICAUX D’ADMISSIBILITE (CLIENTELE ADULTE ET

PEDIATRIQUE)

Les criteres médicaux d’admissibilité sont issus des recommandations de I'Association des
pneumologues de la province de Québec (APPQ) sur la ventilation @ domicile au long cours.

7.1 Contexte

Ce chapitre a été préparé par un comité ad hoc présidé par le Dr Francois Maltais et formé a la
demande du Dr Alain Beaupré, président de 'APPQ. Il s’inscrit dans une démarche plus
générale visant a réviser I'organisation de 'assistance ventilatoire a domicile au long cours au
Québec. Il comprend dans un premier temps les généralités en ce qui concerne I'assistance
ventilatoire au long cours. |l offre ensuite, de fagon plus précise, des indications courantes de ce
type de traitement. L’objectif de ce chapitre est de refléter I'opinion des pneumologues
québécois ainsi que des pneumologues pédiatres sur la pratique médicale de l'assistance
ventilatoire a domicile au long cours sur notre territoire. |l s’inspire des recommandations
canadiennes sur l'assistance ventilatoire a domicile au long cours (document qui est
actuellement en préparation) mais ne constitue pas en soi un guide de pratique médicale.
Certaines indications touchent particulierement la clientéle pédiatrique. L’APPQ est toutefois
d’avis que la clientéle agée de 16 ans et plus peut étre évaluée et traitée par les pneumologues
pour adultes.

7.2 Généralités

Le succés de l'assistance ventilatoire a domicile est tributaire de la motivation et de la
comprehension de l'usager et de sa famille face a ce traitement. L'usager doit étre capable
d’utiliser seul ou avec I'aide de son entourage I'appareil requis. Il devrait pouvoir recevoir ce
traitement en dehors d’'un hépital de soins aigus.

Au cours des derniéres années, les appareils de ventilation et les interfaces qui y sont
associées se sont développés de fagon considérable. Les ventilateurs sont maintenant plus
simples a utiliser de sorte qu’'un nombre grandissant d’'usagers a accés a ce type de traitement.
Parallélement a ces développements technologiques, 'amélioration et la diversité des masques
et autres interfaces permettant d’administrer de fagon non effractive la ventilation ont également
favorisé I'utilisation plus répandue de I'assistance ventilatoire au long cours. Plus rarement, la
ventilation devra se faire a I'aide d’'une canule trachéale.

Le plus souvent, 'assistance ventilatoire a domicile se limite a administrer le support ventilatoire
la nuit. Toutefois, lorsque la maladie progresse, il peut étre nécessaire d’offrir un support diurne
afin de soulager les signes et symptomes reliés a l'insuffisance respiratoire chronique. Pour ce
faire, la ventilation au moyen d’'une piéce buccale ou nasale reliée a un ventilateur monté sur le
fauteuil roulant est tres utile.

Lorsque la toux est inefficace, des manceuvres de dégagement des voies respiratoires doivent
étre mises en place afin de minimiser les risques de complications infectieuses et de favoriser la
sécurité des usagers. Ces manceuvres, décrites a I'annexe |, sont importantes puisqu’elles
peuvent prévenir des épisodes d’aggravation de linsuffisance respiratoire menant l'usager a
I'hopital.
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La stimulation phrénique implantée est une méthode effractive d’assistance ventilatoire au long
cours. Lorsqu’utilisée selon les normes médicales reconnues, elle favorise, chez I'usager qui
nécessite un support ventilatoire continu, I'autonomie et la qualité de vie en diminuant les
besoins de ventilation mécanique. Cette technique actuellement peu utilisée (moins de 10 cas
au Québec) sera décrite de fagon plus détaillée a I'annexe |.

7.3 Catégories de diagnostics admissibles a une assistance ventilatoire
a domicile pour la clientele adulte 5

a) Problemes neuromusculaires: par exemple, dystrophie musculaire, syndrome
post-poliomyelite, sclérose latérale amyotrophique, amyotrophie musculaire spinale,
traumatisme médullaire, sclérose en plaques.

b) Anomalies de la cage thoracique : par exemple, cyphoscoliose, status post-thoracoplastie.

c) Obésité-hypoventilation.

d) Hypoventilation idiopathique.

Les conditions d’admissibilité de ces catégories de diagnostics sont détaillées a I'annexe I.
Cette liste n’est pas exhaustive, d’autres indications pouvant s’y ajouter selon I'évolution de la
pratique médicale.

Cas spécifiques :
— Maladie pulmonaire obstructive chronique (MPOC)

L’APPQ est davis qu’actuellement, l'assistance ventilatoire au long cours ne peut étre
recommandée dans la MPOC compte tenu de l'absence d’études démontrant clairement un
avantage a ce traitement tant pour ce qui est de la qualité de vie que de la survie. Pour le
moment, il peut étre raisonnable de considérer la ventilation dans certains cas spécifiques, en
particulier chez des usagers qui sont des candidats potentiels a une transplantation pulmonaire
ou chez des usagers hospitalisés a répétition avec une insuffisance respiratoire hypercapnique
et qui ont répondu de fagon favorable a un support par ventilation non effractive durant
I'hospitalisation. De plus, dans de rares cas, des usagers atteints de MPOC trachéostomisés et
ventilo-assistés, dont le sevrage est impossible, pourront étre considérés pour la ventilation a
domicile en période de stabilité clinique et physiologique.

— Fibrose kystique du pancréas

Dans ces cas, l'assistance ventilatoire au long cours peut servir de pont entre linsuffisance
respiratoire chronique et la transplantation. Comme c’est le cas pour les usagers atteints de
MPOC, il apparait raisonnable de considérer la ventilation chez les usagers atteints de fibrose
kystique hospitalisés a répétition avec une insuffisance respiratoire hypercapnique et qui ont
répondu de fagon favorable a un support par ventilation non effractive durant I'hospitalisation.

> Ces catégories de diagnostics admissibles peuvent étre applicables en pédiatrie.
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7.4 Catégories de diagnostics admissibles a une assistance ventilatoire
a domicile pour la clientele pédiatrique

a) Insuffisance motrice y compris maladies neuromusculaires (dystrophies musculaires,
amyotrophies spinales, etc.).

b) Anomalies thoraciques séveres (scoliose sévére, dystrophie thoracique asphyxiante, etc.).

c) Apnées obstructives séveres pour lesquelles une chirurgie ne peut améliorer de maniére
suffisante I'évolution, du moins a court ou a moyen terme (séquence de Pierre-Robin,
paralysie des cordes vocales, mais aussi obésité morbide, etc.).

d) Anomalies du contrdle de la respiration primaire (syndrome d’hypoventilation alvéolaire
congénital ou malédiction d’Ondine) ou secondaire (malformations d’Arnold-Chiari,
néoplasies du tronc cérébral, etc.).

7.5 Criteres spécifiques

L’assistance ventilatoire a domicile est considérée comme admissible chez un usager qui
présente une insuffisance respiratoire en présence d’au moins un des symptémes et signes
suivants :

a) Signes d’hypoventilation diurne ou nocturne: par exemple, céphalée matinale,
hypersomnolence diurne, fatigue, perturbation du sommeil, orthopnée par faiblesse du
diaphragme, etc.

b) Acidose respiratoire partiellement ou complétement compensée (PaCO0, > 45 mmHg).

¢) Hypoventilation nocturne significative ou désaturation nocturne en oxygéne non reliée a des
phénoménes d’apnée obstructive. Il est difficile d’adopter une définition exacte de
I'hypoventilation nocturne significative. Toutefois, 'American College of Chest Physicians
considére comme significative toute désaturation inférieure & 88 % dont la durée est d’au
moins cing minutes consécutives. Plus récemment, I’American Academy of Sleep Medicine
a suggeré que I'hypoventilation nocturne soit démontrée par une augmentation > 10 mmHg
de la PaCO, en comparaison avec les valeurs obtenues a I'éveil, en décubitus dorsal.

Tout en reconnaissant une possible confusion dans I'ordonnance médicale et I'évaluation des
usagers, il est important de saisir que les indications ainsi que les critéres oxymétriques utilisés
pour définir les besoins d’assistance ventilatoire ne soient pas les mémes que ceux qui servent
a établir les besoins d’oxygénothérapie.

7.6 Oxygénothérapie en association avec I'assistance ventilatoire

Dans certains cas, l'assistance ventilatoire seule ne sera pas suffisante pour assurer une
oxygeénation adéquate. Il n’existe pas de preuves scientifiques pour orienter la conduite
médicale dans cette situation. Dans le cas d’'une hypoxémie persistante (diurne et nocturne) ou
d’'une hypoxémie nocturne isolée qui persiste malgré un support ventilatoire adéquat, les
mémes critéres d’éligibilité a I'oxygénothérapie a long terme que ceux relatifs a la MPOC
peuvent raisonnablement s’appliquer, tels qu’ils sont définis dans le cadre de référence du
Programme national d’oxygénothérapie a domicile de 2010 au Québec.
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7.7 Evaluation

L'évaluation initiale des usagers et la décision d’amorcer l'assistance ventilatoire a domicile
devraient étre sous la responsabilité d’'un pneumologue. Si cela n’était pas possible, ces actes
pourraient alors étre faits par un médecin non pneumologue, familier avec cette problématique.
Dans ce cas, la décision d’amorcer l'assistance ventilatoire au long cours devrait étre
sanctionnée par un pneumologue. Plusieurs facteurs non médicaux, notamment des facteurs
reliés a l'usager ainsi qu’a sa famille de méme que des facteurs environnementaux, sont
également importants dans la décision thérapeutique d’amorcer l'assistance ventilatoire a
domicile. Par exemple, le milieu de vie de méme que la motivation de I'usager devraient étre
évalués de facon attentive. Une équipe multidisciplinaire d’intervenants ou siégent un médecin
pneumologue, un infirmier ou une infirmiére, un inhalothérapeute, un travailleur social, le
médecin traitant ou tout autre intervenant significatif, devrait participer a I'évaluation globale de
tous les usagers. Cette évaluation multidisciplinaire est importante pour optimiser les chances
de succeés de la ventilation au long cours. On ne pourrait évidemment trouver de telles équipes
dans tous les hopitaux. Etant donné que l'assistance ventilatoire au long cours requiert une
expertise toute particuliére, les cas de ventilation devraient étre dirigés, selon la situation, vers
les services nationaux ou les services satellites en assistance ventilatoire.

En plus de I'évaluation médicale et paramédicale, on devrait effectuer des tests de fonction
respiratoire, I'évaluation de la force des muscles respiratoires et de l'efficacité de la toux, la
gazométrie artérielle, la radiographie pulmonaire, I'oxymétrie nocturne et I'échographie
cardiaque, de méme que tout autre test que le médecin juge approprié. Des techniques de
dégagement des voies respiratoires devraient étre mises en place lorsque jugées nécessaires.

7.8 Suivi médical

Le suivi des usagers avec assistance ventilatoire devrait étre effectué en collaboration avec le
meédecin traitant qui devra pouvoir accéder a un centre-ressource en ventilation. La réévaluation
par le pneumologue est également importante pour s’assurer que le niveau d’assistance
ventilatoire répond aux besoins de l'usager. L’équipe multidisciplinaire devrait également
participer au suivi et au maintien a domicile.

7.9 Implications du présent document par rapport aux
recommandations 2001

Le présent document traite de certains types de traitement qui n’étaient pas couverts par le
cadre de référence de I'assistance ventilatoire de 2001. Ces changements pourraient avoir des
répercussions financiéres ainsi que des implications sur les besoins de personnel pour soutenir
I'assistance ventilatoire au Québec. Parmi ceux-ci, nous retenons :

a) La mention spécifique selon laquelle la prise en charge des sécrétions des voies aériennes
fait partie intégrante du traitement lorsque cela est indiqué;

b) La reconnaissance que la stimulation phrénique implantée est une modalité d’assistance
ventilatoire au long cours couverte par le présent programme; cette modalité est évaluée et
gérée par le fiduciaire national selon I'entente avec le MSSS.
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c) La possibilité qu’un traitement par Continuous Positive Airway Pressure (CPAP) puisse étre
offert dans certains cas de syndrome d’obésité-hypoventilation.

Ces changements sont discutés a I'annexe |.
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8. PRISE EN CHARGE

Le programme d’assistance ventilatoire a domicile s’étend a toutes les régions du Québec et il
est offert aux personnes admissibles décelées par les établissements et les quatre centres
pédiatriques universitaires :

POUR LA CLIENTELE ADULTE

Les deux services nationaux en assistance ventilatoire pour 'ensemble du Québec
Les services satellites pour certaines régions

Les centres spécialisés avec service de pneumologie

Les établissements situés a proximité de I'usager dans sa région d’origine

YV V V V

POUR LA CLIENTELE PEDIATRIQUE

Le service national pour 'ensemble du Québec

Les services satellites pour certaines régions

Les établissements situés a proximité de 'usager dans sa région d’origine
Les quatre centres peédiatriques universitaires

YV V V V

Chacun de ces groupes d’établissements doit assumer des réles et des responsabilités pour
assurer des services adéquats a la clientéle et maintenir un véritable continuum de services
allant des services les plus surspécialisés aux services auprés de l'usager dans son milieu de
vie, aprés son retour a domicile. Ces réles et responsabilités sont décrits au chapitre 9. Le
cheminement de la clientéle est indiqué au chapitre 11.

8.1 Services nationaux en assistance ventilatoire a domicile

Les services nationaux en assistance ventilatoire a domicile visent la clientéle de leurs régions
respectives et du bassin de desserte désigné et assument I'ensemble des rdles et
responsabilités qui leur sont dévolus (chapitre 9.2).

Le développement, la mise a jour du programme et de I'expertise

La premiere responsabilité des services nationaux en assistance ventilatoire a domicile est
d’assurer le développement, la mise en place et la mise a jour du programme national
d’assistance ventilatoire a domicile, afin de permettre I'accessibilité aux services pour la
clientele visée. Cette responsabilité se traduit par des activités de conception de programme, de
suivi et d’évaluation. Il s’agit aussi de développer, d’évaluer et de mettre a jour les différents
protocoles cliniques, en collaboration avec les partenaires directement concernés. L’expertise
développée par les services nationaux est également mise a la disposition des établissements
de leur bassin de desserte.
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La gestion centralisée des appareils

L’évolution trés rapide des technologies milite en faveur de la concentration de la gestion des
appareils pour une question d’efficience, de contréle de la qualité et de colts. La présence d’'un
service de génie biomédical ayant développé une expertise particuliere dans les soins
respiratoires a domicile constitue un atout important.

Le service national en assistance ventilatoire & domicile doit assurer la « veille technologique »
en étant a I'affit des nouvelles technologies. Il doit assurer la mise en place d’'un plan triennal
d’acquisition de ces appareils spécialisés et des processus d’évaluation, d’acquisition,
d’allocation et d’entretien.

Dans le respect des régles d’admissibilité au programme, l'attribution des appareils et des
fournitures est la responsabilité des services nationaux en assistance ventilatoire a domicile
selon les critéres définis préalablement par ceux-ci, en collaboration avec les agences de la
santé et des services sociaux de Montréal et de la Capitale-Nationale et approuvés par le
MSSS. Ces services établissent, au besoin, des ententes avec des partenaires a ce sujet.

Pour ce qui est de I'achat, de la distribution et de la facturation des appareils destinés aux
services satellites et a la clientéle pédiatrique, le service national doit tenir compte des
organisations déja existantes et établir avec celles-ci des modalités particuliéres de
fonctionnement.

DESIGNATION DES SERVICES NATIONAUX
Services nationaux pour la clientéle adulte

Les services nationaux pour la clientéle adulte en assistance ventilatoire a domicile désignés
par le MSSS sont les suivants :

> L’Institut universitaire de cardiologie et de pneumologie de Québec qui dessert I'est du
Québec, soit les régions : Bas-Saint-Laurent (01), Saguenay-Lac-Saint-Jean (02), Capitale-
Nationale (03), Mauricie et Centre-du-Québec (04), Céte-Nord (09), Nord-du-Québec (10),
Gaspésie-lles-de-la-Madeleine (11) et Chaudiére-Appalaches (12).

> L’Institut thoracique du CUSM qui dessert I'ouest du Québec, soit les régions : Estrie (05),
Montréal (06), Outaouais (07), Abitibi-Témiscamingue (08), Laval (13), Lanaudiére (14),
Laurentides (15), Montérégie (16), Nunavik (17) et Terres-Cries-de-la-Baie-James (18).

Il faut par ailleurs noter qu’en ce qui concerne la clientéle tétraplégique ventilo-assistée (TVA),
les services en phase aigué et de réadaptation fonctionnelle intensive destinés a I'ensemble
des usagers du territoire québécois sont offerts par le Centre d’expertise pour blessés
meédullaires de I'Ouest du Québec, en association avec I'Institut thoracique du CUSM.
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Service national pour la clientéle pédiatrique

Le service national pour la clientéle pédiatrique en assistance ventilatoire a domicile désigné
par le MSSS est

> Le programme de ventilation a domicile de I'Institut thoracique du CUSM qui couvre,
actuellement, toutes les régions sociosanitaires du Québec.

Il exercera pour la clientéle pédiatrique, en collaboration avec les quatre centres pédiatriques
universitaires et les services nationaux pour adultes desservant déja la clientéle pédiatrique, les
mémes roles et fonctions confiés aux services nationaux pour les adultes. Il devra tenir compte
toutefois des organisations et des expertises régionales déja existantes et établir avec celles-ci
des modalités de prise en charge et de suivi de la clientéle. La région de la Capitale-Nationale
travaille actuellement au développement d’un centre satellite pédiatrique en assistance
ventilatoire a domicile pour les usagers de son territoire.

8.2 Services satellites en assistance ventilatoire a domicile pour la
clientele adulte et pédiatrique

Au fur et & mesure de I'évolution des expertises et des connaissances, certaines régions
peuvent développer des services pour les deux clientéles.

Tout comme les services nationaux en assistance ventilatoire a domicile, les services satellites
offrent des services aux usagers. Ces services comprennent, notamment, I'admission au
programme, I'évaluation du potentiel d’assistance ventilatoire a domicile, I'enseignement et
I'organisation du retour a domicile (voir chapitre 10, « Prestation de services »).

Les régions de Laval et des Laurentides ont actuellement un établissement régional désigné
centre satellite du CUSM pour la clientéle adulte et pédiatrique. La région de la
Capitale-Nationale par l'intermédiaire de '"UCPQ est un centre satellite du CUSM pour la
clientele pédiatrique; ce centre est soutenu par un pneumologue pédiatre du CHUQ qui agit a
titre de directeur médical. Un projet est en cours en Estrie pour désigner un établissement
centre satellite régional.

Les services satellites peuvent également, par entente de services cautionnée par le fiduciaire
national et le MSSS, offrir des services aux résidents des régions voisines. De plus, ils
assument certains réles et responsabilités prédéfinis dans le présent cadre de référence (voir
chapitre 9.4).

8.3 Etablissements de proximité

L’hospitalisation en phase aigué et la période de stabilisation se déroulent normalement dans
I'établissement le plus prés de l'usager, a moins que le médecin ou le spécialiste traitant juge
opportun de référer 'usager vers un établissement doté d’'un service de pneumologie.
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En collaboration avec le service national en assistance ventilatoire & domicile, certains
intervenants locaux peuvent étre appelés a participer a I'évaluation du potentiel d’assistance
ventilatoire a domicile.

Les établissements situés a proximité de I'usager doivent également, avec le temps, développer
une expertise minimale en assistance ventilatoire afin d’assurer un certain suivi et d’éviter des
transferts vers les établissements dotés d’un service de pneumologie.

Les établissements (services de courte durée et CLSC) concernés participent a I'organisation
du retour au domicile, en collaboration avec I'équipe du service national, pendant les phases
intensive et de maintien, pour ce qui est des aspects suivants (détails au chapitre 10, modéle 2
(partie 2) :

» Organisation physique
Soins infirmiers et soins d’inhalothérapie
Enseignement complémentaire aux usagers

Formation des partenaires (au besoin)

vV V V V

Pratique en situation d’'urgence

Au retour a domicile de l'usager, I'établissement désigné, selon I'organisation des services de
sa région d’appartenance, doit assurer la prise en charge des soins a domicile (soins infirmiers,
inhalothérapie, services de répit, services de garde, scolarisation et autres) de méme que le
suivi médical, selon le plan de service individualisé.

Les intervenants locaux peuvent s’adresser, au besoin, au service national en assistance
ventilatoire a domicile, afin d’obtenir de I'information et une assistance clinique pour assurer le
maintien de l'usager dans son milieu naturel. Ces interventions contribuent a prévenir des
complications et a améliorer la qualité de vie ainsi que la sécurité de 'usager a domicile.

Certaines régions pourraient aussi, pour différentes raisons, confier par entente plus de
responsabilités au service national pour le maintien et le suivi a domicile des usagers. La région
d’origine de I'usager doit le reprendre, sans condition, lors de son retour dans son milieu de vie,
aprés la phase aigué dans les établissements disposant de services de pneumologie.

Bref, en assistance ventilatoire & domicile, I'établissement de proximité de I'usager exerce les
responsabilités qui lui sont confiées par I'organisation régionale des services. Ces services
seront fournis en tenant compte des balises nationales.

8.4 Centres hospitaliers disposant d'un service de pneumologie pour
les adultes - quatre centres pédiatriques universitaires

L’hospitalisation de proximité et la période de stabilisation se déroulent normalement dans
I'établissement, a moins que le médecin ou le spécialiste traitant ait jugé opportun de transférer
l'usager dans un établissement disposant d’'un service de pneumologie surspécialisé pour les
adultes ou dans un des quatre centres pédiatriques universitaires. Ces derniers peuvent
également recevoir directement la clientéle peédiatrique par les trajectoires habituelles de
service.
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Ces établissements regoivent également en consultation a leurs cliniques externes les
clientéles qui ont besoin d’assistance ventilatoire a domicile. lls peuvent donc référer cette
clientele vers les services nationaux afin qu’elle y recoive les services requis.

Les établissements qui traitent la clientéle adulte ou pédiatrique atteinte de problémes
respiratoires et pour laquelle un retour a domicile avec assistance ventilatoire est envisagé par
un pneumologue ou un pneumologue pédiatre, doivent nécessairement référer la clientéle vers
un service a domicile et établir une collaboration étroite avec le service national désigné. Le
suivi médical de I'usager continue de s’exercer selon les modalités habituelles.

8.5 Autres partenaires

D’autres partenaires ont des responsabilités, notamment en ce qui concerne le financement des
appareils. Ces responsabilités s'inscrivent dans une dynamique actuelle de financement mixte
entre, d’'une part, I'Etat et les sociétés reliées a I'Etat (MSSS, Commission de la santé et de la
sécurité du travail, ministére de 'Emploi et de la Solidarité, Société de I'assurance automobile
du Québec) et, d’autre part, les acteurs privés comme les assureurs. Si ces derniers n’offrent
pas une couverture compléte, le MSSS comblera la différence a la demande de l'usager en
autant que ce dernier transfére au PNAVD I'appareil qui lui a été fourni. Dans le programme
d’assistance ventilatoire a domicile, le MSSS se situe comme dernier agent payeur (bailleur de
fonds).
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9. ORGANISATION DES SERVICES (RESPONSABILITES)

9.1 Ministere de la Santé et des Services sociaux

Le MSSS a pour mission de maintenir et d’améliorer la santé et le bien-étre des Québécoises et
des Québécois en rendant accessible un ensemble de services de santé et de services sociaux,
intégrés et de qualité, contribuant ainsi au développement social et économique du Québec.

En fonction de sa mission, le MSSS a pour réle premier de voir au bon fonctionnement du
systéme de santé et de services sociaux du Québec. Dans une perspective d’amélioration de la
santé et du bien-étre de la population, il détermine les priorités, les objectifs et les orientations
dans le domaine de la santé et des services sociaux, et veille a leur application. Il établit, en
outre, les politiques de santé et de services sociaux et voit a leur mise en ceuvre et a leur
application par les fiduciaires nationaux et les agences de la santé et des services sociaux. Le
MSSS évalue également les résultats obtenus par rapport aux objectifs fixés.

Dans le Programme national d’assistance ventilatoire a domicile, le MSSS assume plus
spécifiquement les responsabilités suivantes :
a) Déterminer et veiller sur

» L’offre de services a la clientéle;

» Le modéle national de I'organisation des services de santé et technologiques basé sur
ce cadre de référence;

\4

Les lignes directrices et les normes a mettre en place;

A\

Les indicateurs de performance systémiques pour mesurer I'accessibilité, la continuité et
la qualité des services;

Les données des indicateurs de performance;
Le mandat des fiduciaires nationaux et des agences de la santé et des services sociaux;

La désignation des centres satellites;

YV V V V

Le financement du programme.
b) S’assurer de I'universalité des soins en assistance ventilatoire & domicile.
c) Favoriser également I'enseignement, la formation continue et la recherche.

d) Evaluer avec les experts du réseau de la santé et des services sociaux les nouvelles
approches thérapeutiques et les nouvelles technologies.

e) Développer la diffusion de I'information pour soutenir les bonnes pratiques, notamment le
cadre de référence.
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9.2 Fiduciaires nationaux

Le rble et les responsabilités des fiduciaires nationaux consistent a :

a)

i)
k)

Offrir les services a la clientéle comme l'indique le chapitre 10, « Modéles de prestation de
services »;

Mettre en application le modéle 2

> Le fiduciaire national soutient sur son territoire les établissements locaux qui ont la
responsabilité d’effectuer linitiation/adaptation a l'assistance ventilatoire, d’assurer le
retour a domicile et le maintien a domicile;

> Dans le cas ou l'agence de la santé concernée, le MSSS et le fiduciaire national
déterminent qu’il n'est pas possible pour I'établissement d'offrir les services cités
précédemment, le fiduciaire national offrira ces services;

Diffuser et mettre en ceuvre les normes, les procédures et les pratiques des fiduciaires
nationaux;

Assurer le maintien d’'un programme de gestion de la qualité des services dans leur région
respective (03 et 06);

Soutenir les autres régions de leur territoire :

> Assister les intervenants;

» Offrir aux intervenants un programme d’enseignement, de formation continue et de mise
ajour;

> Assurer un programme de gestion de la qualité des services;

Collaborer avec les agences de la santé et des services sociaux pour optimiser I'offre de
services;

Produire un rapport au ministére de la Santé et des Services sociaux chaque année;

Gérer I'ensemble des appareils (fournitures incluses) a I'échelle nationale et assurer le
contréle de la qualité;

Gérer les fonds du Programme national d’assistance ventilatoire a domicile;
Maintenir une équipe multidisciplinaire spécialisée;

Evaluer le Programme national d’assistance ventilatoire & domicile y compris ses centres
satellites.
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9.3 Agences de la santé et des services sociaux

Les agences de la santé et des services sociaux doivent exercer les fonctions nécessaires a la
coordination de la mise en place des services d’assistance ventilatoire a domicile dans leur
région.

Plus spécifiquement, les agences de la santé et des services sociaux doivent

a)

)

k)

Se doter d’'un programme régional d’assistance ventilatoire a domicile respectant les balises
établies par le Programme national d’assistance ventilatoire a domicile (PNAVD);

Distribuer aux établissements de leur région I'enveloppe budgétaire octroyée par le MSSS
(quand I'agence est concernée) et destinée au PNAVD;

Définir, en collaboration avec les établissements, les trajectoires de services hiérarchisés a
suivre par les usagers et élaborer des corridors de services formels et fonctionnels;

Favoriser la collaboration et la complémentarité entre les établissements;

Faciliter la conclusion d’ententes de services interétablissements intra et interrégionales, en
précisant la contribution attendue des différentes parties visées;

S’assurer que les usagers de leur région ont accés a la gamme de services prévue par le
PNAVD;

S’assurer que les services fournis aux usagers respectent les standards de qualité et de
sécurité;
Assurer une gestion économique et efficiente des ressources humaines, matérielles et

financiéres de la région;

Assurer la reddition de comptes du PNAVD en fonction des cibles nationales et régionales
(quand I'agence est concernée);

Evaluer les résultats de leur programme régional d’assistance ventilatoire & domicile, en
collaboration avec les agences du territoire de desserte du fiduciaire national, et y apporter
les changements jugés nécessaires dans une optique d’amélioration continue;

Prévoir des modalités et développer des mécanismes pour informer les ressources
professionnelles de leur région a I'égard de l'organisation des services d’assistance
ventilatoire a domicile et pour connaitre leur satisfaction au regard des résultats obtenus;

Soutenir les établissements fiduciaires de leur région.
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9.4 Centres satellites

9.4.1 Mandat

Les établissements désignés centres satellites répondent aux exigences du programme
d’assistance ventilatoire a domicile et assument les rdles et les responsabilités qui leur sont
dévolus tels que prédéfinis dans le cadre de référence sur I'assistance ventilatoire a
domicile. lls desservent principalement les résidents de leur région. lls peuvent également,
par entente de service, fournir des services aux résidents des régions voisines.

9.4.2 Conditions minimales de base

Les centres satellites doivent remplir les conditions suivantes :

a) Avoir une équipe minimale, a savoir

>

>

>

Présence d’un médecin pneumologue ou d’un pneumologue pédiatre. A défaut
d’avoir un pneumologue pédiatre sur place, I'équipe doit s’adjoindre un pédiatre
désigné qui assurera la liaison avec un pneumologue pédiatre;

Accés a l'expertise d'une infirmiére clinicienne avec expérience en soins
respiratoires;

Présence d’un inhalothérapeute avec expérience en assistance ventilatoire a
domicile;

Existence d’un comité multidisciplinaire pour approuver les critéres psychosociaux;

Traiter un volume minimal d’'usagers

>

>

>

Masse critique minimale de 6 usagers actifs annuellement avec un potentiel de
3 nouveaux usagers par année, y compris la clientéle pédiatrique;

Suivi cumulatif de 12 usagers différents sur une période de 3 ans, comprenant des
niveaux de complexité diversifiés sur les plans clinique et technique;

Calcul conjoint des clientéles pédiatrique et adulte afin d’atteindre le volume minimal;

Maintenir des liens fonctionnels avec le fiduciaire national

Obtenir une recommandation favorable de I'agence de la santé et des services sociaux
de la région ou le centre est localisé pour étre reconnu comme établissement désigné
centre satellite.

9.4.3 Procédure de désignation

La procédure de désignation comprend les étapes suivantes :

a) L’établissement présente une demande écrite a I'agence de la santé et des services
sociaux concernée pour étre reconnu comme centre satellite pour sa région;

b) L’agence demande au service national responsable de son bassin de desserte
d’analyser le projet et de formuler, en concertation avec I'autre service national (comité
d’experts), les commentaires et recommandations en vue d’'une désignation. Pour ce qui
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est de la clientéle pédiatrique, le service national pédiatrique doit également émettre ses
commentaires et ses recommandations;

L’agence s’assure que I'établissement satisfait aux conditions minimales avant de
transmettre la demande au ministére de la Santé et des Services sociaux;

Le ministre désigne I'établissement comme centre satellite;

L’équipe du centre satellite doit avoir suivi un perfectionnement comprenant un stage en
assistance ventilatoire a domicile dans un service national;

Les établissements qui désirent devenir un établissement désigné centre satellite
pourront bénéficier d’'une période de probation et de transition leur permettant d’assumer
graduellement les fonctions d’un tel centre.

9.4.4 Responsabilités des centres satellites

Les responsabilités des centres satellites sont les suivantes :

Offrir a la clientéle les services tels que décrits au chapitre 10, « Modéles de prestation
de services »;

Respecter les normes, les procédures et les pratiques du fiduciaire national;
S’assurer de recevoir la formation continue et les mises a jour du fiduciaire national;
Soutenir les intervenants locaux;

Gérer les appareils (fournitures incluses) de la région, en collaboration avec le fiduciaire
national;

Maintenir une équipe de professionnels en assistance ventilatoire a domicile;

Participer a I'évaluation du Programme national d’assistance ventilatoire a domicile.
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9.5 Etablissements de proximité

Les responsabilités des établissements de proximité sont les suivantes :

a)

b)

Offrir a la clientéle les services tels que décrits au chapitre 10, « Modéles de prestation de
services »;

Appliquer le modele 2 :

> Le fiduciaire national soutient sur son territoire les établissements locaux qui ont la
responsabilité d’effectuer d’abord linitiation/adaptation a l'assistance ventilatoire, et
ensuite le retour et le maintien a domicile;

> Dans le cas ou l'agence de la santé concernée, le MSSS et le fiduciaire national
déterminent qu'il n’est pas possible pour I'établissement de fournir les services cités
précédemment, le fiduciaire national offrira ces services;

Utiliser les normes, les procédures et les pratiques du fiduciaire national;

S’assurer de recevoir la formation continue et les mises a jour du fiduciaire national,

Participer a la gestion des appareils;

Maintenir une expertise appropriée;

Participer a I'évaluation du Programme national d’assistance ventilatoire a domicile.

9.6 Fournisseurs privés

Dans le cadre d'une location, d’une garantie ou d’un achat par un usager avec contrat de
service, les responsabilités des fournisseurs privés sont les suivantes :

a)

Gérer leur parc d’appareils (fournitures incluses), notamment afin d’effectuer le suivi
technique, I'entretien, la réparation, le remplacement, et d’assurer le contréle de la qualité
selon les normes établies par I'Ordre professionnel des inhalothérapeutes du Québec;

Inscrire sur la facture de I'appareil acheté la durée de la garantie et le numéro de série afin
de permettre le maintien de cette garantie dans I'éventualité d’un transfert de propriété;

Assurer un service d’urgence 24h/24h, 7j/7j a la clientéle pour pallier un bris d’appareil.
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10. PRESTATION DE SERVICES (TRrRoIS MODELES)

La prestation des services du PNAVD est réalisée selon trois modéles.

Le modéle 1 s’applique aux régions de la Capitale-Nationale et de Montréal. L'offre de services
provient des deux fiduciaires nationaux. Les établissements spécialisés de ces régions peuvent
étre appelés a participer.

Le modéle 2 s’applique aux régions qui n'ont pas de centre satellite régional et qui ne relévent
pas du modéle 1. La partie 1 de ce modele représente |'offre de services qui provient des deux
fiduciaires nationaux. La partie 2 représente celle des établissements de proximité.

Le modéle 3 s’applique aux régions qui ont un centre satellite régional. La partie 1 de ce modéle
représente l'offre de services qui provient des deux fiduciaires nationaux. La partie 2 représente

celle du centre satellite.

Note : Favoriser dans la mesure du possible l'initiation a la ventilation en clinique externe.

Ce premier tableau présente la description comparative des étapes de la prestation des
services selon le modéle 1, le modéle 2 (partie 1) et le modéle 3 (partie 1).

MODELE 1

MODELE 2 (PARTIE 1)

MODELE 3 (PARTIE 1)

Offre de service des fiduciaires
nationaux dans leur région respective
(03 et 06)

Offre de service des fiduciaires
nationaux dans les autres régions

Offre de service des fiduciaires
nationaux dans les régions ayant un
centre satellite

EVALUATION :

- Demande de consultation du
médecin référent
- Admissibilité de I'usager au programme
- Faisabilité du retour a domicile
- Acceptation du traitement par 'usager
- Besoin et choix des appareils et des
fournitures
- Présence d’agents payeurs

EVALUATION :

- Demande de consultation du
médecin référent
- Admissibilité de I'usager au
programme
- Faisabilité du retour a domicile
- Acceptation du traitement par 'usager
- Besoin et choix des appareils
et des fournitures
- Présence d’agents payeurs

CONFIRMATION :

- Demande du pneumologue du centre
satellite
- Admissibilité de I'usager au programme
- Besoins et choix des appareils
et des fournitures
- Présence d’agents payeurs

INITIATION/ADAPTATION
A L’ASSISTANCE VENTILATOIRE

Effectuer ou soutenir® :
- Les essais cliniques initiés en

centre hospitalier ou en clinique externe
- La formation de base aux usagers,

a la famille et aux proches aidants

INITIATION/ADAPTATION
A L’ASSISTANCE VENTILATOIRE

Effectuer ou soutenir” :
- Les essais cliniques initiés en

centre hospitalier ou en clinique externe
- La formation de base aux usagers,

a la famille et aux proches aidants

INITIATION/ADAPTATION
A L’ASSISTANCE VENTILATOIRE

- Assister les inhalothérapeutes des
centres satellites lors des essais cliniques
et pour le choix des appareils et des
fournitures

6. « Soutenir » par le fiduciaire national concerné dans le cas ou linitiation et 'adaptation sont effectuées par un établissement

spécialisé (ex. : CHU).
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MODELE 1

MODELE 2 (PARTIE 1)

MODELE 3 (PARTIE 1)

Offre de service des fiduciaires
nationaux dans leur région respective
(03 et 06)

Offre de service des fiduciaires
nationaux dans les autres régions

Offre de service des fiduciaires
nationaux dans les régions ayant un
centre satellite

Planification du retour a domicile :

- Planifier ou collaborer ® & la
planification du retour a domicile
- Rencontre multidisciplinaire si nécessaire

Planification du retour a domicile :

- Planifier ou collaborer ° 4 la
planification du retour a domicile
- Rencontre multidisciplinaire si nécessaire

Retour a domicile :

- Attribution et installation des appareils
a domicile

- Enseignement a l'usager, a la famille et
aux proches aidants

- Remise du cahier personnalisé

Retour a domicile :

- Attribution des appareils

- Installation des appareils si requis™

- Enseignement a l'usager, a la famille
et aux proches aidants si nécessaire

- Remise du cahier personnalisé

Maintien et suivi a domicile :

- Visites réguliéres de suivi a
domicile
- Epreuves diagnostiques
- Suivis téléphoniques
- Echanges avec médecins référents
et autres intervenants concernés
- Service de garde 24h/24, 7 jours/semaine

Autres services :

- Formation et mise a jour du personnel

- Mise en place de normes et de standards
de pratique

- Gestion centralisée des appareils

- Attribution récurrente des fournitures

- Evaluation de nouveaux appareils,
d’approches et de techniques

- Retour au médecin référent pour une
réévaluation annuelle

Autres services :

- Formation et mise a jour du personnel

- Mise en place de normes et de standards
de pratique

- Gestion centralisée des appareils

- Attribution récurrente des fournitures

- Evaluation de nouveaux appareils,
d’approches et de techniques

- Soutien téléphonique aux intervenants
des CLSC (jours ouvrables)

- Service de garde 24h/24, 7 jours/semaine
pour les intervenants

- Préparation d’un plan de suivi pour les
intervenants

Autres services :

- Formation et mise a jour du personnel

- Mise en place de normes et de standards
de pratique

- Gestion centralisée des appareils

- Attribution récurrente des fournitures

- Evaluation de nouveaux appareils,
d’approches et de techniques

- Soutien téléphonique aux intervenants
des centres satellites (jours ouvrables)

- Service de garde 24h/24, 7 jours/semaine
pour les intervenants

7. « Soutenir » par le fiduciaire national concerné dans le cas ou l'initiation et I'adaptation sont effectuées par un établissement

local.

8. « Collaborer »: collaboration du fiduciaire national concerné si la planification est faite par un établissement spécialisé.

9. « Collaborer »: collaboration du fiduciaire national concerné si la planification est faite par un établissement local.

10. Selon le chapitre 9.2, point 2.
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Ce deuxiéme tableau présente les prestations de services des établissements de proximité
dans le modéle 2 (partie 2) et celles des établissements désignés centres satellites dans le
modéle 3 (partie 2).

MODELE 2 (PARTIE 2)

MODELE 3 (PARTIE 2)

SERVICES OFFERTS PAR LES ETABLISSEMENTS

SERVICES OFFERTS PAR LES
ETABLISSEMENTS DESIGNES
CENTRES SATELLITES

Evaluation :

- Demande de consultation du médecin
référent
- Admissibilité de I'usager au programme
- Faisabilité du retour a domicile
- Acceptation du traitement par I'usager
- Besoins et choix des appareils et
des fournitures
- Présence d’agents payeurs

Initiation/adaptation a I'assistance
ventilatoire :

Effectuer :

- Les essais cliniques initiés en centre
hospitalier ou en clinique externe

- La formation de base aux usagers,
a la famille et aux proches aidants'’

Initiation/adaptation a I'assistance
ventilatoire :

Effectuer :

- Les essais cliniques initiés en centre
hospitalier ou en clinique externe

- La formation de base aux usagers,
a la famille et aux proches aidants

Planification du retour a domicile :

- Planifier le retour a domicile
- Planifier une rencontre multidisciplinaire
si nécessaire

Retour et maintien a domicile :

- Planification du retour a domicile

- Installation des appareils™

- Enseignement a 'usager, a la famille
et aux proches aidants™

- Visites réguliéres de suivi a domicile

- Epreuves diagnostiques

- Suivis téléphoniques

- Echanges avec médecins référents et
autres intervenants concernés

- Service de garde 24h/24, 7 jours/semaine

- Retour au médecin référent pour une
réévaluation annuelle

Retour et maintien a domicile :

- Attribution et installation des
appareils

- Enseignement a l'usager, a la famille
et aux proches aidants

- Remise du cahier personnalisé

- Visites réguliéres de suivi a domicile

- Epreuves diagnostiques

- Suivis téléphoniques

- Echanges avec médecins référents et
autres intervenants concernés

- Service de garde 24h/24,

7 jours/semaine

- Retour au médecin référent

pour une réévaluation annuelle

11.

Selon le chapitre 9.5, point 2.
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12. Idem.
13. ldem.
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11. CHEMINEMENT DE L'USAGER

Cheminement usager adulte /
pédiatrique stable

Usager suivi par médecin
réféarent

Evaluation par pneumologue

Cheminement usager adulte /
pédiatrique phase aigué

Admission en établissement
spécialisé ou régional

A

Demande d’admission
(fiduciaire national / centre satellite)

A 4

Initiation a la ventilation

(fiduciaire national / centre satellite /
établissement)

A 4

Retour a domicile

(fiduciaire national / centre satellite /
établissement)

A 4

Maintien a domicile

(fiduciaire national / centre satellite /
établissement)

Stabilisation de I'usager
(établissement spécialisé ou régional)
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12. FORMATION

12.1 Programme d’enseignement destiné a I'usager, a sa famille et aux
autres personnes désignées qui assurent les soins dans la région

Un document personnalisé qui intégre les informations sur la maladie, les thérapies et I'appareil
de l'usager est remis avec le programme d’enseignement a l'usager, a sa famille et aux autres
personnes désignées qui assurent les soins dans la région. Ce document contient tous les
renseignements sur les services offerts et sur le service de garde, y compris les numéros de
téléphone. La formation donnée a 'usager et a sa famille est présentée d’'une facon individuelle,
en tenant compte des besoins de celui-ci, de ses capacités cognitives et de son rythme
d’apprentissage.

12.2 Programme de formation destiné aux professionnels de la santé
ceuvrant aupres de la clientele ventilo-assistée

Composée de plusieurs volets, ce programme est adapté aux ressources en place et utilisé dans
chacune des circonstances suivantes :

a) Formation des intervenants des fiduciaires, des centres satellites, des établissements qui
assurent les visites et le maintien a domicile;

b) Formation des agents multiplicateurs des centres de réadaptation et des CHSLD qui
acceptent des usagers ventilo-assistés dans leurs établissements (par entente de services).

Chaque volet couvre en détail les différents aspects de la ventilation assistée a domicile allant
des pathologies nécessitant I'assistance ventilatoire a I'appareil disponible, le transport,
l'entretien et le fonctionnement de chaque type d’appareil. Des volets sur l'approche et
'organisation des services a domicile sont aussi disponibles.

De plus, dans 'objectif de maintenir a jour les connaissances des intervenants travaillant auprées
de la clientéle ventilo-assistée, les fiduciaires nationaux assurent la diffusion de l'information
utile.

Ces formations peuvent étre données au CUSM ou a I'lUCPQ. Toutefois, les intervenants du
fiduciaire national peuvent se déplacer vers les établissements selon les besoins.
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13. MECANISMES DE SUIVI ET D’EVALUATION

Dans un contexte ou l'organisation et la prestation de services efficaces et efficients sont
essentielles, il importe de mettre en place des mécanismes de suivi et d’évaluation en fonction
des orientations privilégiees.

Pour ce faire, le MSSS, les fiduciaires nationaux, les agences de la santé et des services
sociaux, les centres satellites et les établissements concernés partagent les responsabilités
suivantes :

a) Déployer le programme national d’assistance ventilatoire a domicile dans toutes les régions
sociosanitaires du Québec, et ce, dans le respect des régles édictées dans le cadre de
référence publié par le MSSS;

b) Compléter diment les redditions de comptes annuelles portant sur le programme national
d’assistance ventilatoire a domicile;

c) Evaluer aprés une période de deux ans les orientations privilégiées par le MSSS en termes
d’accessibilité, de continuité, d’équité et de qualité des services d’assistance ventilatoire a
domicile. L’évaluation devrait couvrir les aspects suivants :

Présence de services nationaux;

Mise en place de services satellites;

Présence de centres hospitaliers spécialisés en pneumologie pour adulte;
Présence de centres hospitaliers pédiatriques;

Gestion centralisée des appareils;

Mode de paiement des appareils;

Modalités de financement du programme.

VVVVYVYYY

d) Proposer et faciliter la mise en ceuvre de processus d’amélioration continue en fonction des
résultats;

e) Bonifier la base de données des fiduciaires nationaux pour s’assurer de I’harmonisation des
soins et de leur qualité.

—42 —






CADRE DE REFERENCE PNAVD

14. NOMENCLATURE DES APPAREILS ADMISSIBLES

Dans le cadre du programme d’assistance ventilatoire a domicile, un ensemble d’appareils
thérapeutiques et les fournitures qui leur sont associées sont disponibles aux usagers adultes et
pédiatriques bénéficiant d’'une assistance ventilatoire de longue durée a domicile.

LES APPAREILS THERAPEUTIQUES SPECIALISES™

Pour I'assistance ventilatoire :

Ventilateur volumétrique portatif (capacité de téléchargement des données)
Ventilateur a pression positive bi-phasique (capacité de téléchargement des données)
Batterie externe de longue durée

Circuit ventilatoire complet

Appareils complémentaires' :

Concentrateur d’oxygéne (pédiatrique, 5 litres, 10 litres, portatif)

Régulateur d’oxygéne (adulte et pédiatique)

Economiseur d’oxygéne

Support et chariot pour cylindre d’oxygéne

Humidificateur chauffant

Aspirateur (pompe a succion) électrique et portatif avec batterie interne
Réanimateur manuel autogonflable

Réanimateur manuel autogonflable adapté pour techniques de recrutement alvéolaires
et d’assistance a la toux

Appareil a pression négative et positive pour techniques d’assistance a la toux'®
Stimulateur phrénique, antenne, batterie non rechargeable'’

Compresseur pour aérosolthérapie (dont haute humidité)

Cylindre d’'oxygéne d’appoint

Cylindre d’'oxygéne de déambulation

Moniteur d’apnée (pédiatrie uniquement)

Vibropercuteur thoracique

Station de remplissage de cylindre d’oxygéne

Table de massage pour drainage bronchique

14.
15.

16

17.

Possibilité future de télésurveillance et de télésoins selon la réglementation en vigueur.

Le financement des aides techniques (appareils, fournitures et autres charges) d’oxygénothérapie a domicile
provient du Programme national d’oxygénothérapie a domicile. Pendant la transition, il peut étre assuré quelques
mois par un fiduciaire national selon I'entente avec le MSSS. La prise en charge de l'usager sous assistance
ventilatoire et sous oxygéne est assurée par les intervenants visés par les trois modeles de prestation de
services (chapitre 10).

Utilisation restreinte selon les critéres médicaux du présent cadre de référence.

Selon I'entente avec le MSSS.
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Fournitures médicales spécialisées :

Interface de types narinaire, nasal, facial, a piéces buccales
Echangeur d’humidité et de chaleur
Valve de phonation

LES APPAREILS DE SURVEILLANCE, DE DIAGNOSTIC ET DE CONTROLE DE QUALITE

N.B. :

Sphygmo-oxymétre (oxymeétre de pouls) avec mémoire et capacité de téléchargement
des données

Enregistreur polygraphique ventilatoire ambulatoire

Appareil de gazométrie portatif

Analyseur de dioxyde de carbone (CO,)

Analyseur d’oxygéne

Débit-litre de contrdle

Manomeétre (a pression)

Spirométre portatif

Stéthoscope

Sphygmomanomeétre avec brassard pédiatrique ou brassard pour adulte
Moniteur transtéléphonique (transfert des données du stimulateur phrénique'®)
Analyseur de monoxyde de carbone (CO)

Colonne d’eau

Seringue de calibration de volume d’air

D’autres appareils peuvent étre nécessaires aux usagers pour répondre a des besoins
particuliers ou pour maximiser le traitement.

Compte tenu de I'évolution rapide des technologies qui permettent de modifier les pratiques
cliniques, la liste des appareils devrait étre révisée annuellement et autorisée par le MSSS.

18. Selon la réglementation en vigueur.
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LISTE DES SIGLES

ACCP : American College of Chest Physicians

APPQ : Association des pneumologues de la province de Québec
CHSLD : Centre d’hébergement et de soins de longue durée

CHU : Centre hospitalier universitaire

CHUQ : Centre hospitalier universitaire de Québec

CLSC : Centre local de services communautaires

CPAP : Continuous Positive Airway Pressure

CSSS : Centre de santé et de services sociaux

CUSM : Centre universitaire de santé McGill

CV : Capacité vitale

DGSSMU : Direction générale des services de santé et médecine universitaire
DOSMT : Direction de I'organisation des services médicaux et technologiques
HLM : Habitation a loyer modique

IUCPQ : Institut universitaire de cardiologie et de pneumologie de Québec
MPOC : Maladie pulmonaire obstructive chronique

MSSS : Ministére de la Santé et des Services sociaux

OPIQ : Ordre professionnel des inhalothérapeutes du Québec

OllQ : Ordre des infirmiéres et infirmiers du Québec

PNAVD : Programme national d’assistance ventilatoire a domicile

RLS : Réseaux locaux de services

RUIS : Réseau universitaire intégré de santé

SDET : Service du développement et de I'évaluation des technologies

TVA : Tétraplégique ventilo-assisté
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ANNEXE |
RECOMMANDATIONS DE
L'ASSOCIATION DES PNEUMOLOGUES DE LA PROVINCE DE QUEBEC
SUR LA VENTILATION A DOMICILE AU LONG COURS
(ADULTE ET PEDIATRIQUE)

Ces recommandations sont issues du comité présidé par le docteur Francois Maltais avec la
collaboration du docteur Marta Kaminska, du docteur Christian Allard, du docteur Jean-Francgois
Chalifour, du docteur Patrick Bellemare, du docteur Patrick Daigneault, du docteur Fabien Cbté,
du docteur Larry Lands et du docteur Jennifer Landry.
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1) Contexte

Ce document a été développé par un comité ad hoc, formé a la demande du docteur
Alain Beaupré, président de 'APPQ. Ce document s’inscrit dans une démarche plus générale
visant a réviser I'organisation de I'assistance ventilatoire & domicile au long cours au Québec.
Nous présenterons dans un premier temps les généralités en ce qui concerne l'assistance
ventilatoire au long cours. Nous discuterons ensuite, de fagon plus spécifique, des indications
courantes de ce type de traitement. L'objectif de ce document est de refléter 'opinion des
pneumologues québécois sur la pratique médicale de l'assistance ventilatoire a domicile au
long cours sur notre territoire. Le document s’inspire des recommandations canadiennes sur
'assistance ventilatoire a domicile au long cours (document qui est actuellement en
préparation) mais ne constitue pas en soi un guide de pratique médicale. Certaines indications
touchent particulierement la clientéle pédiatrique. L’Association des pneumologues est toutefois
d'avis que la clientéle agée de 15 ans et plus peut étre évaluée et traitée par les pneumologues
adultes.

2) Généralités

Le succés de l'assistance ventilatoire a domicile est tributaire de la motivation et de la
compréhension de l'usager face a ce traitement. Celui-ci doit étre capable d'utiliser seul ou avec
l'aide de son entourage l'appareil requis. L'usager devrait pouvoir recevoir ce traitement en
dehors d'un hépital de soins aigus.

Au cours des derniéres années, les appareils de ventilation et les interfaces qui y sont associés
se sont développés de fagon considérable. Les ventilateurs sont maintenant plus simples a
utiliser de sorte qu'un nombre grandissant d’usagers a accés a ce type de traitement.
Parallelement a ces développements technologiques, I'amélioration et la diversité des masques
et autres interfaces permettant d’administrer de fagon non effractive la ventilation, ont
également favorisé l'utilisation plus répandue de l'assistance ventilatoire au long cours. Plus
rarement, la ventilation devra se faire via une canule trachéale.

Le plus souvent, 'assistance ventilatoire a domicile se limite a administrer le support ventilatoire
la nuit. Toutefois, lorsque la maladie progresse, il peut étre nécessaire d’offrir un support diurne
afin de soulager les signes et symptémes reliés a I'insuffisance respiratoire chronique. Pour ce
faire, la ventilation par pieéce buccale a I'aide d’'un ventilateur monté sur le fauteuil roulant est
trés utile.

Lorsque la toux est inefficace, des manceuvres de dégagement des voies respiratoires doivent
étre mises en place afin de minimiser les risques de complications infectieuses et de favoriser la
sécurité des usagers. Ces manceuvres qui sont décrites dans une section ultérieure, sont
importantes puisqu’elles peuvent prévenir des épisodes d’aggravation de [linsuffisance
respiratoire menant 'usager a I'hépital.

La stimulation phrénique implantée est une méthode invasive d’assistance ventilatoire au long
cours. Lorsqu'utilisée selon les normes médicales reconnues, elle favorise, chez l'usager qui
nécessite un support ventilatoire continu, I'autonomie et la qualité de vie en diminuant les
besoins de ventilation mécanique. Cette technique actuellement peu utilisée (moins de 10 cas
au Québec) sera décrite de fagon plus détaillée dans une section ultérieure.
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3) Catégories de diagnostics admissibles a une assistance ventilatoire a domicile

a) Problémes neuromusculaires, par exemple, dystrophie musculaire, syndrome
post-poliomyelite, sclérose latérale amyotrophique, amyotrophie musculaire spinale,
traumatisme médullaire, sclérose en plaque.

b) Anomalies de la cage thoracique, par exemple, cyphoscoliose, status
post-thoracoplastie.

c) Obésité — hypoventilation.

d) Hypoventilation idiopathique.

Cette liste n'est pas exhaustive, d'autres indications pourraient s'ajouter a cette liste selon
I'évolution de la pratigue médicale.

Cas spécifiques
Maladie pulmonaire obstructive chronique (MPOC)

L'Association des pneumologues est d'avis qu'actuellement, I'assistance ventilatoire au long
cours ne peut étre recommandée dans la MPOC compte tenu de l'absence d'étude démontrant
clairement un avantage a ce traitement tant au niveau de la qualité de vie que de la survie. Pour
le moment, il peut étre raisonnable de considérer la ventilation dans certains cas spécifiques, en
particulier chez des usagers qui sont des candidats potentiels a une transplantation pulmonaire
ou chez des usagers hospitalisés a répétition avec une insuffisance respiratoire hypercapnique
et qui ont répondu de fagon favorable a un support par ventilation non effractive durant
I'hospitalisation. De plus, dans de rares cas, des usagers MPOC trachéostomisés et
ventiloassistés, dont le sevrage est impossible, pourront étre considérés pour la ventilation a
domicile en période de stabilité clinique et physiologique.

Fibrose kystique du pancréas

Dans ces cas, I'assistance ventilatoire au long cours peut servir de pont entre l'insuffisance
respiratoire chronique et la transplantation, comme c’est le cas pour les usagers atteints de
fibrose kystique, hospitalisés a répétition, avec une insuffisance respiratoire hypercapnique et
qui ont répondu de fagon favorable a un support par ventilation non effractive durant
I'hospitalisation.

4) Critéres spécifiques

L'assistance ventilatoire a domicile est considérée chez un usager qui présente une
insuffisance respiratoire en présence d'au moins un des symptdmes et signes suivants :

a) Signes d'hypoventilation diurne ou nocturne: par exemple, céphalée matinale,
hypersomnolence diurne, fatigue, perturbation du sommeil, orthopnée par faiblesse du
diaphragme etc.

b) Acidose respiratoire partiellement ou complétement compensée (PaC02 > 45 mm Hg).

c) Hypoventilation nocturne significative et/ou désaturation nocturne en oxygéne non reliée
a des phénoménes d'apnée obstructive. Il est difficle de déterminer une définition
exacte d'hypoventilation nocturne significative. Toutefois, I'ACCP considére comme
significative toute désaturation inférieure a 88 % pour au moins 5 minutes consécutives.
Plus récemment, '’American Academy of Sleep Medicine a suggéré que I'hypoventilation
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nocturne soit démontrée par une augmentation > 10 mmHg de la PaCO2 en
comparaison avec les valeurs obtenues a I'éveil, en décubitus dorsal.

Tout en reconnaissant une possible confusion au niveau de la prescription médicale et de
I'évaluation des usagers, il est important d’apprécier que les indications ainsi que les critéres
oxymeétriques utilisés pour définir les besoins d’assistance ventilatoire ne soient pas les mémes
que ceux qui servent a établir les besoins d’oxygénothérapie.

5) Oxygénothérapie en association avec lI'assistance ventilatoire

Dans certains cas, I'assistance ventilatoire seule ne sera pas suffisante pour assurer une
oxygénation adéquate. Il n’existe pas de preuves scientifiques pour orienter la conduite
médicale dans cette situation. Dans le cas d’'une hypoxémie persistante (diurne et nocturne) ou
d’'une hypoxémie nocturne isolée qui persiste malgré un support ventilatoire adéquat, les
mémes criteres d’éligibilité a I'oxygénothérapie a long terme que la MPOC peuvent
raisonnablement s’appliquer tel que défini dans le cadre de référence du Programme national
d’oxygénothérapie a domicile de 2010 au Québec.

6) Evaluation

L'évaluation initiale des usagers et la décision d'amorcer I'assistance ventilatoire a domicile
devraient étre sous la responsabilité d'un pneumologue. Si cela n'était pas possible, cela
pourrait étre fait par un médecin non pneumologue, familier avec cette problématique. Dans ce
cas, la décision d'amorcer 'assistance ventilatoire au long cours devrait étre sanctionnée par un
pneumologue. Plusieurs facteurs non médicaux, notamment des facteurs reliés a l'usager ainsi
qu'a sa famille de méme que des facteurs environnementaux, sont également importants dans
la décision thérapeutique d'amorcer l'assistance ventilatoire a domicile. Par exemple, le milieu
de vie de méme que la motivation de l'usager devraient étre évalués de fagon attentive. Une
équipe pluridisciplinaire d'intervenants ou siegent un médecin pneumologue, un(e) infirmiere, un
inhalothérapeute, un travailleur social, le médecin traitant et tout autre intervenant significatif,
devrait étre impliquée dans I'évaluation globale de tous les usagers. Cette évaluation
pluridisciplinaire est importante pour optimiser les chances de succes de la ventilation au long
cours. De telles équipes pluridisciplinaires ne pourront évidemment se retrouver dans tous les
hépitaux. Compte tenu que l'assistance ventilatoire au long cours requiére une expertise toute
particuliere, les cas de ventilation devraient étre référés, selon le cas échéant, aux services
nationaux ou aux services satellites en assistance ventilatoire.

En plus de I'évaluation médicale et parameédicale des tests de fonction respiratoire, I'évaluation
de la force des muscles respiratoires et de l'efficacité de la toux, la gazométrie artérielle, la
radiographie pulmonaire, l'oxymétrie nocturne et I'échographie cardiaque devraient étre
effectuées de méme que tout autre test que le médecin juge a propos. Des techniques de
dégagement des voies respiratoires devraient étre mises en place lorsque jugées nécessaires.

7) Suivi médical

Le suivi des malades avec assistance ventilatoire devrait étre fait en collaboration avec le
médecin traitant qui devra pouvoir accéder a un centre-ressource en ventilation. La réévaluation
par le pneumologue est également importante pour s'assurer que le niveau d'assistance
ventilatoire réponde aux besoins de l'usager. L'équipe pluridisciplinaire devrait également étre
impliquée dans le suivi et le maintien a domicile.
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8) Implications du présent document par rapport aux recommandations de 2001

Le présent document discute certains types de traitement qui n’étaient pas couverts par le
cadre de référence de I'assistance ventilatoire de 2001. Ces changements pourraient avoir des
répercussions financiéres ainsi que des implications sur les besoins de personnels pour
supporter I'assistance ventilatoire au Québec. Parmi ceux-ci, nous retenons :

a) La mention spécifique que la prise en charge des sécrétions des voies aériennes fasse
partie intégrante du traitement lorsque cela est indiqué;

b) La reconnaissance que la stimulation phrénique implantée soit une modalité
d’assistance ventilatoire au long cours couvert par le présent programme;

c) La possibilité qu’'un traitement par CPAP puisse étre offert dans certains cas de
syndrome d’obésité-hypoventilation.

Ces changements sont discutés dans leur section spécifique respective.
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SECTION « VENTILATION A DOMICILE DANS LA DYSTROPHIE MUSCULAIRE DE DUCHENNE »
Marta Kaminska

Adapté de la section “Home ventilation in Duchenne muscular dystrophy ” provenant de
“Non-invasive Home Mechanical Ventilation: A Clinical Practice Guidelines” de la Société
canadienne de thoracologie.

Introduction

La dystrophie musculaire de Duchenne (DMD) se retrouve chez environ 1 sur
3500 nouveau-nés males. Elle est causée par les mutations du géne dystrophine, ce qui a pour
conséquences la nécrose et la fibrose des muscles, ainsi que leur infiltration par les tissus
graisseux. Ceci est également le cas pour les muscles respiratoires. La dystrophie musculaire
de Becker est moins fréquente et progresse moins rapidement. |l existe par ailleurs de multiples
autres causes de myopathie, dont I’évolution clinique varie.

Pathophysiologie

Avec la progression de la maladie, la capacité vitale (CV) diminue, a raison de 8-12 % par
année’. La CV est le facteur pronostic le plus important’. De plus, une CV < 40 % et une
pression inspiratoire maximale < 30 cmH,0 prédisent une hypercapnie nocturne®. Les troubles
respiratoires nocturnes consistent initialement en des événements obstructifs sans hypercapnie,
suivis par des événements centraux ou pseudo-centraux (a cause d’efforts trop faibles pour étre
détectés), associés a de I'hypercapnie. Ces troubles se manifestent initialement en sommeil
paradoxal (REM)*, pour progresser aux autres stades du sommeil puis a 'éveil.

La détérioration de la force des muscles expiratoires résulte en une perte de l'efficacité de la
toux. Une pression expiratoire maximale autour de 50-60 cmH,0 est le minimum requis pour
une toux adéquate®. Un débit de pointe de toux < 270 L/min (4.5 L/sec) identifie un risque élevé
de complications®.

Bénéfices de I'assistance ventilatoire a domicile

Le support ventilatoire améliore les gaz sanguins, et ce, méme lorsque la CV continue de
baisser’. Les symptdmes respiratoires diminuent®, I'architecture du sommeil s’améliore®, et la
qualité de vie est particuliérement élevée'® avec l'usage de la ventilation. Les études sont
contradictoires quand & la réduction du nombre d’hospitalisations’"'?. La majorité des études
démontrent un avantage quant a la survie avec l'initiation de la ventilation nocturne lorsque
I'hypercapnie diurne s’installe’™™, quoiqu’une étude randomisée semble avoir donné des
résultats contraires'®. Cette étude a toutefois été critiquée sur plusieurs aspects (voir la
discussion dans les lignes directrices canadiennes).

Initiation de la ventilation

Le moment optimal pour initier la ventilation diurne n'a pas été bien défini. Les études
supportent la ventilation lorsqu’il y a hypercapnie diurne. Dans les cas d’hypercapnie nocturne
isolée, méme asymptomatique, on s’attend a une détérioration nécessitant l'initiation de la
ventilation dans les 1-2 ans'®. Il faut donc, au minimum, suivre ces usagers de prés. De plus,
'assistance ventilatoire devrait étre offerte lorsqu’il y a hypoxémie importante, a cause des
répercussions possibles sur la cardiomyopathie, souvent coexistante. Toutefois, les effets de la
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ventilation sur la fonction cardiaque ne sont pas connus, ni le niveau d’hypoxémie nécessitant
une intervention.

Les circonstances entrainant I'ajout de la ventilation diurne n’ont pas été déterminées. Dans
une étude, la ventilation diurne a été introduite lorsque la PCO2 transcutanée excédait
45 mmHg pendant les 2 heures précédant linitiation de la ventilation nocturne'. Pour la
ventilation diurne, I'efficacité de la piéce buccale a été démontrée lorsqu’utilisée conjointement
avec les techniques d’augmentation de la toux et de dégagement des voies aériennes'’.
Cependant, I'utilisation chez des usagers ayant des atteintes bulbaires importantes n’a pas été
étudiée et ceux-ci requiérent probablement une trachéostomie.

Finalement, il semble que tant les ventilateurs volumétriques que ceux a base de pression
soient efficaces'®.

Dystrophies musculaires autres que la dystrophie de Duchenne

Il existe d’autres formes de dystrophies musculaires et myopathies dont la fréquence est
moindre que la dystrophie de Duchenne ou la dystrophie myotonique de type 1 (Steinert) et qui
ne font pas l'objet d’'une section distincte dans ce document. Ces pathologies musculaires
peuvent se manifester par de linsuffisance respiratoire hypercapnique. La dystrophie de
Becker, la dystrophie musculaire des ceintures, les myopathies métaboliques et mitochondriales
de méme que les amyotrophies musculaires spinales sont des exemples de ces pathologies.
L’'assistance ventilatoire peut étre appliquée a ces pathologies selon les critéres et les
méthodologies proposés par la dystrophie de Duchenne.
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SECTION « VENTILATION A DOMICILE DANS LA DYSTROPHIE MYOTONIQUE DE TYPE 1 (STEINERT) »
Christian Allard

Adapté de la section “ Myotonic Dystrophy (Steinert muscular dystrophy ” provenant de
“Non-invasive Home Mechanical Ventilation: A Clinical Practice Guidelines” de la Société
canadienne de thoracologie.

Ventilation non invasive chez les usagers atteints de dystrophie myotonique de type 1

La dystrophie myotonique de type1 (DM1) est une maladie dégénérative musculaire
progressive et multisystémique due a la répétition d’un triplet CTG dans la région 3’ du géne de
la myotonine protéine kinase sur le chromosome 19q13.3". La transmission est autosomale
dominante. L’atteinte musculaire est lentement progressive et la faiblesse s’installe d’abord aux
muscles distaux puis aux muscles proximaux®. La DM1 est la dystrophie la plus fréquente chez
'adulte avec une prévalence de 14/100,000 mais sa prévalence est particuliérement élevée au
Saguenay - Lac Saint-Jean avec une prévalence de 189/100000%. Les manifestations non
musculaires sont multiples et incluent notamment la calvitie, des problémes de conductions
cardiaques, de I'atrophie testiculaire, des cataractes, une atteinte cognitive ainsi qu’une atteinte
digestive et endocrinienne®. Classiquement, I'hypersomnolence est le symptéme principal de
linsuffisance respiratoire hypercapnique chez les wusagers atteints de maladies
neuromusculaires®. Chez les usagers atteints de DM1, I'hypersomnolence diurne est
multifactorielle et se retrouve chez 33 % des usagers et peut se présenter avec ou sans apnée
du sommeil®. Il existe une faible corrélation entre 'hypersomnolence et la faiblesse musculaire.
Cependant, la prévalence de I'hypercapnie est plus grande chez les usagers DM1 avec
faiblesse proximale que chez les usagers sans faiblesse proximale’. Plusieurs facteurs
contribuent a I'hypercapnie dans la DM1, notamment la diminution de la capacité vitale, la
faiblesse des muscles inspiratoires, 'hypersomnolence diurne et probablement une atteinte des
centres respiratoires centraux®.

Une atteinte cognitive de type frontal et des troubles de la personnalité sont fréquents chez les
usagers atteints de la forme adulte de DM1°. Un retard intellectuel est retrouvé fréquemment
chez les usagers atteints de la forme congénitale habituellement transmise par la mére'°.

Les complications anesthésiques surviennent dans 8,2 % des chirurgies et sont surtout d’ordre
respiratoire. Elles sont plus fréquentes lors des chirurgies abdominales hautes et en présence
d’atteinte musculaire proximale''. La ventilation non invasive avec BiPAP, les appareils
d’'assistance a la toux et la bronchoscopie peuvent étre employés dans la période
postopératoire'?.

La mortalité des usagers avec DM1 est trés élevée avec un age moyen de 53 ans au déceés
(écart 24 a 82 ans); 43 % des usagers décedent de causes respiratoires, 20 % de causes
cardiaques, 11 % de néoplasie et 11 % de mort subite. La sévérité du phénotype influence I'age
au décés. Les pneumonies et [linsuffisance respiratoire hypercapnique contribuent
respectivement pour 2/3 et 1/3 des décés de causes respiratoires’.

Les usagers atteints de DM1 peuvent bénéficier de I'assistance ventilatoire a domicile bien
qu’ils soient habituellement moins fidéles au traitement que les usagers avec d’autres maladies
restrictives''®. Certaines hypothéses tentent d’expliquer cette constatation’®. Une série
rétrospective de 16 usagers atteints de DM1 a montré que 13 usagers ont été ventilés pour une
période moyenne de 27 mois avec une amélioration de la qualité de vie, une diminution de la
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PCO2 et une amélioration de la PO2 sans effet sur la force musculaire. Les usagers furent
initialement ventilés par voie nasale ou par masque facial complet en part égale mais, au cours
du suivi, certains usagers ont d{ passer au masque facial ou a la trachéostomie. Trois décés
sont survenus au cours de I'étude aprés respectivement 5 mois, 32 mois et 5 ans de ventilation.
L’'usager décédé aprés 5 mois était peu fidéle au traitement'. On retrouve aussi dans la
littérature le cas de deux enfants nés avec des formes congénitales séveres qui ont d0 étre
intubés a la naissance, trachéotomisés puis ventilés par voie non invasive avant d’étre sevrés
de toute ventilation'”.

A I'Hépital de Chicoutimi, I'expérience clinique nous a montré qu'il est préférable d'utiliser un
masque facial complet car la faiblesse des orbiculaires de la bouche et la congestion nasale
empéchent la plupart du temps l'utilisation d’'un masque nasal. Une seule usagére a nécessité
une trachéostomie pour une atteinte bulbaire sévére malgré 'absence de faiblesse proximale.
Les usagers peuvent étre ventilés avec un appareil BiPAP ou avec un appareil volumétrique. Le
BiPAP est généralement préféré chez les usagers pouvant utiliser un masque facial.

L’assistance ventilatoire est généralement débutée lors de la découverte d’hypercapnie diurne
ou de signes et symptomes d’hypoventilation nocturne a la polysomnographie. Comme pour les
autres maladies neuromusculaires, I'évaluation des symptémes (dyspnée, céphalée matinale et
somnolence diurne) est importante mais, chez les usagers avec DM1, la somnolence diurne est
multifactorielle et des études polysomnographiques ont démontré une plus haute incidence de
troubles du sommeil y compris le syndrome d’apnée-hypopnée. Le réle de la polysomnographie
chez les usagers avec hypersomnolence de méme que la place des neurostimulants demeurent
a définir par des études randomisées'. Comme chez tous les usagers atteints de maladie
neuromusculaire, le suivi des fonctions respiratoires incluant la capacité vitale et la mesure de
la force des muscles respiratoires doivent étre faits de fagon sériée surtout chez la population
avec atteinte musculaire proximale.

L’assistance ventilatoire a domicile chez les usagers atteints de DM1 comporte certaines
particularités et difficultés mais elle est certainement possible et s’accompagne d’une
amélioration de la survie et de la qualité de vie chez les usagers volontaires ayant un support
social adéquat.
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SECTION « OBESITE/HYPOVENTILATION »
Jean-Frangois Chalifour

Adapté de la section “ Obesity hypoventilation syndrome ” provenant de “ Non-invasive Home
Mechanical Ventilation: A Clinical Practice Guidelines” de la Société canadienne de
thoracologie.

Introduction

Le syndrome d’obésité-hypoventilation se définit comme la combinaison d'une obésité
importante et d’hypoventilation pendant la période d’éveil. Dans une grande majorité des cas, la
présence d’'un trouble respiratoire obstructif du sommeil contribue également de fagon
significative a la symptomatologie clinique rencontrée dans cette maladie. Toutefois, le
syndrome d’apnée-hypopnée du sommeil n’est alors qu’'une comorbidité et le syndrome
d’obésité-hypoventilation doit étre considéré comme une entité pathologique a part entiére et
bénéficier d’un traitement spécifique.

Le syndrome d’obésité-hypoventilation est une cause trés fréquente d’insuffisance respiratoire
chez l'adulte et est une des indications les plus fréquentes de l'assistance ventilatoire au long
cours a domicile. Les criteres diagnostiques du syndome d’obésité-hypoventilation sont:
i) présence d’une obésité importante (IMC > 35 kg/m?); ii) présence d’'une hypoventilation
alvéolaire diurne telle que notée sur un gaz artériel (PaCO, > 45 mmHg) ou d'une
hypoventilation nocturne démontrée par une augmentation > 10 mmHg de la PaCO2 en
comparaison avec les valeurs obtenues a I'éveil, en décubitus dorsal; et iii) absence d’une autre
cause d’hypoventilation (maladie parenchymateuse, anomalie de la cage thoracique, maladie
neuromusculaire associée, etc. ).

L’investigation clinique requiert la gazométrie artérielle a I'air ambiant et 'oxymétrie nocturne.
La polysomnographie est fortement recommandée. Cette derniére permet d’établir la présence
et la sévérité d’'un trouble respiratoire obstructif du sommeil associé ainsi que la présence de
désaturations nocturnes significatives. La polysomnographie compléte peut également
permettre la titration en laboratoire des paramétres ventilatoires et d’évaluer la réponse
saturométique voir méme capnométrique.

Evidences scientifiques

La revue de la littérature permet d’identifier plus de 10 études totalisant 'inclusion de plus de
350 usagers avec syndrome d’obésité-hypoventilation traités par ventilation a domicile (BiPAP
ou ventilateurs volumétriques). La plupart des appareils utilisaient des modes ventilatoires
standards mais au moins une étude employait un BiPAP en mode AVAPS (Average volume
assured pressure support).

Le devis de ces études est hétérogéne. Celles-ci sont en majorité prospectives mais quelques
unes sont rétrospectives. Le nombre d'usagers est le plus souvent restreint et les critéres
d’inclusion de méme que les modes ventilatoires varient entre les études. Le consensus actuel
est que I'assistance ventilatoire est préférable au traitement par CPAP lorsque I'hypoventilation
s’est installée chez un usager obése. Il semble cependant qu'un sous-groupe d’usagers
présentant un trouble respiratoire obstructif du sommeil significatif et une hypoventilation moins
sévére puisse bénéficier d’'une thérapie par CPAP seul s’il 'y a pas d’hypoxémie nocturne
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importante (SaO2 <80 % pour plus de 10 minutes) ou de rétention de CO2 importante
(= 10 mmHg de la PaCO2 en comparaison avec les valeurs obtenues a I'éveil) sous traitement
par CPAP.

L'utilisation du CPAP pour traiter un syndrome d’obésité-hypoventilation peut préter a confusion
puisque le CPAP est habituellement utilisé pour traiter 'apnée du sommeil isolée. Nous
sommes d’avis que le CPAP pourrait étre utilisé en premiére intention dans certains cas
d’obésité-hypoventilation légers tel que stipulé au paragraphe précédent. Nous réitérons
cependant le fait que I'obésité associée au syndrome des apnées du sommeil mais sans
hypoventilation diurne ou nocturne tel que défini dans le paragraphe précédent ne fait pas
I'objet de la prise en charge par les programmes d’assistance ventilatoire au long cours.

Conclusion

La distinction entre le syndrome d’obésité-hypoventilation et 'obésité associée au syndrome
des apnées du sommeil mais sans hypoventilation diurne significative est importante puisque le
traitement de ces deux conditions différe. L’assistance ventilatoire au long cours en mode
pressumeétrique est le traitement de choix dans la majorité des cas d’obésité-hypoventilation. Ce
type de traitement corrige en totalité ou partiellement I'hypoventilation ainsi que la gazométrie
sanguine tout en améliorant leur symptomatologie clinique. L’assistance ventilatoire améliore
également la qualité du sommeil, la somnolence diurne, la classe fonctionnelle ainsi que la
qualité de vie.
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SECTION « SCLEROSE LATERALE AMYOTROPHIQUE »

Adapté de la section “ Amyotrophic latéral sclerosis” provenant de “ Non-invasive Home
Mechanical Ventilation: A Clinical Practice Guidelines” de la Société canadienne de
thoracologie.

Patrick Bellemare
Introduction

La sclérose latérale amyotrophique est une maladie neurodégénérative caractérisée par une
atteinte proportionnée du montoneurone supérieur et du motoneurone inférieur. L’atteinte est
initialement caractérisée comme « bulbaire » ou « motrice périphérique ». Cette maladie se
distingue des autres maladies neuromusculaires par une progression rapide vers la mort. Il
s’agit également de la maladie neuromusculaire associée a la pire survie chez un ventilé (1).

L’essentiel de la littérature existante est observationnelle. Les points d’aboutissement étudiés
incluent la survie, la qualité de vie, les fonctions mentales supérieures ainsi que le sommeil. Le
bénéfice de survie est habituellement minimal. L’amélioration de la qualité de vie, de la fatigue
diurne et de la somnolence est un objectif de traitement plus réaliste.

Un suivi clinique régulier devrait étre offert aux usagers porteurs de la sclérose latérale
amyotrophique. Celui-ci devrait inclure : i) I'évaluation des symptébmes tels l'orthopnée, la
dyspnée, la qualité du sommeil, la somnolence diurne, l'altération de concentration, ii) des
mesures de la capacité vitale et de la force des muscles respiratoires, iii) la mesure des gaz
sanguins lorsque I'’hypercapnie est suspectée, et iv) 'oxymétrie nocturne.

L’'assistance ventilatoire, le plus souvent non-effractive par mode pressumétrique, devrait étre
rendue disponible pour les situations ou il y a de lorthopnée, de hypercapnie diurne
symptomatique, un syndrome des apnées du sommeil obstructif, ou en présence d’'une capacité
vitale inférieure a 50 % de la valeur prédite ou d’'une pression inspiratoire maximale < 40 cm
H20.

Il 'y a pas de données probantes pour supporter I'utilisation de la polysomnographie afin de
préciser les paramétres ventilatoires qui devraient étre utilisés dans un cas précis. Les
parameétres ventilatoires devraient plutét étre prescrits afin de corriger les symptdmes diurnes
et, le cas échéant, les perturbations des gaz sanguins. Il est généralement recommandé
d’utiliser une fréquence respiratoire de base afin d’éviter des hypoventilations centrales. Une
trachéostomie peut étre considérée dans certains cas sélectionnés selon les conclusions de
discussions avec les usagers et leur famille. Des techniques d’assistance a la toux devraient
étre initiées lorsque le débit de pointe lors d’'une manceuvre de toux est < 270 L/min.
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SECTION « TRAUMA MEDULLAIRE»

Patrick Bellemare

Adapté de la section “Home Ventilation in Spinal Cord Injury " provenant de “ Non-invasive
Home Mechanical Ventilation: A Clinical Practice Guidelines” de la Société canadienne de
thoracologie.

Introduction

Les complications respiratoires sont les causes principales de morbidité et de mortalité pour les
cas de blessures spinales. Les avancées des récentes années ont permis d’améliorer la survie
de cette population en phase aigué. Toutefois, la dépendance au support ventilatoire est en soi
un marqueur de mauvais pronostic a long terme pour cette population.

Les atteintes C1-C4 sont associées a des atteintes respiratoires importantes et dans les cas de
blessures C1-2, il y a dépendance ventilatoire compléte. L’atteinte diaphragmatique s’évalue
par fluoroscopie, par EMG ou par échographie. Les atteintes de C5-8 épargnent les
diaphragmes mais comportent une dysfonction de muscles clés incluant les intercostaux, les
scalénes, les muscles abdominaux mais épargnent les diaphragmes, les trapézes, les
sternocléidomastoidiens et la portion claviculaire des pectoraux.

Environ 5 % des traumatisés médullaires nécessitant un support ventilatoire lors de la phase
aigué feront l'objet d’assistance ventilatoire a long terme. Les atteintes fonctionnelles
respiratoires telle la réduction des volumes pulmonaires sont tributaires de la faiblesse des
muscles inspiratoires et expiratoires. Les complications liées a I'atélectasie et a une gestion
déficiente de sécrétions sont fréquentes. Dans ces situations, les mesures favorisant une toux

efficace sont de mise.

La littérature actuelle supporte une approche non effractive a I'assistance ventilatoire au long
cours a domicile afin de réduire les complications habituelles de la trachéostomie. Cela est
habituellement possible en I'absence de dysfonction bulbaire chez les usagers pouvant étre
sevrés de la ventilation de facon intermittente. Dans les cas ou elle s’avére inévitable, la
ventilation invasive est associée a un bénéfice surtout quantifiable du point de vue de gains en
qualité de vie. Certains individus pourront bénéficier de la stimulation phrénique implantée.

L’assistance ventilatoire est habituellement nécessaire lorsque la capacité vitale est inférieure a
10 ml/kg de poids idéal. La présence d’atélectasie pulmonaire et de complications infectieuses
renforce lindication. Dans les cas de sevrage difficile avec forte tendance a I'atélectasie
pulmonaire, l'utilisation de hauts volumes courants pourra étre considérée afin de réduire le
nombre d’heures de ventilation et de prévenir I'atélectasie. Des essais de sevrage répétés en
respiration spontanée doivent étre maintenus chez les usagers ventilodépendants, la majorité
pouvant éventuellement étre I'objet d’'un sevrage tout au moins partiel de la ventilation.
L’assistance ventilatoire au long cours doit étre réévaluée régulierement et la ventilation non
effractive doit étre privilégieée lorsque possible. La stimulation phrénique implantée est une
avenue thérapeutique émergente chez les usagers qui nécessitent un support ventilatoire
continu. L’'usage agressif de thérapies d’appoint pour favoriser la toux et I'expectoration doit étre
encourage.
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SECTION « MALADIE PULMONAIRE OBSTRUCTIVE CHRONIQUE »

Adapté de la section “ Chronic obstructive pulmonary disease ” provenant de “ Non-invasive
Home Mechanical Ventilation : A Clinical Practice Guidelines ” de la Société canadienne de
thoracologie.

Frangois Maltais
Introduction

L’'objectif du traitement de la maladie pulmonaire obstructive chronique est de soulager les
symptdémes, de retarder I'évolution de la maladie, de réduire la fréquence des exacerbations et
la mortalité. Les recommandations en ce qui concerne I'assistance ventilatoire a domicile dans
cette maladie sont basées sur la revue des essais cliniques publiés a ce jour et qui s’intéressent
a des paramétres cliniques pertinents pour l'usager. Nous discutons ici de [l'assistance
ventilatoire dans le contexte de la MPOC en période stable.

Bénéfices de lI'‘assistance ventilatoire a domicile

Sept essais cliniques randomisés sont publiés a ce jour en ce qui concerne l'assistance
ventilatoire a domicile dans la MPOC. Ces études se sont intéressées a I'impact d’un tel
traitement sur la dyspnée, la qualité du sommeil, la qualité de vie, la survenue d’hospitalisation
et le risque de mortalité. Il existe également deux revues systématiques publiées sur le sujet.
Bien que les criteres d’inclusion n’étaient pas uniformes, les essais cliniques ont randomisé des
usagers avec MPOC sévere (VEMS < 50% de la prédite) et qui présentaient une hypercapnie
de base (PaCO2 > 45 mm Hg). Toutes ces études ont utilisé un mode de ventilation
pressumétrique a double niveau de pressions. De maniére générale, les bénéfices de
I'assistance ventilatoire a long terme au niveau de la dyspnée, de la qualité du sommeil, de la
qualité de vie et de la survenue d’hospitalisation ne sont pas convaincants. En effet, les
bénéfices obtenus sont, soit absents ou bien de signification clinique incertaine. Trois essais
cliniques ont étudié I'impact de I'assistance ventilatoire au long cours sur la mortalité. A cet
égard, deux essais cliniques sont négatifs alors que McEvoy et al. ont récemment rapporté un
avantage de survie de l'assistance ventilatoire au long cours associé a I'oxygénothérapie au
long cours par rapport a I'oxygénothérapie seule (hazard ratio: 0.63 [95 % CI: 0.40-0.99, p =
0.045]. Les résultats de cette étude sont cependant difficiles a expliquer puisque les niveaux de
pression utilisés pour la ventilation étaient faibles et insuffisants pour corriger I’hypercapnie. Les
auteurs eux-mémes concluent que les résultats de leur étude ne justifient pas I'utilisation de
I'assistance ventilatoire dans la MPOC et que des études supplémentaires sont nécessaires.
L’assistance ventilatoire au long cours ne semble pas produire de bénéfices pour ce qui est de
la réduction des hospitalisations.

Malgré I'absence de preuves scientifiques, l'assistance ventilatoire est utilisée de fagon
répandue dans la MPOC. Dans certains pays, la MPOC est une des indications d’assistance
ventilatoire au long cours qui progresse le plus rapidement. Certains experts considéreraient
I'assistance ventilatoire chez des usagers MPOC hypercapniques qui présentent des épisodes
répétés d’insuffisance respiratoire aigué nécessitant une hospitalisation et qui répondent de
facon positive au support ventilatoire non effractif pendant I'hospitalisation.
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Aspects techniques

Les essais cliniques publiés sur I'assistance ventilatoire a domicile dans la MPOC ont utilisé des
ventilateurs pressiométriques a double niveau de pression (bilevel positive pressure ventilation).
Ces appareils sont habituellement interfacés avec un masque nasal ou facial et la
trachéostomie est rarement utilisée. Des niveaux de pression inspiratoire relativement élevés
sont habituellement recommandés (15-18). Les pressions expiratoires varient entre 2 et 5 cm
H,O. L’'observance et la tolérance au traitement sont également déficientes dans plusieurs cas,
les études rapportant que 15 a 40% des usagers ne pouvant pas utiliser le traitement de fagon
efficace.

Il est important de différencier 'insuffisance respiratoire chronique de la MPOC du syndrome de
chevauchement entre la MPOC et I'apnée du sommeil. Cette situation devra étre suspectée
lorsque I'hypercapnie semble disproportionnée par rapport a la sévérité de I'obstruction
bronchique (VEMS > 40 % de la prédite). En cas de suspicion d’'un syndrome des apnées du
sommeil chez un individu atteint de la MPOC, une investigation plus poussée des anomalies
respiratoires du sommeil est recommandée puisque ce syndrome de chevauchement peut étre
traité de fagon efficace avec I'utilisation d’'un appareil CPAP.
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SECTION « CYPHOSCOLIOSE »

Adapté de la section “ Kyphoscoliosis” provenant de “Non-invasive Home Mechanical
Ventilation : A Clinical Practice Guidelines " de la Société canadienne de thoracologie.

Frangois Maltais

La cyphoscoliose est une indication classique d’assistance ventilatoire a domicile. Le risque
d’insuffisance respiratoire s’accroit avec la chute de la capacité vitale (< 45 % de la prédite) et
lorsque I'angle de la scoliose dépasse 110 degrés'. L’insuffisance respiratoire se manifeste
initialement par des épisodes de désaturations nocturnes reliés a de [I'’hypoventilation.
Eventuellement, une hypercapnie progressive apparait. L'absence de traitement de
l'insuffisance respiratoire conduit a 'hypertension pulmonaire et parfois au déceés.

Bien que I'expérience avec I'assistance ventilatoire au long cours remonte & plus de 50 ans?, il
n’existe pas d’étude randomisée au sujet de I'impact d’un tel traitement dans la cyphoscoliose.
Toutefois, plusieurs études rétrospectives confirment que l'assistance ventilatoire est efficace
pour améliorer la PaCO2 et la qualité de vie dans cette maladie®*’. Lorsque I'assistance
ventilatoire est initiée, les malades demeurent le plus souvent stables pendant plusieurs années
et les chances de survie prolongées sont excellentes (60-80% sur 5 ans).

Les registres prospectifs de ’ANTADIR et de la Suéde démontrent que lorsque l'insuffisance
respiratoire apparait, la survie des usagers cyphoscoliotiques est supérieure lorsque
I'assistance ventilatoire est amorcée par comparaison a de I'oxygénothérapie seule® 8. Malgré
'absence de randomisation, ces résultats nous font préférer I'assistance ventilatoire a domicile
par comparaison a l'oxygénothérapie seule dans le traitement de l'insuffisance respiratoire
associée a la cyphoscoliose. L’assistance ventilatoire devrait étre amorcée chez des usagers
symptomatiques qui présentent de I'hypercapnie nocturne et/ou diurne et/ou des désaturations
nocturnes reliées a des phénoménes d’hypoventilation. Cette assistance ventilatoire prendra le
plus souvent la forme d’'une ventilation non effractive par masque nasal ou facial. L’expérience
rapportée a ce jour montre que des ventilateurs de type volumétrique ou pressumeétrique
peuvent étre utilisés avec succés dans cette pathologie.
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SECTION « SCLEROSE EN PLAQUE »
Francois Maltais

La sclérose en plaque n’est pas une indication fréquente d’assistance ventilatoire a domicile et il
existe peu de littérature sur le sujet. Certains usagers atteints de cette maladie, surtout dans les
formes plus sévéres, peuvent présenter de la faiblesse de la musculature respiratoire’ et
éventuellement de I'insuffisance respiratoire hypercapnique. A ce stade, I'assistance ventilatoire
peut étre considérée, comme c’est le cas pour les autres formes de myopathie avec atteinte
musculaire respiratoire®.
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SECTION « FIBROSE KYSTIQUE »

Dr Patrick Daigneault — Centre Mére-Enfant du CHUQ

La fibrose kystique (FK) est une maladie multisystémique pouvant entrainer une atteinte
pulmonaire obstructive progressive en raison de sécrétions épaisses et de phénoménes
inflammatoires et infectieux chroniques. Malgré une réduction significative de la morbidité et de
la mortalité en FK, I'espérance de vie des gens qui en sont atteints est limitée, ceux-ci décédant
généralement d’une insuffisance respiratoire. La greffe pulmonaire permet a certains
d’améliorer leur longévité, mais ne peut étre offerte a tous les patients pour plusieurs raisons
dont le manque d’organes disponibles.

Quelques études randomisées contrblées ont été réalisées sur les bénéfices potentiels de la
ventilation assistée non-invasive (VNI) chez les patients atteints de FK. Une récente revue
Cochrane (Moran F, Bradley JM, Piper AJ. Non-invasive ventilation for cystic fibrosis. Cochrane
Database of Systematic Reviews 2009, Issue 1.) a relevé trois études répondant a des critéres
stricts s’attardant aux effets d’'une VNI sur divers paramétres chez ces patients. Deux de ces
études se limitaient a une seule nuit de VNI, tandis que la troisieme se déroulait sur une période
de six semaines. Aucune autre étude valide a ce sujet n’a été publiée depuis la parution de
cette revue Cochrane.

Ces études ont démontré que la VNI a court terme offre des bénéfices lorsqu’on la compare a
'oxygénothérapie seule ou dans un cas ou il n'y a aucun traitement. La VNI réduit
'hypoventilation associée a une atteinte modérée a sévére de la maladie en améliorant la
ventilation-minute au sommeil. La saturation en oxygéne nocturne est également améliorée
chez les patients avec une VNI associée a une oxygénothérapie mais induit moins
d’hypercapnie secondaire que l'utilisation d’oxygéne seule. Le travail respiratoire est également
diminué chez les patients ventilés, ce qui peut suggérer une réduction des dépenses caloriques
et un meilleur état nutritionnel au long cours.

Sur des périodes prolongées de VNI, celle-ci améliore le niveau d’hypercapnie nocturne, la
capacité de pointe a I'exercice et réduit la dyspnée a l'effort chez les patients atteints de FK.
Ces éléments sont notables lorsque I'on considére que la capacité a I'exercice s’avére un
prédicteur de survie chez ces patients. L’étude sur six semaines n’a pu démontrer d’effet de la
VNI sur larchitecture de sommeil, les mesures de fonction respiratoire ou le niveau
d’hypercapnie diurne.

Lorsque les patients atteints de FK développent une insuffisance respiratoire chronique, il
s’ensuit généralement une séquence d’aggravation de la fatigue respiratoire, de fragmentation
du sommeil, de fatigue diurne et de diminution des capacités a réaliser les activités de la vie
quotidienne. Ces symptdmes surviennent de fagon variable selon les patients, selon leur age,
leur état nutritionnel, leur atteinte pulmonaire et certains autres facteurs qui sont encore mal
définis. Qu’un patient soit un candidat a une greffe pulmonaire et puisse bénéficier d’'une VNI
comme pont pour lui permettre d’atteindre cet objectif, ou qu’il ait une condition menant a des
hospitalisations répétées et une réduction de sa qualité de vie, il demeure prudent d’évaluer par
une épreuve de sommeil (oxymétrie nocturne ou polysomnographie) les patients atteints de FK
ayant des symptomes suggestifs de fatigue respiratoire, en particulier ceux dont les fonctions
respiratoires sont plus gravement atteintes. La décision de procéder a un essai de VNI doit
donc comporter des éléments objectifs et subjectifs. Il est important en contrepartie de mesurer
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les effets de la VNI sur les paramétres ventilatoires nocturnes et sur les symptémes du patient
si une telle thérapie est envisagée au long cours.

Références

Moran et al.,, Non-invasive ventilation for cystic fibrosis. Cochrane database of systematic
reviews (Online) (2009) (1) pp. CD.

Fauroux et al., Practice of noninvasive ventilation for cystic fibrosis: a nationwide survey in
France. Respiratory care (2008) vol. 53 (11) pp. 1482-9.

Young et al., Randomised placebo controlled trial of non-invasive ventilation for hypercapnia in
cystic fibrosis. Thorax (2008) vol. 63 (1) pp. 72-7.

Milross et al., Sleep disordered breathing in cystic fibrosis. Sleep Medicine Reviews (2004)
vol. 8 (4) pp. 295-308.

Madden et al., Noninvasive ventilation in cystic fibrosis patients with acute or chronic respiratory
failure. The European respiratory journal : official journal of the European Society for Clinical
Respiratory Physiology (2002) vol. 19 (2) pp. 310-3.

Gozal, Nocturnal ventilatory support in patients with cystic fibrosis: comparison with
supplemental oxygen. The European respiratory journal : official journal of the European Society
for Clinical Respiratory Physiology (1997) vol. 10 (9) pp. 1999-2003.

— 85 —



CADRE DE REFERENCE PNAVD

SECTION « INDICATIONS PEDIATRIQUES »

Recommandations - Ventilation assistée a domicile chez I’enfant
Dr Patrick Daigneault — Centre Mére-Enfant du CHUQ

1.

Introduction

Suite a 'amélioration des technologies de ventilation, aux attentes plus élevées quant a la
survie des enfants atteints de pathologies mortelles, a la pression financiére subie par les
centres de soins prolongés et a la préférence envers les soins a domicile plutét qu'a une
institutionnalisation pour ces usagers, de plus en plus d’enfants sont adressés en vue d’'une
ventilation assistée invasive ou non-invasive a domicile.

2.

Indications

Les usagers d’age pédiatrique pouvant nécessiter une ventilation prolongée a domicile peuvent
étre répartis en cinq catégories :

a)

b)

Usagers atteints d’insuffisance motrice incluant les maladies neuromusculaires (dystrophies
musculaires, amyotrophies spinales, etc.)

Usagers atteints d’anomalies thoraciques séveres (scoliose sévére, dystrophie thoracique
asphyxiante, etc.)

Usagers atteints d’apnées obstructives sévéres pour lesquelles une chirurgie ne peut
améliorer de maniére suffisante I'évolution, du moins a court ou a moyen terme (séquence
de Pierre-Robin, paralysie des cordes vocales, mais aussi obésité morbide, etc.)

Usagers atteints de maladies pulmonaires sévéres (fibrose kystique et dysplasie
bronchopulmonaire sévéres, etc.)

Usagers atteints d’'anomalies du contréle de la respiration primaire (syndrome
d’hypoventilation alvéolaire congénital ou malédiction d’Ondine) ou secondaire
(malformations d’Arnold-Chiari, néoplasies du tronc cérébral, etc.)

Technologies existantes

Ventilation non-invasive a pression négative : celle-ci est principalement d’intérét historique
et s’avére rarement utilisée depuis 'avenement des technologies a pression positive.

Ventilation non-invasive a pression positive de type BPAP : ce type d’appareil offre un
support ventilatoire et nécessite donc généralement une ventilation spontanée minimale par
'usager.

Ventilation invasive via une trachéostomie : devient nécessaire lorsque l'usager ne peut
maintenir ses voies aériennes de facon sécuritaire, lorsqu’il requiert une ventilation
continuelle (24h/24) ou lorsque 'usager ne peut fournir une ventilation autonome minimale,
assurant un déceés en cas de mauvais fonctionnement du systéme.

Pacing du nerf phrénique : cette technologie permet un soutien fonctionnel aux usagers
avec atteinte du contréle de la respiration, en soutien a d’autres méthodes.
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Initiation d’une ventilation assistée au long cours

Devient généralement nécessaire lorsque l'enfant présente des signes d'insuffisance
respiratoire, généralement en présence d’hypercarbie ou de désaturations significatives. I
peut dans certains cas présenter des symptdmes suggestifs d’hypoventilation comme une
somnolence diurne, des céphalées matinales, des difficultés scolaires, etc. Ces symptémes
sont habituellement impossibles a éliciter chez le jeune enfant ou chez l'usager avec
déficience intellectuelle.

Un suivi systématique des usagers a risque d’insuffisance respiratoire, par exemple atteints
de maladies neuromusculaires, peut étre indiqué a l'aide d’études de sommeil sériées
appropriées au stade d’évolution de la maladie.

Il persiste une controverse sur I'utilité d’entamer précocement une ventilation assistée
chronique chez un usager dont le pronostic entrainera invariablement une insuffisance
respiratoire.

L’initiation d’'une ventilation invasive se fait parfois de fagon urgente. Cependant, il demeure
important d’expliquer clairement a la famille I'importance du geste puisque celui-ci est plus
difficile a renverser qu’une ventilation non-invasive.

L’initiation d’'une ventilation non-invasive chez I'enfant nécessite de la patience. En effet,
plusieurs enfants ont besoin de 3 a 5 nuits avant de se sentir plus confortables, d’en
reconnaitre les bénéfices et de cesser de lutter contre I'appareil. Malheureusement, certains
enfants atteints de déficience intellectuelle continuent a résister et refusent parfois
entiérement ce type de ventilation assistée.

L’ajustement des paramétres se fait généralement soit a I'aide d’'une polysomnographie en
présence d’un professionnel qualifi¢ pour I'ajustement fin de la ventilation ou avec des
oxymeétries nocturnes répétées avec mesures sériées de la pCO2 capillaire.

Les appareils disponibles ont généralement été développés pour une clientéle adulte. Les
problémes le plus fréquemment rencontrés sont la non-détection du faible débit inspiratoire
et l'impossibilité pour I'appareil de suivre un rythme respiratoire élevé d’un enfant atteint
d’'une insuffisance respiratoire. Le déclenchement de la ventilation peut alors se faire de
maniére asynchrone entrainant une hypoventilation et un inconfort important.

Les interfaces (masques) employées ont généralement été adaptées aux enfants. Le
masque nasal est préféré pour son aspect pratique pour la communication et son confort.
De trés nombreux modeéles sont offerts sur le marché et il est important d’offrir quelques
possibilités a 'usager pour optimiser son confort. Plusieurs usagers ne peuvent cependant
pas garder la bouche fermée, méme a l'aide d’'une mentonniére et doivent donc utiliser un
masque facial complet. Ce type d’interface peut cependant causer plus de distension
gastrique et des vomissements. Il est ainsi nécessaire que ces usagers puissent retirer le
masque de maniére autonome en cas de besoin.
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5. Retour a domicile

a) Les soins requis pour un enfant nécessitant une ventilation assistée invasive ou
non-invasive et ayant déja une maladie pré-existante entrainent un stress important pour les
familles.

b) L’enseignement des soins nécessaires doit étre fait par une équipe qualifiée en soins
respiratoires pédiatriques et donné a tous les intervenants significatifs ceuvrant
régulierement auprés de I'enfant lors des périodes d’utilisation de I'appareil.

c) Une ligne de conduite doit étre entendue en cas d’aggravation de la condition de I'enfant.

d) Il est essentiel d'impliquer précocement le programme national d’assistance ventilatoire a
domicile ou son centre satellite pour permettre une implication rapide des intervenants dans
I'achat et l'installation des équipements, de méme qu’au niveau de la formation continue des
membres de la famille et des intervenants qui se déplaceront au domicile.

Suivi

a) Le suivi des enfants ventilés a domicile se fait habituellement par un pneumologue-pédiatre,
ou a l'occasion par un intensiviste pédiatrique, un néonatalogiste ou certains pédiatres
généraux en collaboration avec les pneumologues.

b) Lorsque la ventilation est bien amorcée et que l'usager est stable, il sera nécessaire de
réévaluer périodiguement les besoins ventilatoires a I'aide d'études du sommeil. Il est
important de rappeler que les enfants atteints de maladies chroniques évoluent
differemment des adultes, en partie en raison de I'évolution de leur pathologie de base qui
dans certains cas peut s’améliorer avec le temps, mais aussi en raison de leur croissance.

c) Le suivi spécialisé a distance peut étre envisagé dans certains cas si un pédiatre accepte

d’assurer les soins immédiats, si le personnel des soins respiratoires a domicile sont a l'aise
avec les soins a offrir et si un médecin spécialisé comme un pneumologue pédiatre est
disponible pour faire les ajustements requis et assurer la lecture des épreuves de sommeil.

Résumé et recommandations

a)

Les indications de ventilation assistée a domicile chez I'enfant sont nombreuses et
comprennent des usagers atteints de pathologies neuromusculaires, obstructives
thoraciques, pulmonaires et du contréle de la respiration. Le nombre d’'usagers nécessitant
de tels soins est en progression en partie grace a I'avancement des technologies, mais
aussi en raison des attentes de soins plus agressives envers des enfants atteints de
maladies mortelles et pour la préférence accrue envers des soins a domicile plutét qu’en
institution.

Parmi les types de ventilation et les appareils disponibles, la plupart ont été développés
pour une clientéle adulte. Les interfaces adaptées nous permettent toutefois de pallier a
plusieurs problémes. Il demeure par contre essentiel de demeurer a 'affit des nouvelles
technologies qui permettront un meilleur déclenchement de la ventilation, surtout avec de
bas débits et de hautes fréquences tels que rencontrés chez le jeune enfant.
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c) L’évaluation d’'un enfant souffrant d’insuffisance respiratoire chronique ou d’'une maladie
pouvant mener a cette issue doit étre réalisée dans un milieu pédiatrique adapté ayant la
capacité d’évaluer, d’'investiguer et de traiter cette condition. Cette évaluation, de méme que
le suivi ultérieur, est généralement faite par des pneumologues pédiatres, des intensivistes
pédiatriques ou des néonatalogistes.

d) Le personnel paramédical, incluant les soins respiratoires généralement offerts par les
inhalothérapeutes, doit bien connaitre les difficultés inhérentes aux soins pédiatriques. Le
personnel des soins respiratoires a domicile doit étre également apte a assurer le suivi de
ces usagers, en consultation avec les centres spécialisés.

e) Il est important de noter qu’au moment d’écrire ces lignes, un sous-comité pédiatrique de la
Société canadienne de thoracologie (SCT) s’affaire a rédiger des recommandations a
propos de la ventilation assistée a domicile chez I'enfant. Suite a leur publication, les
critéres pédiatriques actuels pourront étre modifiés pour refléter I'état actuel des
connaissances en la matiere.
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SECTION « SECTION PRISE EN CHARGE DES SECRETIONS »

Adapté de la section “Airway Clearance in Ventilator Assisted Individuals” provenant de
“ Non-invasive Home Mechanical Ventilation : A Clinical Practice Guidelines” de la Société
canadienne de thoracologie.

Fabien Coté
Introduction

Le dégagement des sécrétions accumulées au niveau des voies respiratoires est un élément
essentiel pour prévenir des complications chez les individus a risque et pour la réussite du
support ventilatoire a long terme. L’accumulation de sécrétions peu limiter le rendement de la
ventilation en mode pression (BiPAP), générer des inégalités ventilation perfusion, contribuer a
de l'atélectasie pulmonaire et favoriser la surinfection pulmonaire. Une toux efficace pour
dégager les voies respiratoires dépend de trois éléments dynamiques importants, soit
l'inspiration d’'un grand volume d’air précédant la toux (60 % a 90 % de la capacité vitale), puis
I'expiration forcée grace a l'activation des muscles expiratoires. Finalement, la toux sera
explosive grace a la fermeture momentanée de la glotte avant I'expiration. Ces éléments
peuvent étre limités a divers degrés selon les syndromes cliniques causant linsuffisance
respiratoire. lls devront donc étre supportés manuellement ou mécaniquement de fagon
proportionnelle. La mesure du débit pointe de la toux peut étre utilisée pour en documenter
I'efficacité et justifier des interventions pour assister les efforts de toux chez les bénéficiaires
souffrant de faiblesse musculaire. Par ailleurs, méme en absence d’encombrement sécrétoire,
des manceuvres de recrutement de volume pulmonaire sont nécessaires a la santé respiratoire.
Elles sont habituellement accomplies par le baillement et autres soupirs chez les individus
normaux. Pour les individus souffrant de faiblesse neuromusculaire, une assistance manuelle
ou mécanique sera requise pour un tel recrutement volumique. Ces manceuvres contribueront a
préserver une meilleure compliance thoracique, de meilleurs volumes inspiratoires, un meilleur
débit de pointe de la toux et un meilleur dégagement des voies respiratoires.

Le suivi clinique des usagers a risque d’insuffisance ventilatoire d’origine neuromusculaire ou
par déformation thoracique doit inclure des mesures de recrutement volumique et d’aide a
I'expectoration. L'enseignement et l'initiation des mesures de recrutement volumique et d’aide a
I'expectoration doivent se faire avant ou en méme temps que l'initiation de la ventilation au long
cours. Le moment opportun pour l'initiation des mesures de recrutement volumique et le type de
support pour l'aide a I'expectoration est en fonction des symptémes cliniques mais aussi de
mesures fonctionnelles respiratoires telles que capacité vitale, MIP, MEP et surtout le débit de
pointe a la toux dont la valeur seuil minimal est d’environ 270 I/min. Le recrutement volumique
peut se faire avec la technique « breath stacking » ou inspirations empilées en utilisant un
ballon de réanimation muni d'une valve unidirectionnelle. Les manceuvres d’aide a
'expectoration peuvent comprendre, entre autres, des poussées manuelles expiratoires, des
inspirations empilées « breath stacking », I'utilisation d’'un appareil mécanique « Cough Assist »,
la succion traditionnelle, etc. Elles nécessiteront l'intervention de physiothérapeutes,
d’inhalothérapeutes, d’infirmiéres ou d’aidants naturels. Les manceuvres de toux assistée
manuellement ou mécaniquement sont préférables a la succion distale. Le recours a une
assistance mécanique a la toux avec un dispositif « Cough Assist » peut étre considéré selon la
disponibilité des ressources et si le recrutement de volume inspiratoire et I'aide manuelle
expiratoire sont insuffisants pour générer un débit de pointe a la toux efficace. Les manceuvres
de recrutement volumique chez les bénéficiaires non trachéotomisés doivent se faire trois a
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quatre fois par jour en utilisant une piéce buccale ou un masque adapté. Les manceuvres de
recrutement volumique chez les bénéficiaires trachéotomisés a long terme doivent se faire avec
une canule sans ballonnet ou avec le ballonnet dégonflé. L’humidification des voies
respiratoires est importante chez les individus ventilés. L’humidification chaude est
recommandée plutét que 'usage de nez artificiels (échangeurs).
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SECTION « STIMULATION PHRENIQUE IMPLANTEE (PACING DIAPHRAGMATIQUE) »

Francois Maltais, Larry Lands, Jennifer Landry

La stimulation phrénique implantée est une méthode invasive d’assistance ventilatoire congue
pour diminuer ou éliminer le besoin de support ventilatoire par un appareil de ventilation
mécanique chez des individus qui requiérent une assistance ventilatoire continue. Cette
technique a comme prérequis la présence de nerfs phréniques intacts et d’un diaphragme qui a
préservé une activité contractile suffisante pour assurer une ventilation adéquate lorsque les
nerfs phréniques sont stimulés.

La stimulation phrénique implantée a pour avantage principal d’accroitre le nombre d’heures
passées sans ventilation en pression positive ce qui est plus confortable pour l'usager et
améliore la qualité de vie. Cette technique permet également de réduire le risque de pneumonie
tout en facilitant la communication verbale. Les co(its associés a cette technique pourraient étre
partiellement compensés par une réduction des besoins d’assistance ventilatoire
conventionnelle’.

L’indication la plus répandue de la stimulation phrénique implantée est I'hypoventilation
alvéolaire congénitale. Des usagers souffrant de blessure médullaire haute ou de paralysie
diaphragmatique avec nerfs phréniques fonctionnels peuvent également bénéficier de cette
technique. L'utilisation de la stimulation phrénique implantée dans la sclérose latérale
amyotrophique est actuellement a I'étude. Avant I'implantation de stimulateurs phréniques, il est
nécessaire de documenter que la conduction phrénique est normale et que le diaphragme a la
capacité de générer une contraction efficace lorsque les nerfs phréniques sont stimulés.

Bien que la stimulation phrénique implantée ait été proposée il y a plus de 30 ans, elle demeure
peu utilisée en clinique. Les indications sont limitées a un nombre restreint de pathologies et
peu d’équipes médicales ont développé I'expertise envers cette technique. L’aspect invasif de
cette procédure de méme que son co(t élevé freinent également son utilisation a large échelle.
Au Québec, nous avons répertorié moins de 10 cas de stimulation phrénique implantée, le plus
souvent chez des enfants ou jeunes adultes qui souffrent d’hypoventilation alvéolaire centrale
congénitale.

La technologie actuellement utilisée au Québec est la stimulation phrénique intrathoracique.
Cette technique requiert I'implantation chirurgicale (thoracotomie ou thoracoscopie) d’électrodes
directement fixées sur les deux nerfs phréniques et d’'un récepteur sous-cutané installé de
chaque c6té. Une antenne cutanée achemine a son récepteur sous-cutané ipsilatéral les
sighaux de radiofréquence contenant les parameétres de stimulation qui sont émis par le
stimulateur externe. Les récepteurs sous-cutanés transmettent ensuite la commande de
stimulation a chacun des nerfs phréniques via les électrodes qui leur sont rattachées. Le co(t
de cette technique proposée par Avery (Avery biomédical devices, Commack, NY, USA) s’éléve
a environ 60 000 US$.

Bien que la stimulation phrénique puisse assurer la ventilation le jour, une trachéostomie et un
support ventilatoire nocturne sont souvent nécessaires puisque la contraction diaphragmatique
induite par le stimulateur ne s’accompagne pas nécessairement d’'une activité concomitante des
dilatateurs des voies aériennes supérieures ce qui peut engendrer une obstruction de celles-ci,
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en particulier durant la nuit. La ventilation nocturne permet d’assurer un support ventilatoire
sécuritaire tout en favorisant le repos du diaphragme.

Une technologie émergente, la stimulation phrénique intraabdominale (Diaphragm pacing
system, NeuRx RA/4 system, Synapse Biomedical, Oberlin, OH, USA)?, consiste & implanter les
électrodes directement sur le diaphragme par laparoscopie. La procédure chirurgicale est plus
simple et le colt du systéme est moindre qu’avec le systéme proposé par Avery. Ce nouveau
systéme est actuellement a I'étude chez les traumatisés médullaires hauts ainsi que dans la
sclérose latérale amyotrophique® *. Il n’est pas encore autorisé pour fin d’utilisation clinique au
Canada. Par rapport a la technologie existante, cette nouvelle approche a toutefois
linconvénient que les électrodes diaphragmatiques doivent traverser la peau pour étre
connectés sur les stimulateurs externes. Cette technique requiert également une innervation
phrénique intacte afin que les impulsions électriques émises par les électrodes soient
transmises diffusément dans le diaphragme.
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SERVICES CLINIQUES

Cette annexe décrit, a titre indicatif, la gamme des services en assistance ventilatoire a
domicile. Cette gamme des services englobe les soins et les services (curatifs, préventifs et
palliatifs), le soutien et le maintien dans le milieu. Ces soins et services sont spécialisés et
adaptés pour étre dispensés au domicile de l'usager. L’ensemble des services doit tenir compte
de la continuité et de la complémentarité entre la phase hospitaliére et le maintien a domicile.
Les services d’assistance ventilatoire a domicile sont assurés par une équipe multidisciplinaire
composée d’'un pneumologue, d’'une infirmiére et d’'un inhalothérapeute avec de I'expérience en
assistance ventilatoire a domicile, d’un intervenant psychosocial et d’autres professionnels,
selon les besoins de la clientéle.

e Les services médicaux

La référence pour I'obtention de services est médicale. L'évaluation de la pertinence de la
demande doit étre faite par un pneumologue pour la clientéle adulte et par un pneumologue
pédiatre pour la clientéle pédiatrique. Le suivi médical demeure la responsabilité du médecin
traitant ou référant selon le plan individualisé de services.

e Les soins infirmiers

lls comprennent notamment 'évaluation, le suivi de I'état respiratoire et général de l'usager, la
vérification de I'enseignement recu en établissement de santé pour fins d’adaptation a domicile,
la vérification du degré d’autonomie de l'usager au regard des soins de trachéotomie ou de
peau (masque), la planification des changements de canule trachéale, la fourniture du matériel,
l'identification des besoins de la famille, le support a accorder, 'identification des mesures en
cas d’'urgence et la référence aux autres ressources, si nécessaire.

e Les services d'inhalothérapie

lls comprennent notamment I'évaluation, le suivi de I'état respiratoire de I'usager pour les soins
d’inhalothérapie, la vérification de I'enseignement recu en établissement de santé pour fins
d’adaptation a domicile, I'évaluation de son degré d’autonomie au regard de la manipulation de
l'appareillage, la fourniture du matériel et la vérification des paramétres de I'appareil, selon
I'ordonnance médicale.

e Les services psychosociaux

lls comprennent notamment I'évaluation psychosociale, les services de counseling psychosocial
adaptés a cette clientéle, l'intervention personnelle et familiale en situation complexe ainsi que
la mobilisation des ressources de la communauté. L’accés a des services de soutien peut étre
nécessaire a cette clientele. Ces services incluent les services de répit, les services de
dépannage et les services d’aide a domicile.

e Les établissements offrent les services complémentaires a domicile

lls comprennent notamment les services de physiothérapie, d’ergothérapie et de diétothérapie,
de bénévole.
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e Les services continus d’'assistance téléphonique - Service de garde

Ces services sont accessibles aux usagers connus et aux intervenants impliqués auprés de
ceux-ci pour toute situation d’'urgence en dehors des heures régulieres. Ces services sont
assurés par un inhalothérapeute 24 heures par jour, 7 jours par semaine.

CONCLUSION

L’ensemble de ces interventions inclut des activités individualisées pouvant aller de
'enseignement a la réinsertion sociale, permettant I'autonomie pour la personne tant sur les
plans physique, psychologique, médical, social que financier. Ces interventions visent
également l'autoprise en charge, par la personne et ses proches, de la situation de santé et
'amélioration de la qualité de vie.
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