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Les muscles respiratoires et le pneumologue
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Editorial pour Revue des Maladies Respiratoires Octobre 2019 rmr190263.R1 L'actualité européenne 2019 fournit une importante occasion de se repencher sur l'étude de la fonction des muscles respiratoires et en situer l'importance dans la pratique clinique des pneumologues. Avant même de parler des avancées dans l'évaluation de la fonction des muscles respiratoires accessibles aux cliniciens, il convient de souligner la fréquence et la diversité de situations cliniques dans lesquelles nous avons à évaluer la fonction ou dysfonction de ces muscles, à en évaluer d'éventuels progrès en réponses à des L'analyse détaillé de toutes les améliorations apportées à l'étude des muscles respiratoires dépasse le cadre de cet éditorial. L'approche très améliorée dans la standardisation ERS 2019 (1), après une analyse approfondie des normes publiées dans la littérature, se fonde sur deux éléments (i) la proposition d'utiliser les limites inférieures de normes (prenant en compte la variabilité autour de la valeur moyenne, et remplaçant une valeur seuil unique, et (ii) une analyse très fouillée de l'hétérogénéité des normes qui ont pu limiter jusque-là leur utilisation.

Ainsi, trois ou quatre sets de normes ont pu être mis en avant, dont les variations semblent particulièrement relies à des variables cliniques et physiopathologiques indépendantes suggérant une faiblesse, dans certaines études. Il s'agit, pour ces études, de sets de normes de PImax mesurées au Volume Résiduel (VR), ce qui peut influencer le choix de la mesure au VR (vs. à la CRF). Cette notion (mesure au VR ou à la CRF) est importante à considérer dans les pathologies respiratoires chroniques, où l'influence de la distension, de la restriction et du recul élastique de la paroi thoracique influencent la valeur mesurée de PI/PEmax. L'interprétation devra en tenir compte, mais les variations de PI/PEmax (valeurs itératives) Editorial pour Revue des Maladies Respiratoires Octobre 2019 rmr190263.R1 restent fiables. L'influence de l'âge a pu être étudié en détail à travers des compilations de normes et une synthèse simple de ce paramètre par tranche d'âge, et par genre, est proposée.

Ces éléments sont complétés par des propositions d'évaluation de ces paramètres chez les enfants, avec, y compris des procédures créatives de recueil de la force respiratoires chez des nourrissons (sifflement, voire les pleurs). Ainsi, il apparait possible de détecter avec confiance, fiabilité, sensibilité une faiblesse des muscles respiratoires avec des outils simples.

Il apparait possible d'évaluer le bénéfice de programmes d'entraînement des muscles respiratoires, et de détecter une fatigabilité anomale des muscles respiratoires après exercice. D'autres test font l'objet d'une appréciation dans le travail de groupe ERS [START_REF] Laveneziana | Ers statement on respiratory muscle testing at rest and during exercise[END_REF]. Ainsi le test de reniflement (SNIP) apparait aux experts comme intéressant, très relié à la mesure directe de la pression intra-thoracique au cours de la manoeuvre, notamment chez le sujet sain ; il est relativement attendu du fait des éléments de mécanique respiratoire que ce soit moins le cas chez les sujets BPCO pour une manoeuvre brève comportant la genèse d'un brusque débit aérien nasal (effet des résistances des voies aériennes), même si le volume ainsi généré est minime. La mesure du débit de pointe à la toux, DEP, complète les investigations non invasives. Pour le pneumologue, il convient de rappeler la possibilité d'évaluer la chute de la capacité vitale (CV) en position horizontale comme marqueur de dysfonction diaphragmatique. En reprenant les études de la littérature rapportant les variations de CV dans des situations de paralysie de paralysie diaphragmatiques avérées, propose une valeur de 15% comme seuil au-dessus duquel il existe une forte probabilité d'atteinte du diaphragme [START_REF] Laveneziana | Ers statement on respiratory muscle testing at rest and during exercise[END_REF]. La validation de ce seuil proposé par le groupe ERS est un important progrès mis à disposition des pneumologues pour un outil de dépistage facilement utilisable dans leur pratique [START_REF] Laveneziana | Ers statement on respiratory muscle testing at rest and during exercise[END_REF]. Bien sûr, la place de mesures invasives, avec ou sans méthodes sans coopération utilisant la stimulation magnétique dans différents sites de stimulation est revue en détail dans l'ensemble des aspects de standardisation, sensibilité pour dépister la faiblesse et la fatigue du diaphragme. Il s'agit de tests diffusés au sein de Centres experts qu'il convient de mieux identifier, et promouvoir leur accessibilité. Des algorithmes diagnostiques hiérarchisent les stratégies de dépistage de faiblesses diaphragmatique uni ou bilatérales, au sein desquels les pneumologues pourront positionner les tests réalisées, et la possibilité de contacter les Centres experts pour des éléments plus spécifiques en cas de doute. Au plan de la recherche, une véritable expertise neurophysiologique respiratoire s'est, de plus, développée cette dernière décennie, utilisable dans des contextes d'études physiopathologiques, oupeut-être dans l'avenir -à l'étude de situations cliniques complexes, allant de l'imagerie fonctionnelle d'aires cortico-sous corticales respiratoires, à la détection de potentiel moteurs préfrontaux 

  interventions thérapeutiques ciblées comme l'entraînement sélectif des muscles respiratoires, ce en cherchant des méthodes fiables, reproductibles, sensibles, et le moins invasives possibles. Les circonstances dans lesquelles les pneumologues sont amenés à considérer une dysfonction des muscles respiratoires sont fréquentes, et surtout extrêmement diverses. A la très classique, autrefois presque banale, surélévation (uni ou bilatérale) de coupole diaphragmatique (visible sur la radiographie (scopie), a succédé, aujourd'hui, l'analyse beaucoup plus complexe de 'dyspnée disproportionnées' (le symptôme parait fréquent et invalidant, et la fonction ventilatoire est peu affectée). La symptomatologie peut être celle d'une 'fatigue' anormale, en réalité une somnolence diurne excessive, et l'on saura se poser la question de la dysfonction du diaphragme devant des tracés de polysomnographies (PSG) qui ne sont pas ceux typiques d'un syndrome d'apnée du sommeil avec ses séquences d'hypoxieré oxygénation, mais plutôt des épisodes d'hypoventilation plus prolongées, survenant préférentiellement au cours de certains stades du sommeil (notamment en sommeil paradoxal). Le clinicien averti des symptômes associés aux dysfonctions des muscles respiratoires aura, ainsi, besoin d'éléments confirmatifs du diagnostic de l'atteinte des muscles respiratoires, lesquels reposent, nous le verrons, soit sur des tests fonctionnels spécifiques, soit sur des méthodes d'imagerie statiques ou dynamiques, adaptées. Les circonstances étiologiques qui amènent à soupçonner des paralysies du diaphragme a, également beaucoup évolué avec le temps, et aux formes classiques de l'atteinte phrénique médiastinale des cancers du poumon, a succédé d'autres circonstances étiologiques, mieux reconnues aujourd'hui. Les paralysies d'origine iatrogènes anciennes (refroidissement du phrénique gauche lors des circulations extra corporelles (CEC), hématome au contact du nerf phrénique lors de la pose de jugulaire en soins intensifs) laissent place à des circonstances récentes relativement fréquentes (cryoablation des foyers ectopiques des veines pulmonaires dans le traitement de la fibrillation auriculaire résistante au traitement anti-arythmique, la veine pulmonaire supérieure droite croisant le tronc du phrénique), soit exceptionnelles manoeuvres ostéopathiques sur une colonne vertébrale arthrosique). Les autres Editorial pour Revue des Maladies Respiratoires Octobre 2019 rmr190263.R1 circonstances sont également mieux reconnues : paralysies d'origine centrales (SEP, post AVC,…), mono ou polynévrites diabétiques, lésions cervicales (racine phrénique principale C4) d'origine dégénératives (arthrose) ou post traumatique (entorse cervicale, 'coup du lapin'). La participation d'une atteinte des muscles respiratoires se pose de façon très différente dans d'autres situations d'atteinte respiratoire. Dans les maladies respiratoires chroniques que sont la BPCO, l'asthme, les FPI et la mucoviscidose, il s'agit d'identifier certaines caractéristiques phénotypiques particulières de sujets comportant une atteinte (plus ou moins importante) des muscles respiratoires. Dans cette situation, il s'agit de l'identifier au sein d'un tableau qui comporte d'autres signes de sarcopénie (masse musculaire des quadriceps manifestement diminuée, dans la BPCO ou la mucoviscidose, par exemple), ou devant un tableau de dyspnée disproportionnée, associée à ces maladies, pouvant conduire à une prise en charge spécifique en Réhabilitation. Dans ce cadre, l'évaluation de la fonction des muscles respiratoires va, selon le contexte et l'expérience, inciter à une prise en charge spécifique par entrainement sélectif (en force ou en endurance) des muscles respiratoires, et l'efficacité de cette prise en charge et la nécessité de la monitorer, est actuellement débattue (mais probablement recommandable) dans la communauté large des pneumologues et de soignants respiratoires comme les kinésithérapeutes, pratiquant la Réhabilitation respiratoire. Pour finir, l'atteinte des muscles respiratoires concerne bien entendu, pour le pneumologue, l'évaluation du retentissement sur la fonction des muscles respiratoires des maladies neuromusculaires et de la SLA. Certes, il s'agit de maladies rares, souvent suivies au voisinage de Centres de références et/ou de compétences, mais un rôle diagnostique pour le pneumologue est de première importance pour la reconnaissance de certaines de ces affections à l'âge adulte. Nous avons tous des cas cliniques de sujets chez lesquels l'atteinte préférentielle des muscles respiratoires a permis véritablement la première suspicion diagnostique d'une atteinte neuromusculaire, chez des sujets au stade d'intolérants à l'effort. Dans ce contexte, il convient de souligner la relative fréquence de la myasthénie, notamment dans la forme défaillance respiratoire aigüe sans cause apparente, et pour laquelle la présence d'une diplopie inaperçue jusque-là, ou de signes EMG comportant un décrément se révèle de la plus grande importance dans la reconnaissance diagnostique. Une enquête nationale française est en cours sur la fréquence avec laquelle il est possible de dépister une atteinte des muscles respiratoires devant l'existence d'un syndrome restrictif en pléthysmograhie (Dr H Prigent, Etude POPS respiratoire). Cette possibilité de dépistage de maladies musculaires respiratoires est intéressante, même s'il s'agit d'affections rares (myasthénie, myopathie).. Dernier point, pour les pneumologues intéressés par l'exercice et la Réhabilitation, de Editorial pour Revue des Maladies Respiratoires Octobre 2019 rmr190263.R1 nouveaux concepts comme la fatigabilité des muscles respiratoires émergent dans l'évaluation des muscles respiratoires, et rendent leur évaluation utile non seulement au repos, mais immédiatement au décours de tests d'exercice (avec la nécessité de définir les couples intensité/durée de l'exercice pertinent pour ce type de concept). Les méthodes d'entraînement sélectif des muscles respiratoires trouvent également leur place dans la réalisation de programme de Réhabilitation respiratoire. De quelle actualité européenne s'agit-il, et quelles sont les principaux messages qui en découlent ? Il s'agit de la publication, en 2019 (1), d'un très important travail de coordination entre experts, sous la conduite du Dr Pierantonio Laveneziana (chairman, secrétaire de l'Assemblée 4 au sein de la Société Européenne de Pneumologie-European Respiratory Society-ERS) et Mr Samuel Vergès (co-chairman, Président du groupe de travail 4.01 de l'Assemblée 4 au sein de l'ERS) d'un groupe joint de l'ERS et de visant à la standardisation de la fonction des muscles respiratoires. Deux domaines ont particulièrement évolué depuis la précédente standardisation datant de 2002 (2). D'une part une meilleure standardisation des mesures de pression maximales à la bouche (pressions inspiratoires-PImax et expiratoires-PEmax) maximales, ainsi que le test de reniflement-SNIP. Ces mesures, connues depuis longtemps, se sont longtemps vu proposer, pour leur interprétation, un seuil fixe au-dessous duquel il semblait exister une probabilité augmenté de faiblesse des muscles respiratoires. Ainsi, une valeur inférieure à -80 cm H20 figue dans la standardisation de 2002 (2) comme seuil en dessous duquel il existe une forte probabilité d'atteinte des muscles inspiratoires.

  Editorial pour Revue des Maladies Respiratoires Octobre 2019 rmr190263.R1 d'activation volontaire de la respiration. Un examen, cependant, doit être distingué de ces outils très sophistiqués, même s'il a bénéficié lui aussi des progrès technologiques dans son domaine, qui est l'échographie. La diffusion de cette technique non irradiante et non invasive mérite d'être soulignée, et le mérite du groupe ERS est d'accompagner cette évolution en précisant toutes les caractéristiques de standardisation pouvant rendre cet examen fiable. Ainsi, sont précisés, non seulement les spécifications techniques nécessaires pour les appareils d'échographie, mais -encore plus important car plus variables -: (i) la standardisation de la position de la sonde par rapport au diaphragme, et (ii) les variables d'intérêt à recueillir (ainsi que les valeurs du sujet sain) pour l'excursion du dôme, l'épaisseur statique de fin d'expiration, ainsi que le rapport/fraction d'épaississement. Ces éléments jettent les bases d'études multicentriques confirmant les liens entre caractéristiques de l'échographie diaphragmatique et ses performances diagnostiques et de suivi. Ces éléments sont essentiels à la diffusion de cette technique pour cette indication. Dans le domaine de l'exercice, les liens entre faiblesse des muscles respiratoires et dyspnée à l'effort est souligné dans différente strates d'obstruction bronchique. Des méthodes nouvelles d'exploration comme l'endurance des muscles respiratoires sont actuellement explorées, et certaines méthodes innovantes comme la pléthysmographie optoélectronique sont à même d'apporter des renseignements sur le recrutement des muscles respiratoires à l'exercice et en pathologie (DMD). Ainsi, dans des nombreux domaines, l'exploration des muscles respiratoires progresse et en font un outil à connaître et utiliser en dépistage pour le pneumologue (1). Pas moins de 423 études nouvelles publiées dans la littérature depuis la standardisation 2002, attestent de cet intérêt. Les circonstances cliniques détaillées ci-dessus rendent l'intérêt de l'étude des muscles respiratoires pour le pneumologue un outil très utile pour la pratique clinique respiratoire. Déclaration résumée de chaque auteur : «Intérêts en lien avec le thème du manuscrit : aucun».