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Inscriptions et détails 
de la journée sur 
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Lubiana

En fin de programme :

La pneumologie dans 
le vent: second souffle

Avec le soutien de

9h > 12h45   Matinée 
9h Pneumonies
 • Epidémiologie et tests diagnostiques, où va-t-on ? 
 • La prise en charge des pneumonies communautaires.
 • Pneumonies compliquées, que faire en cas d’empyème ?

11h15 Pathologies muco-ciliaires: quand la génétique s’en mêle
 • Quoi de neuf dans la mucoviscidose en Belgique ?
 •  Organisation des centres de référence pour la mucoviscidose 

en France.
 • Dyskinésie ciliaire primitive, un monde en mouvement. 

12h45  Lunch - Visite des stands

13h45 > 16h45 Après-midi 
13h45  Session GBPF 

• « Pediavox : les actualités pédiatriques belges »

14h05 Asthme
 • L’asthme, quelle prise en charge pour quel patient ? 
 • Nouveaux traitements dans l’asthme sévère.
 • La bronchite bactérienne persistante.

15h55 Prématurité
 •  Où en sont les évolutions vaccinales et les anticorps 

monoclonaux dans le RSV ?
 • Oxygène ou ventilation dans la bronchodysplasie ?

16h45 • Fin de la réunion scientifique
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08H00 

 

Accueil – Visite des stands, café, croissants 

08H30 Ouverture des secrétariats 

08H55 Ouverture de la réunion scientifique – Dr F. Mascart 

 

 MATINEE  

1ère session : Pneumonies 

Modérateurs : J. Cousin – F. Lebrun  

09H00 Epidémiologie et tests diagnostiques, où va-t-on ? J. Frère  

09h20 La prise en charge des pneumonies communautaires. F. Piérart  

09H50 Pneumonies compliquées, que faire en cas d’empyème ? N. Lefevre 

 

10H35 Discussion 

  

10H45 PAUSE Café – Visite des stands 

 

 

2ème session : Pathologies muco-ciliaires : quand la génétique s’en mêle 

Modérateurs : à confirmer 

11H15 

11H45 

Quoi de neuf dans la mucoviscidose en Belgique ? L. Hanssens 

Organisation des centres de référence pour la mucoviscidose. R. Epaud 

12H15 Dyskinésie ciliaire primitive, un monde en mouvement. C. Kempeneers  

12H35                                                                                   Discussion 

 

12H45 PAUSE Lunch – Visite des stands 

 

 

APRES-MIDI  

  

13H45 : SESSION GBPF "Pediavox : les actualités pédiatriques belges" – Dr P. Philippet (président) 

 

3ème session : Asthme 

Modérateurs : P. Chaouat – P. Tshimanga  

14H05 

14H35 

15H05 

15H25 

 

15H35    

L’asthme, quelle prise en charge pour quel patient ? T. De Saint Moulin  

Nouveaux traitements dans l’asthme sévère. N. Lefevre 

La bronchite bactérienne persistante. E. Bodart  

                                                                     Discussion 

 

PAUSE Café – Visite des stands 

 

 

  

 

 

15H55 

16H15 

16H35 

16H45 

 

 

 

4ème session : Prématurité 

 Modérateurs : T. De Saint Moulin  –  E. Gueulette 

Où en sont les évolutions vaccinales et les anticorps monoclonaux dans le RSV ? S. Blumental  

Oxygène ou ventilation dans la bronchodysplasie ? A. Vuckovic  

Discussion 

Fin de la réunion scientifique 
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PNEUMONIES

Epidémiologie et tests diagnostiques : 
où va-t-on ?

22.04.2023 – 86ème réunion du GBPF

Dr Julie Frère
CHU Liège – Citadelle Hôpital



Pneumonies…
• 1 des 5 causes majeures de décès chez <5 ans

• complications liées à la prématurités, 
• asphyxie/trauma à la naissance, 
• pneumonies,
• diarrhée, 
• malaria

• Pneumonie = 14% de tous les décès chez les <5 ans à 740180 en 2019

• Prévention : vaccination, alimentation adéquate, prise en charge des facteurs 
environnementaux



95% des Pneumonies dans pays 
à moindre ressources

2/3 des enfants avec 
pneumonie bactérienne NE 
recevraient PAS antibiotiques 
dont ils ont besoin



Surveillance 
pneumonies 
et
identification 
de l’étiologie

Nécessité Difficultés

Infection vs 
colonisation

Prélèvement d'un 
milieu non stérile

Pas de gold standard

Nouvelles 
techniques

Guide pour 
prévention et 

traitement VRS vs VRI



Données de surveillance 
disponibles…
Surveillance de certains pathogènes

Majorités données sur cas hospitalisés – compliqués
Majorité des cas sont ambulatoires



ILI : Influenza-like Illness
Basés sur symptômes d’allure grippale 

https://www.sciensano.be/en/health-topics/acute-respiratory-tract-infection/role

SARI : Severe Acute 
Respiratory Infection

Hospitalisation pour des plaintes graves d'infection 
respiratoire aiguë

Surveillance des infections aiguës des voies respiratoires

https://www.sciensano.be/en/health-topics/acute-respiratory-tract-infection/role


Virus : médecins, laboratoires, hôpitaux vigies
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Médecins Laboratoires

Hôpitaux

Influenza
RSV
Adénovirus
Covid-19
Rhino-entérovirus
Para-influenza



RSV

https://epistat.sciensano.be/dashboard/



3 saisons hivernales – 2005-2008
Un seul centre
279 cas <18 ans hospitalisés
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Bilan microbiologique : 
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Origine virale = la plus fréquente
Origine virale = chez les plus jeunes
Co-infection relativement fréquente

Agents pathogènes

Virus retrouvés



Streptococcus 
pneumoniae

https://epistat.sciensano.be/dashboard/



Number of bacteremia/pleuritis cases based on origin of isolation of 
S.pneumoniae isolates sent to the NRC per age group.

Bacteremia/pleuritis: isolation of S.pneumoniae from blood culture and/or pleural fluid
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IPD (bacteremia, pleuritis and meningitis) in <2years old in 2021 :
45,2 % of ST are non PCV20 ST - TOP 4 = 19A, 10A, 12F and 3

Adapted from S Desmet ESPID 2019

PCV-13
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93
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13

2019      2021



Allemagne – PPE/PE – 2010-2017

• Tous les services pédiatriques
• 1447 individus de <18 ans –

hospitalisation pour PPE/PE

• Recherche bactériologique : 
culture/PCR

• 33,7% : identification bactérie
• S.pneumoniae
• S.pyogenes
• S.aureus

J.G.Liese et al., 2019 



Pologne – PPE/PE – 2011-2013

• Monocentrique prospective
• 64 patients <16 ans

• PPE/PE et drainage chirurgical

• Hémoculture
• Culture et PCR (virus, bactérie, 

atypiques) sur liquide pleural

K.Krenke et al., 2016 



France – PPE/PE
2009-2017 

• Étude prospective 
multicentriques 

• 560 cas de pneumonies 
compliquées

• Identification bactérie 
dans 39,3%

• Diminution incidence 
pneumocoque



Streptocoque
du groupe A

https://epistat.sciensano.be/dashboard/



Infections invasives à SGA



Augmentation du nombre de cas iGAS
• ↑ 122% en 2022
• Principaux génotypes M1 M4 M12 

Augmentation également dans d’autres pays d’Europe



Oliver et al. BMC Public Health 2019

Invasive group A Streptococcus disease in Australian children: 
2016 to 2018 – a descriptive cohort study

… As indicated by previous research
in Victoria, Australia, the rate of 
paediatric iGAS disease among our
cohort appeared to broadly
correlate with national notifications 
for influenza, … . Cases of influenza 
and iGAS co-infection have been 
frequently reported in the international 
literature.



Influenza 
virus–group A 
Streptococcus 
superinfection

Okamoto & Nagase, Microbiol Immunol 2018

Modification viro-induite de 
l’immunité innée

Modification de l’adhérence et de 
l’internalisation bactérienne 
après une infection virale



Tests disponibles…



Étiologie…

Moyens 
Tests 
disponibles

Spécimen 
nasaux 

ANP/frottis
Ag/PCR

Sérologie aiguë 
et 

convalescence

Hémoculture
Microscopie et 
Culture Liquide 

pleural

Antigène et PCR 
Liquide pleural -

LBA

Échantillon 
urine

Effet antibiotique préalable…

Flore locale
Infection précédente

Fiabilité en pédiatrie?

Diagnostic retardé

BMJ 2017;358:j2739



Rendement étiologique…

Type et qualité prélèvement Moment échantillonnage

Utilisation préalable antibiotique Transport, stockage, processing au 
laboratoire

Risque élevé de 
contamination par flore voies 

respiratoires supérieures

S.Pneumoniae
S.Pyogenes
H.Influenzae

BMJ 2017;358:j2739



Détection antigénique
PCR virale – PCR bactérie atypique – PCR multiplex
PAS de culture bactérienne

Rendement comparable A-NASO-P & flocked swab
Prélèvement ORO-pharyngé : moins sensible
Combinaison ORO-NASO : ↑ 15% sensibilité (selon 
pathogène - études)

Prélèvement naso-pharyngé

BMJ 2017;358:j2739
CID 2012;54(S2):S146–52



Association entre Détection naso-pharyngée et 
étiologie infection voies respiratoires inférieures…

RSV - Influenza - B.pertussis : OUI
H.Influenzae - S.Pneumoniae - SGA : portage pharyngé…

M.pneumoniae - 3 études cas-contrôles – même taux de détection

BMJ 2017;358:j2739
CID 2012;54(S2):S146–52



Détection antigénique à Virus

• Test rapide pour RSV
Sensibilité très variable 71-95%
Spécificité 80-100%

• Test rapide pour influenza
Sensibilité très variable 10-95%
Spécificité 90-100%

Parler avec Biologiste 
pour connaître test utilisé 

et fiabilité

BMJ 2017;358:j2739
CID 2012;54(S2):S146–52



PCR – RT-PCR à Virus – bactéries atypiques

Méthode très attractive
Sensibilité très élevée de la PCR
Spécificité selon pathogène
Panel multiplex

Non dépendant viabilité du pathogène
Infection active?
Infection ancienne?
Colonisation?

Délai raisonnable pour résultat
Moins d’impact d’ATB préalable

Mais… coûteux
Prélèvement en milieu stérile ou non
Infection antérieure récente - résidu

Prudence dans interprétation

Signification clinique? 

BMJ 2017;358:j2739
CID 2012;54(S2):S146–52



Hémoculture
Rendement globalement faible

Souvent évalué dans cas « plus sévère » - 1,5 à 7% de positivité
USA : NN to investigate 118 enfants hospitalisés pour pneumonie à
changement attitude

Cibler cas :
< 6mois et fièvre
Admission USI
PPE/PE – pneumonie sévère
Cathéter central en place
Immunosuppression
Pathologie chronique sous-jacente

BMJ 2017;358:j2739



Antigènes urinaires pour infection invasive à 
pneumocoques

Sensibilité proche 100% - spécificité faible 60-80%
Très haut risque de positivité en cas de portage 
Utilité chez adulte

Sensibilité 70-80% et Spécificité >90%

BMJ 2017;358:j2739

Sérologies…
Idéalement sérum « aigü et convalescent »
Peu d’utilité - Diagnostic retardé 
Épisode trainant?



BMJ 2017;358:j2739

Analyse du liquide pleural
Lavage broncho-alvéolaire

Culture
Pas/peu de contamination – site normalement stérile
Impact d’ATB préalable

PCR virale – bactérienne
Très bonne sensibilité et spécificité
Peu importe ATB antérieur



Allemagne
Étude prospective entre 2010-
2018
1724 enfants avec PPE/PE – 556 
avec ATB préalables

Culture affectée par ATB
Durée de la maladie identique



CONCLUSION



• Absence d’outil parfait de surveillance actuellement 

• Surveillance de différents agents pathogènes mais pas d’entité clinique

• Reste une cause significative de morbi-mortalité

• Prévention par vaccination…

• Apparition des tests PCR : rôle important des virus respiratoires
à Tout enfant avec pneumonie va-t-il bénéficier d’une antibiothérapie?



• Streptococcus pneumoniae : cause bactérienne la plus fréquente
• Haemophilus influenzae type b (Hib) : deuxième cause bactérienne la plus fréquente à 

travers le monde

• En Europe/en Amérique du Nord, augmentation de l’incidence des infections à SGA

• Origine virale est de plus en plus reconnue – RSV et influenza
• Respiratory syncytial virus : cause virale la plus fréquente

• Pneumocystis jiroveci : une des causes les plus fréquentes chez enfants infectés par VIH
• responsable au moins ¼ des cas chez nourrissons



Tests de laboratoire : indications et limites

Tests Indication Limitation

Prélèvement naso-pharyngé pour 
détection de certains virus

En période épidémique (grippe –
RSV) pour diminuer prescription ATB

Couteux si PCR!!
Interprétation…

Hémoculture PAS d’indication en ambulatoire Ne Modifie Pas traitement

Pneumonie acquise en communauté en ambulatoire

Bronchiolite/bronchite clinique et image radiologique de foyer de 
bronchopneumonie
Période épidémique RSV ou Influenza (ou COVID)
Avec test positif

N’A TRÈS PROBABLEMENT PAS BESOIN D’ANTIBIOTIQUE
BMJ 2017;358:j2739



Tests de laboratoire : indications et limites
Pneumonie acquise en communauté modérée à sévère - hospitalisée

Tests Indication - Avantages Limitation

Prélèvement naso-pharyngé
PCR orientées ou multiplex

Facile d’obtention
Idéal pour virus

Interprétation – colonisation?
Coûteux

Expectoration induite ou non Tuberculose – Coqueluche – P.jirovecii Expertise requise – contamination ?

Hémoculture Facile d’obtention
Très bonne spécificité si pathogène

Contamination possible
Rendement ? – mauvaise sensibilité

Sérologie (aigu et convalescent) Enfant avec atteinte sévère Diagnostic tardif

Liquide pleural 
cultures PCR Ag

Si épanchement pleural
Spécificité élevée
Moins de contamination

Invasif - Expertise
Antibiothérapie préalable (cultures)
Meilleure sensibilité PCR 

Lavage broncho-alvéolaire Atteinte sévère
Enfant ne répondant pas au traitement
Immunosuppression

Invasif
Expertise requise

Antigènes urinaires Facile d’obtention Mauvaise spécificité en pédiarie

BMJ 2017;358:j2739



MERCI !

Questions ?
Commentaires ?





Définition

Infection aiguë du parenchyme 
pulmonaire, acquise dans la 
communauté.

Notion de comblement alvéolaire 
liquidien / purulent.



Pneumonie néonatale ( < 28 jours)

Pneumonie d’aspiration

Pneumonie de l’immunodéprimé

Pneumonie nosocomiale

Pneumonie chimique

Pays à ressources limitées



Types

•Pneumonie virale
•Pneumonie bactérienne
•Pneumonie atypique



RSV
Parainfluenza

Human Bocavirus

Human Metapneumovirus

Influenza B

Influenza AEnterovirus D68

Coronavirus

Rhinovirus

Human parechovirus

Adénovirus

Virus

…



Bactéries

Pneumocoque

Streptocoque groupe A

Staphylocoque doré

(Hemophilus influenzae type B)

(Branhamella Catarrhalis)



Germes atypiques

Mycoplasma pneumoniae

Chlamydia pneumoniae

Bordetella pertussis

Chlamydia trachomatis

Ureaplasma urealytica



Virus 80%

3-4 ers mois:

Chlamydia trachomatis
Mycoplasma hominis
Ureaplasma urealyticum
Treponema pallidum

(Bordetella pertussis)
(CMV)

Virus 50%

Pneumocoque
Staphylocoque doré

Streptocoque hémol A

(Atypiques)

Pneumocoque
Mycoplasma pneumoniae

Chamydia pneumoniae

! Sars Cov 2 chez obèse 

Nourrisson 
(< 1 an)

Enfant 
< 5 ans

Enfant  
> 5 ans



Cas particuliers

•Pneumonie afébrile du nourrisson (de 2 semaines à 4 mois): 
- Chlamydia trachomatis
- CMV
- Mycoplasma hominis
- Ureaplasma urealyticum

•Syndrome thoracique aigu (drépanocytose):                                   
Mycoplasma pneumoniae et Chlamydia pneumoniae plus fréquemment associés.



Diagnostic



Situation associant 
fièvre, symptômes 
respiratoires (toux, 

polypnée), et évidence 
d’atteinte 

parenchymateuse selon 
l’examen clinique et/ou 
la présence d’infiltrats 

sur la RX thorax

Distinction                          
à faire avec les 

« wheezing syndromes »



Symptômes / Signes

• Fièvre
• Toux
• Polypnée
• Travail respiratoire majoré, hypoxie
• Douleur thoracique
• Douleur abdominale
• Inappétence
• Parfois tableau peu respiratoire chez les nourrissons

Rien de pathognomonique
de la pneumonie !



Identifier le 
tableau

Suggérer
l’agent

responsable

Evaluer la 
sévérité



Examen respiratoire

Signes de détresse respiratoire

Matité à la percussion

Atténuation du BRN

Crépitants 

Souffle tubaire

Focalisation

Sibilances à viral ou atypique



• Parfois aisé, souvent difficile
• Beaucoup d’overlap
• Jusqu’à 50 % d’infections mixtes

Suggérer
l’agent

responsable



Bactéries typiques

• Début brutal
• Fièvre élevée
• AEG voire aspect septique
• Dyspnée modérée à sévère
• Toux
• Auscultation: anomalies focales
• Douleur thoracique
• Douleur abdominale



Bactéries atypiques

• Fièvre, malaise, myalgies, céphalées
• Mal de gorge
• Conjonctivite
• Rash
• Toux d’intensité progressive alors que le reste               

va mieux
• Wheezing
• Manifestations extra-respiratoires surtout pour 

Mycoplasma pneumoniae
• Pneumonie afébrile du tout petit

« Le mycoplasme peut tout donner »



Virus

• Contexte épidémique, contage familial, …
• Début progressif, prodromes
• Aspect non toxique
• Anomalies auscultatoires non focalisées
• Crépitants + wheezing / sibilances
• Rash
• Diarrhée



• Etat général, apparence clinique, état de conscience
• T° > 38.5°C
• FR > 70/’ chez nourrissons, > 50/’ chez enfants plus grands
• Degré de dyspnée 
• Sat O2 < 92%
• Tachycardie marquée
• Répercussions sur l’alimentation, l’hydratation

Evaluer la 
sévérité



Examens 
complémentaires

Imagerie

Prise de sang

ANP

Urines



Diminuer le nombre de bilans biologiques

Diminuer le nombre de bilans radiologiques

Diminuer la prescription d’antibiotiques



BTS guidelines (enfant > 1an)

BTS 2016/2017 Pediatric Pneumonia Audit Report – 15 January 2018



Bilan sanguin

• Hémato + formule
• Ionogramme
• CRP
• Sérologies (?)

• Hémoculture



Imagerie

• RX Thorax
• Echographie
• (CT scan thorax)



RX thorax: indications

• (Hospitalisation)
• Suspicion de pneumonie compliquée
• Histoire de pneumonie récurrente
•Maladie sous-jacente (cardiopathie, …)
• Fièvre sans foyer avec hyperleucocytose et syndrome 

inflammatoire chez moins de 3 mois



RX thorax

• Pas nécessaire si patient traité au domicile
• 1 incidence (F)
• Aider le radiologue avec des précisions cliniques



Pneumonie virale: patterns 

• Pneumonie interstitielle
• Bronchopneumopathie bilatérale



RX Thorax: pneumonie virale



Pneumonie bactérienne: patterns 

• Pneumonie lobaire
• Bronchopneumonie
• Pneumonie nécrotique
• (Granulomes caséeux)



RX Thorax:  pneumonie bactérienne



RX Thorax:  pneumonie bactérienne



RX Thorax:  pneumonie bactérienne



RX Thorax: pneumonie à germe atypique



RX Thorax:  pneumonie ronde



Echographie

• Portabilité accrue
• Avantages potentiels (pas d’irradiation, au lit du patient, ...)
• Balayage systématique (lignes)
• Air / liquide / condensation identifiables
• Utile en diagnostic et en suivi



Echographie: limites

• Formation indispensable
• Certaines localisations difficiles d’accès
• Condensation pas toujours simple à distinguer d’atélectasie
• Quid des consolidations sub-centimétriques?
• N’apporte pas certains éléments apportés par la RX 



Traitement : Informations préalables

• Age de l’enfant 
• Statut vaccinal
• Antibiothérapie orale récente?
• Allergie aux antibiotiques?



Traitement ambulatoire

Repos, hydratation régulière

Antalgiques / antipyrétiques

Antibiotiques le cas échéant, traitement oral empirique

Pas d’antiviraux sauf si pathologie sous-jacente 

Pas d’antitussifs

Pas de mucolytiques

Pas de kiné respi



Si antibiotiques :

De 6 mois à 5 ans:

• 1er choix: Amoxicilline 90-100 mg/kg/j en 3 doses (max 4g/j)
• 2ème choix: Amoxi-Clav (+ Amoxi pour 90 mg/kg)



Si antibiotiques :

> 5 ans :

• 1er choix: Amoxicilline
• Sauf si forte suspicion de germe atypique, auquel cas 

macrolides (clarithromycine ou azithromycine) 

• Alternatives :     Levofloxacine / Doxycycline

Rq: 35% R pneumocoque à l’azithro



Durée du traitement antibiotique oral

• 7 jours
• Eventuellement 5 jours si évolution favorable et min 24h sans fièvre
• Azithromycine: 5 jours

• (études récentes avec 3 jours …)



Quand hospitaliser?

•Moins de 3 mois, voire moins de 6 mois
• Altération de l’état général, état septique
• Détresse respiratoire, hypoxie
• Déshydratation, refus alimentaire, intolérance digestive
• Echec antibiothérapie per os
• Complication
• Contexte socio-familial



Traitement à l’hôpital

• Hydratation, alimentation fractionnée ou NEPS
• Si perfusion, limiter à 2/3 de la maintenance
• O2 si nécessaire
• Antibiothérapie IV / IM le cas échéant
• Antalgiques / antipyrétiques



Si antibiotiques :

• < 12 mois (ou vaccination incomplète):  Céphalosporine de 3ème génération

• AMPI ou PENI G si vaccination en ordre et hors zone de résistance

• Si suspicion Staph doré: + Clindamycine ou Vancomycine

• Puis selon sensibilité du germe si identifié



Durée du traitement antibiotique

• 7 jours au total, IV + PO
• Arrêt IV très vite si juste problème d’intolérance digestive
• Arrêt IV après 48h, si 24h sans fièvre



Suivi

• Clinique à 48h
• Biologique peu utile
• Radiologique de moins en moins indiqué



Suivi radiologique

Pas indiqué (même pour une pneumonie ronde) sauf si:

• Pneumonie compliquée
• Symptômes persistants
• Récurrence au même endroit



Pronostic

• Excellent, en dehors de pathologie associée
• Récupération plus lente après virus (toux, dyspnée d’effort), 

mais symptômes possibles aussi après infection bactérienne



Take home messages

• Importance de l’évaluation clinique 
• Pas de bilan systématique si pneumonie sans critère de gravité
• Antibiothérapie non systématique, réfléchie
• Vers une durée plus courte du traitement antibiotique
• Pas de RX systématique de suivi
• Rôle plus important de l’échographie à l’avenir?



Nicolas Lefèvre

Hôpital Universitaire des Enfants Reine Fabiola

Congrès du GBPF

22 avril 2023

La pneumonie bactérienne 
compliquée

Chez l’enfant < 5 ans :

• 120 millions de cas par an dans le 
monde

• Cause majeure de morbi-mortalité 
chez l’enfant avec plus de 700.000 
décès par an

• Majorité des cas en Asie du Sud-Est 
et en Afrique

Epidemiologie

• Dans les pays développés : incidence de 35 à 40 cas par an pour 1000 avec une 
mortalité faible grâce à la vaccination  contre l’Haemophilus influenzae type B et le 
Streptococcus pneumoniae

Trampers-Stranders, Paediatr Respir Rev 2018

Coinfections très fréquentes

Enfants < 5 ans : 
• Essentiellement virale : VRS, Rhinovirus, 

Adenovirus, Metapneumovirus
• Bactéries : S. pneumoniae

Enfants > 5 ans : 
• Bactéries : M. pneumoniae
• Virus : Rhinovirus, Influenza

Etiologie

Jain et al. NEMJ 2017

• Peu spécifique et parfois frustre au début

• Symptômes : fièvre, toux, dyspnée, sifflements, douleurs thoraciques ou abdominales, 
léthargie, vomissements...

• Signes : tachypnée, tachycardie, hypoxie, tirage, râles, sibilants…

Clinique

Jain et al. NEJM 2017Définition OMS, Trampers-Stranders 2017



Examens complémentaires

Biologie : CRP, pro-calcitonine -> faible valeur prédictive positive d’une infection bactérienne sauf si valeurs 
très élevées

Microbiologique : frottis ou aspiration naso-pahryngée ou trachéale expectoration,  LBA, ponction pleurale, 
hémoculture, PAS SEROLOGIE

Echographie thoracique 

Non irradiante mais peu standardisée Condensation, vascularisation pulmonaire

Rx thorax : infiltrat parenchymateux de type

Condensation alvéolaire (S. pneumoniae) Infiltrat interstitiel (virus ou bactérie atypique)
• Oxygénothérapie ou support ventilatoire
• Support nutritionnel par fractionnement ou sonde naso-gastrique

Supportif

• Basée sur l’anamnèse et l’examen clinique 
• Renforcée par l’examen radiologique et biologique
• Contre le S. pneumoniae si > 3 mois : Amoxicilline PO ou Penicilline IV
• < 3 mois : cefotaxime jusqu’un mois et cefuroxime entre 1 et 3 mois pour l’Haemophilus 

influenzae de type B
• Pas de traitement des pneumopathies à Mycoplasma ou Chlamydia pneumoniae hormis 

pathologie chronique, complication ou altération de l’état général

Antibiothérapie en cas de suspicion d’infection bactérienne 

Traitement

Patient

Garçon de 18 mois
Depuis 4 jours, rhinorrhée et toux sèche

Depuis 48h, pyrexie jusque 39°C avec frissons 

Mauvaise réponse aux antipyrétiques

Dyspnée

Asthénie et inappétence depuis 4 jours

Enfant né à terme, sans antécédents

Examen physique 
P : 12 kg, Sp02 : 94% à l’air ambiant, FR : 
35/min

Tirage avec ballancement thoraco-abdominal

Diminution du murmure vésiculaire base 
gauche

Que faites-vous?

A. Je traite par antibiothérapie orale
B. J’hospitalise pour surveillance
C. Je réalise une biologie et je traite 

en fonction de l’inflammation
D. Je réalise une hémoculture et je 

traite par antibiothérapie 
intraveineuse

E. Une radiographie de thorax

Et pourquoi?

Bilan



Biologie : 
• GB : 12 300/µL
• PMN : 65%
• Na+ : 134 mmol/L
• CRP : 31 mg/L

ANP : Rhinovirus
Hémoculture en cours

pH : 7,39, pCO2 : 42, mmHg, pO2 : 67 
mmHg, lactate : 0,7 mmol/L

Bilan

Quel est votre diagnostic?

A. Pneumonie virale à Rhinovirus
B. Pneumonie virale avec surinfection bactérienne
C. Insuffisance respiratoire
D. Bronchite à Rhinovirus
E. Malformation pulmonaire

Quelle autre complication 
avez-vous remarqué?

Diagnostic

Quel traitement administrez-vous?

A. Penicilline IV 
B. Amoxicilline PO
C. Cefuroxime PO
D. Cefuroxime IV
E. Restriction hydrique

Traitement

Pyrexie persistante malgré penicilline IV haute dose

Inappétence persistante

Désaturation nocturne avec SpO2 à 88%

• FR : 48/min, Sp02 : 95% sous O2 2L/min, FC : 168/min
• Absence de murmure vésiculaire champ pulmonaire gauche
• Que faites-vous?

Examen physique

Evolution à 48h



Biologie : 
• GB à 14.880/µL
• CRP : 150/µL
• Na+ : 133 mmol/L

Quel est votre 
diagnostic?

Evolution

Que faites-vous?

A. J’élargis l’antibiothérapie
B. Je réalise une échographie 

thoracique
C. Je réalise un CT thoracique
D. Je ponctionne l’épanchement 

pleural
E. J’appelle le chirurgien pour le 

drainer

Et pourquoi?

Prise en charge

Augmentation de la pression oncotique dans 
l’espace pleural

Obstruction des vaisseaux lymphatiques

Fuite de liquide et de protéines au travers de 
la plèvre viscérale

Augmentation de la perméabilité vasculaire

Libération de médiateurs inflammatoires 
associés à l’infection pulmonaire

Epanchement pleural parapneumonique

Light et al., NEJM 2018 

Transsudat Exsudat Empyème

Aspect Citrin Séreux, hématique
lactescent

Séreux, purulent

Cellularité < 1000/mm³ > 1000/mm³ > 1000/mm³

Protéine < 30 g/L > 30 g/L > 30 g/L

Protéines 
pleural/sérum

< 0,5 > 0,5 > 0,5

Glycopleurie > 40 mg/dL ≤ 40 mg/dL

pH pleural > 7,2 < 7,2

LDH < 200 UI/L < 1000 UI/L > 1000 UI/L

LDH pleural/sérum < 0,6 > 0,6 > 0,6

Epanchement pleural

Adapted from Light et al. Ann Intern Med 1972



Epanchement pleural : stades

Stade exsudatif

accumulation de liquide 
et de protéines au niveau 
de la cavité pleurale 

Stade fibrino-
purulent 

migration des 
polynucléaires 
neutrophiles

apparition de fibrine

augmentation des LDH  
avec acidification de la 
collection

Stade organisé 

migration de fibroblastes

adhérences 
fibroblastiques allant de 
la plèvre viscérale à la 
plèvre pariétale

enserrement du poumon

Andrews et al., Am Rev Resp Dis. 1962

Stade exsudatif

Subotic et al., Breathe 2018

Stade fibrino-purulent

Subotic et al., Breathe 2018

Stade organisé

Subotic et al., Breathe 2018



L’épanchement pleural 
est une conséquence de 

la pneumonie 

La guérison repose donc 
d’abord sur le traitement 
de l’infection pulmonaire

Le drainage pleural n’est 
indiqué que si l’épanchement 

entrave les échanges 
gazeux 

hypoxémie et/ou 
hypercapnie 

tachypnée et détresse 
respiratoire

altère la fonction 
ventriculaire 
diastolique

tachycardie et/ou une 
hypotension

complique la guérison de 
l’infection pulmonaire 

collection liquidienne 
cloisonnée et 
surinfectée 

récidive de la pyrexie 
et/ou du syndrome 

inflammatoire

Principes du traitement Germes

Gaudelus et al., Archives de Pédiatrie 2008 

Germes

Krenke et al., Respiratory Medicine 2016

Liese et al., Clonical Microbiology and Infection 2019

Drainage

• Refoulement du médiastin à la radiographie de thorax
• Insuffisance respiratoire
• Sepsis mal contrôlé par l’antibiothérapie
• Majoration de l’épanchement pleural malgré antibiothérapie adaptée
• Persistance de la pyrexie malgré antibiothérapie adaptée

Indications :

• Thoracocentèse dans tous les cas d’épanchement pleural
• Drainage percutané avec fibrinolytique ou chirurgical par 

vidéothoracoscopie si thoracocenthèse insuffisante

Types :



Thoracocentèse

Poumon

Plèvre

Collection liquidienne

AiguilleDiaphragme

Zone d’
insertion
de l’
aiguille

Drains de petit calibre : 6 à 14 Fr

Insertion par technique de Seldinger

Evite une anesthésie générale

Moins douloureux qu’un drain chirurgical

Permet une mobilisation plus rapide du patient

Petits orifices de drainage è risque d’obstruction?

Drainage percutané 

Drainage percutané

Ponction Insertion du guide Insertion du 
dilatateur

Insertion du drain 
percutané

Sous anesthésie générale

Avec deux ou trois trocarts

Avec insufflation de la cavité

Avec exsufflation du 
poumon par un bloqueur 
bronchique

Vidéothoracoscopie

Pince

Pince

Ecran moniteur

Video-thoracoscope

Poumon



Mais coût significativement moindre dans 

le groupe urokinase 

Pas de différence pour :

durée 
d’hospitalisation échecs  anomalie 

radiologique à 6 mois

Etude randomisée comparant chez 60 

patients la VATS au drainage percutané 

(drain de 8 à 10 Fr), avec urokinases 

VATS vs fibrinolyse

Sonnappa et al., American Journal of  
Respiratory and Critical Medicine 2006

• Etude randomisée comparant chez 36 
patients la VATS (drain de 19 Fr) au 
drainage percutané (drain de 12 Fr) avec 
alteplase (t-PA) 

• Pas de différence en termes :
– Durée d’hospitalisation

– Durée d’oxygénothérapie

– Durée de pyréxie

– Consommation d’antalgiques

– Coût moindre dans le groupe alteplase

VATS vs fibrinolyse

St. Peter et al., Journal of Pediatric Surgery 2008

• Etude randomisée comparant chez 18 patients la thoracoscopie précoce au drainage 
conventionnel

• Diminution avec la thoracoscopie

Thoracoscopie

Kurt et al., Pediatrics 2012

Thoracoscopie

Etude randomisée multicentrique comparant chez 105 patients la 
VATS au drainage percutané (drain de 12 à 14 Fr) avec urokinase

Pas de différence
Durée d’hospitalisation

Durée de séjour post-opératoire

Durée de pyrexie

Ré-intervention dans 15% VATS et 10% des drains percutanés (p=0,47)

Marhuenda et al., Pediatric 2014



Meta-analyse VATS vs CDF

Pacilli et al. Paediatric Respiratory Reviews 2019

• Une seule étude (n=60) a montré un bénéfice de la fibrinolyse sur le drainage simple
• Une seule étude (n=18) a montré un bénéfice de la VATS sur le drainage simple
• Trois études (n=36, n=60, n=105) n’ont pas montré de différence entre le drainage percutané associé à 

la fibrinolyse et la VATS

Sur un total de 5 études comprenant 174 patients  

• Etudes en faveur de l’utilisation d’un drain percutané de petit calibre (8 à 12 Fr vs 16 à 19 Fr)

Hors procédure de décortication 

En cas de chirurgie : études en faveur d’une procédure précoce

• Insuffisant pour recommander actuellement la fibrinolyse ou la VATS

Nombre réduit d’essais randomisés

VATS vs fibrinolyse

VATS

• Au vu de ces données, quel technique utiliseriez-vous pour vos patients?

A. VATS
B. Drainage percutané associé à l’urokinase

VATS vs fibrinolyse 



Etude randomisée VATS vs urokinase

p < 0,05

Evolution

J0 VATS J2 VATS

Que développe le patient?

Evolution

J20 J40 1 an

Cas clinique

Garçon de 3 ans et 10 mois, drépanocytaire homozygote 

Depuis une semaine, toux productive et pyrexie jusque 39°C

Bonne réponse aux antipyrétiques

Bon état général, continue d’aller à l’école

Paramètres : SpO2 à 98% à l’air ambiant, FR : 30/min, FC : 98/min

Tachypnée légère, murmure vésiculaire symétrique et clair



Que faites-vous?

A. Antibiothérapie orale par amoxicilline à domicile
B. Antibiothérapie intraveineuse par penicilline en fonction du syndrome inflammatoire
C. Radiographie de thorax
D. Antibiothérapie intraveineuse large spectre
E. CT scanner thoracique

Pourquoi?

Cas clinique : traitement

• Biologie : 
– GB à 24.850/µL
– PMN à 16.850/µL
– CRP : 200 mg/L

• ANP : Rhinovirus

• Hémoculture : négative

• Que voyez-vous sur la radiographie de 
thorax?

Cas clinique : mise au point

Pyrexie persistante après 5 
jours de traitement par 
ceftriaxone et 
clarithromycine

Pas de majoration de la 
détresse respiratoire

Biologie 
GB à 18.460/µL

PMN à 11.540/µL

CRP à 154 mg/L 

Que faites-vous?

A. Je passe à une antibiothérapie orale
B. Je poursuis la même antibiothérapie
C. Je contrôle la radiographie de thorax
D. Je demande une échographie thoracique
E. Je demande un CT thorax

Cas clinique : évolution Cas clinique : évolution



Que faites-vous?

A. Je place un drain percutané pour drainer 
l’abcès

B. Je demande un drain chirurgical pour 
drainer l’abcès

C. Je demande une VATS pour drainer 
l’abcès

D. J’élargis l’antibiothérapie par une 
céphalosporine de 4e génération et de la 
clindamycine

E. Je ne fais rien

Cas clinique : traitement

3 mois 

Types
• Epanchement pleural
• Abcès 
• Pneumonie nécrosante 

Germes : 
• Streptococcus pneumoniae
• Streptococcus pyogenes
• Staphylococcus aureus
• Haemophilus influenzae
• Mycoplasma pneumoniae
• Pseudomonas aeruginosa
• Mycobacterium tuberculosis

Complications

de Benedictis et al. 2020

Types
• Epanchement pleural

• Abcès 

• Pneumonie nécrosante 

Rares (3% des pneumonies)

Evolution caractérisée

• Maladie sévère et prolongée

• Hospitalisation longue

• Récupération souvent complète

Les pneumonies compliquées

de Benedictis et al. Lancet 2020

Prise en charge
• Antibiothérapie adaptée!
• Traitement supportif
• Drainage en l’absence d’amélioration 

ou en cas d’aggravation

Drainage
• Pas encore de consensus
• Par drainage percutané + fibrinolyse 

en 1e ligne dans les épanchements
• VATS en 2e ligne

Les pneumonies compliquées

de Benedictis et al. Lancet 2020



QUESTIONS



1Plan stratégique 2022-2026

Quoi de neuf dans 
la mucoviscidose

en Belgique ?

GBPF
Congrès de Printemps 2023
La pneumologie dans le vent : second souffle

Laurence HANSSENS
Hôpital Universitaire des Enfants Reine Fabiola  



2Plan stratégique 2022-2026

Historique de la mucoviscidose

« Malheur à l’enfant chez qui un baiser sur le front a un goût salé. 
Il est ensorcelé et va bientôt mourir. »



3Plan stratégique 2022-2026

La mucoviscidose n’est plus une maladie « pédiatrique »

Registre américain 2021

En Belgique :
Adultes =

38,4% en 2000
65,8% en 2021



4Plan stratégique 2022-2026

Meilleure compréhension de la maladie



5Plan stratégique 2022-2026

Du gène CFTR à la protéine

CFTR = Cystic Fibrosis Transmembrane Conductance Regulator

Férec C 2020



6Plan stratégique 2022-2026

Protéine CFTR = canal

Meng X 2017



7Plan stratégique 2022-2026

Mutations du gène CFTR

Regard L 2022



8Plan stratégique 2022-2026

Protéine CFTR = canal Cl- et HCO3-

Saint-Criq V 2017 Haq IJ 2016



9Plan stratégique 2022-2026

Mucoviscidose -> mucus épais et collant

muco  - visci - dose
mucus +  visqueux + maladie



10Plan stratégique 2022-2026

Multifonctionnalité de la protéine CFTR 



11Plan stratégique 2022-2026

Complexité de l’atteinte pulmonaire

Hanssens L 2021



12Plan stratégique 2022-2026

Mucoviscidose = maladie multi-organique et multi-systémique

Fonseca C 2020



13Plan stratégique 2022-2026

L’atteinte pulmonaire conditionne toujours le pronostic

Mitri C 2020



14Plan stratégique 2022-2026

L’atteinte pulmonaire conditionne toujours le pronostic

Mitri C 2020



15Plan stratégique 2022-2026



16Plan stratégique 2022-2026

Diagnostic précoce grâce au dépistage néonatal

≥ p99 ≥ p99,9

≤ p99



17Plan stratégique 2022-2026

Diagnostic précoce grâce au dépistage néonatal

ONE 2022



18Plan stratégique 2022-2026

Résultats du diagnostic néonatal de la mucoviscidose en FW-B

ONE 2022



19Plan stratégique 2022-2026

Résultats du diagnostic néonatal de la mucoviscidose en FW-B

ONE 2022



20Plan stratégique 2022-2026

Dépistage néonatal de la mucoviscidose -> diagnostic des CFSPID



21Plan stratégique 2022-2026

Dépistage néonatal de la mucoviscidose -> diagnostic des CFSPID

Munck A 2020, Sinha A 2021



22Plan stratégique 2022-2026

Dépistage néonatal de la mucoviscidose -> diagnostic des CFSPID



23Plan stratégique 2022-2026

Dépistage néonatal de la mucoviscidose -> diagnostic des CFSPID



24Plan stratégique 2022-2026

Importance du diagnostic précoce : donc toujours y penser !

Rosenstein BJ 1998



25Plan stratégique 2022-2026

Importance du diagnostic précoce : donc toujours y penser !

Farrell PM 2017



26Plan stratégique 2022-2026

Progrès thérapeutiques
2023 = nouvelle ère thérapeutique pour les 
patients belges atteints de mucoviscidose !



27Plan stratégique 2022-2026

Traitements de la mucoviscidose : pipeline -> 5 axes

Restore CFTR 
Function

Mucociliary
Clearance

Anti-
inflammatory Anti-Infective Nutritional

GI-Other



28Plan stratégique 2022-2026

Du gène à la protéine et au traitement -> modulateurs 

Ramsey BW 2011



29Plan stratégique 2022-2026

Modulateurs de la protéine CFTR

1. Amplificateurs

2. Correcteurs

3. Potentiateurs

4. Stabilisateurs

D’après Lebecque P 2019

Lumière des 
voies aériennes

1

2

34

Cl-

RE = réticulum 

RE = réticulum endoplamique
G = appareil de Golgi
P = protéasome
E = endosome
L = lysosome



30Plan stratégique 2022-2026

Modulateurs = révolution -> nouvelle ère thérapeutique

Tous
• ↓ chlore sudoral 
• ↑ VEMS 
• ↓ exacerbations
• ↑ qualité de vie 
• ↑ poids 



31Plan stratégique 2022-2026

Les modulateurs = révolution thérapeutique mais …

Regard L 2022



32Plan stratégique 2022-2026

Autres approches thérapeutiques

Pranke I 2019
Fonseca C 2010



33Plan stratégique 2022-2026

Un jour, un traitement pour tous les patients ?

Garcia LdCe 2022



34Plan stratégique 2022-2026

Traitements de la mucoviscidose : importance de la nutrition !

Registre américain 2021



35Plan stratégique 2022-2026

Médecine personnalisée



36Plan stratégique 2022-2026

Conclusions

§ La mucoviscidose n’est plus une maladie pédiatrique
§ L’atteinte pulmonaire conditionne toujours la qualité de

vie et l’espérance de vie
§ Importance d’un diagnostic précoce (grâce au dépistage

néonatal) pour une prise en charge précoce (dans des
centres de référence y compris CRMS/CFSPID et CFTR-RD)

§ Toujours y penser !
§ Nouvelle ère thérapeutique < modulateurs
§ Nouveaux défis pour les équipes soignantes !
• ↑ Performance du dépistage néonatal et des méthodes

diagnostiques
• Adaptation de la prise en charge (nutritionnelle) des

patients sous modulateurs
• Traitement(s) pour tous les patients ?



Organisation des centres de référence pour la 
mucoviscidose et les maladies respiratoires rares 

Ralph Epaud

Centre de reconnaissance et de 
compétence pour la mucoviscidose 

(CRCM)  
Centre de Référence des Maladies 
Respiratoires Rares CHIC (CRMR)



Définition d’un centre de ressources et de 
compétences de la mucoviscidose (CRCM)

Regroupement des compétences de nombreux corps professionnels 
dans les différentes disciplines concernées par la mucoviscidose pour 
soigner au mieux dans la continuité et dans la globalité les patients :

Objectif : Améliorer la durée de vie des patients et leur qualité de vie

◼ Pour les enfants dépistés, il s’agit du lieu où le diagnostic est 
confirmé puis annoncé et où le patient sera régulièrement suivi.

◼ Pour tous les patients, il s’agit du lieu où les choix thérapeutiques et 
les décisions importantes sont pris et expliqués au patient et à sa 
famille.

◼ Pour tous les intervenants et soignants, quels que soient les lieux de 
réalisation des soins, il s’agit du lieu de coordination des soins.

Circulaire  du Ministère de l’emploi et de la solidarité – 22 octobre 2001



49 CRCM sur le territoire : 

◼ 20 mixtes (adultes et enfants) 

◼ 17 pédiatriques 

◼ 12 adultes.



La Société Française de la Mucoviscidose (SFM)
◼ Créée en 2004, à la fois la Fédération des CRCM et Société Savante 
◼ structure de réflexion, de concertation et de proposition concernant 

l'organisation des soins en matière de mucoviscidose et la recherche.
www.federation-crcm.org

La Filière 
◼ Créée en 2017
◼ « Réseau » national, comprenant un site coordonnateur (Cochin), 

plusieurs sites constitutifs (Necker, Lyon, Foch)  et les 43 CRCM.
◼ optimiser la prise en charge de la maladie sur l’ensemble du territoire.

La Société Française de la Mucoviscidose
◼ Créée en 1965 et reconnue d’utilité publique en 1978
◼ Animée par un conseil d’administration élu (parents, patients, 

médecins, chercheurs) tous bénévoles. 
◼ 4 missions de l'association (guérir, soigner, vivre mieux, sensibiliser). 

www.vaincrelamuco.org 

Les partenaires 

http://www.federation-crcm.org/


Rôle d’un centre de ressources et de

compétences de la mucoviscidose

◼ La confirmation et l’explication du diagnostic pour les nouveaux dépistés

◼ Coordination des soins (réponse appropriée aux problèmes médicaux des 
patients 24h/ 24)

◼ Transition dans les centres adultes 

◼ Education thérapeutique

◼ Formation pratique des différents intervenants locaux

◼ Formation initiale et continue des professionnels de santé concernés 
(participation à des congrès nationaux et internationaux, publications)

◼ Activité de recherche (protocoles de recherche clinique et en soins 
infirmiers)

◼ Démarche d’évaluation de l’ensemble de l’organisation



La confirmation et l’explication du diagnostic pour les nouveaux dépistés

Rôle d’un centre de ressources et de

compétences de la mucoviscidose : dépistage

CRCM



Circulaire  du Ministère de l’emploi et de la solidarité – 22 octobre 2001

Une équipe pluridisciplinaire de médecins, infirmiers, 
diététiciennes, psychologues, assistants sociaux

Coordination des soins 



◼ Pneumologue ou pneumopédiatre 
◼ Microbiologiste 
◼ Infirmièr(e) clinicien(ne) spécialiste 
◼ Kinésithérapeute spécialiste 
◼ Diététicienn(e) spécialiste 
◼ Psychologue
◼ Assistant(e) social(e) 
◼ Pharmacien 
◼ Généticien clinique
◼ Secrétaire 
◼ ARC ou Tech 

Circulaire  du Ministère de l’emploi et de la solidarité – 22 octobre 2001
ECFS standard of care, Conway, 2014 

Coordination des soins 



Nombre patients 50 patients 150 patients ≥250 patientsb

Médecin 0,8 1,5 2,5

Infirmière 
coordinatrice 

2 3 4

Kinésithérapeute 2 3 4

Diététicienne 0.5 1 1.5

Psychologue 0.5 1 1.5

Assistant social 0.5 1 1

Pharmacien 0.5 1 1

Secrétaire 0.5 1 2

ARC 0.4 0.8 1

ETP recommandé par patients en pédiatrie 

Coordination des soins 

Circulaire  du Ministère de l’emploi et de la solidarité – 22 octobre 2001
ECFS standard of care, Conway, 2014 



Nombre patients 100 patients 200 patients ≥250 patientsb

Médecin 0,8 1,5 2,5

Infirmière 
coordinatrice 

2 3 5

Kinésithérapeute 2 4 6

Diététicienne 0.5 1 2

Psychologue 0.5 1 2

Assistant social 0.5 1 2

Pharmacien 0.5 1 1

Secrétaire 0.5 1 2

ARC 0.4 0.8 1

ETP recommandé par patients adulte

Coordination des soins 

Circulaire  du Ministère de l’emploi et de la solidarité – 22 octobre 2001
ECFS standard of care, Conway, 2014 



Nombre patients
150 patients 
+ > 500 maladies respiratoires rares 

Médecin 3,5

Infirmière coordinatrice 3

Kinésithérapeute 1

Diététicienne 0,5

Psychologue 0,5

Assistant social 0,5

Secrétaire 2

ARC 0,5

EAPA
Activité Physique Adaptée

1

ETP centre mixte Créteil 

Coordination des soins 

Circulaire  du Ministère de l’emploi et de la solidarité – 22 octobre 2001
ECFS standard of care, Conway, 2014 



◼ Programmation HDJ, Consultation 
◼ Codage (BAMARA, REGISTRE, ORBIS) 
◼ Education, conseil et support psychosocial, notamment lors de :  
✓ Annonce du diagnostic 
✓ Première admission à l’hôpital 
✓ Première cure intraveineuse
✓ Annonce du diagnostic secondaire (diabète)
✓ Education thérapeutique 
✓ Passage chez les adultes /changement de centre 
✓ Maternité/paternité
✓ Transplantation  

◼ Conseils et éducation au domicile (cure IV, nébulisation, nutrition entérale, 
VNI)

◼ Conseils et éducation de l’entourage (nourrice, école, collectivités, travail) 
◼ Lien entre le patient et la famille, les soins primaires, les administrations, 

l’hôpital
◼ Enseignements et conseils des autres professionnels

Coordination des soins 



Pour optimiser le bon fonctionnement de cette 

équipe, deux membres ont un rôle fondamental

◼ Le coordinateur(trice) 
✓ Le plus souvent un infirmier. 
✓ Organise les consultations, les hospitalisations, les cures IV à domicile. 
✓ Présent pour de nombreux conseils/problèmes liés à la mucoviscidose.

◼ Le médecin référent(e) 
✓ Même si de nombreux spécialistes sont amenés à prendre en charge 

différents aspects de la maladie, il a une vision globale du patient. 
✓ Pédiatre pneumologue ou en gastro-entérologue dans les centre 

pédiatrique 
✓ Pneumologue dans la majorité des cas, ou d’un spécialiste de médecine 

interne pour les centres adultes 

Coordination des soins 



Doit se faire dans des locaux adaptés 

(espace, hygiène, aération, équipements) 

Coordination des soins : les locaux



6 
Programmes 
d’éducation 

thérapeutique

Asthme de l’enfant 
et l’adolescent : 

2 ide (233 h ) 

2 EAPA 

4 pneumo / allergo –
pédiatre 

1 interne

Enfant 
drépanocytaire 

jusqu’à la transition 

1 IDEC 

1 IDE  (167 h)

4 pédiatres

2 psychologues

1 EAPA

Diabète de type 1 

2 médecins

1 IDE (146h) 

1 diététicienne

1 psychologue

1 EAPA 

CMRR :

Mucoviscidose,  DCP, 
DBP : 

2 IDEC 

1 IDE  

2 médecins

1 EAPA

1 diététicienne

1 Kiné

1 Psy

Education thérapeutique 



CMRR 

Mucoviscidose,  DCP, 
DBP : 

2 IDEC 

1 IDE  

2 médecins

1 EAPA

1 diététicienne

1 Kiné

1 Psy

Education thérapeutique 



Les thèmes abordés 

◼ La physiopathologie de la maladie et la prise en charge
✓ L’atteinte respiratoires haute et basse: exacerbation pulmonaire, 

kinésithérapie et drainage autogène, EFR …
✓ L’atteinte digestifs (alimentation, prise des traitements, diabète …)
✓ L’hygiène
✓ Génétique et fertilité 

◼ Ateliers phares 
✓ Sport – séances collectives selon les classes d’âge ( 3-6 ans, 8-12ans …)
✓ Réhabilitation à l’effort – séances individuelles et collectives
✓ Transition du service pédiatrique au service adulte

◼ Stimulab : 
✓ Plateforme de santé sécurisée 
✓ Consultations, ateliers d’ETP et du sport collectifs ou individuels 

◼ Collaboration avec le GETHEM (Groupe d’ETP Mucoviscidose national)

◼ Collaboration avec le CMRR de Trousseau et la Filière RespiFil

Responsables :

Education thérapeutique 



Education thérapeutique 





Education thérapeutique 



1965 2000 2010 2030

Adaptation à l’évolution de la maladie 

◼ Evolution considérable du pronostic lors des 10 dernières années. 

◼ « Malheur à l‘enfant qui laisse un goût salé lorsqu’on l’embrasse sur 
le front, on lui a jeté un sort et il en mourra bientôt »

(Alonzo y de Los Ruyzes de Fonteca, 1606) 

◼ Espérance de vie de 7 ans en 1965 et actuellement de > 50 ans



Programme de transition du CRCM mixte Créteil

Staff commun enfant/adultes



Un CRCM pour les adultes

Rôle essentiel du CRCM pour aider les adultes à concilier le respect du 
traitement et leur mode de vie 
◼ Lien avec les organismes sociaux (transition)
◼ Organisation soutien financier et pratique 
◼ Grossesse : soutien projet, période néonatale et postnatale.
◼ Gestions des complications se produisent plus fréquemment chez les 

patients plus âgés (pluridisciplinaire) 
◼ Gestion traitements médicamenteux complexes et organisation des 

soins pour aider à maintenir un équilibre entre mode de vie et 
traitement



GREFFE
◼ Discussion autour de la transplantation : rôle en tant que défenseur 

et éducateur du patient vital dans le processus décisionnel.
Accompagnement lors des différents processus de greffe.

◼ Lien avec les équipes de greffe.

FIN DE VIE
◼ Accompagnement fin de vie, craintes et angoisses, 
◼ Faciliter la discussion entre le patient et sa famille. 
◼ Questions sur « l’après » : testaments, les arrangements funéraires.
◼ Soutien au deuil aux parents et aux partenaires. 
◼ A l’hôpital ou à domicile 

Un CRCM pour les adultes



Méthodes 
◼ Approches quantitatives et qualitatives dans 8 centres 
◼ Consultation et coordination des soins. 
Résultats : 
◼ 2/3 des 1475 patients suivis dans les centres ont été pris en charge 

sur la période, - 40% ont eu des consultations mais tous ont eux des 
soins 

◼ L'équipe de base (médecin, infirmière, kinésithérapeute) n'est pas 
mobilisée à chaque consultation comme cela est recommandé. 

◼ Les professionnels consacrent 40% de temps en moins au suivi dans 
les centres adultes /centres pédiatriques

◼ Manque de ressources disponibles et inadaptation de certains locaux.

Etude Hospital Program to Improve Outcomes and Expertise in Cystic 
Fibrosis (PHARE-M) de 14 CRCM

CRCM : évaluation 

Rault, Santé Publique | 27 | 3 | 2015

Pellen, Orphanet J Rare Dis. 2018



Delestrain, ERJ 2022

Pulmonary
disease

Male and female infertility

PCD Oto-rhinosinusal
disease

Pulmonary
disease

Hepatobiliary
disease

Sweat test +

Meconial ileus

Male and female infertility

Pancreatic
insufficiency

CF Oto-rhinosinusal
disease

Similar diseases...

Impact mise en place d’un centre de référence 



...But different care pathways

✓European Cystic Fibrosis Society Standards of Care: Best 
Practice guidelines

Smyth, Journal of Cystic Fibrosis 13 (2014) S23–S42

✓European Cystic Fibrosis Society Standards of Care: 
Framework for the Cystic Fibrosis Centre

Journal of Cystic Fibrosis 13 (2014) S3–S22

✓Since 2004, Creteil CF centre recognised as “CRCM” « centre 
de ressource et de compétence pour la mucoviscidose » 

✓National Diagnostic and Care Protocol (PNDS, 2017)

Delestrain, ERJ 2022

Impact mise en place d’un centre de référence 



Delestrain, ERJ 2022

Impact mise en place d’un centre de référence 



Delestrain, ERJ 2022

Comparaison CRCM et Dyskinésie Ciliaire primitive (CRMR) 

Impact mise en place d’un centre de référence 



✓Coût des soins = coût total des dossiers divisé par le nombre d'années entre le 

premier et le dernier rendez-vous. 

✓Le coût médian par année de soins pour les patients atteints de DCP est presque 

la moitié de ceux atteints de mucoviscidose (1103,4 vs. 2155,2, p=0,023).

Impact mise en place d’un centre de référence 



Impact mise en place d’un centre de référence 



Impact mise en place d’un centre de référence 



◼ Comparaison de la prise en charge de la mucoviscidose (CRCM) et de 
la DCP Moins d’hôpital de jour pour les DCP

✓ Moins de consultations de kinésithérapeutes 

✓ Moins de consultation de pneumologie (Adultes) 

✓ Un coût plus important 

◼ Après la création du CRMR, amélioration de la prise en charge globale 

Impact mise en place d’un centre de référence 



Médecin

Natascha Remus 

Céline Delestrain 

Benoit Douvry 

Bernard Maitre 

Virginie Escabasse

Infirmière

Lydie Lemaulf 

Severine Carinci 

Virginie Coatrieux

Kinésithérapeute 

Laurence Reimond 

Gaétan Lenadier
(EAPA) 

Diététicienne 

Jennifer BERTHO

Assistante sociale 

Amandine Néola

Psychologue 

Anne RODRIGUEZ

Organisation des centres de référence pour la 
mucoviscidose et les maladies respiratoires rares 
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Dyskinésie ciliaire primitive
Un monde en mouvement



Human Cilia and Ciliopathies

2



CILIUM

MOTILE NON-MOTILE

9+2 9+0 9+09+2

Multiple cilia
Planar motion

Monocilium
Sigmoidal motion

Monocilium
Rotatory motion

Multiple cilia

to olfactory 
bulb

dendrite

olfactory 
cilia

axon

Monocilium

kinocilium

stereocilia

outer segment

connecting cilium

inner segment

- conductive airways, middle ear 
(respiratory cilia)
- choroïde plexus, ependymal cells 
(ependymal cilia)
- reproductive tract

- spermatozoa (sperm flagellum)

- embryonic node 
(nodal cilia)

- olfactory neuron (olfactory 
cilia)

- hair cell (innear ear) 
(kinocilium)

- kidney tubules
- pancreatic ducts
- bile ducts
- bone
- cartilage
- fibroblasts
- embryonic node
- ...

- retinal photoreceptor 
(connecting cilium)

Monocilium

3
Kempeneers C, Pediatr Pulmonol 2018 Aug;53(8):1122-1129.



Roles of cilia 

4

Functions of cilia are numerous : 

- Proliferation

- Apoptosis

- Cell cycle regulation

- Planar cell polarity

- Mechano-, chemo-, osmo-sensor

- Cellular signaling 

- Fluid flow generation, cell locomotion

Mutations that cause dysfonction in a subcompartment of cilia result in 
abnomalities in ciliary assembly, structure and function => CILIOPATHIES



Single-gene ciliopathies and ciliopathy proteins

5Hildebrandt et al, Ciliopathies, N Engl J Med. 2011



Exemple of sensory ciliopathy :
Polycystic Kidney Disease (PKD)

6Hildebrandt et al, Ciliopathies, N Engl J Med. 2011

• Mutation in genes that code for 
polycystin-1 and -2 (ADPKD), 
and polyductin (ARPKD)

• Polycistin and polyductin: 
proteins involved in renal tubular 
cell differentiation and 
proliferation

• Disrupted mitotic orientation: 
result in a dilated tubule or cyst



Respiratory cilia and mucociliary
clearance

7



Knowles MR, Am J Respir Crit Care Med. 2013Oct15;188(8)913-22

Respiratory cilia

Avidor- Reiss T, Curr. Biol. 2015;25(23):R1143–
R1150. 

• 200-300 cilia per cell
• 250 proteins per cilia
• Complex ultrastructure



Respiratory ciliary structure and function

Motor: 
• Dynein arms

Regulation of dynein 
activity: 
• Radial spokes
• Nexin-dynein 

regulatory complexes

Coordinated regular 
ciliary beating; 

metachronal wave

Lin J, Nat. Commun. 2014;5:5727.

96 nm unit of mictotubule-associated multiprotein structures 

Direction of the beat: 
• Central pair of MT



1

Mucociliary clearance
Pathogens
Inorganic
particulates

Cilia

Mucus gel layer
Periciliary layer Mucus

Goblet cell

Glande muqueuse

First defense mechanism of the 
lungs



1

Mucociliary clearance
Pathogens
Inorganic
particulates

Cilia

Mucus gel layer
Periciliary layer Mucu

s

Goblet cell

Glande muqueuse

- Recurrent respiratory
infections

- Bronchiectasis Cystic 
Fibrosis

Primary 
Ciliary 

Dyskinesia



Primary Ciliary Dyskinesia: 
Difficult Diagnosis

12



Genetically 
heterogeneous

(mostly autosomal 
recessive)

Primary Ciliary Dyskinesia

Chronic cough  
Chronic respiratory 

infections
Bronchiectasis

Chronic 
rhinosinusitis 
Chronic otitis  

Infertility

40-50% 
Situs Inversus

1/10.000-20.000 
(UNDERESTIMATED

)

Primary Ciliary Dyskinesia (PCD)
2



Clinical features

Pediatr Pulmonol. 2016 Feb;51(2):115-32.



Delayed Diagnosis



PICADAR (PrImary CiliARy DyskinesiA Rule) 
predictive score

Behan L. Eur. Respir. J. 2016;47(4):1103–1112.



Differential diagnosis

Pediatr Pulmonol. 2016 Feb;51(2):115-32.



PCD Diagnostic Tests

1970

TEM 1980

CBF 
VIDEO

1990

Nasal 
NO

2000

Genetics
2010

Cell
Culture

T
E
C
H
N
I
Q
U
E
S

Immotile
Cilia

Syndrome
Primary Ciliary

Dyskinesia
Atypical PCD
Ciliopathies



Nasal nitric oxide



Nasal ciliated epithelium sampling

Nasal brushing Curette



Ciliary Videomicroscopy

• Brushing of inferior 
nasal turbinate

• Digital High Speed 
Video Microscopy 
(DHSV): Ciliated edges 
viewed using a x100 phase 
contrast lens at 37°C





4
Ciliary Videomicroscopy



5

Ciliary Functional Analysis

1. Ciliary Beat 
Frequency (CBF)

→ Time-saving
→ Lack of 

standardization

2. Ciliary Beat Pattern
(CBP)AND

→ Decrease subjectivity
→ Not commercially

available



Electron Microscopy



International consensus guideline for 
reporting transmission electron

microscopy results in the diagnosis of 
Primary Ciliary Dyskinesia (BEAT PCD 

TEM Criteria)
A. Shoemark et al., 2020 



Immunofluorescence



Cell culture
• Problems in PCD diagnosis:

−Secondary damage
−PCD susceptible to infection

• Ciliary cell culture:
−Reduce secondary damage 

- Anti-bacterial/fungus
−PCD defect conserved 

- Confidence
−Reassessment for difficult diagnosis for:

- Ultrastructure
- Ciliary function

−Avoid 2d sample, speed diagnosis

Hirst 2010, Pifferi 2013

• 2 techniques: 
Ø Monolayer suspension
Ø Air-liquid interface (ALI)



Genetics

• Complex: 

−Majority: autosomal recessive transmission

Þ2 disease  causing mutation must occur in the same 
PCD gene

−Currenlty > 50 known PCD-causing gene mutations: => 
detect approximately 70% of PCD cases

−Commercial genetic pannel tests: > 34 genes



0,1 µm

Genetic testing and correlation with ultrastructural defects



ODA
Dicreased beat 

amplitude 
Lack of 

synchronization

ODA and IDA
Immotile cilia EXCEPT 
DYX1C1 :decreased

beat amplitude

IDA and 
microtubular
dizorganizati

on Stiff
beating

Radial spoke : 
RSPH4A : stiff

beating
RSPH1 : 
circular
beating

Genetic testing and correlation with ciliary functional analysis

J. Raidt, et al., Eur. Respir. J., 44, 1579–1588 
(2014). 



TEM

Genetics

Nasal
NO

Ciliary Beat 
Frequency

Ciliary Beat 
Pattern

Cell
Culture  

Immuno

Fluorescence



Lucas JS, Eur Respir J. 2017 Jan 4;49(1)



7
PCD diagnosis

Sensitivity : 0.95-1.00  
Spécificity : 0.91-0.96 

But lack of standardization

Ciliary
Videomicroscopy

15-30% missed
diagnosis

- Electron Microscopy

- Genetic Testing

0,1 µm

Non-confirmatory diagnostic test : 

Confirmatory diagnostic tests recognized by international 
consensus:  



PCD management

35



Recommendations

• No consensus in PCD diagnosis management and care

• Discrepancies in the availability in diagnostic services

• International and national recommendation being published

• Organization of research, creation of registry



37

Bronchiectasis (ERS monograph), 2018



PCD management

38



PCD management
• Antibiotics

ØTreat upper respiratory tract infections

Ø Exacerbations: treat aggressively

Ø Nebulised/oral prophylaxis

• Physiotherapy

ØDaily therapy; increased in exacerbations

ØConsider Hypertonic saline

ØPromote exercise

• Airway inflammation

Ø Inhaled bronchodilators/corticosteroids: case-
by-case

• Microbiological surveillance

Ø Identify acute infection

ØDirect antibiotic therapy

ØPrevent bacterial colonization

Ø Infection control

• Pulmonary function testing

ØMonitor disease progression

Ø Identify respiratory exacerbation 

ØEvaluate treatment response

• ENT management

ØDaily nasal saline irrigations

ØAudiology assessment

ØPET: controversies

• Multidisciplinary clinics, PCD centers



Other Areas

• Infertility
• Congenital heat disease
• Psychosocial
• Genetic
• Environmental exposures
• Immunisation Annual influenza/covid vaccination

Pneumococcal vaccination

Pediatr Pulmonol. 2016 Feb;51(2):115-32., Werner 2015, ERS guidelines 2009 



Antibiotics
Management

• Upper and/or lower airway
exacerbations

• Reduction of exacerbations by 50% 
compared to placebo

• Reduction in the rate of detected
pathogenic bacterial species in sputum 
of more than 50% in the PCD patients 
receiving azithromycin

41



Futur perspectives
Management

• Gene therapy

42



Futur
Management

• Gene editing

• Transcript therapy – RNA therapy

− TRANSLATE-BIO (ATS 2021): restauration de la protéine DNAI1

− ETH42: protéine CCDC40

43



PCD center: diagnostic

44



When to think about PCD
Patient referral to a PCD diagnostic center

• Unexplained neonatal respiratory distress 
• Situs abnormality
• Positive family history for PCD

• Chronic lower airway disease: 
− Daily, year-round wet cough in first year of life

− Chronic/recurrent lower respiratory infection
− Bronchiectasis on chest CT

• Chronic upper airways disease:

− Daily, year-round nasal congestion/discharge in first year of life
− Recurrent otitis media with effusion/hearing loss
− Chronic pansinusitis (sinus CT)

• Early onset of both upper and lower respiratory tract disease
• Congenital heart defect associated with airways disease
• Fertility Issues

45



Why?
Patient referral to a PCD diagnostic center

• PCD diagnosis

− Often missed or delayed

• PCD care

− Treatments to avoid

− Treatments efficients in PCD

• National and international registries

− Research, improving knowledge of PCD

− For the patient: access to new treatments

• To detect other organs disease (cardiac, fertility,…)

• Genetic counseling

46



− Refer to diagnosis centers

− Depend on diagnostic test availability

− Lack of consensus

− Differential diagnosis to exclude:

− Cystic fibrosis

− Immunodeficiency

− Asthma-Allergic rhinitis

− Protracted bacterial bronchitis

− Pulmonary aspiration

• Diagnostic tests:

− Positive clinical phenotype /PICADAR score

− Diagnostic ciliary ultrastructure on TEM

− Persistent and diagnostic ciliary waveform abnormality on DHSV, on multiple occasions

− Biallelic mutations in one PCD-associated gene

− > 5year: nasal nitric oxyde during plateau <77 nl/min, on 2 occasions 2 months apart, with CF 
excluded

Patient referral to a PCD diagnostic center



PCD center: follow up

48



Primary
Ciliary

Dyskinesia

Paediatrician

Neonatol
ogist

Pathologist

TEM

Ciliary
videomicrosc

opy

Internist
(adult)

Paramedical
staff

Geneticist

GP

ENT

Intensive 
care

Respirologist
Speech 
therapist

Physioth
erapy

Psycholo
gistSpecialised

nurse

Genetic
analysis

Genetic
counseling

Respirolgist

Family

Teacher

ENT 
surgeon

Infectious
disease

specialistENT 
clinics

Microbiology

Cardiologist

Cardiologist
Social 
worker

Fertility
clinic

Infectious
disease

specialist



PCD FOLLOW UP CENTER

• Multidisciplinary
• Minimum 1-2 visits /year
• In collaboration with the local GP, ENT, respirologist
• Multidisciplinary follow up:

− Paediatric respirologist

− Adult respirologist

− ENT 

− Respiratory physiotherapist

− Specialised nurse ( patient education, follow up organization, PCD registry, transition 
program support,…)

− Psychologist

− Social worker

− And:  cardiologist, reproductive medicine,…

50



REGISTRES DCP

• PCD national and international registry (ERN Lung)

• PCD International cohort (iPCD registry-Follow PCD database)

=> to improve knowledege about PCD evolution

=> to improve knowledge about PCD phenotypes

=> to improve PCD care

=> access to new experimental treatments

51



Thank you! 

centre.dcp@chuliege.be

mailto:centre.dcp@chuliege.be


Comment faire?

Référer un patient au centre de diagnostic de 
DCP du CHU de Liège

• Contact

− Une adresse mail: centre.dcp@chuliege.be
− Un numéro de téléphone: 04/323 26 64

• Avec les informations du patient à contacter:

− Nom

− Date de naissance

− Langue parlée

− Numéro de téléphone et/ou adresse e-mail

− Score PICADAR

− Dernier courrier (pneumologie, ORL,…)

− Copie des bilans déjà réalisés (bilan allergologique, immunitaire, 
mucoviscidose, CT scan thorax,…)

53
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Consignes pour le patient
• Avoir sa liste de médicaments et son dossier médical

• Arrêter les traitements inhalés (Symbicort, Sérétide, Ventolin, Flixotide,…) et 
nasaux topiques (Nasonex, Mométasone, Avamys) 24h avant la consultation

• Pas d’infection respiration dans les 4 semaines précédant le rendez-vous 
(contacter le centre DCP pour annuler le RDV si infection)

• Prévoir la matinée pour tous les tests

• Résultats attendus après 4-12 mois

• Coût: microscopie électronique et génétique remboursés, NO nasal non 
remboursé (15euros/test), vidéomicroscopie ciliaire non remboursé (80 euros 
pour l’ensemble des tests)

54

Référer un patient au centre de diagnostic de 
DCP du CHU de Liège



Asthme pédiatrique:
quelle prise en charge pour quel patient ?

Thierry De Saint Moulin
Clinique St Pierre, Ottignies



All that wheezes is not asthma…
Dr Chevalier JACKSON, 1865, 16-86

Boston Medical Quaterly



< 6 ans :
• infections ORL récidivantes: toux, catarrhes naso-pharyngés

• RGO : vomissements récurrents, symptômes post-prandiaux/décubitus

• inhalations de corps étranger : début brutal lié aux jeux/repas, wheezing unilatéral

• trachéomalacie – malformations trachéales : respiration bruyante dès la naissance, 
majorée lors des pleurs/repas

• bronchodysplasie : prématurité, ventilation, oxygénothérapie prolongée

• DCP : toux productives, infections profondes récurrentes, otorrhées, situs inversus (50%)

• mucoviscidose : toux précoces, infections récidivantes, diarrhées, retard de croissance

• cardiopathie congénitales : souffle cardiaque, cyanose, retard de croissance

• anneaux vasculaires : respiration bruyante en continu, précoce

• déficits immunitaires : infections récurrentes et retard de croissance

• bronchectasies : toux productives, infections profondes récurrentes



6 à 12 ans :

• Inhalation de corps étranger : début brutal, wheezing unilatéral

• Rhino-sinusites chroniques : obstruction nasale, rhinorrée, hemmage

• Bronchectasies : toux productives, infections profondes récurrentes

• Bronchodysplasie : prématurité, symptômes périnataux

• DCP : toux productives, infections profondes récurrentes, otites, sinusites

• Mucoviscidose : toux permanentes et secrétoires, symptômes gastro-intestinaux

• Cardiopathie congénitales : souffle cardiaque



> 12 ans :

• Dyskinésie laryngée : wheezing inspiratoire

• Rhino-sinusites chroniques : obstruction nasale, rhinorrée, hemmage

• Hyperventilation : malaises, paresthésies, spasmes carpo-pédaux

• Inhalation CE : début brutal

• DCP : toux productives, infections profondes récurrentes, otites, sinusites

• Mucoviscidose : toux permanentes et secrétoires, symptômes gastro-intestinaux

• Cardiopathie congénitales : souffle cardiaque

• Déficit en α1-antitrypsine : dyspnée, histoire familiale d’emphysème précoce



ANAMNESE EVOCATRICE

• Wheezing

• Dyspnée et oppression thoracique

• Toux sèches

Symptômes variables dans le temps et dans leur intensité (nuit!), précipités par les infections virales, le froid, 
l’effort physique, les challenges allergéniques, le rire

… “mais pas que”

Les Taskforce de l’ERS ne valident pas :

- de diagnostic basé exclusivement sur les symptômes,

- de diagnostic basé exclusivement sur l’amélioration des symptômes sous traitement de fond.



DIAGNOSTIC

1. Réduction des débits expiratoires :

VEMS

VEMS/CVF < 0.85

2. Variabilité anormale des paramètres fonctionnels respiratoires :

o Test de bronchodilatation : VEMS +12%

+17 %



DIAGNOSTIC

1. Réduction des débits expiratoires :

VEMS

VEMS/CVF < 0.9

2. Variabilité anormale des paramètres fonctionnels respiratoires :

o Test de bronchodilatation : VEMS +12%

o Test de provocation bronchique : VEMS -20% (détermination PD20 ≤ 8 mgr/ml)



DIAGNOSTIC

1. Réduction des débits expiratoires :
VEMS
VEMS/CVF < 0.9

2. Variabilité anormale des paramètres fonctionnels respiratoires :
o Test de bronchodilatation : VEMS +12%
o Test de provocation bronchique : VEMS -20% (détermination PD20)
o Test à l’effort : VEMS -12%
o (variation du DEP à domicile pendant 2 semaines > 13%)
o (variation du VEMS > 12% entre différentes consultations)

3. FeNO ≥ 25 ppb 



GAILLARD et al,  Eur Respir J 2021



Recommandations diagnostiques parfois différentes :

Recommandations VEMS VEMS/CVF FeNO Variabilité du DEP

GINA /-/ < 85% /-/ ≥ 12%

ERS < 80% < 80% ≥ 25 ppb ≥ 12%

NICE/BTS /-/ < 70% ≥ 35 ppb ≥ 20%



Quelques considérations sur la spirométrie en pédiatrie :

• Corrélation avec les symptômes d’asthme : pas toujours bonne !

• « Traiter une clinique ou une spiro » ? 

✓ le score symptomatique l’emporte !

✓ à la différence des adultes, beaucoup d’enfants retrouvent des EFR normales entre les exacerbations,

✓ la sensibilité du test de bronchodilatation (cut-off 12%) est faible (30,4%),

✓ la persistance d’un test de bronchodilatation positif ( VEMS ↗ > 12% ) sous traitement est un critère de mauvais équilibre 

de l’asthme,

✓ un VEMS < 60 % reste un facteur de risque sévère d’exacerbations,

✓ EFR normales <-> score symptomatique élevé : remettre en question le diagnostic d’asthme :

RGO ?
Foyer ORL chronique ?
Cardiopathie ?



Quelques considérations sur le FeNO en pédiatrie :

• NO généré par l’oxyde nitrique-synthase, enzyme inductible par l’IL13,

• Dosage recommandé APRES la spirométrie et le test de bronchodilatation,

• Limitation : seule la sensibilisation allergique est fortement corrélée avec l’élévation du 

FeNO,

• Dans la plupart des études pédiatriques, cut-off à 20 ppb :

Haute sensibilité (86%) et spécificité (89%),

Valeur prédictive positive (92%) et négative (80%) pour le diagnostic d’asthme chez l’enfant,

➢ > 50 ppb : suggestif d’une éosinophilie dans les voies aériennes et d’une future bonne réponse aux 

corticoïdes inhalés,

➢ < 25 ppb : n’exclut pas l’asthme !



Facteurs indépendants de l’asthme influençant le FeNO :

facteur influence

Âge ↗ avec l’âge (VN pédiatriques << adultes)

Taille ↗ avec la taille de l’enfant

Genre ↗ chez les garçons

Race ↗ dans la race noire (> caucasiens)

Tabagisme passif ↘ si exposition tabagique

Sensibilisation allergique ↗ chez l’enfant atopique

Infection respiratoire ↘ en cas d’infection respiratoire

Alimentation ↗ si consommation d’aliments riches en nitrites

Technique Résultats inadaptés si flux exhalatoire non maintenu



Et < 5 ans, sans possibilité de réalisation d’EFR ?



Et avant les EFR ? Recours à des outils de prédictions validés



API (asthma positive index de Tucson) USA



PIAMA score (Prevention and incidence of asthma and Mite 
Allergy) Netherlands

Brunekreef et al, Pediatr Allergy Immunol 2002



Leicester Tool Prevention Asthma (UK)

Pescatore et al, JACI 2013



Et avant les EFR ?



Se méfier de la vision réductrice de l’asthme comme une entité unique, 
considérant les patients comme un groupe unique, à traiter empiriquement de 
façon identique…

L’hétérogénéité de l’asthme dans l’enfance est caractérisée par de multiples 
phénotypes , liés à des mécanismes physiopathologiques différents, qui 
caractérisent les endotypes.



Très nombreux phénotypes :

• Selon l’inflammation cellulaire :
✓ éosinophilique

✓ non-éosinophilique (ou : neutrophilique)

✓ (mixte)

✓ (paucicellulaire)



Phénotype éosinophilique:

• allergique : le plus fréquent 
chez l’enfant (75%), 
souvent associé à des 
comorbidités (dermatite 
atopique,rhinite allergique, 
allergie alimentaire,…)

• non-allergique : plus rare 
(5%), plus sévère.



Phénotype non-éosinophilique 
(neutrophilique):

• 20 %

• plus sévères,

• mauvaise réponse au 
traitement par ICS,

• plus de remodelage 
bronchique.



Très nombreux phénotypes :

• Selon l’inflammation cellulaire :
✓ éosinophilique

✓ non-éosinophilique (ou : neutrophilique)

• Selon l’âge :
✓ début précoce < 3 ans

✓ début tardif  > 12 ans



Phénotypes liés à l’âge:

• Début < ou > 3 ans :

• Début < ou > 12 ans :
< 12 ans : 

Garçons
Atopie

> 12 ans :
Filles
Obésité, tabagisme

Polymorphisme génétique 
17q21 (ORDML3) ?

cfr inversion du sex-ratio 
dans l’asthme à 
l’adolescence;

(rôle de la leptine?)



Très nombreux phénotypes:

• Selon l’inflammation cellulaire :
✓ éosinophilique

✓ non-éosinophilique (ou : neutrophilique)

• Selon l’âge :
✓ début précoce < 3 ans

✓ début tardif > 12 ans

• Selon les sensibilisations allergiques : mono/polysensibilisations



Phénotypes liés aux sensibilisations :

• Asthme avec sensibilisation unique aux 
acariens : pronostic /+/

• Asthme associé à une multi-
sensibilisation allergénique de début 
précoce : pronostic /-/

• (Asthme lié à des sensibilisations envers 
plusieurs épitopes moléculaires).



Très nombreux phénotypes :

• Selon l’inflammation cellulaire :
✓ éosinophilique

✓ non-éosinophilique (ou : neutrophilique)

• Selon l’âge :
✓ début précoce < 3 ans

✓ début tardif > 12 ans

• Selon les sensibilisations allergiques : mono/polysensibilisations

• Selon le type de sensibilisation



Phénotypes liés au type de sensibilisations :

• Syndrome fruits-pollens et 
exacerbations d’asthme.

• Sensibilisation aux moisissures
(ALTERNARIA) et asthme sévère.

• Sensibilisation aux entérotoxines 
staphylococciques, polypose naso-
sinusienne et asthme réfractaire.





Buts de la prise en charge de l’asthme

• Contrôle adéquat des symptômes au quotidien :
Pas d’altération de la qualité de vie

Pas de trouble du sommeil

Pas d’impact sur les activités physiques

• Réduire les « risques du futur » :
✓ réduire la fréquence des exacerbations

✓ assurer une fonction pulmonaire correcte et un bon développement des 
poumons en croissance

✓ éviter les effets indésirables des traitements de l’asthme. 



Définition du contrôle de l’asthme :

Souvent différente pour le jeune patient…
« tout va bien, je ne fais pas de crise, puisque je me sens bien quelques minutes après la prise de mon 
Ventolin »
« tout va bien, je n’ai plus d’asthme au foot, je dois juste faire mon puff avant le match et au retour dans les 
vestiaires »
« tout va très bien, je ne fais plus d’asthme depuis que j’ai arrêté l’athlétisme »
« je n’ai plus d’asthme, mais tu ne m’as pas prescrit assez de puffs bleus »
« j’ai arrêté mes traitements, car je n’ai plus d’asthme si j’utilise mon Ventolin le matin et le soir »
« tout va super, je n’ai plus d’asthme depuis 15 jours »

… et pour le pédiatre :
✓ fréquence de recours au Ventolin et réversibilité,
✓ symptômes nocturnes,
✓ absentéisme scolaire,
✓ tolérance à l’effort,
✓ analyse avec un plus grand recul.



Ai-je bien traité l’asthme de mon patient ?

Pendant les 4 dernières semaines :

• Symptômes d’asthme en journée > 2x/semaine ?

• Recours au SABA > 2x/semaine ?

• Symptômes nocturnes ?

• Symptômes liés à l’effort physique ?

Asthme bien contrôlé : 0  « oui »

Asthme partiellement contrôle : 1-2 « oui »

Asthme mal contrôlé : 3-4 « oui »

OUI  - NON

OUI  - NON

OUI  - NON

OUI  - NON



Traitement en partenariat avec l’enfant et sa famille

Traitement GINA : la base !

Traitement établi avec un objectif de « self-management » par l’enfant et sa famille.

Traitement « à la carte », en tenant compte :

- du niveau intellectuel

- du niveau social

- de facteurs raciaux

- du niveau de connaissance de la maladie et de ses traitements

- du souhait d’autonomisation

- de la philosophie de vie de la famille.



GINA 2022 : quoi de neuf pour l’asthme pédiatrique ?





Interventions non-pharmacologiques :

• Arrêt du tabagisme passif,

• Activités physiques,

• Perte de poids,

• Éviction des allergènes domestiques,

• Éviction des allergènes extérieurs, des polluants et des conditions météorologiques défavorables,

• Éviction des médicaments pouvant aggraver l’asthme,

• Réduction du stress émotionnel,

• Éviction des aliments cibles, si allergie alimentaire.



• Asthme léger : risque significatif d’exacerbations sévères, potentiellement fatales. (British National Review of 
Asthma Death, 2014)

• Usage régulier de SABA :

• majoration HRB                                             

• tachyphylaxie (réduction effet bronchodilatateur)

• majoration éosinophilie et réponse allergique

• ↗ exacerbations et ↗mortalité (Hancox, 2000; Nwaru 2020)

RETRAIT DES SABA (short-acting β2 agonists) dans le traitement de l’asthme intermittent 
après 12 ans !





Low dose ICS whenever 
SABA taken, or daily LTRA, 
or add HDM SLIT

Medium dose ICS, or 
add LTRA, or add 
HDM SLIT

Add LAMA or LTRA or 
HDM SLIT, or switch to 
high dose ICS

Add azithromycin (adults) or 
LTRA. As last resort consider 
adding low dose OCS but 
consider side-effects

RELIEVER: As-needed short-acting beta2-agonist

STEP 1
Take ICS whenever 
SABA taken

STEP 2

Low dose 
maintenance ICS

STEP 3

Low dose 
maintenance 
ICS-LABA

STEP 4
Medium/high

dose maintenance 
ICS-LABA

STEP 5
Add-on LAMA

Refer for assessment
of phenotype. Consider 
high dose maintenance 
ICS-LABA, ± anti-IgE,
anti-IL5/5R, anti-IL4R, 
anti-TSLP

RELIEVER: As-needed low-dose ICS-formoterol

STEPS 1 – 2

As-needed low dose ICS-formoterol

STEP 3

Low dose 
maintenance 
ICS-formoterol

STEP 4

Medium dose 
maintenance 
ICS-formoterol

STEP 5

Add-on LAMA

Refer for assessment
of phenotype. Consider 
high dose maintenance 
ICS-formoterol,
± anti-IgE, anti-IL5/5R, 
anti-IL4R, anti-TSLP

Treatment of modifiable risk factors 
and comorbidities
Non-pharmacological strategies
Asthma medications (adjust down/up/between tracks) 
Education & skills training

Adults & adolescents 
12+ years

Personalized asthma management

Assess, Adjust, Review

for individual patient needs
Symptoms 
Exacerbations 
Side-effects 
Lung function
Patient satisfaction

Confirmation of diagnosis if necessary 
Symptom control & modifiable
risk factors (see Box 2-2B)
Comorbidities
Inhaler technique & adherence 
Patient preferences and goals

CONTROLLER and

PREFERRED RELIEVER

(Track 1). Using ICS-formoterol 

as reliever reduces the risk of 

exacerbations compared with 

using a SABA reliever

Other controller options for either 

track (limited indications, or less 

evidence for efficacy or safety)

CONTROLLER and

ALTERNATIVE RELIEVER

(Track 2). Before considering a 

regimen with SABA reliever, 

check if the patient is likely to be 

adherent with daily controller

See GINA

severe 

asthma guide

RELIEVER: As-needed low-dose ICS-formoterol

CONTROLLER and

PREFERRED RELIEVER

(Track 1). Using ICS-formoterol 

as reliever reduces the risk of 

exacerbations compared with 

using a SABA reliever

STEPS 1 – 2

As-needed low dose ICS-formoterol

STEP 3

Low dose 
maintenance 
ICS-formoterol

STEP 4

Medium dose 
maintenance 
ICS-formoterol

STEP 5

Add-on LAMA

Refer for assessment
of phenotype. Consider 
high dose maintenance 
ICS-formoterol,
± anti-IgE, anti-IL5/5R, 
anti-IL4R, anti-TSLP
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Adults & adolescents 
12+ years

Personalized asthma management

Assess, Adjust, Review

for individual patient needs
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Low dose ICS whenever 
SABA taken, or daily LTRA, 
or add HDM SLIT

Medium dose ICS, or 
add LTRA, or add 
HDM SLIT

Add LAMA or LTRA or 
HDM SLIT, or switch to 
high dose ICS

Add azithromycin (adults) or 
LTRA. As last resort consider 
adding low dose OCS but 
consider side-effects

RELIEVER: As-needed short-acting beta2-agonist

STEP 1
Take ICS whenever 
SABA taken

STEP 2

Low dose 
maintenance ICS

STEP 3

Low dose 
maintenance 
ICS-LABA

STEP 4
Medium/high

dose maintenance 
ICS-LABA

STEP 5
Add-on LAMA

Refer for assessment
of phenotype. Consider 
high dose maintenance 
ICS-LABA, ± anti-IgE,
anti-IL5/5R, anti-IL4R, 
anti-TSLP

RELIEVER: As-needed low-dose ICS-formoterol

STEPS 1 – 2

As-needed low dose ICS-formoterol

STEP 3

Low dose 
maintenance 
ICS-formoterol

STEP 4

Medium dose 
maintenance 
ICS-formoterol

STEP 5

Add-on LAMA

Refer for assessment
of phenotype. Consider 
high dose maintenance 
ICS-formoterol,
± anti-IgE, anti-IL5/5R, 
anti-IL4R, anti-TSLP

Treatment of modifiable risk factors 
and comorbidities
Non-pharmacological strategies
Asthma medications (adjust down/up/between tracks) 
Education & skills training

Adults & adolescents 
12+ years

Personalized asthma management

Assess, Adjust, Review

for individual patient needs
Symptoms 
Exacerbations 
Side-effects 
Lung function
Patient satisfaction

Confirmation of diagnosis if necessary 
Symptom control & modifiable
risk factors (see Box 2-2B)
Comorbidities
Inhaler technique & adherence 
Patient preferences and goals

CONTROLLER and

PREFERRED RELIEVER

(Track 1). Using ICS-formoterol 

as reliever reduces the risk of 

exacerbations compared with 

using a SABA reliever

Other controller options for either 

track (limited indications, or less 

evidence for efficacy or safety)

CONTROLLER and

ALTERNATIVE RELIEVER

(Track 2). Before considering a 

regimen with SABA reliever, 

check if the patient is likely to be 

adherent with daily controller

See GINA

severe 

asthma guide

RELIEVER: As-needed short-acting beta2-agonist

STEP 1
Take ICS whenever 
SABA taken

STEP 2

Low dose 
maintenance ICS

STEP 3

Low dose 
maintenance 
ICS-LABA

STEP 4

Medium/high

dose maintenance 
ICS-LABA

STEP 5

Add-on LAMA

Refer for assessment
of phenotype. Consider 
high dose maintenance 
ICS-LABA, ± anti-IgE,
anti-IL5/5R, anti-IL4R, 
anti-TSLP

CONTROLLER and

ALTERNATIVE RELIEVER

(Track 2). Before considering a 

regimen with SABA reliever, 

check if the patient is likely to be 

adherent with daily controller
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Adults & adolescents 
12+ years

Personalized asthma management

Assess, Adjust, Review

for individual patient needs
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PREFERRED 

CONTROLLER 

CHOICE

Other controller options 
(limited indications, or 
less evidence for efficacy 
or safety)

RELIEVER

CONSIDER

THIS STEP FOR

CHILDREN WITH:

STEP 1

Children 5 years and younger

Personalized asthma management:

Assess, Adjust, Review response

Asthma medication options: 

Adjust treatment up and down for 

individual child’s needs

Infrequent viral 
wheezing and no 
or few interval 
symptoms

Asthma diagnosis, and 
asthma not well-controlled 
on low dose ICS

Asthma not 
well-controlled 
on double ICS

Before stepping up, check for alternative diagnosis, 
check inhaler skills, review adherence and exposures

As-needed short-acting beta2-agonist

Symptom pattern not consistent with asthma but wheezing 
episodes requiring SABA occur frequently, e.g. ≥3 per year. 
Give diagnostic trial for 3 months. Consider specialist referral.

Symptom pattern consistent with asthma, and asthma 
symptoms not well-controlled or ≥3 exacerbations per year.

STEP 2

Daily low dose inhaled corticosteroid (ICS)

(see table of ICS dose ranges for pre-school children)

STEP 3

Double ‘low 

dose’ ICS

Low dose ICS + LTRA 
Consider specialist 
referral

STEP 4

Continue 

controller & refer 

for specialist 

assessment

Add LTRA, or increase 
ICS frequency, or add 
intermittent ICS

Daily leukotriene receptor antagonist (LTRA), or 
intermittent short course of ICS at onset of 
respiratory illness

Symptoms 

Exacerbations 

Side-effects

Parent satisfaction

Exclude alternative diagnoses

Symptom control & modifiable

risk factors

Comorbidities

Inhaler technique & adherence 

Parent preferences and goals

Treat modifiable risk factors 
and comorbidities

Non-pharmacological strategies 

Asthma medications

Education & skills training

Consider intermittent 
short course ICS at 
onset of viral illness

Box 6-5  © Global Initiative for Asthma 2022, www.ginasthma.org



Dose de corticostéroïdes inhalés :



Dose de corticostéroïdes inhalés :

Corticostéroïde inhalé Dose journalière 
faible (µgr/jour)

Dose journalière 
moyenne (µgr/jour)

Dose journalière 
élevée (µgr/jour)

Dipropionate de béclométasone
(Qvar, Inuvair)

50-100 >100-200 >200-400

Budésonide (Miflonide, 
Budesonide Novolizer, Symbicort)

100-200 >200-400 >400-800

Propionate de fluticasone 
(Flixotide, Flutiform, Seretide)

50-100 >100-250 >250-500



Take-home messages :

• Diagnostic de 1ère ligne : spirométrie et test de bronchodilatation, (FeNO)

• Nombreux phénotypes différents ! Place pour la médecine personnalisée

• Plus de place pour les SABA comme seul traitement; nouveau paradigme pour l’asthme léger : 

tous doivent disposer d’un ICS

o ICS-LABA > 12 ans

o ICS si prise de SABA chez les 6-11 ans

• Le GINA revoit régulièrement ses recommandations (cfr < 5 ans)

• Développements récents dans le traitement de l’« asthme sévère » vs « asthme difficile à 

traiter » …



Nouveaux traitements
dans l’asthme sévère

Nicolas Lefèvre
Hôpital Universitaire des Enfants Reine Fabiola

Congrès du GBPF - 22 avril 2023

Prévalence de l’asthme sévère

A. Aucun
B. Entre 1 et 5
C. Entre 6 et 10
D. Entre 10 et 20
E. Entre 20 et 50

1. Combien de 
patients 
souffrant 

d’asthme sévère 
traitez-vous?

Thérapies dans l’asthme sévère

2. Quel traitement utilisez-vous 
dans l’asthme sévère

A. Corticothérapie systémique
B. Omalizumab (anti-IgE)
C. Mepolizumab (anti-IL5)
D. Dupilimab (anti-IL4 et anti-IL13)
E. Aucune de ces propositions

Prevalence de l’asthme

ISAAC
(Lai, Thorax 
2009)



Prévalence de l’asthme sévère

• < 500 mcg/j de fluticasone ou équivalent

La majorité des enfants asthmatiques sont contrôlés avec des doses faibles à 
moyennes de corticoïdes inhalés

• doses élevées de CSI ou corticostéroïdes oraux

La persistance des symptômes est rare en cas de traitement maximal

• coût élevé avec près de 50 % de toutes les dépenses liées à l'asthme (Smith 1997)

L’asthme sévère ne représente que 2 à 5 % des enfants asthmatiques (Alonso 
2017)

Prévalence de l’asthma sévère

• Risque élevé de complications incluant les effets secondaires liés aux 
medicaments (CSO) et les exacerbations sévères

• Altération de la qualité de vie (Ramratnam 2017)

Associé à une morbi-mortalité importante

• IgE ou tests cutanés positifs, dermatite atopique (Fitzpatrick 2006)

Contexte allergique dans la petite enfance fréquent

• Asthme difficile à traiter ou pathologies mimant un asthme (Cook 2017, Barsky 
2018)

Diagnostic incorrect >50% des patients référés pour asthma sévère

Définitions multiples

Source Définition Thérapie 
haute dose

Mauvais 
contrôle

Crises

GINA 2022 Asthme nécessitant un traitement de niveau 4 ou 5, ou 
persistant malgré ces traitements

oui oui non

BTS 2019 Diagnostic d’asthme avec symptômes et crises persistants 
malgré un traitement par CSI haute dose + 2e contrôleur 
+/- CSO fréquents ou continus

oui oui oui

ERS/ATS 2019 Asthme qui nécessite un traitement par des CSI à haute 
dose + un deuxième contrôleur (et/ou des corticostéroïdes 
systémiques) pour éviter qu'il ne devienne non contrôlé ou 
qui reste incontrôlé malgré cette thérapie

oui oui non

OMS 2011 Asthme non contrôlé associé à un risque d’
exacerbations sévères (ou de décès) et/ou à des effets 
secondaires du traitement et/ou à une morbidité 
chronique

non oui oui

Définition ERS/ATS

Niveau de traitement Déficit fonctionnel
Asthme contrôlé (ou non 
contrôlé) avec des doses élevées
de CSI associées à un autre
traitement de fond (LABA ou
ALTR)

Mauvais contrôle de l’asthme : 
• Test de contrôle de l’asthme (ACT <20) ou
• Non contrôlé selon les critères GINA

Ou CSO pendant ≥50% de l’année
écoulée

Exacerbations sévères fréquentes : 
≥2 exacerbations ayant nécessité une CSO (≥3 jours) durant
l’année écoulée

Exacerbations graves : ≥1 hospitalisation ou un séjour USI 
durant l’année écoulée

Trouble ventilatoire obstructif avec VEMS <80% valeur prédite

Chung 2014



Asthme sévère : exemple

Une fille de 10 ans, 
traitée par 

fluticasone 500 
mcg et salmétérol 
50 mcg deux fois 
par jour pour un 

asthme allergique, 
présente des 
symptômes 

persistants et trois 
exacerbations 

traitées par CSO

Taux
d’éosinophiles : 

250/µL
IgE totales : 120 

kU/L 
IgE DPT à 80 

kU/L

3. Quelle est votre
première attitude?
1)Augmenter la 

fluticasone à
1000 mcg 2x/j

2)Mepolizumab 
(anti-IL5)

3)Omalizumab 
(anti-IgE)

4)Corticothérapie
orale

5)Aucune de ces
propositions

Add-on anti-IL5 
or, as last resort, 
consider add-on
low dose OCS, but 
consider side-effects

PREFERRED 
CONTROLLER
to prevent exacerbations 

and control symptoms

Other controller options 
(limited indications, or less
evidence for efficacy or 
safety)

RELIEVER

STEP 1

Low dose ICS 

taken whenever 

SABA taken

Consider daily 
low dose ICS

Personalized asthma management:
Assess, Adjust, Review

Asthma medication options: 
Adjust treatment up and down for 
individual child’s needs

STEP 2

Daily low dose inhaled corticosteroid (ICS)
(see table of ICS dose ranges for children)

Daily leukotriene receptor antagonist (LTRA), or low
dose ICS taken whenever SABA taken

STEP 3

Low dose ICS-

LABA, OR medium 

dose ICS, OR

very low dose* 

ICS-formoterol 

maintenance and 

reliever (MART)

STEP 4

Medium dose 

ICS-LABA,

OR low dose†

ICS-formoterol 

maintenance and

reliever therapy

(MART).

Refer for expert 

advice

STEP 5

Refer for 

phenotypic 

assessment

± higher dose 

ICS-LABA or

add-on therapy,

e.g. anti-IgE, 

anti-IL4R

Add tiotropium 
or add LTRA

Low dose 
ICS + LTRA

As-needed short-acting beta2-agonist (or ICS-formoterol reliever in MART in Steps 3 and 4)

Symptoms 
Exacerbations 
Side-effects Lung
function
Child and parent 
satisfaction

Confirmation of diagnosis if necessary 
Symptom control & modifiable
risk factors (see Box 2-2B)
Comorbidities
Inhaler technique & adherence
Child and parent preferences and goals

Treatment of modifiable risk factors &
comorbidities
Non-pharmacological strategies
Asthma medications (adjust down or up) 
Education & skills training

GINA entre 6 et 11 ans

© Global 

Initiative for

Asthma 2022

« Asthme difficile à
traiter » : asthme
contrôlé ou non 
contrôlé avec un 
traitement GINA 
niveau 4 ou 5. 

Souvent, en raison de 
facteurs modifiables

(technique incorrecte, 
mauvaise observance, 

comorbidités ou
diagnostic erroné

« Asthme
sévère » : asthme

difficile à traiter
malgré 

l'observance d'une
thérapie maximale
et le traitement des 

facteurs
contributifs, ou qui 
s'aggrave lorsque

le traitement à
forte dose est

diminué

Asthme difficile à traiter ou sévère

1 3 5

2 4

Le diagnostic 
d'asthme est-il 

correct ?
De quel type 

d’asthme s’agit-il?
L'asthme est-il 
réfractaire ?

L'enfant prend-il 
bien son 

traitement ?

Existe-t-il des 
comorbidités ou 

des facteurs 
environnementaux 

à prendre en 
compte?

Réévaluer



Diagnostic différentiel

Guilbert 2014

Patient : histoire

Garçon de 5 ans

Adressé pour asthme réfractaire

Toux grasse et sifflements persistant malgré un 
traitement par fluticasone 500 mcg - salmeterol
50 mcg et montelukast

Hospitalisé à 4 reprises pour exacerbation 
respiratoire avec atélectasie nécessitant une 
ventilation non invasive 

Patient : EFR Patient : diagnostic

3) Quel est le diagnostic?
A.Asthme réfractaire
B.Bronchite bactérienne
C.Malformation
D.Cardiopathie
E.Tuberculose



Diagnostic d’asthme

Barsky 2017

Facteurs
psychologiques

Apnées obstructives

Oesophagite
à éosinophiles

Maladie
coeliaque

Aspergillose
bronchopulmonaire
allergique

Dysfonction des cordes
vocales

RGO
symptomatique

Rhinosinusite

Comorbidités

Obésité

Quel type d’asthme?
Asthmes à éosinophiles (Th2)
• Allergiques < activation des LTh2 < 

présentation d’allergènes par les DC
• Non allergiques < activation des cellules 

lymphoïdes de type 2 (ILC2) < libération 
d’alarmines (IL-25, IL-33, TSLP)

• Les LTh2 et les cellules lymphoïdes de type 2 
produisent de grandes quantités de cytokines 
de type 2 (IL-4, Il-5, IL-13). 

• IL-4 -> différentiation des LTh2 et la sécrétions 
d’IgE

• IL-5 -> prolifération et la différentiation des 
éosinophiles

• IL-13 -> expression d’iNOS et la contraction de 
la musculature lisse

Asthmes Th2 bas ou neutrophiliques 
caractérisés par une activation lymphocytaire de 
type Th1 et Th17
• Activation neurtrophilique par libération de 

TNF, IFN, IL-6 et d’IL-17 et CXCL8

Biothérapies dans l’asthma sévère

Abrams 2018



• Hospitalisé à deux reprises en 6 mois pour crise d’asthme 
hypoxémiante traitée par methylpredinosolone

• Toux sèche, irritative, quotidienne depuis sa sortie de l'hôpital
• Dyspnée au moindre effort 
• Episodes réguliers de dyspnée nocturne, soulagés par le salbutamol

Adolescent de 12 ans

• Montelukast 10 mg 1x/j
• Seretide diskus 50/500 2 puffs 2x/j
• Salbutamol à la demande

Traitement actuel

Patient

1 3 5

2 4

Le diagnostic 
d'asthme est-il 

correct ?
De quel type 

d’asthme s’agit-il?
L'asthme est-il 
réfractaire ?

L'enfant prend-il 
bien son 

traitement ?

Existe-t-il des 
comorbidités ou 

des facteurs 
environnementaux 

à prendre en 
compte?

Patient : réévaluation

Patient : mise au point

Quel(s) examen(s) demandez-vous?

A.Un CT scanner thoracique
B.Une radiographie de thorax
C.Des tests cutanés allergiques
D.Une EFR
E.Un bilan sanguin allergique

Patient : mise au point

Tests cutanés allergiques :
• Histamine : 8/25
• Blanc d’œuf cru : 7/15
• D. farinae : 2/3

Bilan sanguin allergique :
• Eosinophiles à 570/µL
• IgE totales à 131 kU/L
• IgE spécifiques : négatives



Patient : EFR

Trouble ventilatoire 
obstructif sévère, 
réversible à la 
bronchodilatation

Patient : traitement 

Quel traitement donnez-vous ?

A. Majoration de la dose de CSI
B. Corticothérapie systémique quotidienne
C. Thérapie anti-IgE (Mepolizumab)
D. Thérapie anti-IL-5 (Omalizumab)
E. Thérapie anti-IL-4 (Dupilimab)

Biotherapies chez l’enfant

Eosinophil

Varricchi 2016Pelaia 2011

High eosinophil count (>300/µL)IgE level (>200-1300 or 76-700 kU/L if > 12y)

Remboursement Nucala (anti-IL5)

INAMI 2022



• Asthme allergique connu.
• Trois exacerbations traitées par methylpredinosolone en 12 mois
• Toux sèche quotidienne diurne et nocturne plusieurs fois par semaine
• Ne pratique plus de sport en raison d’une dyspnée à l’effort et d’une 

gène face à ses camarades dans les vestiaires 

Adolescent de 14 ans

• Relvar 184/22 1x/j
• Montelukast 10 mg 1x/j
• Salbutamol à la demande

Traitement actuel

Patient

Diagnostic
EFR : trouble 

ventilatoire obstructif
FeNO à 35 ppb

Rx et CT normaux
Test de la sueur (-)
Biopsie nasale (-)

Traitement
Technique et 
observance 

verifiés par les 
parents et le 
médecin à 2 

reprises

Type asthme
Eosinophilique

allergique : 
Éosinophiles à 240/µL
IgE totales à 115 kU/L

IgE DPT à 12 kU/L
Prick test : DPT, chat, 

chien

Comorbidités
Insomnie et 

anxiété face à un 
eczema sévère

Réfractaire?
Persistance des 

symptômes et des 
crises malgré un 

traitement
maximal

Patient : réévaluation

Patient : comorbidité?

Traitement local par 
crème hydratante

Contrôle du prurit par 
les anti-histaminiques

Mesures d’éviction des 
acariens

Absence d’animaux 
domestiques à la maison

Patient : traitement 

Quel traitement donnez-vous ?

A. Majoration de la dose de CSI
B. Corticothérapie systémique quotidienne
C. Thérapie anti-IgE (Mepolizumab)
D. Thérapie anti-IL-5 (Omalizumab)
E. Thérapie anti-IL-4 (Dupilimab)



Dupilumab : asthme et dermatite

Bachar 2021 Paller 2023

Remboursement Dupixent (anti-IL4)

INAMI 2023

Remboursement Xolair (anti-IgE)

INAMI 2022

Conclusion

Key

diagnosis,
confirmation

decision,
filters

intervention, 
treatment

Investigate and manage difficult-to-treat asthma in adults and adolescents 
 

DIAGNOSIS:
“Difficult- 
to-treat

asthma”

Consider referring to specialist or severe asthma clinic at any stage

3 Optimize management, 
 including:

• Asthma education

• Optimize treatment (e.g. check and 
correct inhaler technique and 
adherence; switch to ICS-formoterol 
maintenance and reliever therapy, 
if available) 

• Consider non-pharmacological 
interventions (e.g. smoking 
cessation, exercise, weight loss, 
mucus clearance, influenza and 
COVID-19 vaccination)

• Treat comorbidities and 
modifiable risk factors 

• Consider non-biologic add-on 
therapy (e.g. LABA, LAMA, 
LM/LTRA, if not used)

• Consider trial of high dose ICS-
LABA, if not used

1 Confirm the diagnosis 
(asthma/differential 
diagnoses) 

2 Look for factors 
 contributing to symptoms, 
 exacerbations and poor
 quality of life:

 •  Incorrect inhaler technique

 •  Suboptimal adherence 

 •  Comorbidities including obesity, 
  GERD, chronic rhinosinusitis, OSA

 •  Modifiable risk factors and 
  triggers at home or work, including 
  smoking, environmental exposures, 
  allergen exposure (if sensitized); 
    medications such as beta-blockers 
  and NSAIDs

 •  Overuse of SABA relievers

 • Medication side effects 

 •  Anxiety, depression and social 
  difficulties

4  Review response after ~3-6 months

Is asthma 
still uncontrolled?

Does 
asthma become 

uncontrolled when 
treatment is stepped 

down?

Continue optimizing 
management

Consider stepping down 
treatment, OCS first 
(if used)

yes

yes

no

no

Restore previous dose

If not done by now, refer to 
a specialist, if possible

DIAGNOSIS:
“Severe

  asthma”

GP OR SPECIALIST CARE

For adolescents and 
adults with symptoms 
and/or exacerbations 
despite medium or 
high dose ICS-LABA, 
or taking maintenance 
OCS

     



Questions



La bronchite bactérienne prolongée
(Protracted bacterial bronchitis)

Bodart Eddy 

Professeur à l’UNamur et à l’UCL

Référent pédiatrique du site Godinne (CHU UCL Namur) 



Bronchite bactérienne prolongée

(Protracted bacterial bronchitis)

• Donnelly, Thorax 2007. Chang, Pediatr Pulmonol 2008.
Toux chronique, grasse (> 4 semaines), productive

Isolée (sans cause spécifique autre)

Peut débuter après une virose (exacerbation), co-exister avec un asthme

Guérison avec un traitement antibiotique de 2 à 4 semaines (amoxy-clav) per os

Enfants de moins de 5 ans (10 mois à 4 ans 11 mois)

Infection bactérienne (prouvée par BAL) 

(H. influenza, Pneumocoque, M. catarrhalis

• Bronchite chronique antibiodépendante



Diagnostic différentiel

• Anomalies « systémiques »
• - Hippocratisme digital

• - Retard staturo-pondéral

• - Fièvre

• - Déficit immunitaire (primitif ou secondaire)

• - Difficultés alimentaires et/ou diarrhées chroniques

• - Polypes nasaux et/ou sinusite

• - Histoire familiale de maladie respiratoire chronique 

• - Retard neurologique 

• Anomalies pulmonaires
• - Hémoptysie

• - Douleur thoracique 

• - Toux périnatale

• - Toux paroxystique 

• - Pneumonies récurrentes

• - Cyanose/hypoxémie

• - Suspicion d’inhalation d’une CE

• - Déformation de la cage thoracique

• - Rx thorax anormale 

• - Fonction respiratoire anormale  



Toux chronique > 4 semaines
Symptômes ? Bronchorrhée ? Episodique ? Troubles 

alimentaires 

(nocturnes) ?

Toux diurne ? Début ? 

     

Sifflements 

Facteurs 

déclenchants

Eczéma

Anamnèse 

familiale

Rhinite

Ronflements

Halitose

Céphalées

(période 

néonatale)

Infection des 

voies aériennes 

supérieures

IVR inférieures

Prise de poids 

insuffisante

Hivernale

Tabagisme

Âge préscolaire

Sèche

Répétitive diurne

Caverneuse

Théâtrale

En période 

néonatale 

Début brutal

     

Asthme

ORL

Mucoviscidose

Dyskinésie 

ciliaire primitive

Anomalie 

congénitale

Bronchectasies

Immunodéficience

Infections virales Reflux gastro-

œsophagien

Toux psychogène Mucoviscidose

Dyskinésie

ciliaire primitive

Corps étranger 

inhalé



Bronchite bactérienne prolongée
(Protracted bacterial bronchitis) 

• Rx Thorax : anomalies mineures possibles ( bronches épaissies surtout 
para-hilaires) mais le plus souvent protocolée normale

• EFR : quand possibles (Résistances dès 2 ans ½ et Spirométrie dès 5 
ans ½) : normales 

• Diagnostic  souvent « clinique »  mais mieux si BAL



-

Bronchite bactérienne prolongée

(Protracted bacterial bronchitis)

• Dysfonctionnement immunitaire ?

– Inflammation neutrophile IL-8

– Réduction de l’expression de TLR-4 (Toll like receptor 4)
et de TAC1(Tachykinin Precursor 1)
(substance P – défensine)

– Surexpression de CXCR1 (récepteur de l’IL8), de la
métalloprotéinase 9, de TLR-2 (Toll like receptor 2)

(Grissell, Pediatr Pulmonol 2007 ; Donnelly, Thorax 2007 ; Marchant,
Chest 2006 ; Marchant, Pediatr Pulmonol 2008)

– Éventuellement transitoire après une virose
(Didierlaurent, J Exp Med 2008.)



Algorythme de traitement de la bronchite bactérienne 
prolongée : 2 situations (consensus européen et  australien)

• « nouveau patient » (treatment
naive)

• Co-amoxiclav per os 2 semaines 
(après prélèvement(s) si possible) -
2 semaines supplémentaires si la 
toux n’a pas complètement disparu

• Si récidive(s) ou non amélioration: 
colonne 2 

• patient déjà traité par généraliste, 
pédiatre, pneumopédiatre …

• Test sueur, bilan immunitaire… et 
discuter bronchoscopie avec LBA  
pour 4 semaines d’antibiothérapie 
« ciblée » (systémique au départ ?)

• Considérer azythromycine 10 
mgr/kg 3 j/sem. et kiné entretien 
(après plus de 3 récidives/an) 



Bronchite bactérienne prolongée : aspiration endobronchique versus LBA ? 

Protracted bacterial bronchitis : bronchial aspirate versus bronchoalveolar 
lavage findings : a single-center retrospectice study 
Stijn Verhulst et al 2019 BMJ Paediatrics Open

• Etude rétrospective sur 133 bronchoscopies pour suspicion de BBP

• Age médian des patients : 3 ans

• Chez 70 patients, données aspiration et LBA disponibles

• Si uniquement aspiration : 7 patients surtraités (10 %), 6 patients 
soustraités (6 %) et 3 patients : traitement différent (4 %)

• Ccl : LBA utile pour diagnostic de BBP                                                 



Lavage bronchoalvéolaire
• Technique

➢1 ml/kg, 3 X, sérum physiologique tiède , LM (ou lobe le + atteint) 

• Valeurs normales

1° passage (aliquot) 2°-3° aliquots

Cellularité 60.000 (45-90) cell/ml 155.000 (75-250) cell/ml

Macrophages 90.5 (84.2-97.2)% 91 (84.2-94)%

Lymphocytes 3 (0.9-6.7)% 7.5 (4.7-12.8)%

Neutrophiles 3 (1.3-8.7)% 1.7 (0.6-3.5)%

Eosinophiles 0 (0.0-0.2)% 0.2 (0.0-0.3)%
Sous-populations lymphocytaires: CD3: 81%; CD4: 27%; 

CD8: 45%;CD4/CD8: 0.6 (0.4-1); CD19: 5%

Bronchoalveolar lavage cellularity in healthy children.  Riedler J et al.

Am J Respir Crit Care Med 1995;152:163-6



Bronchite bactérienne prolongée : données de la bronchoscopie

ERS Statement 2016 A.Kantar et al.

• Inspection : inflammation muqueuses, sécrétions purulentes, 
trachéo-bronchomalacie (1aire ou 2aire)

• LBA : cellularité : 188 à 426000 cell/ml, inflammation PMN 25,5 à 44 
%, taux IL 8 augmenté = alvéolite neutrophilique

• Bactériologie : HI 28 à 58 %,Strepto.pneumoniae 13-58 %,Moxarella
catarhalis 17-59 %,(Stap.doré 6-22 %) au taux sup.104 Cfu/ml

• Co-infection virale (adenovirus) surtout si HI  



Bronchite bactérienne prolongée : 2 semaines versus 4 semaines
d’antibiotiques ?

Duration of amoxicillin-clavulanate for protracted bacterial bronchitis 
in children : a multi-center, double blind, randomized controlled trial
Tom Ruffles….Anne Chang 2021 The Lancet Respiratory Medicine

• 106 enfants suspects BBP -4 hôpitaux australiens

• Age médian : 2,2 ans 

• 54 traités 2 semaines et 52 en  4 semaines 

• Ccl : petit avantage 4 semaines sur amélioration-disparition de la toux 
mais surtout sur période sans toux : à 6 mois , 74 % de récidive dans 
le groupe 2 semaines versus 53 % dans le groupe 4 semaines 



Facteurs de risque ?

• Fréquentation de la collectivité ?

• Trachéo-bronchomalacie ?

• Sexe masculin ?

• Biofilm ?

• Co-infection HI surtout par adenovirus ?



Bronchite bactérienne prolongée : le biofilm ?

Prevalence and subtyping of biofilms present in bronchoalveolar lavage from 
children with protracted bacterial bronchitis or non-cystic fibrosis 
bronchiectasis : a cross-sectional study 2022 R.March…..A.Chang Lancet 
Microbe

• Présence biofilm dépend phénotype de la bactérie entraînant une réponse très variable 
au traitement et une survie à long terme malgré un environnement hostile (antibiotiques 
moins efficaces)

• 69 enfants de Brisbane avec BBP et 75 de Darwin avec bronchiectasies

• 2 sous-types de biofilm : un sans relation avec les cellules épithéliales squameuses (non 
SEC biofilm) = origine VRI = évolution vers suppuration bronchopulmonaire chronique ( 
25 avec BBP -36 % et 31 avec bronchiectasies -41 %)  et un en relation avec les cellules 
épithéliales squameuses (SEC biofilm) = origine VRS = évolution vers DDB (16 avec BBP -
23 % et 32 avec bronchiectasies 42 %)

• Ccl : « intervention(s) » ? ciblant les VRS pour améliorer l’évolution et le  pronostic  ?? 
Antibiothérapie anti-biofilm ?



Chang et al. Pediatric Pulmonology 2008, 43:519-31

Bronchite bactérienne
chronique Suppuration broncho-

pulmonaire chronique
Dilatation des

bronches avérée



Bronchite bactérienne prolongée : evolution vers DDB : mythe ou réalité ?

Protracted bacterial bronchitis is a precursor for bronchiectasis  in children : 
myth or maxim ? Anne Chang et Julie Marchant 2019 Breathe

• Toux chronique prolongée non traitée associée à inflammation neutrophile = 
évolution vers DDB ?

• Lien entre BBP et DDB = adage…

• 1ere visite : clinique idem (sauf si maladie(s) sous jacente(s))

• Récidive = facteur de risque (survient jusque dans 75 % des cas …à investiguer si 
plus de 3 récidives/an)

• Microbiologie similaire

• Adenovirus aussi détecté dans DDB

• Trachéobronchomalacie co-existe dans les 2 conditions

• LBA : résultats similaires 

• CCl : études longitudinales nécessaires



Conclusions

• Diagnostic vraisemblablement sous-estimé … (jusquà 40 %...)

• Y penser devant toux grasse chronique chez enfant de moins de 5 ans 

• Diagnostic alternatif exclu (mais parfois co-diagnostic)

• Traitement « empirique » antibiotique plus « facile » ?

• Evolution vers DDB possible 
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DYSPLASIE BRONCHO-
PULMONAIRE MODÉRÉE À 

SÉVÈRE 
Oxygène ou ventilation à 

domicile ?

Prof. Aline Vuckovic
Pédiatre – Néonatologiste

Service de Néonatalogie – Périnatalogie
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HISTORIQUE – « FROM OLD TO NEW »

Surfactant 
exogène

Corticostéroïdes
anténatals

Ventilation
moins agressive

Stratégies 
nutritionnelles

Recommandations 
européennes 
2007 à 2022

Intubation à la naissance, 
FiO2 100% à CPAP à la 
naissance, FiO2 < 30%

Surfactant prophylactique 
à « Rescue » 

Ventilation invasive 
à non-invasive

Cible de SpO2
85–92% à 90–95%

1970 1980    2010       20201970 1980    1990 2000

« New » DBP« Old » DBP

De Paepe M. Respir Med 2016.
Sweet D. Neonatalogy 2007, 2010, 2013, 2016, 2019, 2022.
Doyle LW. NEJM 2017.



22 avril 2023 – GBPF – Oxygène ou VNI à domicile dans la dysplasie broncho-pulmonaire ?

HISTORIQUE – « FROM OLD TO NEW »

Gilfillan. BMJ 2021.

Diverses définitions cliniques
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ÉVOLUTION ÉPIDÉMIOLOGIQUE

Regin Y. Europ J Pediatr 2020.
museum.aarc.org

1970 1980    2010       20201970 1980    1990 2000
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PHYSIOPATHOLOGIE ET PHÉNOTYPES

INFLAMMATION 
PRÉ-/POST-NATALE, 

SUSCEPTIBILITÉ 
GÉNÉTIQUE

PRÉMATURITÉ

24 3416 semaines 40 semaines

ALVÉOLAIRESACCULAIRECANALICULAIRE

Thébaud B. Nat Rev Dis Primers 2019; Tracy C. Pediatr Allergy Immunol Pulmonol 2020.

PHÉNOTYPES variables selon le 
degré d’atteinte des voies 

aériennes, du parenchyme et 
des vaisseaux (HTAP)
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SITUATIONS APRÈS 36 SEMAINES

thecrazyoutdoormama.com
thebpdcollaborative.org

IMAGES IDÉALISÉES
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SITUATIONS APRÈS 36 SEMAINES

Connors J. Curr Pediatr Rep 2019; Lagatta J. J Pediatr 2012.

DANS LA RÉALITÉ
à Oxygène à domicile jusqu’à 16% des prématurés < 32 semaines (USA) 



22 avril 2023 – GBPF – Oxygène ou VNI à domicile dans la dysplasie broncho-pulmonaire ?

SITUATIONS APRÈS 36 SEMAINES

DANS LA RÉALITÉ
à Trachéostomie réservée aux cas les plus sévères

Guaman MC. J Perinatol 2021.
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RETOUR À DOMICILE – OBJECTIFS

- Prévenir l’hypoxémie durant 
l’alimentation et le sommeil

- Soutenir le développement 
neurocognitif

- Obtenir une croissance staturo-
pondérale satisfaisante 

- Favoriser le lien parents-enfant dans un 
environnement plus approprié

- (Réduire les coûts liés au séjour 
hospitalier)

SOINS À
DOMICILE

Amélioration de 
la survie

Avancées
technologiques

Family-centered 
care

Coûts intra-
hospitaliers

élevés
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RETOUR À DOMICILE – ÉLIGIBILITÉ

Anderson C. Mo Med 2019.

Pas de signes 
de travail 

respiratoire 
majoré

SpO2 stable 
(> 92% et 
<5% du 

temps < 90%)

Aspects 
financiers
Mutuelle

Prise 
pondérale 
20g/jour

Vaccinations 
& 

immunisation

Parents 
comme 

partenaires 
de soins

Absence de 
syndrome 

brady-
apnéique

Domicile 
adéquat

Suivi 
multidisciplinaire 
de la sortie à 
l’âge adulte

Évaluation par 
polysomnographie 

(détection 
d’hypoxémie et/ou 

hypercapnie 
intermittentes)
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OXYGÈNE À DOMICILE

Études de suivi rétrospectif/prospectif (max. 20 
patients) :
- Croissance pondérale satisfaisante
- Réduction des signes d’hypertension artérielle 

pulmonaire lors du suivi
- Diminution des apnées centrales liées à la 

prématurité

BÉNÉFICES HISTORIQUEMENT ÉTABLIS

Groothuis JR. Am J Dis Child 1987; Abman SH. Pediatrics 1985.
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Variations entre praticiens/centres :
- Critères de SpO2 minimale avant mise sous 

oxygène entre 84-96% 
- Oxygène à domicile aussi prescrit en cas de 

croissance médiocre et/ou tachypnée en 
l’absence d’hypoxémie

OXYGÈNE À DOMICILE

VARIATIONS
à Dans la prescription des praticiens

117 centres aux USA (Lagatta J. J Pediatr 2012)
Ellsbury J Perinatol 2004; Lagatta J. J Pediatr 2012
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OXYGÈNE À DOMICILE

.

VARIATIONS 
à Dans les recommandations
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OXYGÈNE À DOMICILE

VARIATIONS
à Dans les recommandations
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OXYGÈNE À DOMICILE

BÉNÉFICES DANS LA LITTÉRATURE RÉCENTE
à Oxygène à domicile : safe et efficace ?

~ 1000 patients DBP avec vs. sans oxygène à domicile (score propension 1:1)
- Discret effet sur la prise pondérale
- Plus d’hospitalisations pour cause respiratoire
- Pas d’amélioration neurodéveloppementale
- Plus de ressources et coûts liés aux soins de santé (trachéostomie, 

soins à domicile, sonde d’alimentation)
DeMauro SB. Pediatrics 2019; Clark RH. Pediatrics 2019.
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POURQUOI Y PENSER ?
à Soutenir la croissance pulmonaire par CPAP 
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POURQUOI Y PENSER ?
à Soutenir la croissance pulmonaire par CPAP 
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VENTILATION NON-INVASIVE

POURQUOI Y PENSER ?
à Hypercapnie chez la majorité des DBP
à Soutenir les échanges gazeux et maintenir l’ouverture des voies aériennes par CPAP
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VENTILATION NON-INVASIVE

VENTILATION NON-INVASIVE À DOMICILE CHEZ LE NOUVEAU-NÉ

60 études chez les nourrissons (alternative à la trachéostomie) :
- Amélioration des paramètres respiratoires en cas d’anomalies des voies aériennes

(Pierre-Robin, apnées obstructives)
- Amélioration de la survie dans les pathologies neuromusculaires
- Très peu de données chez les nouveau-nés et nourrissons de moins de 3 mois

Leboulanger N. Pediatrics 2010.
Harrington C. J Appl Physiol 2003.
Gregoretti C. Pediatrics 2013.
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VENTILATION NON-INVASIVE

ET DANS LA DYSPLASIE BRONCHO-PULMONAIRE?
à Données limitées à des rapports de cas
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VENTILATION NON-INVASIVE

EXPÉRIENCE À L’HUDERF (2007-2018)
à27 nouveau-nés

Non-NICU patients

Lung hypoplasia (n = 4)

Chest wall anomaly (n = 1)

Airway anomaly (n = 4)

Abnormal central control of breathing (n = 1)

Bronchopulmonary dysplasia (n = 17)
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VENTILATION NON-INVASIVE

EXPÉRIENCE À L’HUDERF
à Amélioration des paramètres diurnes
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VENTILATION NON-INVASIVE

EXPÉRIENCE À L’HUDERF
àAmélioration des 

paramètres nocturnes
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VENTILATION NON-INVASIVE

EXPÉRIENCE À L’HUDERF à Évolution la 1ère année après la sortie

< 14 days
40%

14-28 days
30%

> 28 days
30%

ADAPTATION TO HOME VENTILATOR

Absence of health insurance (n = 1)

Unavailable beds in long-term care facilities (n = 3)

Inappropriate home environment (n = 1)

ADAPTATION TO 
HOME VENTILATOR

- Sortie à domicile avec VNI pour le sommeil uniquement
- 2 circuits endommagés; 1 cas de déformation faciale (> 12 h / jour)
- Compliance variable à l’usage
- Pas de décès liés à l’équipement, pas de trachéostomie
- 50% de nourrissons réhospitalisés pour infection respiratoire sans

majoration de leur support actuel

< 4 hours/
day
46%

4-8 hours/
day
36%> 8 

hours/
day
18%

ADHERENCE TO HOME VENTILATORCOMPLIANCE TO HNIV
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CONCLUSIONS

OXYGÈNE À DOMICILE VENTILATION NON-INVASIVE À DOMICILE

Administration continue (via concentrateur) Possibilité d’administration discontinue (sommeil) 
sans suppléments en O2

Durée moyenne d’usage : 10 mois
Compliance plutôt bonne

Durée moyenne ? 
Compliance variable

Bénéfices immédiats sur la SpO2
Bénéfices limités à court terme sur la croissance 
Effets secondaires à long terme discutés

Bénéfices à court terme (pCO2, SpO2, apnées, 
rythme respiratoire)
Bénéfices à long terme non rapportés

Recommandations pour le sevrage (pas EBM) Sevrage guidé par polysomnographie

Matériel à usage pédiatrique Ventilateurs validés pour enfants > 10kg

Impact sur la croissance pulmonaire? Possible stimulation de la croissance pulmonaire

Littérature basée sur des niveaux de preuve (très) faibles (difficultés d’établir un RCT multicentrique, 
considérations éthiques relatives à la population contrôle)
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