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RESUME EN FRANCAIS 

(296 mots) 

L’incidence du syndrome d’apnée obstructif du sommeil SAOS de l’enfant est importante. Trois 

catégories de SAOS sont à distinguer : I) enfant avec hypertrophie adénoamygdalienne II) enfant 

et adolescent en surpoids III) enfant avec pathologie génétique ou neuromusculaire. 

Malgré des progrès ces dernières années sur le plan physiopathogénique, diagnostique et 

thérapeutique, le diagnostic et la mise en route des thérapeutiques sont encore trop tardifs, ce 

qui impacte la morbidité. Les objectifs du travail de thèse étaient : 1) de s’appuyer sur des 

études cliniques avec analyse complète du sommeil en polysomnographie afin de mieux 

comprendre les mécanismes physiopathogéniques et optimiser les stratégies diagnostiques et 

thérapeutiques du SAOS de l’enfant 2) de participer à l’harmonisation de la prise en charge 

multidisciplinaire du SAOS de l’enfant et de l’adolescent. Nous avons évalué l’impact du 

décubitus ventral sur le sommeil et la respiration chez les nourrissons avec séquence de Pierre 

Robin SPR (type III). Le décubitus ventral permet d’améliorer largement la qualité du sommeil 

mais corrige insuffisamment les évènements obstructifs. Ensuite, nous avons comparé la 

mesure des évènements obstructifs entre polygraphie PV et polysomnographie PSG en unité du 

sommeil chez les nourrissons avec SPR. La PV en unité du sommeil constitue une alternative de 

qualité à la PSG. Chez l’enfant avec suspicion de SAOS, nous avons évalué la faisabilité de la PSG 

ambulatoire qui s’avère faisable et interprétable. Actuellement, nous menons une étude 

multicentrique sur l’implication de la dysfonction du tronc cérébral dans la physiopathogénie 

de la SPR dont les résultats devraient permettent d’améliorer la prise en charge de ces patients. 

En parallèle des études cliniques, nous avons participé à la proposition de recommandations de 

prise en charge du SAOS chez l’adolescent. Nous avons publié une synthèse des 

recommandations de prise en charge du SAOS chez l’enfant et l’adolescent.  

 

Mots-clés syndrome d’apnée obstructive du sommeil, enfant, polysomnographie, 

physiopathogénie, séquence de Pierre Robin, tronc cérébral 
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RESUME EN ANGLAIS 

(264 words) 

The incidence of Obstructive Sleep Apnea Syndrome OSAS in child is significant. Three 

categories of OSAS have to be distinguished: 1) child with adeno-tonsillary hypertrophy 2) obese 

child and obese adolescent 3) child with genetic or neuromuscular pathology. Despite progress 

in recent years in terms of pathophysiology, diagnosis and initiation of therapy are still too late, 

which has an impact on morbidity. The aims of the work were: 1) to conduct clinical studies with 

complete sleep analysis in polysomnography PSG in order to better understand the 

physiopatogenic mechanisms and optimize the diagnostic and therapeutic strategies of OSAS in 

child 2) to participate in harmonization of OSAS multidisciplinary management in child and 

adolescents. We assessed the impact of prone sleep position and breathing in infants with Pierre 

Robin Sequence PRS (type III). Prone sleep position can greatly improve the quality of sleep but 

lead to an incomplete correction of OSAS. Next, we compared the measurement of obstructive 

events between polygraphy PV and PSG in sleep units in infants with PRS. PV in sleep unit is an 

interesting alternative to PSG for OSAS evaluation in PRS infants. In child with suspicion of OSAS, 

we assessed the feasibility of ambulatory PSG which has been shown to be feasible and 

interpretable. Currently, we are conducting a multicenter study on the involvement of 

brainstem dysfunction in the pathophysiology of PRS, which should improve the management 

of these patients. In parallel, we participated in the proposal of recommendations for the 

management of OSAS in adolescents. We published a summary of recommendations for the 

management of OSAS in child and adolescents.  

 

Key words: obstructive sleep apnea syndrome, child, polysomnography, physiopathogeny, 

Pierre Robin Sequence, brain stem dysfunction.   
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PREAMBULE 

Les troubles respiratoires obstructifs du sommeil de l’enfant TROS regroupe le syndrome 

d’apnée obstructive du sommeil SAOS et le syndrome d’apnée central du sommeil SACS. Il s’agit 

d’un véritable enjeu de santé publique par son incidence élevée et sa comorbidité. Ce travail de 

thèse se concentrera sur le SAOS, ses modalités diagnostiques et thérapeutiques puis 

s’orientera sur l’implication de la dysfonction du tronc cérébral dans la séquence de Pierre Robin 

SPR, modèle d’étude du SAOS et du SAC dans ce projet. 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

LIENS D’INTERET 
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1 INTRODUCTION  
 
L’incidence des TROS chez l’enfant se situe entre 1 et 4% (1). La classification des troubles du 

sommeil parmi lesquels se trouvent les TROS est présentée dans le tableau 1 (2). Les TROS, qui 

sont constitués du ronflement primaire, du syndrome d’apnée obstructive du sommeil SAOS, 

du syndrome de haute résistance des voies aériennes SHRVAS, de l’hypoventilation alvéolaire 

obstructive sont d’origine multifactorielle : hypertrophie des tissus mous pharyngés, étroitesse 

des voies aériennes osseuses, atteinte du tonus musculaire ou à une combinaison de ces 

facteurs (3). Les TROS feront l’objet d’un sous-chapitre spécifique. Les symptômes et les signes 

cliniques diurnes et nocturnes sont directement en rapport avec l’obstruction des voies 

aériennes supérieures VAS ou avec la mauvaise qualité de sommeil (4). Les pathologies à 

l’origine des TROS de l’enfant sont diverses : obésité, anomalies laryngées et malformations 

ORL, malformations cranio-faciales, syndromes génétiques dont la Séquence de Pierre Robin 

SPR, maladies métaboliques, maladies neuromusculaires et pulmonaires. Parmi les patients 

avec SAOS, sont distingués 3 groupes : SAOS type I (enfant avec hypertrophie adéno-

amygdalienne HAA), SAOS type II (enfant obèse), SAOS type III (comorbidités : pathologies 

neuromusculaires, génétiques, crâniofaciales) (1).Ces étiologies différent en fonction de l’âge : 

plus d’hypertrophie adénoïdienne chez l’enfant de moins de  7 ans, plus d’obésité par la suite. 

Tous ces patients relèvent d’une prise en charge multidisciplinaire (ORL, orthodontiste, 

kinésithérapie maxillo-faciale, pneumologue, chirurgie maxillo-faciale) précoce afin d’instituer 

les traitements multifactoriels ciblés et d’éviter les conséquences neurocognitives, 

cardiovasculaires et sur la croissance (5) (6) . Les méthodes diagnostics, les conséquences et la 

prise en charge thérapeutique diffèrent entre le nourrisson, l’enfant et l’adolescent. Améliorer 

le dépistage précoce, accélérer le diagnostic et optimiser la prise en charge multidisciplinaire 

constituent les enjeux actuels de la prise en charge des TROS de l’enfant (7). Parmi les troubles 

respiratoires pendant le sommeil, le syndrome d’apnée centrale SAC se distingue. Il peut être 

observé chez le nouveau-né à terme, le nourrisson et l’enfant. Le nouveau-né prématuré est 

plus à risque de présenter un SAC dû à l’instabilité du contrôle respiratoire et à l’immaturité des 

chémorécepteurs périphériques (8). La physiopathologie du SAC chez l’enfant doit encore être 

investiguée. Il peut être du soit à un phénomène d’hyperventilation ou d’hypoventilation (9). La 

malformation d’Arnold-Chiari entraînant une compression du tronc cérébral, les cardiopathies, 

le syndrome de Prader-Willi peuvent également être à l’origine d’un SAC. La prise en charge 
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dépendra de l’étiologie (chirurgie de décompression, traitement de la cardiopathie, caféine, 

oxygénothérapie ou tolérance si immaturité) (10). Le SAC fera l’objet d’un sous-chapitre 

spécifique. 

Afin d’optimiser la prise en charge de ces patients, il est nécessaire de bien comprendre les 

spécificités physiologiques respiratoires de l’enfant qui concourent à la prédisposition des TROS 

mais aussi aux troubles respiratoires centraux du sommeil.  

Parmi les patients atteints de TROS, une attention particulière a été porté dans ce travail sur un 

sous-groupe de patients avec SAOS de type III, nourrissons avec Séquence de Pierre Robin SPR. 

L’incidence de la séquence est de 1/10000 naissances en France (11). Malgré de récents progrès, 

la physiopathogénie de la SPR reste peu claire et la prise en charge de ces patients n’est pas 

consensuelle. Plusieurs revues de la littérature ont été publiées ces dernières années soulignant 

la nécessité d’une prise en charge consensuelle (12) (13) . La définition, le diagnostic et la prise 

en charge de ces patients sont présentés avant de discuter l’hypothèse physiopathogénique de 

la SPR qui fera l’objet d’une étude spécifique.  

 

Tableau 1. Classification internationale des troubles du sommeil tirée de l’AASM 2014 (2) 

 
Classification internationale des troubles du sommeil 

 
Troubles du sommeil proprement dit Insomnies 

Hypersomnies 
Troubles du rythme circadien 

Troubles respiratoires pendant le 
sommeil 

Syndrome d’apnées obstructives du sommeil SAOS 
Syndrome d’apnées centrales du sommeil SACS 
Syndrome de haute résistance des voies aériennes 
supérieures SHRVAS 
Syndrome d’hypoventilation alvéolaire HVA 

Troubles moteurs liés au sommeil Syndrome des jambes sans repos 
Syndrome des mouvements périodiques du 
sommeil 
Crampes, bruxisme 

Parasomnies En REM 
En non REM 
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1.1 SAOS 
 
Les TROS ont pour origine une réduction anatomique ou fonctionnelle des VAS pendant le 

sommeil. Ils sont caractérisés par un ronflement ou une augmentation des efforts respiratoires 

dus à une augmentation des résistances au niveau des VAS et de la compliance pharyngée. Selon 

la gravité de l’obstruction des VAS et de ses conséquences sur la respiration, les TROS se 

déclinent en 4 entités : 1) le ronflement primaire 2) le SHRVAS conduisant à une augmentation 

des efforts respiratoires et à une fragmentation du sommeil 3) le syndrome d’hypoventilation 

obstructive défini par une hypercapnie avec un taux de dioxyde de carbone (CO2) supérieur à 50 

mmHg pendant plus de 25% du temps total de sommeil 4) le SAOS caractérisé par la présence 

d’épisodes récurrents d’obstruction complète (apnées obstructives) ou partielle (hypopnées 

obstructives, apnées mixtes) des VAS interrompant  la ventilation et le déroulement normal du 

sommeil (2). Les TROS sont des troubles du sommeil fréquents chez l’enfant, avec un pic de la 

prévalence autour de 3% entre 3 et 8 ans, correspondant à une période de croissance adéno-

amygdalienne avec faible croissance osseuse concomitante (1) (3) (13). Trois populations 

d’enfant avec SAOS sont à distinguer: 1) type 1 : les enfants jeunes moins de 7 ans, non obèses, 

sans comorbidité associée, présentant un obstacle ORL, généralement une hypertrophie des 

amygdales souvent associée à une hypertrophie des végétations et présentant souvent des 

troubles de l’attention avec hyperactivité 2) type 2 : les enfants plus âgés, obèses, souvent sans 

HAA importante présentant une somnolence diurne excessive et des troubles psychologiques 

ainsi que des complications cardio-vasculaires et métaboliques 3) type 3 : les enfants atteints 

d’une pathologie malformative cranio-faciale, d’une maladie neuromusculaire, d’une maladie 

génétique , etc. Mais d’autres facteurs peuvent aussi intervenir comme les antécédents 

familiaux de SAOS, la prématurité, l’asthme etc. Sous l’égide de la Société Française de 

Recherche et de Médecine du sommeil SFRMS, des groupes d’experts français ont réalisé en 

Juin 2015 un état des lieux sur (I) les critères cliniques du SAOS de l’enfant sans comorbidité 

entre 3 et 8 ans (14), (II) sur la place de la polysomnographie PSG et de la polygraphie PV dans 

le diagnostic du SAOS chez l’enfant et chez l’adolescent ainsi que sur leur prise en charge (15). 
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1.1.1 Spécificités du SAOS de l’enfant (2 à 11 ans) 

1.1.1.1 Diagnostic 
Anamnèse et examen clinique 

Actuellement, l’enregistrement nocturne dans le diagnostic des TROS par poly(somno)graphie 

constitue le gold standard mais l’évaluation clinique reste une étape essentielle. Le dépistage 

du SAOS repose sur des éléments d’interrogatoire (enfant, parents, fratrie) et des éléments 

cliniques d’orientation (14). Les critères cliniques et polysomnographiques des troubles 

respiratoires du sommeil de l’enfant ont été publiés par l’American Academy of Sleep Medicine 

AASM en 2014 (2). Les signes nocturnes de la triade évocatrice de SAOS (ronflements, 

respiration laborieuse, irrégularités respiratoires ou apnées) sont à rechercher (3). Toutefois, le 

ronflement n’est pas pathognomonique du SAOS et pour être indicatif, les ronflements doivent 

être présent au moins 3 nuits par semaine. Les autres signes nocturnes sont une position en 

hyper extension du cou, une agitation, une hypersudation franche et diffuse, une respiration 

buccale, une énurésie, des céphalées matinales par rétention du CO2. Les signes diurnes sont le 

reflet de la fragmentation du sommeil : fatigue matinale, somnolence diurne, agitation diurne 

avec hyperactivité motrice, trouble de l’attention, autres troubles cognitifs avec répercussions 

sur les apprentissages (16), forte irritabilité et infléchissement de la croissance staturo-

pondérale (6). 

L’examen clinique doit être complet, incluant notamment la recherche de comorbidités. Il 

comprend l’évaluation des 2 critères principaux que sont le degré de l’hypertrophie des 

amygdales avec évaluation des scores de Friedmann (figure 1) et Mallampati (figure 2) et le degré 

d’obstruction nasale. L’évaluation de la taille et du volume de la langue est également nécessaire. 

L’obstruction nasale de l’enfant est évaluée indirectement par le médecin non ORL : déviation de 

cloison, turgescence des cornets, hypertrophie basale du septum, asymétrie des orifices 

narinaires, pincement inspiratoire des ailes du nez et à l’anamnèse sur la présence d’une rhinite 

chronique. Le médecin ORL est le seul à pouvoir évaluer directement l’obstruction via la 

nasofibroscopie aussi bien au niveau nasal qu’au niveau pharyngé, l’hypertrophie des tissus 

lymphoïdes en particulier les amygdales linguales ne pouvant être appréciées qu’avec cet 

examen. Cet examen peut être fait sous anesthésie (Drug-induced sleep endoscopy DISE) dans 

les cas complexes ou résistant à la prise en charge afin de localiser le site obstructif pouvant être 

visible uniquement au sommeil. La respiration buccale est évaluée par la présence d’une 

sécheresse labiale, d’une mauvaise occlusion labiale au repos et caractérisée par une langue en 
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position antérieure et basse au repos alors que la pointe devrait être en haut, en arrière des 

papilles retro-incisives (17). Une déglutition primaire et des fausses routes sont fréquemment 

observées. Les modifications maxillo-faciales associées à la respiration buccale sont à rechercher 

: face longue, faciès adénoïdien, palais ogival, malposition linguale, rétrognathie mandibulaire, 

modification de l’articulé dentaire et constitue ainsi une aide au dépistage du SAOS (18). La 

morphologie faciale est évaluée avec appréciation de la symétrie, de l’équilibre au niveau des 

trois étages (massif facial supérieur, moyen et inférieur), de l’harmonie générale et de la forme 

du profil (figure 3). 

 

 

 

 

 
Figure 1. Détermination du volume amygdalien 

Les 5 grades de Friedman sont : 

- Grade 0 : la luette et les piliers de la loge amygdalienne sont visibles 

- Grade 1 : les amygdales sont cachées dans la loge 

- Grade 2 : les amygdales dépassent la loge 

- Grade 3 : les amygdales dépassent largement la loge sans passer le milieu 

- Grade 4 : les amygdales sont jointives au niveau de la luette 
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Figure 2. Score de Mallampati modifié (à évaluer sans abaisse-langue) 

Les 4 classes de Mallampati sont : 

• Classe 1 : la luette et les loges amygdaliennes sont visibles 

• Classe 2 : la luette est partiellement visible 

• Classe 3 : le palais membraneux est visible 

• Classe 4 : seul le palais osseux est visible 

 

 

 

 

 
Figure 3 : Evaluation des 3 étages du massif facial, de face et de profil 
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Explorations du sommeil 

Les signes cliniques et l’examen physique sont indispensables mais ne permettent pas de poser 

avec certitude le diagnostic de SAOS. Seuls les examens d’enregistrements nocturnes 

permettent le diagnostic et l’évaluation de la sévérité du SAOS. Ces examens sont pluriels et 

sont classées en 4 types par l’AASM (19):  

- Type 1, PSG en laboratoire (paramètres du sommeil et de la respiration, avec surveillance 

technique,  

- Type 2, PSG réalisée en ambulatoire (sans surveillance technique),  

- Type 3, PV sans surveillance technique (minimum de 4 dérivations essentiellement 

respiratoires),  

- Type 4 enregistre 1 ou 2 paramètres dont l’oxymétrie est le plus habituel.  

Les recommandations de l’AASM sont de tenir compte pour le diagnostic du SAOS chez l’enfant, 

des données cliniques et de la PSG (20).  

La nécessité de cet examen doit être pondérée (15).   

L’enregistrement par PSG en laboratoire est l’examen de référence. Il permet de confirmer le 

diagnostic de SAOS, de quantifier la fréquence et la sévérité des évènements ventilatoires 

enregistrés ainsi que leurs répercussions sur la saturation artérielle en oxygène SaO2, la pression 

transcutanée en dioxyde de carbone PtcCO2 et la micro fragmentation du sommeil.  

Les définitions des évènements respiratoires ont été revu par l’AASM en 2007, 2012 et 2014 (21). 

Un événement respiratoire correspond à l’absence de débit sur une période d’au moins 2 cycles 

respiratoires. En présence d’efforts respiratoires, une apnée obstructive est définie par la 

diminution de l’amplitude du flux naso-buccal égale ou supérieur à 90%. Une hypopnée 

obstructive est retenue lorsqu’il existe une diminution de l’amplitude du flux naso-buccal égale 

ou supérieure à 30% associée à un micro-éveil, un éveil ou une chute de la saturation supérieure 

ou égale à 3%. Une apnée centrale est retenue s’il n’y a pas d’efforts respiratoires pendant toute 

la durée de l’évènement et si un des critères suivants est présent : 1) l’évènement dure 20 

secondes (sec) ou plus, 2) l’évènement correspond à l’absence d’au moins 2 cycles respiratoires 

et il est associé à un micro-éveil, un éveil ou à une chute de la saturation de 3% ou plus, et pour 

le nourrisson moins de 1 an, d’une bradycardie de moins de 50 battements par minute bpm 

pendant 5 sec ou d’une bradycardie de moins de 60 bpm pendant plus de 15 sec (figure 4). La 

distinction entre les évènements respiratoires obstructifs et les évènements centraux est 

nécessaire. En effet, l’enfant présente d’une manière physiologique beaucoup plus 
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d’évènements respiratoires centraux que l’adulte (10) (8). Enfin, l’AASM recommande le codage 

de l’hypoventilation chez l’enfant.  Une hypoventilation est retenue chez l’enfant quand plus de 

25% du temps total de sommeil est passé avec un taux de CO2 supérieur à 50 mm Hg mesuré 

par la PtcCO2 ou la pression partielle de fin d’expiration en dioxyde de carbone PetC02 (21). La 

fragmentation du sommeil est évaluée grâce aux micro-éveils. Un micro-éveil est retenu s’il 

existe une modification brutale des fréquences électro-encéphalographique EEG qui dure au 

moins 3 sec et qui est précédée d’une phase d’au moins 10 sec de sommeil stable, incluant des 

fréquences alpha, thêta ou des fréquences > 16 Hertz Hz (à l’exclusion des fuseaux de sommeil).  

Au vu des difficultés d’accès aux enregistrements polysomnographiques, la Haute autorité de 

santé HAS en mai 2012 a précisé les indications de ces enregistrements chez les enfants ayant 

des signes cliniques de TROS (22). Un dépistage systématique du SAOS peut être réalisé dans le 

SAOS de type 3. En cas de suspicion de SAOS de type 1 et 2, il est requis d’obtenir l’avis d’un 

spécialiste ORL qui décidera ou non de l’opportunité d’une adéno-amygdalectomie AA. Les 

indications des enregistrements du sommeil dans les TROS sont synthétisées dans le tableau 2. 

La PV peut être utile si elle est réalisée par des experts compétents dans le sommeil de l’enfant. 

Par contre, la PSG est indispensable pour la mise en route et l’évaluation de toute autre prise 

en charge du SAOS (Pression positive continue PPC, orthèse, orthodontie, chirurgie autre que 

l’AA) ou pour tous les autres troubles du sommeil (hypersomnie, parasomnies). La PSG en 

laboratoire constitue l’examen de référence mais son accessibilité reste limitée. En alternative, 

la PSG peut être réalisée à domicile. Elle constitue une alternative intéressante puisque l’analyse 

des stades de sommeil et des micro-éveils permet un codage fiable des perturbations 

ventilatoires et surtout de leurs répercussions sur le sommeil (23) (24) (25). La faisabilité semble 

bonne en particulier lorsqu’elle est proposée à des enfants de plus de 5 ans et si elle est mise 

en place par du personnel qualifié. La PV constitue une seconde possibilité d’exploration du 

SAOS. Son intérêt a fait l’objet d’une revue (15). Comme pour la PSG ambulatoire, la principale 

difficulté en PV provient de la perte de signaux qui peut limiter le temps total d’enregistrement 

de bonne qualité pour l’établissement du diagnostic et de la sévérité du TROS. Pour certains 

auteurs (26) (27), les PV sont interprétables dès lors qu’elles durent plus de 4 heures h ou qu’elles 

cumulent 4h de signaux sans artéfacts. Toutefois, la PV présente certaines limites. L’absence de 

critères permettant une analyse des états de vigilance se répercute sur les résultats de la PV. Les 

paramètres respiratoires (Index d’apnées hypopnées obstructive IAOH, index de désaturations, 

taux de CO2) sont calculés sur le temps d’enregistrement et non sur la durée du sommeil, il est 
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donc difficile de les comparer aux index apportés par les PSG. Par ailleurs, la PV sous-estime la 

détection des hypopnées et des limitations de débit, puisque le codage des micro-éveils 

corticaux requiert l’enregistrement du sommeil (28) (29). D’autre part, il est difficile de se fier à 

des enregistrements validés sur 4h alors que l’enfant dort au moins 10 heures par nuit. Le groupe 

d’expert (15) propose un organigramme du diagnostic poly(somno)graphique du SAOS de 

l’enfant (figure 5). 

Au total, le diagnostic repose sur un faisceau de signes cliniques associé à l’examen ORL spécialisé 

et l’enregistrement nocturne. Cette stratégie diagnostique est résumée par la figure 6, tiré de 

l’article de J. Cohen-Levy  (30). 
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Tableau 2. Indications des enregistrements nocturnes chez l’enfant dans le cadre du SAHOS 
tirées des recommandations de l’HAS 2012 (22) 

Indications des PSG et PV chez l’enfant dans le cadre du SAHOS 
Diagnostic 

La PSG de nuit réalisée dans un laboratoire du sommeil spécialisé en pédiatrie est l’examen de référence pour 
le diagnostic d’un syndrome d’apnée hypopnée obstructif du sommeil SAHOS, en présence de signes d’appel.  
Bien que la PV ne soit pas formellement validée par la littérature analysée dans cette population, elle est possible 
lorsqu’elle est réalisée et interprétée par une équipe spécialisée dans les troubles respiratoires du sommeil de 
l’enfant. 

Dépistage 
La PSG est indiquée pour le dépistage d’un SAHOS dans certaines pathologies de la tête et du cou 
(malformations) et de maladies génétiques entraînant des anomalies des VAS (trisomie 21, syndrome de Prader-
Willi, syndrome de Pierre-Robin, achondroplasie, craniosténoses, etc.) En fonction de la pathologie initiale, cette 
recherche est systématique ou guidée par la clinique.  
La PSG est indiquée systématiquement pour le dépistage du SAHOS avant et après traitement par hormone de 
croissance pour un syndrome de Prader-Willi.  
Bien que la PV ne soit pas formellement validée par la littérature analysée dans cette population, elle est possible 
lorsqu’elle est réalisée et interprétée par une équipe spécialisée dans les troubles respiratoires du sommeil de 
l’enfant. 

Instauration d’un traitement 
En cas de suspicion de SAHOS, la mise en route d’un traitement du SAHOS (chirurgical, orthèses, PPC, etc.) 
nécessite la confirmation du diagnostic par une PSG sauf concernant l’adéno-amygdalectomie.  
Avant une adéno-amygdalectomie chez des enfants pour qui on suspecte un SAHOS, une PSG est recommandée 
dans les circonstances suivantes :  

- il existe un doute sur l’efficacité de l’adéno-amygdalectomie : enfant avec une obésité morbide, une 
malformation cranio-faciale ou des VAS, une maladie neuromusculaire  

- l’examen de l’enfant n’explique pas les troubles respiratoires : absence d’obstacle amygdalien ou 
adénoïdien  

- le risque opératoire est élevé : trouble de l’hémostase, anomalie cardiaque, âge inférieur à 3 ans, 
SAHOS cliniquement sévère, etc. 
Dans le cas d’une adéno-amygdalectomie sans facteur de risque associé, la PSG n’est pas indiquée en 
préopératoire. 

Concernant la PPC, seule une titration manuelle surveillée sous PSG est indiquée chez l’enfant.  
Bien que la PV ne soit pas formellement validée par la littérature analysée dans cette population, elle est possible 
(sauf pour la titration de la PPC) lorsqu’elle est réalisée et interprétée par une équipe spécialisée dans les 
troubles respiratoires du sommeil de l’enfant. 

Suivi des traitements à court terme (< 5 mois) * 
Il est indiqué de réaliser systématiquement une PSG afin d’évaluer l’efficacité des traitements du SAHOS à court 
terme, excepté concernant l’adéno-amygdalectomie. Pour la PPC, ce contrôle est souhaitable avant 1 mois.  
Dans le cas d’une adéno-amygdalectomie chez des enfants ayant un SAHOS suspecté ou documenté avant 
l’intervention, un contrôle entre 6 semaines et 3 mois par PSG est indiquée pour vérifier l’efficacité du 
traitement en présence de symptômes résiduels, d’une obésité, d’anomalies craniofaciales obstructives des 
voies respiratoires supérieures ou de désordres neurologiques. Dans le cas d’une adéno-amygdalectomie sans 
facteur de risque associé, la PSG n’est pas indiquée. 
Bien que la PV ne soit pas formellement validée par la littérature analysée dans cette population, elle est possible 
lorsqu’elle est réalisée et interprétée par une équipe spécialisée dans les troubles respiratoires du sommeil de 
l’enfant. 

Suivi des traitements à long terme (> 5 mois) * 
Le suivi à long terme de la PPC à l’aide d’une PSG n’est nécessaire qu’en cas d’apparition d’événements 
intercurrents (modification de poids, diminution de l’efficacité du traitement, mise en place d’un traitement 
additionnel, etc.) pouvant influer sur l’efficacité du traitement. Bien que la PV ne soit pas formellement validée 
par la littérature analysée chez l’enfant, elle est possible lorsqu’elle est réalisée et interprétée par une équipe 
spécialisée dans les troubles respiratoires du sommeil de l’enfant. 
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*Selon l’arrêté du 13 décembre 2017 (31) concernant les conditions de prise en charge de la PPC 

chez l’enfant, il n’y a pas de distinction réalisée entre suivi à court et long terme. La PSG ou la PV 

sous surveillance doit être réalisée systématiquement avant toute mise en place de PPC puis un 

contrôle est souhaitable entre 1 et 3 mois après la mise en place. Pour le suivi à long terme, en 

l’absence d’évènements intercurrents, la surveillance clinique associée à la réalisation d’une 

oxymétrie et d’une capnographie annuelle est suffisante. 

 

Normes 

On définit le SAHOS léger par un IAHO compris entre 2 et 5, un SAHOS modéré par un IAHO > 5 

et un SAHOS sévère par un IAHO > 10 (32). Mais certains enfants présentent des difficultés 

respiratoires importantes sans atteindre ces seuils. Il faut chez ceux-ci rechercher un SHRVAS 

sur une augmentation des efforts respiratoires objectivée par une fragmentation du sommeil 

(index de micro éveils > 11 ou 14/h ou index de micro éveils respiratoires > 1/h de sommeil). 

L’index de désaturation en O2 (chute de SaO2 < 3, ID3% ou < 4%, ID4%) est considéré comme 

anormal s’il est > 1/h ou > 1,4/h, de même que des valeurs de chutes de la saturation en oxygène 

inférieures à un seuil de 90%  (33).  L’hypercapnie est évaluée en pourcentage du temps de 

sommeil total TST passé avec une capnie dépassant un certain seuil. Un pic de PtcCO2 supérieur 

à 53 mmHg, une PtCO2 > 45 mmHg pendant plus de 60% du TST, ou une PtcCO2 > 50 mmHg 

pendant plus de 10% du TST sont des valeurs considérées comme anormales (33). Se fondant 

sur une étude portant sur un grand nombre d’enfant, l’AASM a proposé que ce seuil soit 

augmenté à 25% du TST passé au-dessus de 50 mmHg (34).  
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Figure 4. Définition des évènements respiratoires obstructifs et centraux selon les guidelines de 

l’AASM 2012 et 2014. Figure empruntée au Pr Franco.  
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Figure 5. Organigramme du diagnostic poly(somno)graphique du SAOS de l’enfant.  

SAOS : syndrome d’apnée obstructive du sommeil ; type 1 : enfant non obèse; type 2 : enfant obèse ; 

type 3 : enfant avec comorbidités ou enfant de moins de 5 ans ; AA : adéno-amygdalectomie ; HAA : 

hypertrophie adéno-amygdalienne ; volumes amygdaliens (ouverture de la bouche, langue sortie) ; 

grade 1 : pas visible, proche des piliers ; grade 2 : amygdales de faible volume ; grade 3 : amygdales 

proche de la luette ; grade 4 : amygdales jointives ; PVa : polygraphie ventilatoire ambulatoire (pose des 

électrodes/lecture du tracé [personnels formés], Matériels : canule + thermistance nasobuccale + 

microphone + CO2 [obèses]) ; IARO : index d’anomalies respiratoires obstructives / heure 

d’enregistrement [comprenant les limitations de débit et les hypopnées sans répercussions sur la 

saturation ou les micro éveils) ; PSG : polysomnographie ; IAHO : index d’apnées/hypopnées 

obstructives/heure de sommeil ; ODF : prise en charge orthodontique ; REED maxillo-faciale : 

rééducation maxillo-faciale ; PPC : pression positive continue ; VNI : ventilation non invasive. Tiré de 

Franco, Overnight polysomnography versus respiratory polygraphy in the diagnosis of pediatric 

obstructive sleep apnea. Arch Pediatr. 2017 (15) 
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Figure 6. Séquence diagnostique dans le SAOS pédiatrique. VAS : voies aériennes supérieures ; PSG : 

polysomnographie ; PV : polygraphie ventilatoire. Tiré de Cohen-Levy, Pediatric Obstructive Sleep Apnea 

syndrome : Treatment strategy, Médecine du Sommeil,2017 (30).  

1.1.1.2 Conséquences 

Les complications potentielles du SAOS chez l’enfant sont essentiellement neurocognitives (23) 

(35) (36), cardiovasculaires (37) (38) et métaboliques (39). Il existe une augmentation de la 

prévalence des troubles neurocognitifs (23) : troubles du langage, des apprentissages (écriture, 

calcul), troubles de la mémoire, anomalies des fonctions exécutives. Si les troubles 

comportementaux s’améliorent après prise en charge du SAOS, les troubles cognitifs semblent 

irréversibles (35). L’origine de ces troubles cognitifs n’est pas bien connue (hypoxie 

intermittente, hypercapnie, fragmentation du sommeil) mais sont bien documentés (40). Le 

SAOS chez l’enfant peut conduire à des perturbations autonomiques et cardiovasculaires 

(insuffisance cardiaque droite et gauche, augmentation de la tension artérielle) dont les 

conséquences à long terme sont peu connues (41) (42).  Toutefois, dans un groupe d’enfants 

âgés de 3 à 5 ans traités par AA et revus 3 ans plus tard, les enfants guéris ont une normalisation 

de leur variabilité autonomique tandis qu’une augmentation du tonus sympathique est 

enregistrée chez les enfants avec SAOS résiduel (37).  

1.1.1.3 Thérapeutique 

Sous l’égide de la SFRMS, un groupe d’expert s’est réuni en juin 2015 afin de travailler sur une 

approche pluridisciplinaire du SAOS pédiatrique. Ce groupe de travail a établi des arbres 

décisionnels à partir d’une revue de la littérature et d’échanges d’expérience. Une synthèse des 
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modalités thérapeutiques en fonction de l’âge est proposée (figure 7) (30). Dans cette synthèse, 

les atteintes cranio-faciales syndromiques ne sont pas développées. Le groupe de travail insiste 

sur la nécessité de la collaboration entre les différents professionnels (ORL, orthodontistes, 

kinésithérapeutes, médecins du sommeil, pneumologues, chirurgiens maxillo-faciaux) et 

l’adaptation des modalités en fonction de la sévérité et de l’âge des patients (figure 7).  

La première ligne de traitement du SAOS pédiatrique est la prise en charge de l’hypertrophie 

des organes lymphoïdes pharyngés. En fonction de la sévérité du SAOS, différentes possibilités 

chirurgicales et traitements complémentaires à visée ORL existent. Avec un SAOS léger (IAHO < 

5/h), des traitements anti-inflammatoires locaux, anti-leucotriènes peuvent être proposés, en 

sachant que 60% des SAOS léger peuvent régresser spontanément (43) (44). Face à un SAOS 

modéré, un traitement chirurgical est indiqué en fonction des besoins (amygdalectomie 

partielle ou totale, adénoïdectomie, turbinoplastie, septoplastie,). A cette prise en charge, 

peuvent s’associer des techniques d’orthopédie dento-faciale ODF (disjonction rapide du 

maxillaire, orthèse d’avancée mandibulaire), une prise en charge en kinésithérapie pour 

favoriser la ventilation nasale et enfin l’utilisation d’une ventilation non invasive VNI). Face à un 

SAOS sévère, la chirurgie est privilégiée et les alternatives thérapeutiques sont la VNI en 

association aux autres traitements. Il ne faudra pas oublier de recommander une bonne hygiène 

de vie et de sommeil et de prendre en charge l’obésité. A l’adolescence, des approches 

chirurgicales maxillo-faciales pourront aussi être proposées. La collaboration entre les 

disciplines afin de proposer une approche thérapeutique individualisée et la nécessité d’un suivi 

clinique et fonctionnel au long cours sont indispensables. Cette stratégie est résumée par la 

figure 7.  
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Figure 7. Séquence thérapeutique face à une double indication ODF/ORL dans le SAOS pédiatrique.  

ODF : prise en charge orthodontique, ORL : oto-rhino-laryngologie, PSG : polysomnographie, inf : 

inférieur, IAOH : index d’apnée hypopnée obstructive, VNI : ventilation non invasive. Tiré de Cohen-Levy, 

Pediatric Obstructive Sleep Apnea syndrome : Treatment strategy, Médecine du Sommeil,  (30) 
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1.1.2 Spécificités du SAOS du jeune enfant (< 2 ans) 

 

Le SAOS chez le jeune enfant a fait l’objet d’une Task force organisée par la European 

Respiratory Society ERS publiée en 2017 (45). Les spécificités du SAOS du jeune enfant sont 

résumées dans ce chapitre (figure 8).  

 

1.1.2.1  Diagnostic 

Le tableau clinique du jeune enfant atteint de SAOS comporte quelques spécificités. On retrouve 

les symptômes d’obstruction des voies aériennes supérieures (ronchopathie, apnées, sommeil 

agité, respiration buccale) mais les enfants peuvent aussi présenter des malaises à répétition 

(46) (47). Une cassure staturo-pondérale peut être aussi parfois la seule manifestation clinique 

du SAOS du jeune enfant (46). Les enfants prématurés sont à plus grand risque de SAOS à tout 

âge de la vie (45) (5) (48). Le lien entre RGO et SAOS n’est pas bien établi.   

L’examen clinique doit être complet et rechercher les anomalies suivantes : 1) hypertrophie 

adénoïdienne 2) obstruction nasale (infection respiratoire haute, atrésie des choanes, sténose 

des sinus piriformes 3) stridor, cyanose, difficultés alimentaires secondaires à une 

laryngomalacie 4) hypoplasie de l’étage moyen s’intégrant ou non dans une pathologie 

syndromique 5) fentes labiales et/ou palatine 6) hypoplasie mandibulaire s’intégrant ou non 

dans une pathologie syndromique 7) pathologie neuromusculaire 8) syndromes 

polymalformatifs (achondroplasie, syndrome de Beckwith-Wiedemann, malformation de Chiari, 

syndrome de Down, mucopolysaccharidoses et syndrome de Prader-Willy). Une endoscopie des 

voies aériennes supérieures est indiquée de manière systématique pour juger de l’étage et de 

la sévérité du SAOS.  

Comme chez l’enfant et l’adolescent, le diagnostic de SAOS repose sur l’approche clinique 

multidisciplinaire (pneumologue, ORL, médecins du sommeil, chirurgiens maxillo-faciaux, 

réanimateurs, orthodontistes) associée à l’évaluation objective par enregistrement nocturne 

(vidéo PSG en laboratoire, PSG en laboratoire nocturne ou de sieste, PV, oxymétrie et 

capnographie nocturne). Les normes de l’IAOH sont identiques entre le jeune enfant et l’enfant : 

SAOS léger, IAOH entre 1 et 5/h, SAOS modéré, IAOH entre 5 et 10/h, SAOS sévère, IAOH > 10/h. 

Un taux de désaturations supérieures à 3% supérieur à 2,2/h est considéré comme pathologique 

à cet âge. Le taux d’apnée centrale est très variable selon l’âge et la définition utilisée.  
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1.1.2.2 Comorbidités et conséquences 

La recherche des comorbidités constitue une étape essentielle avant la prise en charge 

thérapeutique : 1) retard de croissance ou cassure staturo-pondérale 2) difficultés alimentaires 

3) malaises pendant le sommeil 4) otites moyennes à répétition. 5) complications 

cardiovasculaires (hypertension artérielle pulmonaire), 6) troubles cognitifs. 

 

1.1.2.3 Thérapeutique 

Le SAOS du jeune enfant doit être traité lorsque 

1)  il est associé à des signes d’obstruction des VAS à l’éveil (signes de lutte, apnées avec 

cyanose) (49) ou  

2) des anomalies sur la PSG, la PV ou l’oxymétrie nocturne sont associées aux signes cliniques 

d’obstruction des VAS (46) (50) ou  

3) des anomalies sur la PSG, la PV ou l’oxymétrie nocturne sont associées à des facteurs de 

risque de SAOS : obstruction nasale, laryngomalacie, craniosténose syndromique avec ou sans 

hypoplasie de l’étage moyen, fentes labiales et/ou palatine, hypoplasie mandibulaire, 

pathologie neuromusculaire (46) (48) (49).  

Le traitement doit être mis en place en urgence lorsqu’une pathologie prédisposante existe.   

La prise en charge thérapeutique est multidisciplinaire comme chez le grand enfant et repose 

sur des étapes successives pour un traitement individualisé. La nasopharyngoscopie ou 

l’endoscopie au sommeil induit sont indispensables pour juger de la séquence d’intervention 

synthétisée dans la figure 8 et constituent la première étape obligatoire avant toute 

intervention (médicale, chirurgicale : ORL ou maxillo-facial, les 2) (51) (52). La prise en charge 

consiste en traitements locaux, traitement anti-reflux, traitements chirurgicaux ORL 

(adénoïdectomie, adénotonsillectomie)  en première ligne auxquels peuvent s’associer dans un 

second temps, la VNI, la supraglottoplastie ou la trachéotomie (53) (48).  Il existe un risque de 

SAOS résiduel élevé post-chirurgie ORL (54). La VNI est réservée pour les nourrissons avec SAOS 

modéré à sévère chez qui une chirurgie ORL n’est pas retenue ou n’a pas permis d’améliorer le 

SAOS. Les effets secondaires de la VNI sont mineurs hormis l’hypoplasie de l’étage moyen qui a 

été décrite à long terme et qui doit être surveillée (55), comme chez le grand enfant. 

Pour certaines pathologies, des solutions thérapeutiques propres sont décrites : perforation 

septale en cas d’atrésie choanale ; supraglottoplastie en cas de laryngomalacie sévère ; tube 
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nasopharyngé TNP, VNI ou distraction en cas de craniosténose ; position ventrale, TNP, VNI, 

labioglossoplexie ou trachéotomie en cas de SPR ; distraction mandibulaire en cas d’hypoplasie 

mandibulaire. La combinaison de plusieurs traitements peut être retenue. La prise en charge 

des nourrissons avec SPR fera l’objet d’un sous-chapitre propre.  

Le suivi des jeunes enfants avec SAOS comprend une réévaluation clinique et fonctionnelle 

rapprochée : réévaluation ORL à 6 mois de l’adénoïdectomie (46), PSG après mise en place de 

VNI avec suivi annuel puis contrôle chaque 6 mois pour vérifier la nécessité du traitement par 

PPC (56) (55) (57), PV ou oxymétrie/capnographie annuelle en cas de pathologie 

neuromusculaire (58), PSG à 6 mois de la supraglottoplastie (49), PV ou PSG tous les 2 mois avec 

TNP dans la SPR (59), PSG régulières en cas de distraction mandibulaire (60). Au total, le SAOS 

du jeune enfant est multifactoriel et une évaluation complète des anomalies sous-jacentes 

associées s’impose. Les symptômes respiratoires peuvent être ignorés, le SAOS se manifestant 

par des malaises ou une mauvaise croissance pondérale. Dans d’autres cas, les signes cliniques 

du SAOS peut être très sévères, parfois déjà présents à l’éveil et conduire à un risque élevé de 

décès, surtout dans des cas de SAOS associés à des pathologies génétiques ou avec 

malformations craniofaciales. Des traitements chirurgicaux et non chirurgicaux combinés 

peuvent être proposés. L’adénoïdectomie et la VNI sont en première ligne de cet arsenal 

thérapeutique.  La trachéotomie est réservée aux cas les plus sévères de SAOS pour qui les 

autres interventions ont échoué. Le groupe de travail propose un tableau récapitulant les 

similitudes et les différences observées entre le SAOS du jeune enfant et le SAOS du grand 

enfant du diagnostic au traitement (tableau 3).    
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Figure 8. Une approche pas à pas de la prise en charge du SAOS chez le jeune enfant âgé de 1 à 23 

mois. OSAS: obstructive sleep apnea syndrome; ALTE: apparent life-threatening event; GOR: gastro-

esophageal reflux; ENT: ear, nose and throat; PSG: polysomnography; AHI: apnea hypopnea index; UAO: 

upper airway obstruction; CPAP: continuous positive airway pressure; NPPV: non-invasive positive 

pressure ventilation; nCPAP: nasal CPAP. Tiré de Kaditis, ERS statement on obstructive sleep disordered 

breathing in 1-to-23 months-old children, Eur Respir J 2017 (7) 
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Tableau 3. Similitudes et différences observées dans le diagnostic et la prise en charge du SAOS entre 

le jeune enfant et le grand enfant (1-23 mois versus 2-18 ans). Tiré de Kaditis, ERS statement on 

obstructive sleep disordered breathing in 1-to-23 months-old children, Eur Respir J 2017 (7) 
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1.2 SACS 

1.2.1 Etiologies 

 

2 grandes entités du SACS sont à distinguer : SACS non hypercapniques et SACS hypercapniques 

(2). Parmi les causes de SACS non hypercapniques, seront à rechercher le SACS associé à une 

insuffisance ou malformation cardiaque (respiration de Cheynes-Stokes), à une insuffisance 

rénale sévère (augmentation de la réponse ventilatoire au dioxyde de carbone CO2 et troubles 

métaboliques), à une instabilité du sommeil liée à l’altitude (hypoxémie induit une 

hyperventilation chronique et une hypocapnie), SAC idiopathique (diagnostic d’élimination) (61) 

(62). Parmi les causes de SACS hypercapniques, seront à rechercher l’hypoventilation centrale 

congénitale idiopathique ou syndrome d’Ondine (1/20 000 naissances) caractérisée par une 

absence congénitale de contrôle central de la respiration et par une atteinte diffuse du système 

nerveux autonome. Cette pathologie génétique à transmission autosomique dominante est liée 

à la mutation du gène PHOX2B. Cette pathologie est caractérisée par une hypoventilation 

alvéolaire durant le sommeil associée à une hypoxémie et une hypercapnie majeure (63). 

D’autres causes de SACS hypercapniques sont décrites : atteinte du tronc cérébral (accident 

vasculaire cérébral AVC, tumeurs, encéphalites, pathologies dégénératives ou lésions post 

traumatiques, malformative : Arnold-Chiari), traitements morphiniques (utilisation aigue ou 

prolongée, pathologie neuro-musculaire (myasthénie, myopathies), le syndrome obésité-

hypoventilation (hypoxie, hypercapnie nocturne associée à un SAHOS), pathologies 

métaboliques, syndrome de Prader-Willi (9) (10).  

 

1.2.2 Anamnèse et examen clinique 

 

Les manifestations cliniques du SAC sont pauvres et non spécifiques : épisodes de cyanose au 

sommeil, apnées à répétition, malaises (64).  

Le syndrome d’Ondine est caractérisé par un tableau clinique marqué dès la naissance par des 

apnées à répétition, des épisodes de cyanose au sommeil, des épisodes de bradycardie et 

d’hypoxémie sévère. La variabilité interindividuelle est importante dans le syndrome d’Ondine 

(63).  
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1.2.3 Explorations  

 

Le diagnostic repose sur une PSG combinée une oxymétrie pulsée et la mesure de la PtcCO2 

associée à un gaz du sang afin d’évaluer la balance acide-base (20). Cet examen permettra de 

poser le diagnostic de SACS et de définir s’il s’agit d’un SACS hypercapniant ou non 

hypercapniant. L’hypoventilation alvéolaire sera majeure et particulièrement dans le sommeil 

non REM dans le syndrome d’Ondine et associée une fréquence respiratoire basse (10). 

Le bilan étiologique comprendra la réalisation d’une échographie cardiaque et la réalisation 

d’une imagerie par résonnance magnétique IRM cérébrale incluant le tronc cérébral. La 

recherche des mutations de PHOX2B sera à discuter au cas par cas (9). 

1.2.4 Normes 

 

L’apnée centrale AC est définie par l’arrêt du flux nasal associé à l’absence d’efforts respiratoires 

de plus de 20 sec ou de plus de 2 cycles respiratoires associée à une désaturation en oxygène 

de plus de 3% et/ou d’un réveil chez l’enfant et/ou d’une chute du rythme cardiaque en dessous 

de 60 bpm pendant 15 sec ou en dessous de 50 bpm pendant 5 sec chez le nourrisson selon 

l’AASM (21) (20). La respiration périodique est définie par plus de 3 AC interrompues par moins 

de 20 secondes de respiration normale (21) (20). 

Chez l’enfant, certains auteurs considèrent un index d’AC > 1/h comme pathologique (26) et 

d’autres auteurs rapportent chez l’enfant d’âge préscolaire et scolaire un index normal entre 

0,08 +/- 0,14 [0-6/h de sommeil (33). Chez le nourrisson, peu de données sont disponibles et la 

définition n’est pas identique entre les études. Kato rapporte uniquement des données à propos 

des apnées mixtes chez le nourrisson (65). Scholle rapporte des données chez l’enfant à partir 

de 1 an (66). Brockmann rapporte un index pathologique >  0.8/h à 1 mois et 3 mois (26).  
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1.2.5 Thérapeutiques 

 

La première étape consiste à traiter la cause si cela est possible : amendement des opiacés, 

optimisation du traitement médical cardiaque ou rénal, obésité, traitement chirurgical de 

décompression du tronc cérébral. Devant le SACS hypercapnique, le traitement est la VNI à 2 

niveaux de pression qui va pallier la réduction de la commande ventilatoire et/ou l’atteinte des 

muscles respiratoires (10) (9).  
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1.3 PHYSIOPATHOLOGIE DES TROUBLES RESPIRATOIRES DU SOMMEIL 

1.3.1 Physiopathologie du SAOS 

 

Le SAOS résulte de plusieurs mécanismes physiopathologiques intriqués. Après un rappel sur 

l’anatomie et la musculature des VAS, le phénomène d’instabilité ventilatoire au cours du 

sommeil sera décrit ainsi que le phénomène d’altération de la chémosensibilité. Le contrôle 

ventilatoire au sommeil sera explicité ainsi que les facteurs prédisposant au SAOS chez l’enfant.  

 

Anatomie des VAS 

 

 
Figure 9. Coupe sagittale des voies aériennes supérieures 

 

Le pharynx est constitué du nasopharynx, de l’oropharynx et de l’hypopharynx, sans aucune 

structure solide (figure 9). Lors d’un phénomène obstructif, une réduction du flux ventilatoire, 

partielle (hypopnée) ou totale (apnée) est observée (figure 10), associée à une augmentation 

de l’effort inspiratoire par diminution de la pression intrathoracique puis une réaction d’éveil 

(augmentation de la fréquence cardiaque, réaction de micro-éveil) qui permet une réouverture 

partielle du pharynx. 
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Figure 10. Voies aériennes normales, voies aériennes partiellement obstruées (hypopnée) 

puis obstruées (apnée) 

 

Il est à noter que le volume des voies aériennes supérieures varie d’un sujet à l’autre. Ainsi, des 

particularités morphologiques, comme le rétrognatisme, peuvent être responsables d’une 

diminution de la taille des VAS (67).  
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Résistance des VAS  

Lors du phénomène progressif de la diminution du débit d’air, les résistances pharyngées 

augmentent. Cette relation n’est pas linéaire. Un micro-éveil est nécessaire pour normaliser les 

résistances (figure 11) (67).  

 

 
 

Figure 11.  Variation estimée de la résistance pharyngée par un modèle hyperbolique pendant un 

phénomène de haute résistance en NREM2. La résistance des voies aériennes supérieures était estimée 

cycle par cycle. Ici, pendant le phénomène de haute résistance, la résistance pharyngée augmente 

progressivement avant de redescendre à son niveau de base à la fin de l’évènement. Tiré de Tamisier, 

Journal of applied Physiology, 2000 (67). 
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Collapsibilité pharyngée 

Lors d’un phénomène obstructif, une diminution du niveau de la pression interne du pharynx 

est observée. Ce qui entraîne une activation des muscles dilatateurs des voies aériennes 

supérieures par l’éveil et donc une réouverture du pharynx (figure 12)(68).  

  

         
 

Figure 12. Phénomène de collapsibilité pharyngée. P amont : pression d’amont. P aval : pression d’aval. 

P crit : pression critique. Empruntée au Pr Patrick Levy. 

 

 

La pression critique des VAS correspond à l’abaissement de la pression pharyngée lors du 

phénomène inspiratoire qui va permettre de fermer le pharynx. Les facteurs influençant cette 

pression critique sont : taille et forme des VAS, tissus péri-pharyngés (obésité), propriétés 

élastiques, activité des muscles des VAS. Lorsque la pression critique est atteinte, soit par parce 

que la charge est augmentée soit parce que la réponse neuromusculaire est trop faible, le 

phénomène d’apnée a lieu. La figure 13 représente la zone de susceptibilité à l’apnée (68).  

Pour lutter contre la pression critique, il faut soit augmenter la pression interne (VNI) soit 

diminuer la pression extérieure (régime, traitement positionnel, traitement chirurgical ORL ou 

maxillo-facial, avancée mandibulaire) (68).  

 

Apnée Inspiration normale 
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Figure 13. Représentation de la zone de susceptibilité au phénomène d’apnée en fonction de la charge 

mécanique et de la réponse neuromusculaire. Schéma emprunté au Pr Patrick Levy, issu des données 

personnelles d’Alan Schwartz, October 2004.  

 

Au cours du sommeil, l’activité des muscles et notamment des muscles dilatateurs pharyngés 

dont le muscle génioglosse est diminuée. La perte du stimulus d’éveil précipite le collapsus 

pharyngé (68).  

 

Contrôle ventilatoire au cours du sommeil 

La rythmogénèse respiratoire à l’éveil 

Le cycle ventilatoire, temps inspiratoire et temps expiratoire, dépend des muscles inspiratoires 

et expiratoires. Lors de l’inspiration, la pression inspiratoire négative est créée par les muscles 

de la cage thoracique entraînant l’effondrement des parois du pharynx engendrant un 

collapsus. Pour lutter contre cela, les muscles dilatateurs des VAS dilatent le pharynx. Cette 

contraction est finement coordonnée selon la séquence spatio-temporelle respiratoire 

suivante : activité phrénique inspiratoire, activité abdominale expiratoire, relâchement 

progressif du diaphragme, en parallèle de l’activation des muscles dilatateurs des VAS lors de 

l’inspiration afin d’éviter le collapsus (69).  

La commande neuro-végétative ventilatoire dépend des centres respiratoires situés dans le 

bulbe rachidien. 2 types de neurones respiratoires existent : neurones inspiratoires situés dans 

le complexe Pre-Bötzinger et neurones expiratoires situés dans le groupe parafacial. Ce contrôle 

ventilatoire automatique (figure 14) est régulé par des facteurs exogènes comme la pression 

partielle en oxygène et la pression partielle en dioxyde de carbone. Les chémorécepteurs 

centraux (complexe Pre-Bötzinger et portion caudale de l’hypothalamus), situés dans le tronc 
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cérébral, sont sensibles à l’hypercapnie alors que les récepteurs périphériques, de localisation 

carotidienne, sont peu sensibles à l’hypercapnie mais très sensibles à l’hypoxémie. Les 

mécanorécepteurs de type pulmonary stretch receptors PSR sont eux aussi impliqués dans le 

contrôle respiratoire. Ils sont situés au niveau de la trachée et des bronches et sont sensibles à 

l’étirement pulmonaire. Ils captent les modifications des tensions sur les parois des voies 

aériennes au moment de l’inspiration. Ils déchargent à chaque inspiration et mesurent le degré 

d’inflation pulmonaire. Ils envoient leurs messages inhibiteurs vers le tronc cérébral, au niveau 

des neurones proprio-bulbaires. Les informations des afférences nerveuses périphériques en 

provenance du poumon sont en partie responsables de l’interruption du « off-switch ». Le rôle 

inhibiteur des récepteurs à l’étirement sur la commande inspiratoire est mise en évidence au 

cours du réflexe de Hering-Breuer (réflexe de coupure de la respiration) qui correspond à 

l’inhibition de l’inspiration lors de la stimulation des PSR par une augmentation extrême du 

volume pulmonaire (69).  

 

 

 

 
Figure 14. Schéma représentant le contrôle respiratoire. Empruntée au Pr André Denjean. 
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Modifications de la ventilation au sommeil 

Plusieurs phénomènes sont observés au cours du sommeil : diminution de la réponse 

ventilatoire à la pression partielle en CO2, diminution de la sensibilité à l’hypoxémie, 

augmentation des résistances des VAS, diminution de la commande centrale des muscles 

inspiratoires et expiratoires, irrégularité de la respiration en amplitude et en fréquence, 

diminution de la réponse aux charges ventilatoires, diminution de la chémosensibilité en 

sommeil paradoxal, atonie des muscles respiratoires en sommeil paradoxal (figure 15) (10). Ces 

phénomènes sont à l’origine de l’observation des phénomènes d’apnée au sommeil, chez 

l’adulte et chez l’enfant.  Ces phénomènes sont plus marqués en rapid eye movement REM 

qu’en non REM (55% versus 45%) (70). Il est nécessaire de prendre en compte que le sommeil 

du nourrisson et de l’enfant comprend une proportion plus élevée de REM que de non REM que 

l’adulte (à 1 mois : 40% REM, 60% NREM, à 12 mois : 30% REM, 70% NREM ; adulte : 25% REM, 

75% NREM) (71).  

 
 

Figure 15. Résumé schématique des modifications physiologiques ventilatoires au sommeil 

Au cours de la nuit, le seuil de pression artérielle en dioxyde de carbone va évoluer différemment qu’à 

l’éveil. Une apnée centrale post réveil sera observée si la pression artérielle en dioxyde de carbone 

atteint le seuil d’apnée avant de revenir à une respiration régulière au sommeil. Tiré de McLaren, 

Paediatric Respiratory Review, 2018 (10)  
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Facteurs prédisposant au SAOS chez l’enfant 

En plus des phénomènes sus-décrits participant aux phénomènes d’apnée au sommeil, l’enfant 

présente des spécificités prédisposantes au SAOS.  

Les premiers mois de vie sont marqués par le développement de l’adaptation respiratoire, par 

des phénomènes digestifs et infectieux propres qui engendrent un risque augmenté de SAOS :  

- Maturation du contrôle central : maturation des centres respiratoires, maturation des 

chémorécepteurs centraux et périphériques (sensibilité initiale faible), diminution de la 

fréquence respiratoire avec l’âge, respiration périodique initiale 

- Diminution de la capacité d’éveil  (72) 

- Maturation du poumon et de la pompe respiratoire : croissance alvéolaire, compliance 

de la cage thoracique élevée, compliance pulmonaire basse 

- Collapsibilité du pharynx variant avec l’âge : importante dans la première année de vie 

puis diminuée par la suite expliquant ainsi la propension plus importante aux hypopnées 

qu’aux apnées chez l’enfant par rapport à l’âge adulte (24) 

- Massif crânio-facial : résistance haute des VAS puis croissance en hauteur et en largeur 

du squelette facial, hypertrophie des tissus mous des VAS participant à l’étroitesse des 

VAS  

- Adaptation de l’organisation des états de vigilance : proportion de sommeil paradoxal 

importante dans les premiers mois de vie (70%) (70) 

- Reflux gastro-œsophagien RGO important lié à une position haute du larynx 

- Susceptibilité élevée aux infections virales 

 

Maturation du contrôle central et tronc cérébral 

Il est nécessaire de s’attarder sur le tronc cérébral et la maturation du contrôle central afin de 

comprendre la justification de l’étude prospective sur l’implication de la dysfonction du tronc 

cérébral dans la physiopathogénie de la SPR qui sera détaillée plus loin.  

Tronc cérébral 

Le tronc cérébral est constitué de la moelle allongée, du pont et du mésencéphale et comprend 

de nombreux noyaux dont 10 des 12 paires de nerfs crâniens ainsi que différents centres de 

fonctions autonomes (centre cardiaque, centre vasomoteur, centre respiratoire, centre de la 

déglutition). Le nerf glossopharyngien IX constitue le nerf moteur du pharynx et le nerf sensitif 

de la partie dorsale de la langue. Le nerf vague X est responsable des fonctions du tube digestif, 
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de la déglutition, de la fonction cardiaque et de la respiration. Le nerf grand hypoglosse XII est 

responsable des mouvements de la langue, (figure 16) (73). 

 

 

 
Figure 16. Les nerfs crâniens et le tronc cérébral.  

Le tronc cérébral est constitué du mésencéphale (pédoncules cérébraux), du pont 

(protubérance annulaire) et de la moelle allongée (bulbe rachidien). Les nerfs IX 

(glossopharyngien), X (vague) et XII (grand hypoglosse) naissent du tronc cérébral (73). 

 

Les groupes neuronaux responsables de la commande ventilatoire sont situés dans le tronc 

cérébral : groupe respiratoire dorsal DRG, commande le nerf phrénique qui commande le 

diaphragme ; groupe respiratoire ventral VRG, commande les muscles accessoires (muscles 

intercostaux et abdominaux) qui suppléent le diaphragme (figure 17.A) (69). Une partie des 

groupes neuronaux responsables de la commande veille/sommeil sont également situés dans 

le tronc cérébral : noyaux mésopontins cholinergiques, locus coeruleus, formation réticulée, 

noyaux réticulés bulbaires, noyaux du raphé antérieur (figure 17.B) (73).  
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Figure 17. A. Groupes neuronaux du tronc cérébral impliqués dans la respiration (69). B. 

Groupes neuronaux du tronc cérébral impliqués dans la fonction de veille/sommeil. 

 

Maturation du contrôle central 

Concernant la maturation du contrôle central, les 6 premiers mois de vie sont marqués par de 

nombreux changements au niveau de la structure du sommeil (le sommeil agité n’apparaît plus 

à l’endormissement et laisse place au sommeil paradoxal (REM) dès 2-3 mois de vie, les fuseaux 

de sommeil apparaissent entre 6 et 12 semaines de vie et les complexes K à partir de 6 mois) 

(71) (74). Il existe une maturation du système nerveux autonome SNA avec un rythme cardiaque 

élevé le premier mois de vie, diminuant progressivement par la suite. La maturation des 

phénomènes d’éveil diffère entre les stades de sommeil et le type d’éveil (74). Avec l’âge, 

l’activation subcorticale diminue en REM et non REM alors que les éveils corticaux augmentent 

en REM et diminuent en non REM. Les seuils d’éveil étaient également affectés par l’âge du 

nourrisson (74). Les seuils d’éveil diminuent de la naissance à 3 mois en réponse aux 

stimulations auditives pendant le non REM (75). 70% des nourrissons de moins de 9 semaines 

et seulement 13% des nourrissons de plus de 9 semaines se réveillent en réponse à l’hypoxie au 

sommeil non REM (76). 70% des nourrissons de moins de 9 semaines et seulement 13% des 

nourrissons de plus de 9 semaines se réveillent en réponse à l’hypoxie au sommeil non REM 

(77). Selon McGraw, entre la période du contrôle subcortical et du contrôle cortical qu’ils vont 

acquérir, les réponses du nourrisson sont caractérisées par une période de désorganisation.  

Cette période de transition a lieu entre le 2ème et le 5ème mois de vie. Cette période correspond 
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au pic de fréquence des cas de mort inattendue du nourrisson MIN (77). Chez ces enfants 

décédés de MIN, des anomalies ont été rapportées dans le contrôle respiratoire avec plus 

d’évènements obstructifs par rapport à leur classe d’âge (78), un déséquilibre du SNA en faveur 

d’un tonus orthosympathique/parasympathique (79), et une diminution des réactions d’éveil 

dans leur sommeil (80). Ainsi dans le cadre de la recherche sur la physiopathogénie des MIN, 

des études ont mis en lumière des variations physiologiques des taux d’hypocrétine lors de la 

maturation du système de l’hypocrétine, un des systèmes majeurs de l’éveil. Lancien a montré 

que le taux d’hypocrétine dans le liquide céphalo rachidien LCR était plus bas entre 2 et 6 mois 

qu’avant 2 mois et qu’entre 1 et 18 ans (81). Le système d’hypocrétine mature entre 2 et 4 mois 

(81). Cette association temporelle entre la période du pic des MIN et la période de vulnérabilité 

au sommeil suggère que la capacité d’éveil est compromise chez les enfants décédés de MIN 

(81). Une autre étude portant sur la maturation des éveils automatiques a mis en évidence une 

différence de maturation entre le sommeil de jour et le sommeil de nuit chez les nourrissons. 

Avec l’âge, les éveils en REM augmentent pendant le sommeil de nuit alors qu’ils diminuent 

pendant le sommeil de jour (82). Ces résultats illustrent une partie des phénomènes de 

maturation du contrôle central chez le nourrisson qui explique en partie cette vulnérabilité au 

sommeil.  
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1.3.2 Physiopathologie du SAC  

  

Après avoir décrit les principes physiopathologiques du SAOS, une synthèse des principes 

physiopathologiques du SAC chez l’enfant est proposée ici. Une revue de la littérature a été 

réalisée en 2018 par McLaren (10), publiée dans Paediatric Respiratory Review.  

Les étiologies, le tableau clinique, les explorations et les normes ont été détaillés plus haut. Dans 

cette section, la physiopathologie du SAC est détaillée. Le contrôle de la respiration pendant 

l’éveil et le sommeil est un processus complexe qui est schématisé par la figure 16 tiré de 

McLaren (10). 

Comme tout système, il y a un thermostat (PaCO2), un capteur, et un contrôleur central qui 

déclenche les effecteurs (muscles respiratoires). A l’éveil, la PaCO2 est contrôlée par les 

chémorécepteurs centraux et périphériques afin de maintenir un niveau proche de 40 mmHg 

(normes 38 – 42 mmHg) avec le minimum de fluctuations, via les muscles respiratoires. Les 

chémorécepteurs centraux jouent un rôle important pour ajuster la ventilation face aux 

changements acido-basiques dans le cerveau. Les chémorécepteurs périphériques, situés sur 

les voies carotidiennes, sont les premiers capteurs des variations de pression partielle artérielle 

en oxygène. Les signaux envoyés par ces chémorécepteurs sont transférés très rapidement par 

le nerf glossopharyngé et résultent en une adaptation de la ventilation immédiate.  Au sommeil, 

la régulation est altérée. En sommeil paradoxal, l’atonie musculaire, la diminution d’activité des 

muscles dilatateurs des VAS ainsi que la diminution de sensibilité des chémorécepteurs mènent 

à une instabilité du contrôle ventilatoire avec diminution de réponse à l’hypoxie et à 

l’hypercapnie. Le seuil d’éveil lié au taux de PaCO2 augmente à 45 mmHg. Les apnées centrales 

sont observées si le taux de CO2 chute entre 2 et 6 mmHg sous le seuil. Après un éveil, le seuil 

de PaCO2 descend rapidement au seuil d’éveil (40 mmHg), ce qui créé un état de relative 

hypercapnie et qui mène au déclenchement d’une hyperventilation avec chute de la PaCO2 puis 

retour à une respiration calme (figure 18) (10). 
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 Figure 18. Schéma représentant les différents mécanismes contribuant au SAC.  

Les flèches et rectangles avec traits pleins représentent le système de base. Les rectangles avec 

traits pointillés représentent les situations qui entraînent un SAC : high altitude, CHF : 

congestive heart failure, CCHS : congenital central hypoventilation syndrome, ROHAAD : rapid 

onset obesity with hypothalamic dysregulation, hypoventilation, and autonomic dysregulation, 

NMD : neuromuscular disease. Tiré de McLaren (10) 
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1.4 TROUBLES RESPIRATOIRES DU SOMMEIL CHEZ LE NOURRISSON AVEC SPR 

 

1.4.1 Nourrisson avec SPR : de la définition à la prise en charge 

 

L’incidence de la SPR, varie d’un pays à l’autre. On l’estime à 1/3000 naissances aux Etats-Unis 

et à 1/10000 en France (11). 

Jusqu’en 2015, la définition de la SPR reposait sur la triade clinique : rétrognathisme, 

glossoptose et fente vélo-palatine postérieure (83). Suite à une conférence internationale de 

consensus en 2015, la définition a évolué comme suit : rétrognathisme comme caractéristique 

principale associée à la glossoptose et l’obstruction des VAS. La fente palatine postérieure était 

considérée comme signe clinique supplémentaire mais non obligatoire (84). En France, la 

définition antérieure à 2015 est utilisée. Dans l’étude prospective qui sera présentée, la 

définition utilisée est la définition antérieure à 2015. Cette séquence sous-tend la chronologie 

embryonnaire suivante : rétrognathisme fœtal responsable de la glossoptose, responsable de 

l’anomalie de fermeture des process palatins et responsable de l’obstruction des voies 

aériennes supérieures (85). 

 

Diagnostic néonatal 

Le rétrognathisme est défini par le retrait du maxillaire inférieur par rapport au maxillaire 

supérieur (figure 19). Chez le nouveau-né au repos, couché sur le dos, le retrait entre le 

maxillaire supérieur et inférieur peut être mesuré et ainsi classer le retrait comme modéré (0.5 

cm), moyen (0.5-1 cm), majeur (> 1 cm). Le calcul du JAW index est considéré comme le gold-

standard mais de réalisation difficile (figure 20) (86). Actuellement, les supports numériques ne 

sont pas utilisés en pratique.  

La glossoptose correspond au déplacement de la base de la langue dans l’oropharynx et 

l’hypopharynx, résultante d’un défaut du tonus de la base de langue. Le degré de glossoptose 

varie entre les patients et en fonction des activités du nourrisson (sommeil, biberon, pleurs). La 

glossoptose est responsable de l’obstruction des VAS. En fonction de la gravité, les symptômes 

sont diurnes (stridor) et/ou nocturnes (hypopnées, apnées). En fonction de l’évaluation clinique 

qui permet de juger de la position de la pointe de la langue dans la cavité buccale, la glossoptose 

peut être jugée comme modérée, moyenne ou sévère (11). 
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La fente palatine postérieure peut être en U ou en V, peut être sous-muqueuse, vélaire, vélo-

palatine partielle ou complète (figure 21).  

 
Figure 19. Rétrognatisme et glossoptose. Empruntée at the Royal Children’s Hospital Melbourne. 

 

 
Figure 20. Vue antérieure et latérale du Jaw Index 

 

 

         
Figure 21. A. Fente palatine partielle. B. Fente palatine complète. Empruntée à la Revue Médicale 

Suisse, 2017 (87). 

 

 

 

A B 
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Le diagnostic de SPR est clinique et ne nécessite aucun examen complémentaire pour le 

confirmer. Les principales manifestations cliniques néonatales sont secondaires à l’obstruction 

des VAS et aux difficultés alimentaires liées aux troubles de la déglutition. Les symptômes sont 

toutefois de gravité et d’expression variables (88) (89). La séquence est isolée, 50 % des cas, 

syndromique ou associée (50%).  Les formes syndromiques sont d’étiologies variées mais 

certaines pathologies sont très fréquentes : collagénopathies dont le syndrome de Stickler, 

anomalies chromosomiques dont la micro délétion 22q11, syndrome de Treacher-Collins, 

embryopathies tératogènes (90) (91). Le bilan néonatal pourra comprendre en fonction de la 

forme isolée ou syndromique suspecté à l’examen clinique : consultation de génétique, 

dépistage de la surdité, examen ophtalmologique au minimum et complété par échographie 

cardiaque, échographie abdominale, radiographies du squelette, comparative genomique 

hybridation CGH array, IRM cérébrale et EEG. Le pronostic varie en fonction du caractère isolé 

ou syndromique de la séquence, et de l’organisation de la prise en charge (11). Une évaluation 

multidisciplinaire s’impose incluant des examens complémentaires à la recherche des 

complications et des pathologies associées potentielles. La prise en charge des nourrissons 

atteints de SPR n’est pas standardisée et reste encore actuellement centres dépendants (12). 

 

Evaluation fonctionnelle et prise en charge des difficultés alimentaires 

Les difficultés alimentaires ou la défaillance de la succion-déglutition est très fréquente dans la 

SPR. La fente palatine et la position postérieure de la langue ne sont pas les seules causes des 

difficultés alimentaires (92). Abadie a montré l’absence de lien entre la gravité de l’atteinte 

anatomique et la sévérité des difficultés alimentaires (11) (93). Des études sur la technique de 

labioglossoplexie, permettant de ramener la langue en position antérieure n’ont pas montré 

d’amélioration sur le plan alimentaire (94). Une des principales causes est la défaillance des 

mécanismes de coordination de la succion-déglutition-ventilation dont les centres neuronaux 

sont situés dans le tronc cérébral. Les résultats des études œsophagiennes par manométrie sont 

en faveur de ce phénomène de mauvaise coordination (95) (96) (97). De plus, les troubles 

ventilatoires entraînent une dépense énergétique majeure à l’origine des difficultés de 

croissance pondérale.  
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Evaluation fonctionnelle et prise en charge des troubles ventilatoires 

Le pronostic à court terme des nourrissons SPR dépend de l’intensité des troubles fonctionnels : 

difficultés respiratoires, alimentaires, cardiorespiratoires et digestives.  Ces troubles doivent 

être dépistés et traités.  

Ces troubles sont à l’origine de la classification en 3 grades (classification de Couly revue par 

Cole) (83) (98) :  

- Grade 1 : troubles mineurs, succion autonome possible si facilitée, obstruction 

ventilatoire tolérable traitée par le décubitus ventral DV 

- Grade 2 : troubles modérés, succion déficiente justifiant d’une alimentation entérale, 

obstruction ventilatoire tolérable 

- Grade 3 : obstruction importante nécessitant une levée d’obstacle 

Les causes de l’obstruction ventilatoire sont multifactorielles : rétroposition mandibulaire et 

linguale, hypotonie basi-linguale, hypotonie pharyngo-laryngée, défaut de coordination entre 

déglutition et ventilation par dysfonctionnement du tronc cérébral. En fonction de la forme de 

SPR, la part anatomique peut être plus importante que la part fonctionnelle liée au tronc 

cérébral.  

L’évaluation des troubles respiratoires repose en premier lieu sur l’observation clinique. Le 

tableau clinique de SAOS n’a pas de spécificité chez le nourrisson SPR et sa sévérité est variable 

(84) (89) (78). Il est à noter qu’une période transitoire initiale sans symptôme, « lune de miel », 

peut être observée au cours du premier mois de vie. Ces troubles obstructifs sont classiquement 

majeurs entre 1 et 3 mois de vie, puis s’améliorent entre 4 et 12 mois. L’évaluation clinique de 

ces patients doit être régulière. Malgré le fait que le SAOS constitue une des manifestations les 

plus fréquentes dans la SPR, l’évaluation clinique seule sous-estime sa sévérité (88) (99) (100).  

A ce jour, il n’y a pas de consensus sur l’évaluation paraclinique du SAOS dans la SPR par les 

outils disponibles : oxymétrie combinée à la mesure dePtcCO2, PV ou PSG (12) (88). Lorsque le 

SAOS est confirmé, la prise en charge repose sur une combinaison de traitements non-

chirurgicaux (DV, VNI avec masque nasal ou TNP, figure 22) et chirurgicaux [fermeture de vente 

palatine, labioglossoplexie (fixation de la face inférieure de la langue à la face interne de la lèvre 

inférieure, trachéotomie, ostéodistraction mandibulaire (avancement de l’os mandibulaire)] 

(88) (59). 
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Figure 22. A. Ventilation non invasive par masque nasal. B. Tube naso-pharyngé. Empruntée à 

Royal Children’s Hospital Melbourne. 

 

1.4.2 Hypothèse de l’implication de la dysfonction du tronc cérébral dans la 

physiopathogénie de la SPR 

 

La SPR est la résultante d’un processus anormal du développement embryonnaire généré 

pendant la période de formation du palais secondaire entre le 45ème et le 55ème jour de la vie 

embryonnaire, figure 23 (101). Le mécanisme physiopathologique du phénomène d’hypo 

mobilité orofaciale antenatale est soutenu par plusieurs études portant sur des données 

embryologiques, fœtales et pédiatriques (101). La cause de cette hypo mobilité peut être 

multifactorielle : osseuse, mécanique, ou d’ordre neuromusculaire liée ou non à un trouble de 

la commande centrale.  Le mécanisme physiopathologique exact n’est pas élucidé à ce jour (12).  

 

La théorie mécanique 

La théorie mécanique repose sur le défaut de croissance mandibulaire. Pendant le 

développement embryonnaire, au cours de la 7ème semaine, la mandibule se développe vers le 

bas et vers l’avant en réalisant un phénomène de traction sur la langue qui permet aux process 

palatins de se fermer. Si cette croissance mandibulaire est limitée, la langue reste en position 

haute dans la cavité buccale et empêche la fermeture des process palatins (101).  Cette théorie 

est contrecarrée par les résultats d’une étude menée par Abadie qui ont mis en évidence 

l’absence de corrélation entre la gravité de la symptomatologie respiratoire et de la déglutition 

et la sévérité de l’atteinte anatomique (102) (103).  

La théorie de la compression mandibulaire est minoritaire. Elle repose sur l’hypothèse d’une 

grossesse marquée par un oligohydramnios ou autres anomalies utérines responsables de la 
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limitation de la plage d’extension normale de la tête fœtale excessivement fléchie. Cette 

position expliquerait une croissance limitée mandibulaire provoquant une inhibition des 

mouvements de la langue et empêchant la fusion des process palatins, figure 23 (101). 

 

 
Figure 23. Processus de fermeture des process palatins. Tirée du cours d’embryologie de la 

faculté de Strasbourg (104).  

Le palais est constitué de 2 parties : le palais primaire, dans la partie antérieure et le palais 

secondaire, dans la partie postérieure. Le palais primaire est de forme triangulaire à base 

antérieure. Il s’agit de la composante profonde du massif médian. Le palais secondaire est 

constitué de 3 ébauches : ébauche sagittale provenant du bourgeon frontal et qui va former le 

septum nasal, 2 ébauches latérales provenant des 2 bourgeons maxillaires supérieurs, qui 

correspondent aux processus palatins. Ces derniers prolifèrent dans le plan horizontal et se 

rejoignent sur la ligne médiane au cours des 8ème et 9ème semaines de développement. De cette 

fusion résulte la séparation entre fosses nasales et cavité buccale. Lorsque la langue est en 

position verticale dans la cavité buccale, elle empêche la fusion des process palatins.  

 

  



59 
 

La théorie neurodéveloppementale  

La théorie neurodéveloppementale soutient l’hypothèse d’une anomalie neuromusculaire 

réduisant la motricité de la base de la langue, du pharynx, et de la mandibule. Le défaut de 

croissance mandibulaire serait ici d’ordre fonctionnelle et non osseux (11). 

La théorie neurodéveloppementale soutient l’hypothèse d’une atteinte potentiellement 

transitoire du TC pendant la période fœtale traduite indirectement par des anomalies 

du rythme cardiaque (via le SNA), de la déglutition et de la mobilité de la langue (via le nerf IX 

et XII), de la respiration (via le nerf X). L’absence de mobilité de la langue serait responsable de 

la non fermeture du palais et ainsi de la mauvaise croissance mandibulaire. Une amélioration 

progressive de ces fonctions pourrait alors être attendue avec la maturation du tronc cérébral.  

Malgré de récents progrès dans sa compréhension, la physiopathogénie du SPR n’est pas encore 

parfaitement connue (12). La théorie neurodéveloppementale permet d’expliquer la 

dysfonction alimentaire et respiratoire néonatale concomitante alors que la théorie osseuse 

n’explique que les troubles respiratoires. Dans certaines formes isolées familiales, des 

anomalies de régulation de l’expression du gène SOX9 ont été mises en évidence (105). 

Toutefois, les études sur le rôle de la dysfonction du tronc cérébral DTC dans le SPR sont rares. 

Une DTC anténatale de cause neuro-embryologique est fortement suspectée en raison de la 

faible corrélation entre les troubles orodigestifs et la sévérité de l’atteinte anatomique maxillo-

faciale (11). De plus, les données de l’électromyographie dynamique de la succion-déglutition 

et celles de la manométrie de l’œsophage sont aussi des éléments pour penser à une cause 

neuro-fonctionnelle (97) (95) (96). On ne dispose d’aucune étude sur les perturbations du 

sommeil associées à la dysfonction du SNA dans la SPR alors que des travaux existent dans le 

cadre de la MIN (106).  

Tout comme ses équivalents respiratoire et cardiaque, les principaux centres nerveux (central 

pattern generator) de la déglutition sont situés au niveau du tronc cérébral (dans les régions 

dorsales et ventrolatérales du bulbe). Des données issues du modèle ovin montrent les liens 

étroits entre ses deux fonctions physiologiques essentielles, notamment la survenue de 

bouffées de déglutition au cours des apnées obstructives et la survenue de déglutition à des 

temps précis du cycle respiratoire (107) (108). Nous ne disposons pas de données concernant 

les interactions déglutition non-nutritive DNN et respiration chez les nourrissons SPR dont la 

pertinence dans ce contexte est évidente. 
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Justification de l’étude prospective  

Afin de mieux comprendre l’implication de la DTC dans la physiopathogénie de la  SPR, nous 

proposons de suivre pendant la première année de vie de façon très précise une cohorte de 

nourrissons avec SPR, et d’évaluer les paramètres cliniques, fonctionnelles, physiologiques 

[respiration pendant le sommeil - DNN – SNA (évalué par la variabilité cardiaque au holter ECG)] 

à intervalle régulier pour en faire la comparaison avec les mêmes paramètres recueillis chez  des 

nourrissons avec obstruction isolée des voies aériennes OVA (laryngomalacie, sténose sous 

glottique post intubation, etc.) et des nourrissons sains issus de fratrie de MIN, considérés 

comme nourrissons témoins. En effet, il a été démontré que ces enfants ne montraient pas de 

risque augmenté de MIN. 

L’hypothèse est qu’il existe une DTC impliquée dans la physiopathogénie de la SPR. Alors, les 

index des évènements respiratoires centraux seront plus élevés dans le groupe SPR que dans 

les groupes nourrissons sains et ceux avec obstruction des voies aériennes supérieures, OVA. 

Les DNN et la coordination DNN-respiration seront altérés dans le groupe SPR. De même, la 

variabilité cardiaque sera diminuée dans ce groupe d’enfants SPR. Afin d’évaluer ces altérations 

et leur maturation, il sera alors nécessaire d’évaluer ces groupes de patient, OVA, SPR et MIN, 

à la naissance puis avant l’âge de 12 mois.  

Mieux comprendre la physiopathogénie orientera sur la stratégie thérapeutique. La théorie 

neurodéveloppementale orientera davantage vers une prise en charge conservatrice (processus 

de maturation à respecter) alors que la théorie mécanique orientera davantage vers les prises 

en charge chirurgicales (précoces et itératives). 

Cette étude, encore en cours actuellement, sera détaillée dans le chapitre « Poursuite de la 

recherche et perspectives ». 
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1.4.3 Questions actuelles dans la prise en charge des nourrissons SPR 

 

Plusieurs axes de travail concernant la SPR sont à développer. Dans une revue de la littérature 

datant de 2015, Côté avait pointé les axes prioritaires suivants (12) : 

1) Absence de consensus international sur la prise en charge globale des patients avec SPR 

2) Absence d’étude du sommeil par polysomnographie chez les patients avec SPR. Etudes 

par polygraphie uniquement disponibles.  

3) Absence d’évaluation du bénéfice physiologique de la position en DV chez les 

nourrissons SPR 

4) Progrès sur la physiopathogénie de la SPR mais manque d’études sur le sujet 
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2 JUSTIFICATION ET OBJECTIFS DE LA THESE 
 

2.1 JUSTIFICATION 

 

La fréquence des TROS en pédiatrie est élevée, 3% entre 3 et 8 ans (1) (3). Le diagnostic et les 

traitements doivent être instaurés de manière précoce afin d’éviter les complications 

neurocognitives, comportementales, cardiovasculaires et métaboliques (45) (5) (6). Les 

nourrissons avec SPR, patients à très fort risque de SAOS de type III, constituent une cohorte de 

patients modèle pour étudier le SAOS chez le nourrisson.  

 

Les problématiques actuelles des TROS en pédiatrie sont les suivantes : accélérer le diagnostic 

en améliorant l’accès aux enregistrements nocturnes et optimiser la prise en charge 

multidisciplinaire (45) (5). Les problématiques actuelles des nourrissons avec SPR sont centrées 

sur une physiopathogénie peu claire et sur une prise en charge globale non standardisée (12).  

 

Ce travail de thèse s’inscrit dans cette problématique avec pour objectifs de contribuer à 

l’amélioration de la prise en charge des TROS chez l’enfant, de la méthode diagnostique à la 

thérapeutique, en s’appuyant sur les mécanismes physiopathologiques.  
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2.2 OBJECTIFS DU TRAVAIL DE THESE 

 

Ce travail de thèse s’articule autour de quatre objectifs :  

- Trois objectifs théoriques :  

o Exploration de l’effet du DV sur le SAOS chez les nourrissons avec SPR 

o Evaluation de méthodes diagnostiques alternatives à la PSG de laboratoire dans 

le SAOS : a) PV b) PSG à domicile 

o Etude du spectre de l’atteinte des différents noyaux du tronc cérébral (contrôle 

respiratoire, digestif, autonomique) pour appuyer la cause physiopathogénique 

centrale dans la SPR 

 

 

- Un objectif pédagogique :  

o Participation à l’harmonisation des pratiques dans le SAOS de l’enfant et de 

l’adolescent via la rédaction de recommandations 
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3 RESULTATS ET DISCUSSIONS DES ETUDES 
 

3.1 ETUDE 1 : IMPACT DU DV EVALUE EN POLYSOMNOGRAPHIE CHEZ LES 

NOURRISSONS SPR 

3.1.1 Objectifs de l’étude 

Nous avons vu précédemment que le SAOS était fréquent dans la SPR (109). Le DV au sommeil 

est largement recommandé et utilisé en première ligne de traitement du SAOS (12). Alors que 

les bénéfices respiratoires du DV ont été étudiés en PV chez ces nourrissons, il n’y a aucune 

donnée sur l’impact du DV sur les caractéristiques du sommeil. Ceci est probablement lié aux 

difficultés d’accès à la PSG alors qu’elle constitue le gold standard pour l’évaluation du SAOS  

(22). Le but de cette 1ère étude était de mesurer l’impact du DV, à la fois sur la qualité du sommeil 

et la qualité de la respiration, en PSG chez les nourrissons avec SPR.  

3.1.2 Matériel et Méthodes 

Cette étude rétrospective a été conduite entre 2015 et 2017 à l’unité du sommeil pédiatrique 

de l’Hôpital Femme Mère Enfant HFME et approuvée par le comité d’éthique de l’hôpital et la 

commission nationale de l’informatique et des libertés. Une PSG avec oxymétrie et 

capnographie a été réalisée chez tous les nourrissons avec SPR adressés à l’unité du sommeil, 

en décubitus dorsal DD et en DV, indépendamment de la présence ou non d’un SAOS clinique, 

par les ORL, pneumologues, chirurgiens maxillo-faciaux ou réanimateurs. Les caractéristiques 

cliniques principales ainsi que le support ventilatoire (DD, DV, VNI, TNP) ont été colligés dans 

les dossiers médicaux. Les données ont été analysées de manière rétrospective. Les PSG ont été 

réalisées pendant 1 nuit complète dans les 2 positions de sommeil pour un minimum de 2 cycles 

respiratoires. Si 1 des 2 positions n’était pas tolérée, le patient était exclu. Les PSG ont été relues 

par 1 unique relecteur, moi-même, à l’aveugle de la position de sommeil. Les caractéristiques 

du sommeil (TST, durée des stades de sommeil, efficacité du sommeil, efficience du sommeil, 

micro-éveils) et les caractéristiques respiratoires (index respiratoires obstructifs et centraux, 

saturation moyenne en oxygène, PtcCO2) ont été analysées selon les guidelines internationales. 

Ces données ont ensuite été comparées entre le DD et le DV.  
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3.1.3 Résultats et Discussion 

Cette 1ère étude a permis d’évaluer précisément une des options thérapeutiques dans la prise 

en charge des nourrissons avec SPR que constitue le DV.  

Alors que le DV améliorait la qualité de la respiration et la qualité du sommeil chez 2/3 des 

nourrissons, le DV était suffisant pour diminuer l’index d’apnée obstructif sous le seuil de 

sévérité (10/h) uniquement chez 3 des 18 patients. Dans cette étude, il a aussi été montré que 

parmi les nourrissons avec SPR, 1/3 ne présentait aucune manifestation clinique de SAOS alors 

que tous avaient un SAOS sévère en PSG (IAOH > 10/h) et 3/4 un SAOS très sévère (IAOH > 25/h). 

Ces résultats sont en accord avec des données publiées sur l’incidence du SAOS chez les SPR : 

Daniel décrit une proportion de 75% de SAOS sévère parmi 33 nourrissons SPR. La discrète 

différence d’incidence peut être expliquée par la différence d’âge des patients (moyenne 12 

mois versus 8 mois dans notre cohorte) (110). Il apparaît dans notre étude que l’évaluation 

clinique seule sous-estime la fréquence et la sévérité du SAOS chez ces nourrissons. Ceci a déjà 

été décrit par MacLean et Cielo qui ont mis en évidence que les perturbations du sommeil, les 

symptômes respiratoires et les questionnaires de Brouillette étaient très faiblement corrélés 

aux données de PSG pour les enfants avec fentes palatines (111) (99). Cette observation 

souligne le fait qu’il n’est pas possible de détecter cliniquement le SAOS avec suffisamment de 

précision chez le nourrisson avec SPR.  

En DV, la qualité du sommeil était améliorée pour 2/3 des enfants comparés au DD, reflétée par 

la normalisation de l’efficacité et de l’efficience du sommeil ainsi que par la diminution du stade 

1 de non REM NREM1. C’est la première fois qu’une étude présente des données issues de PSG 

chez les nourrissons avec SPR et qui confirme les bénéfices physiologiques du DV sur la qualité 

du sommeil. La qualité respiratoire était partiellement améliorée pour 2/3 des enfants en DV 

versus DD avec une tendance à la diminution de l’IAOH, de l’index d’apnée obstructif IAO, de 

l’ID3% et une diminution significative de l’ID4%. Cependant, malgré cette amélioration, la 

majorité des nourrissons reste au-dessus du seuil de 10 évènements/heure qui définit le SAOS 

sévère. Ce gain concernant la qualité respiratoire en DV pourrait expliquer en partie 

l’amélioration de la qualité du sommeil, comme décrit par Reddy (88) et Montemitro (74), mais 

aussi par la diminution de l’obstruction des VAS liée à la glossoptose et à la collapsibilité des 

VAS.  

Chez 1/3 des patients, l’amélioration de la qualité du sommeil et de la respiration n’était pas 

observée en DV. Ces résultats indiquent que le DV ne doit pas être utilisé de manière 
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systématique chez les nourrissons avec SPR mais doit être évalué par un enregistrement du 

sommeil.  

Cette étude présente un certain nombre de limites comme son caractère rétrospectif, le 

nombre limité de patients inclus, l’absence d’analyse multivariée.  

En conclusion, le positionnement des nourrissons avec SPR en DV mène à une amélioration de 

la qualité du sommeil mais une correction incomplète du SAOS pour la vaste majorité d’entre 

eux. Un enregistrement nocturne du sommeil est systématiquement indiqué dans l’évaluation 

précoce des nourrissons SPR afin d’évaluer précisément la meilleure option thérapeutique dont 

le DV.   
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3.1.4 Article 1: Impact of prone positioning in infants with Pierre Robin 

sequence: a polysomnography study  

 

 

 

 

 

 

 

 

  

IF 3.39 
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3.2 ETUDE 2 : ROLE DE LA POLYGRAPHIE EN LABORATOIRE DANS 

L’EVALUATION DU SAOS CHEZ LES NOURRISSONS SPR 

3.2.1 Objectifs  

Dans l’étude précédente, l’utilité de l’enregistrement nocturne dans l’évaluation précoce des 

nourrissons avec SPR a été montré afin d’évaluer précisément la présence et la sévérité du SAOS 

et d’évaluer l’option thérapeutique largement utilisé du DV. Actuellement, la PSG en laboratoire 

de sommeil est l’examen Gold standard du diagnostic de SAOS mais son accès reste limité (45) 

(22). De plus, la PSG est plus consommatrice de temps que la PV concernant l’installation (EEG, 

électrooculogramme, électromyogramme) et la lecture (scorage des stades de sommeil). Ainsi 

le temps dévolu à la réalisation d’une PSG permet la réalisation de plusieurs PV. Par 

conséquence, une PV nocturne combinée à une oxymétrie et une capnographie en laboratoire 

du sommeil ou non est généralement utilisée pour objectiver le SAOS. Cependant, il n’y a aucun 

consensus international sur l’utilisation de cet outil chez les nourrissons SPR (12) (112). 

Le but de cette étude était de comparer les mesures respiratoires obtenues en laboratoire du 

sommeil après PSG et après PV et entre les patients avec et sans signe respiratoire de SAOS afin 

de proposer la PV en laboratoire comme alternative à la PSG chez les nourrissons SPR. Notre 

hypothèse était que les mesures respiratoires obtenues en laboratoire après PV étaient les 

mêmes que celles obtenues après PSG. 

 

3.2.2 Matériel et Méthodes 

Cette étude rétrospective a été conduite entre 2015 et 2017 à l’unité du sommeil pédiatrique 

de l’HFME et approuvée par le comité d’éthique de l’hôpital et la commission nationale de 

l’informatique et des libertés. Une PSG avec oxymétrie et capnographie a été réalisé chez tous 

les nourrissons avec SPR adressés par les ORL, pneumologues, chirurgiens maxillo-faciaux ou 

réanimateurs, à l’unité du sommeil, en DD et en DV, indépendamment de la présence ou non 

d’un SAOS clinique. C’est dans notre pratique habituelle de réaliser une PSG chez tous les 

nourrissons SPR. Les caractéristiques cliniques principales ainsi que le support ventilatoire (DD, 

DV, VNI, TNP) ont été colligés dans les dossiers médicaux. La présence ou l’absence de signes 

cliniques de SAOS (i.e., ronchopathie, respiration bruyante, apnées, malaises, réveils multiples, 

efforts respiratoires, désaturations, et/ou stridor) étaient notifiées. Les données ont été 

analysées de manière rétrospective. Les PSG ont été réalisées pendant 1 nuit complète dans les 
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2 positions de sommeil pour un minimum de 2 cycles respiratoires, avec et sans support 

respiratoire. Les périodes avec support respiratoire ont été exclues de l’analyse. Les PSG ont été 

relues par un unique relecteur, moi-même, à l’aveugle de la position de sommeil. Les 

caractéristiques respiratoires (IAO, index d’hypopnée obstructive IHO, IAHO, index d’apnée 

centrale IAC,  index d’apnée mixte IAM) étaient cotées selon les guidelines internationales en 

fonction du TST (21). La sévérité du SAOS était notifiée selon les guidelines AASM : léger, 

modéré, sévère (21) (65). Afin d’obtenir des données de PV, les informations concernant le 

sommeil ont été effacées des enregistrements et une seconde analyse a été réalisée, 1 mois 

plus tard, par moi-même afin d’éviter la reconnaissance des évènements respiratoires identifiés 

lors de l’analyse en PSG. Le TST était déterminé grâce à l’évaluation visuelle des stades de 

vigilance rapportée par les infirmières afin de calculer les indexes respiratoires sur cette 

période. Les caractéristiques respiratoires (IAO, IHO, IAHO, IAC, IAM) ont été comparées entre 

PSG et PV pour chaque patient en analyse globale puis entre les groupes de patients avec et 

sans signes cliniques de SAOS puis entre DD et DV.  

 

3.2.3 Résultats et Discussion 

Cette seconde étude a permis d’explorer la technique diagnostique de la PV en laboratoire 

comme alternative à la PSG, examen Gold standard mais d’accès limité.  

Elle a montré que chez les jeunes nourrissons SPR l’IAO et l’IHO différaient significativement 

mais sans impact sur l’IAOH entre PSG et PV en laboratoire.  

La tendance à la surestimation de l’IAO en PV par rapport à la PSG était observée, quel que soit 

la position de sommeil. Ceci est discordant avec le rapport de Tan qui n’a pas mis en évidence 

de différence pour l’IAO entre PV et PSG chez un groupe d’enfants sans PRS âgés de 2 à 16 ans 

(4.9/h en PSG versus 5/h en PV) (28). Ce résultat peut s’expliquer par la différence d’âge entre 

nos cohortes : dans notre étude, seulement des nourrissons de moins de 4 moins ont été inclus. 

L’évaluation clinique du sommeil sans EEG est plus facile chez l’enfant que chez le jeune 

nourrisson. Chez ces derniers, des comportements normaux comme déglutir ou pleurer 

peuvent être interprétés comme des apnées en période d’éveil en PV et conduire à une 

surestimation des apnées en PV.  Cependant, l’IAOH très élevé objectivé en PV et en PSG a 

conduit à une classification sévère du SAOS et ainsi la surestimation de l’IAO en PV n’a pas eu 

d’impact sur la prise en charge respiratoire du SAOS dans notre cohorte.  
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Une sous-estimation significative de l’IHO en PV était observée en comparaison à la PSG, quel 

que soit la position de sommeil. Ceci a aussi été rapporté par Tan chez les enfants avec SAOS 

sévère (29). Ceci est dû à la définition de l’IHO : diminution de réduction du flux > 30% pendant 

2 cycles respiratoires avec soit une désaturation en oxygène > 3% soit un micro-éveil (20). 

Comme l’EEG n’était pas enregistré, les micro-éveils n’étaient pas évalués et les hypopnées 

entrainant des micro-éveils sans désaturation non identifiées (29) (113).  

Malgré des différences entre évènements respiratoires entre PSG et PV pour l’IAO et l’IHO, il 

n’y avait aucune différence pour l’IAHI entre PSG et PV. La surestimation de l’IAO était 

compensée par la sous-estimation de l’IHO. Il faut noter que l’IAHO pour l’ensemble de nos 

patients était largement au-dessus du seuil de 10/h (27/h en PSG et 26/h en PV) correspondant 

au SAOS sévère. Aucune donnée sur l’IAHO chez les nourrissons SPR n’est disponible dans la 

littérature.  

Dans cette étude, aucune relation n’était mise en évidence entre signes cliniques de SAOS et 

IAHO, ni en PSG ni en PV. Ce résultat doit cependant être considéré avec prudence du fait de la 

petite taille de notre échantillon. Un enregistrement en PV ou PSG en laboratoire semble être 

indiqué systématiquement pour les nourrissons SPR quel que soit les signes cliniques de SAOS.  

Cette étude a plusieurs limites : petite taille de l’échantillon, absence d’analyse multivariée, 

absence d’analyse de la variabilité interindividuelle du fait d’un unique relecteur. 

En conclusion, une PV en laboratoire du sommeil semble être une bonne alternative pour 

l’évaluation du SAOS chez les jeune nourrissons SPR du fait de la sévérité du SAOS quel que soit 

les signes cliniques de SAOS. Dans une prochaine étude, des outils supplémentaires comme la 

vidéopolygraphie ou l’EEG simplifié pourraient être évalués afin d’améliorer la précision de la 

PV.    
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3.2.4 Article 2: The role of sleep laboratory polygraphy in the evaluation of 

obstructive sleep apnea syndrome in Robin infants  

  IF 3.39. Soumission réalisée en octobre 2019. Relecture en cours. 
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3.3 ETUDE 3 : FAISABILITE DE LA POLYSOMNOGRAPHIE AMBULATOIRE CHEZ 

L’ENFANT SUSPECT DE SAOS 

3.3.1 Objectifs  

Cette 3ème étude s‘inscrit dans la continuité de l’étude N°2 en s’intéressant aux examens 

alternatifs à la PSG en laboratoire pour le diagnostic du SAOS afin de pallier à la difficulté 

d’accès. L’accessibilité à la PSG en laboratoire est limitée dû à une demande en augmentation, 

l’absence de laboratoires du sommeil dans de nombreuses régions, son coût élevé et le 

caractère chronophage de cet examen concernant la mise en place et l’interprétation. Aussi, les 

résultats de PSG sont dépendants de l’équipement et de l’environnement dans lequel l’examen 

est réalisé (114). Le sommeil de l’enfant peut être perturbé par une anxiété dû à l’hôpital, par 

le bruit et les interventions nécessaires au repositionnement des capteurs. La PSG à domicile 

(Enregistrement du sommeil de type 2) constitue une alternative, plus accessible, moins 

coûteuse, et potentiellement associée à une meilleure qualité de sommeil car l’enfant dort dans 

son lit. Le peu d’études réalisé chez l’enfant suspect de SAOS utilisant la PSG n’a pas montré de 

différences entre les enregistrements réalisés à l’hôpital et à domicile (26) (29) (115). 

Cependant, dans ces études, une infirmière expérimentée allait installer la PSG au domicile 

(115) (23). Le but de cette étude était d’ordre diagnostique : évaluer la faisabilité et la qualité 

technique de la PSG ambulatoire pour le diagnostic de SAOS chez un groupe d’enfants sans avoir 

recours au déplacement à domicile d’une infirmière expérimentée. Le 2nd objectif était de 

déterminer si les caractéristiques cliniques (i.e. âge, genre, comorbidités, présence ou sévérité 

du SAOS) impactaient la faisabilité du test. 

3.3.2 Matériel et Méthodes 

Cette étude prospective s’est déroulée entre 2013 et 2015 au cabinet libéral d’un médecin du 

sommeil (DW) chez qui des enfants de 3 à 16 ans étaient adressés pour suspicion de SAOS par 

le pédiatre ou le médecin généraliste. Tous les enfants qui ont bénéficié d’une PSG nocturne 

ambulatoires ont été inclus, avec l’accord de la commission nationale de l’informatique et des 

libertés. Le médecin du sommeil a effectué l’interrogatoire et l’examen clinique de l’enfant 

avant l’installation de la PSG. Des questionnaires de scoring ont été remplis par les parents 

(Severity Hierarchy Score questionnaire, questionnaire de Conners et le questionnaire 

d’Epworth adapté). L’installation de la PSG a été réalisée par le médecin du sommeil au cabinet 

la même journée puis l’enfant et sa famille rentraient à domicile. L’ensemble des capteurs 
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devait être vérifié par les parents toutes les 2h tout au long de l’enregistrement. Le matériel 

était rapporté par la famille le lendemain. L’analyse des PSG était réalisée par un unique 

relecteur, DW, selon les guidelines internationales (20). La faisabilité de l’examen était évaluée 

sur la qualité des signaux obtenus et le temps minimal de lecture. Une défaillance technique 

était considérée quand l’enregistrement comptait moins de 5h sans artefact ou que > 1 capteur 

(flux nasal, ceintures thoraco-abdominales, oxymétrie) présentait pendant plus de 75% du 

temps un artefact.  

3.3.3 Résultats et Discussion 

Cette étude prospective monocentrique, à but diagnostique, confirme la faisabilité et la qualité 

technique de la PSG ambulatoire non supervisée sans installation à domicile par un technicien 

du sommeil dans un groupe d’enfant suspect de SAOS. Les échecs d’enregistrement ont été peu 

nombreux ici et étaient dans la vaste majorité des cas dû à la perte de la canule nasale et/ou de 

l’oxymétrie.  

Comparées à 2 autres études évaluant les PSG ambulatoires chez l’enfant (115) (116) (117), la 

proportion de tracés sans artefact était discrètement plus faible dans notre étude  (81% versus 

91%) probablement dû au caractère de faisabilité plus restrictif ici. Etaient considérés comme 

non interprétables des examens avec moins de 5h d’enregistrement sans artefact versus 4h 

(117) ou si plus de 1 capteur présentait plus de 75% du temps avec artefact versus 2 (115).  Dans 

notre travail, malgré l’absence d’installation par un technicien du sommeil, la qualité des 

signaux pendant la nuit était de bonne qualité grâce au fait que les parents vérifiaient les signaux 

toutes les 2 heures. Il est à noter que les enfants présentaient une excellente qualité de sommeil 

dans les 3 études avec une durée totale de sommeil élevée, une efficience du sommeil élevée 

et un index de micro-éveils bas.  

Dans cette étude, aucun facteur physiologique (âge, genre, sévérité du SAOS, comorbidités) n’a 

influencé la faisabilité de la PSG ambulatoire. Ceci est en accord avec le rapport de Scalzitti qui 

compare la faisabilité de la PV ambulatoire et hospitalière (118). Cette équipe conclue qu’aucun 

facteur physiologique (âge, genre, IAHO, ambulatoire ou hôpital) n’est associé à 

l’interprétabilité de l’examen.  Finalement seulement 22% des enfants suspects de SAOS avaient 

un SAOS modéré à sévère avec  une indication opératoire.  
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Cette étude comprend certaines limites : taille de la population, uniquement patients de plus 

de 3 ans, absence de trouble du comportement et rôle majeur de surveillance réalisé par les 

parents au domicile.  

En conclusion, la PSG ambulatoire installée au cabinet médical par un spécialiste du sommeil de 

l’enfant sous la surveillance des parents, est faisable et bien interprétable chez l’enfant âgé de 

3 à 16 ans suspect de SAOS et constitue une bonne alternative à la PSG hospitalière.  
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3.3.4 Article 3: Feasibility of ambulatory polysomnography without home 

settling in children with suspected obstructive sleep apnea syndrome 

 

 

IF 3.4. Soumission réalisée en septembre 2019. Corrections mineurs souhaitées par les relecteurs. 
Corrections soumises en décembre 2019. 
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4 PROPOSITION DE RECOMMANDATIONS 
 

Dans le chapitre antérieur, nous avons vu les résultats d’études originales translationnelles 

rétrospectives ayant attrait à la SPR, maladie rare compliquée d’un SAOS sévère chez le 

nourrisson, SAOS de type III, méthodes diagnostiques et thérapeutiques, ainsi qu’à l’évaluation 

de la PSG en ambulatoire chez l’enfant suspect de SAOS.  

L’objectif commun de ces travaux était de participer à l’amélioration de la prise en charge 

globale du SAOS (SAOS de type I, II ou III) en objectivant : 1) le caractère indispensable de 

l’enregistrement nocturne chez les nourrissons SPR  2) la faisabilité d’une PV en laboratoire 

comme alternative à la PSG chez les nourrissons SPR 3) la faisabilité d’une PSG ambulatoire 

comme alternative à la PSG en laboratoire chez l’enfant suspect de SAOS.  

 

Dans la continuité de ces études, un des objectifs était de participer à la rédaction de 

recommandations sur le SAOS de l’enfant et de l’adolescent afin d’harmoniser les pratiques au 

sein de la communauté des médecins du sommeil et au sein de la communauté pédiatrique.  

Dans ce chapitre, je présenterai les recommandations concernant le diagnostic du SAOS de 

l’adolescent, publication à visée pédagogique soumise à la Revue des Maladies Respiratoires en 

avril 2019, et une synthèse des recommandations de prise en charge diagnostique du SAOS de 

l’enfant et de l’adolescent pour la communauté française d’orthodontie, publiée en novembre 

2019 dans la revue « l’orthodontie française », organe officiel de communication de la Société 

Française d’Orthopédie dento-faciale SFODF.  
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4.1 PROPOSITION DE RECOMMANDATIONS SUR LE DIAGNOSTIC DU SAOS DE 

L’ADOLESCENT 

4.1.1 Objectifs 

Le SAOS de l’adolescent, dont la prévalence se situe entre 0,5 à 6 %, fait la transition entre le 

SAOS de l’enfant et celui de l’adulte et révèle de nombreuses manifestations phénotypiques 

liées à l’âge (119) (120). Les facteurs de risque de persistance du SAOS de l’enfant à l’adolescence 

sont l’obésité, le sexe masculin et les antécédents d’AA (121) (13) (1). Outre les symptômes 

classiques du SAOS de l’enfant, ce syndrome peut, chez l’adolescent, se manifester par une 

sémiologie trompeuse sous forme de fatigue, de somnolence voire de troubles dépressifs (122). 

En l’absence de prise en charge, les complications sont neurocognitives, comportementales, 

cardiovasculaires, métaboliques, inflammatoires (123) (124) (125).  

Le SAOS de l’adolescent est encore mal individualisé et mal différentié du SAOS de l’enfant, car 

la plupart des études ne comportent pas de stratification en fonction de l’âge. Au cours de cet 

article, nous reverrons les particularités épidémiologiques, sémiologiques, physiopathologiques 

du SAOS de l’adolescent afin de proposer un organigramme pour le diagnostic clinique et 

polysomnographique du SAOS de l’adolescent. La prise en charge du SAOS de l’adolescent a été 

traité dans un article spécifique (119).  

Ce travail a été mené par un groupe multidisciplinaire de praticiens spécialistes de cette 

pathologie, sous l’impulsion de la SFRMS. Le groupe de travail a fait le point à travers ses 

expériences et les données de la littérature sur les modalités pratiques du diagnostic clinique et 

polysomnographique du SAOS à l’adolescence.  

L’objectif de ces recommandations était d’améliorer la connaissance des particularités de cette 

pathologie par les praticiens permettant de favoriser un diagnostic précoce, d’instituer des 

traitements multifactoriels ciblés et d’éviter ainsi les conséquences délétères de cette 

pathologie à l’âge adulte.  
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4.1.2 Article 4 : Troubles respiratoires du sommeil de l’adolescent : critères 

diagnostiques 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

IF 0,5. Article soumis à la revue des Maladies Respiratoires en avril 2019.  
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Figure 1. Recommandations de l’American Academy of Sleep Medicine 2012-2014 ; Durée des 

évènements respiratoires chez l’enfant, plus de 2 cycles respiratoires manquants ; Recommandations 

jusqu’à 18 ans ; SRVAS : syndrome de haute résistance / Limitation de débit 
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Figure 2. Organigramme du diagnostic clinique et poly(somno)graphique du SAOS de l’adolescent. 

SAOS : syndrome d’apnée du sommeil, IMC : indice de masse corporelle, IAO : index d’apnée obstructive 

du sommeil (par heure de sommeil), IAHO : index d’apnée hypopnée obstructive du sommeil (par heure 

de sommeil), Nadir Sp02 : saturation minimale pendant la nuit, I Des 3% : nombre de désaturations de 

moins de 3% par heure de sommeil, PCO2 > 50 mmHg (% de temps passé avec une capnie au-dessus de 

50 mmHg.  
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4.2 SYNTHESE DES RECOMMANDATIONS DE PRISE EN CHARGE DU SAOS CHEZ 

L’ENFANT ET L’ADOLESCENT 

4.2.1 Objectifs 

 

Ce travail de synthèse a été réalisé à la demande de la Société Française d’orthodontie pour un 

numéro spécial sur les troubles obstructifs du sommeil.  

L’objectif de ce travail était d’améliorer la connaissance des particularités du SAOS chez l’enfant 

et chez l’adolescent par la communauté d’orthodontistes afin de favoriser le dépistage précoce 

de cette pathologie lors de leurs consultations et d’améliorer la collaboration multidisciplinaire 

lors de la prise en charge du SAOS pour une efficacité optimale. Ceci s’intègre dans le contexte 

de recommandations de bonnes pratiques récentes de la Fédération Française des 

Orthodontistes sur le SAOS chez l’enfant (112).   
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4.2.2 Article 5 : Syndrome d’apnée obstructive du sommeil chez l’enfant et 

l’adolescent : épidémiologie, diagnostic, conséquences 

 

 

IF 0.18 
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5 DISCUSSION GENERALE ET PERSPECTIVES 

5.1  SYNTHESE DES RESULTATS 

 

Dans ce projet, nous avons évalué les points suivants :  

1) L’impact du DV sur le sommeil et la respiration chez les nourrissons avec SPR (type III). 

Le DV permet d’améliorer largement la qualité du sommeil mais corrige insuffisamment 

les évènements obstructifs.  

2) La mesure des évènements obstructifs entre PV et PSG en unité du sommeil chez les 

nourrissons avec SPR. La PV en unité du sommeil constitue une alternative de qualité à 

la PSG.  

3) La faisabilité de la PSG ambulatoire chez l’enfant avec suspicion de SAOS (type I, II). La 

PSG ambulatoire s’avère faisable et interprétable.  

4) L’implication de la dysfonction du tronc cérébral dans la physiopathogénie de la SPR. 

L’étude est actuellement en cours.  Les résultats devraient permettent d’améliorer la 

prise en charge de ces patients.  

En parallèle des études cliniques, nous avons participé à la proposition de recommandations de 

prise en charge du SAOS chez l’adolescent. Nous avons publié une synthèse des 

recommandations de prise en charge du SAOS chez l’enfant et l’adolescent.  

 

La fréquence des TROS en pédiatrie est élevée, 3% entre 3 et 8 ans (1) (3). Son origine est 

multifactorielle. Ces patients relèvent d’une prise en charge multidisciplinaire reposant sur 

l’expertise de chacun des acteurs : dépistage et diagnostic des troubles respiratoires, mise en 

place des thérapeutiques, et suivi rapproché hospitalier et extra hospitalier (5) (45) (6). Cette 

prise en charge multidisciplinaire est le fruit d’une collaboration étroite entre médecins ORL, 

pneumologues, médecins du sommeil, réanimateurs, chirurgiens maxillo-faciaux, 

orthodontistes, orthophonistes et kinésithérapeutes (5)  (7). Le diagnostic et les traitements 

doivent être instaurés de manière précoce afin d’éviter les complications neurocognitives, 

comportementales, cardiovasculaires et métaboliques (5) (7). Les problématiques actuelles sont 

les suivantes : améliorer le dépistage précoce, accélérer le diagnostic et optimiser la prise en 

charge multidisciplinaire.  
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L’unité du sommeil de l’HFME en tant que centre référent ou compétent de multiples 

pathologies [maladies respiratoires rares, maladies cardiaques héréditaires, malformations de 

la tête, du cou et des dents (craniosténose, fente, SPR)], est confrontée au quotidien à ces 

problématiques. Dans cette unité du sommeil, la PSG est l’examen de référence. Tous les 

patients sont enregistrés en PSG de sieste ou de nuit sous la surveillance d’infirmières 

expérimentées. C’est en partant de ce constat de l’évaluation systématique du sommeil avec un 

monitorage rigoureux de patients âgés de la naissance à 18 ans atteints de pathologies variées, 

que le sujet du doctorat s’est dessiné. Notre approche translationnelle était de s’appuyer sur 

une analyse électrophysiologique via la PSG afin d’optimiser la prise en charge des enfants avec 

SAOS (type I, II ou III), de la physiopathogénie à la thérapeutique.  

 

La 1ère stratégie évaluée était une stratégie thérapeutique. Parmi les outils thérapeutiques du 

SAOS dans la SPR, le DV est une stratégie largement utilisée (12). Les bénéfices sur le plan 

respiratoire ont été étudiés alors que les bénéfices sur le sommeil n’ont pas fait l’objet de 

publications. Nous avons souhaité mesurer l’impact du DV chez les nourrissons avec SPR, SAOS 

de type III, cohorte systématiquement enregistrée en DV et en DD dans notre unité. Cette étude 

mettait en évidence que l’évaluation clinique sous-estimait la fréquence et la sévérité du SAOS 

et que le DV améliorait la qualité du sommeil mais ne permettait pas dans la vaste majorité des 

cas de corriger complètement le SAOS. Ces résultats soulignaient la nécessité d’un 

enregistrement nocturne systématique pour valider les bénéfices physiologiques du DV chez les 

nourrissons SPR. Les résultats de cette étude ne concernaient que les patients avec SPR et ne 

pouvaient être extrapolés à d’autres pathologies.  

 

La 2ème stratégie évaluée était une stratégie diagnostique. L’AASM a classé en 1994 les systèmes 

polygraphiques du sommeil en 4 types : 1) type 1, PSG en laboratoire, 2) type 2, la PSG en 

ambulatoire, 3) type 3, la PV en laboratoire, 4) type 4, l’oxymétrie. La PSG en laboratoire 

constitue le gold standard mais son accès est limité et sa mise en place et son installation sont 

très chronophages (22) (45). Les difficultés d’accès à la PSG ont pour conséquence 

l’augmentation des délais de diagnostic et des délais de prise en charge. Le temps dévolu à la 

réalisation d’1 PSG permettrait la réalisation de plusieurs PV. Par conséquence, nous 

souhaitions évaluer les alternatives à la PSG. Deux travaux ont été réalisés pour évaluer d’une 

part la PV en laboratoire et d’autre part la PSG à domicile.  
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La PV en laboratoire a été étudié dans la cohorte de nourrissons avec SPR. Chez ces nourrissons, 

l’IAHO n’était pas différent entre la PSG et la PV en laboratoire. Cet index était identique parmi 

les patients avec et sans signes cliniques de SAOS. Ce qui nous a conduit à recommander de 

manière systématique la réalisation d’un enregistrement de sommeil chez tous les nourrissons 

SPR, quel que soit le tableau clinique de SAOS. Etant donné la sévérité du SAOS chez ces 

patients, la PV en laboratoire semblait constituer une bonne alternative à la PSG en laboratoire 

pour l’évaluation du SAOS. Ce constat n’était pas extrapolable aux nourrissons SPR de plus de 4 

mois, ni aux nourrissons hors SPR ni si les IAHO sont plus faibles, vu la surévaluation des apnées 

obstructives et la sous-évaluation des hypopnées obstructives à la PV.  La prise en charge 

pouvant être différente en fonction de la sévérité de l’IAHO, la position ventrale pouvant être 

un traitement efficace dans le cas de forme plus légère.  

La PSG en ambulatoire a ensuite été évaluée car elle constitue une alternative, plus accessible, 

moins coûteuse, et potentiellement associée à un sommeil de meilleure qualité car l’enfant dort 

dans son lit à son domicile, que la PSG en laboratoire. Les rares études réalisées chez l’enfant 

suspect de SAOS ayant eu recours à une PSG ont montré des résultats similaires entre les 

enregistrements ambulatoires et hospitaliers (115) (117). Cependant, dans ces études, des 

infirmières ou techniciens expérimentées allaient installer à domicile le matériel.  Dans notre 

étude, il s’agissait d’analyser la faisabilité des PSG en ambulatoire installées au cabinet par le 

médecin spécialiste du sommeil de l’enfant chez des enfants suspects de SAOS, âgés de 3 à 16 

ans. La faisabilité et la qualité technique de la PSG ambulatoire non supervisée, sans installation 

à domicile par des infirmières ou techniciens expérimentées, a été montré. Les artefacts étaient 

peu fréquents et étaient dus à la perte de la canule nasale ou du signal d’oxymétrie. Ainsi, la 

PSG ambulatoire constitue une bonne alternative à la PSG en laboratoire chez les enfants 

suspects de SAOS et permettrait d’éviter une prise en charge chirurgicale (amygdalectomie) 

chez les enfants n’ayant pas de SAOS ou de forme légère. 

 

Le 3ème axe stratégique était une stratégie physiopathogénique. L’étude multicentrique (Région 

Auvergne-Rhône-Alpes et Paris, Necker), prospective, soutenue par un protocole hospitalier de 

recherche clinique PHRC interrégionale, est en cours de déroulement. Ce travail a pour objectif 

principal d’apporter de nouvelles connaissances sur la physiopathogénie de la SPR et grâce à 

ces données de proposer une prise en charge adaptée des patients selon la forme présentée de 



176 
 

SPR, syndromique, associée ou isolée. Cette étude sera présentée dans le sous-chapitre 

« Poursuite de la recherche / Perspectives ».  

 

Ce projet de recherche translationnelle, composé des 4 études citées ci-dessus, constitue le 

premier volet de mon doctorat. Le second volet était d’ordre pédagogique. Afin d’améliorer 

l’harmonisation des pratiques au sein de de la communauté des médecins du sommeil et au 

sein de la communauté pédiatrique, participer à la rédaction de recommandations nous 

paraissait essentiel. Des recommandations concernant le diagnostic du SAOS de l’adolescent, 

publication à visée pédagogique ont été soumises à la Revue des Maladies Respiratoires en avril 

2019. Une synthèse des recommandations de prise en charge diagnostique du SAOS de l’enfant 

et de l’adolescent pour la communauté française d’orthodontie, a été publiée en novembre 

2019 dans la revue « l’orthodontie française », organe officiel de communication de la Société 

Française d’Orthopédie dento-faciale SFODF.  
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5.2 QUESTIONS OUVERTES 

 

L’impact du DV chez les nourrissons avec SAOS hors SPR n’a pas été évalué. L’étude prospective 

DYSROBIN, grâce à son échantillon plus large de patients présentant des pathologies 

obstructives variées, devrait permettre de répondre à cette question.  

 

L’alternative de la PV en laboratoire à la PSG en laboratoire n’a pas été évaluée ni chez des 

nourrissons SPR de plus de 4 mois ni chez des nourrissons hors SPR. Une étude prospective 

multicentrique, chez des nourrissons avec troubles ventilatoires obstructifs, en réalisant 1 PSG 

une nuit et 1 PV une seconde nuit, serait nécessaire. L’étude de patients avec ou sans support 

respiratoire en PSG et en PV sera également indiquée. La relecture par des médecins différents 

permettra de prendre en compte la variabilité interindividuelle d’analyse des enregistrements 

nocturnes. L’étude prospective DYSROBIN devrait permettre de répondre à ces différentes 

questions, grâce à l’analyse des données des patients Robin et OVA, entre 6 et 10 mois de vie, 

après suppression des données EEG pour se mettre dans des conditions de PV, avec ou sans 

support ventilatoire. Afin de renforcer la précision de la PV chez le nourrisson, l’intérêt d’outils 

supplémentaires comme la vidéopolygraphie ou l’EEG simplifié sera à étudier.  
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5.3 POURSUITE DE LA RECHERCHE / PERSPECTIVES 
 

5.3.1 ETUDE DYSROBIN : IMPLICATION DE LA DYSFONCTION DU TRONC 
CEREBRAL DANS LA PHYSIOPATHOGENIE DE LA SPR 

5.3.1.1 Objectifs 
Cette 4ème étude s’inscrit dans la continuité de l’étude N°1 portant sur le DV dans la SPR et de 

l’étude N°2 portant sur le rôle de la PSG dans la prise en charge du SAOS chez les nourrissons 

avec SPR. Après avoir exploré le versant diagnostic et le versant thérapeutique, nous avons 

souhaité compléter les travaux déjà réalisés sur l’implication de la dysfonction du tronc cérébral 

dans la physiopathogénie de la SPR. Le but de cette étude était d’ordre physiopathogénique. 

L’état de l’art sur la physiopathogénie de la SPR, l’hypothèse et les objectifs de l’étude ont été 

développé dans l’introduction générale.  

Mon rôle a été de réaliser une revue de la littérature, de conceptualiser l’étude en concertation 

avec les Pr Franco, Abadie, Fauroux et Reix, ainsi que les associations de malades, d’obtenir un 

soutien financier avec l’aide du Centre d’Investigation Clinique de Lyon, d’allier les co-

investigateurs régionaux et parisiens au projet et de réaliser le schéma de collection de données.  

 

5.3.1.2 Matériel et méthode 
Type d’étude  

Etude de cohorte prospective multicentrique à but étiologique 

 

Promoteur 

Hospices Civils de Lyon 

 

Investigateur coordonnateur 

Laurianne Coutier 

 

Objectif principal  

Préciser le rôle direct de la DTC dans la pathogénie du SPR en comparant l’IAC des patients avec 

SPR avec celui des nourrissons présentant une OVA et celui des nourrissons sains entre la 

naissance M0 et 2 mois de vie M2  
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Objectifs secondaires  

- Comparer l’IAHO des patients avec SPR avec celui des nourrissons présentant une OVA 

et celui des nourrissons sains entre M0 et M2 

- Comparer les IAHO et les IAC des patients avec SPR avec des nourrissons présentant une 

OVA entre 6 mois M6 et 10 mois M10 de vie 

- Préciser le rôle de la DTC dans l’architecture du sommeil en fonction des stades de 

sommeil des nourrissons atteints de SPR 

- Préciser le rôle de la DTC dans les troubles de la déglutition et de la coordination 

déglutition-respiration en fonction des stades de sommeil chez les nourrissons atteints 

de SPR 

- Préciser le rôle de la DTC dans les anomalies du SNA en fonction des stades de sommeil 

chez les nourrissons atteints de SPR 

 

Critère principal  

Comparer l’IAC (nombre moyen par heure), selon les guidelines ASSM 2017 (20), calculé sur une 

PSG de nuit, entre les 3 groupes de patients par stade de sommeil entre M0 et M2 pour préciser 

le rôle direct de la DTC dans la pathogénie de la SPR  

 

Critères secondaires 

- Comparer l’IAHO (nombre moyen par heure), selon les guidelines ASSM 2017 (20), 

calculé sur une PSG de nuit, entre les 3 groupes de patients par stade de sommeil 

entre M0 et M2 

- Comparer les IAHO et l’IAC entre les 2 groupes de patients (SPR et OVA) par stade 

de sommeil entre M6 et M10 

- Comparer les micro-éveils ME corticaux et autonomiques entre les trois groupes de 

patients par stade de sommeil entre M0 et M2 et entre SPR et OVA entre M6 et 

M10 pour préciser le rôle de la DTC dans l’architecture du sommeil en fonction des 

stades de sommeil 

- Comparer les index de déglutition non nutritives et les apnées secondaires aux 

déglutitions non nutritives entre les trois groupes de patients par stade de sommeil 

entre M0 et M2 et entre SPR et OVA entre M6 et M10 pour préciser le rôle de la 
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DTC dans les troubles de la déglutition et de la coordination déglutition-respiration 

en fonction des stades de sommeil 

- Comparer le phénomène de déglutition évaluée à la ph-métrie-impédancemétrie 

entre les 3 groupes de patients par stade de sommeil entre M0 et M2 pour préciser 

le rôle de la DTC dans les anomalies de commande œsophagienne en fonction des 

stades de sommeil 

 

Population cible 

130 enfants seront inclus dans l’étude. Ils seront âgés de la naissance à 2 mois inclus. Parmi eux :  

- 50 nourrissons porteurs d’une SPR, 25 à Lyon et 25 à Necker 

- 50 nourrissons présentant une OVA 

- 30 nourrissons sains  

 

NB Groupe 1 : l’analyse sera réalisée sur l’ensemble du groupe puis en sous-groupe. Des 

résultats distincts sont attendus entre le groupe SPR isolé et syndromique. Ils justifieront alors 

d’une prise en charge adaptée selon le phénotype. 

NB Groupe 2 : le groupe OVA est hétérogène et l’IAO est attendu avec une dispersion 

importante. En revanche, l’IAC devrait être homogène entre ces patients.  

NB Groupe 3 : le groupe sain comprend des patients qui ne présentent aucune pathologie 

spécifique et qui ne sont pas à risque d’apnées. Le critère « fratrie de MIN » n’est pas considéré, 

dans la littérature, comme facteur de risque de MIN. Aucun biais d’interprétation n’est attendu. 

Les pratiques actuelles françaises sont de proposer si les parents le demandent une évaluation 

à la fratrie en raison du contexte « émotionnel ». En fonction de la demande de la famille, cette 

dernière sera ou ne sera pas réalisée. 

 

Critères d’inclusion 

Groupe 1 SPR : nourrisson porteur d’une SPR identifiée : triade morphologique orofaciale faite 

d’un rétrognatisme, d’une glossoptose et d’une fente vélo-palatine postérieure médiane. Trois 

sous-groupes :  

- Groupe 1a :   SPR isolé 

- Groupe 1b : SPR avec atteinte osseuse et/ou du collagène (Stickler) 
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- Groupe 1c : SPR syndromique/associé à l’exclusion des atteintes osseuses et/ou du 

collagène 

 

Groupe 2 OVA : nourrisson avec obstruction anatomique des voies aériennes supérieures, OVA 

(laryngomalacie, sténose trachéale, laryngée, sous glottique, autres étiologies rares) 

 

Groupe 3 sain : Nourrissons « sains » issus de fratries de mort inattendue du nourrisson MIN ou 

nourrisson hospitalisé pour observation sans pathologies déclarées ni connues. 

 

Critères de non inclusion 

- Naissance avant 37 SA 

- Complication néonatale active 

- Groupe 2 uniquement : OVA associée à une pathologie neurologique avec atteinte du 

tronc cérébral 

- Groupe 3 uniquement : OVA, pathologie ORL ou syndromique, pathologie 

neurologique avec atteinte du tronc cérébral, RCIU. 

 

Critères de sortie d’étude 

Déménagement hors région, impossibilité de réaliser les examens prévus. 

 

Procédure  

Cette étude est réalisée à Lyon à l’HFME car il s’agit du seul centre capable de réaliser une PSG 

en région Auvergne-Rhône-Alpes, et à Paris dans le centre de référence Maladies Rares. 

 

Elle comprend 3 groupes de patients, nourrissons SPR (n=50), OVA (n=50) et sains (n=30), inclus 

entre la naissance et deux mois de vie. Les patients sont recrutés dans les 9 centres de la région 

Auvergne-Rhône-Alpes et dans 1 centre parisien (Visite de screening). Les visites d’inclusion V0 

et de suivi (V1) sont réalisées soit sur l’HFME soit à l’hôpital Necker.  

 

Les examens sont effectués au cours de 2 hospitalisations, visite 1 V1 et visite 2 V2 entre la 

naissance et 2 mois de vie et entre 6 et 10 mois de vie pour le groupe SPR et OVA et d’1 

hospitalisation de 48h entre la naissance et deux mois de vie pour le groupe sain. Ils s’intègrent 
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dans la prise en charge hospitalière habituelle. La majorité de ces patients sont en cours 

d’hospitalisation pour l’évaluation de leur pathologie. L’évaluation entre la naissance et deux 

mois de vie permet de juger de l’apparition des symptômes et celle entre 6 et 10 mois de vie de 

l’évolution des symptômes. 

 

Ils comprennent les éléments suivants (figure 24) :  

- Données générales : âge, terme, poids de naissance, genre, pathologie (uniquement 

au terme), poids, taille, périmètre crânien, alimentation, thérapeutiques en cours 

- Fréquence respiratoire, signes de lutte, stridor 

- Holter-ECG de 24h avec analyse temporelle et fréquentielle, à V1 pour tous et à V2 

pour les SPR uniquement 

- Ph-métrie-impédancemétrie de 24h après 15 jours d’arrêt des traitements anti-

reflux, à V1 pour tous 

- PSG de nuit à V1 (SPR, OVA, sains) et à V2 (SPR, OVA), 50% en position dorsale et 

50 % en position ventrale pour les SPR et OVA, et 100% en position dorsale pour les 

sains : analyse du sommeil, IAHO, IAO, IAC, respiration périodique RP, micro-éveils 

ME corticaux et autonomiques, étude de la déglutition non nutritive (EMG du 

plancher de la bouche et arrêt du flux respiratoire lors de l’apnée de la déglutition) 

- Echanges gazeux de 24h incluant la phase de réalisation de la PSG : PtcCO2 

moyenne, maximale et temps passé au-dessus de 50 mmHg, SpO2 sous 90%, 85% et 

80% et index de désaturations de plus de 3%, à V1 et à V2 pour tous 

 

Parmi les examens décrits précédemment, seuls les holter-ECG à la visite 1 (OVA) et à la visite 2 

(SPR) sont considérés hors pratique habituelle. L’holter-ECG à la visite 1 (SPR, sains), la Ph-

métrie, la PSG et les échanges gazeux font parties intégrantes du bilan d’évaluation des patients 

avec SPR, OVA ou du bilan proposé aux enfants issus de fratrie de mort inattendue du 

nourrisson.  

Certains des examens des nourrissons hospitalisés pour observation sans pathologies déclarées 

ni connues, peuvent être considérés comme hors pratique habituelle. 

 

Le groupe SPR bénéficie en amont d’une évaluation ORL, cardiologique, ophtalmologique et 

génétique. 
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L’analyse de la PSG est réalisée par un unique relecteur. L’analyse temporelle et fréquentielle 

est centralisée par l’équipe du Pr Patural, Saint-Etienne. L’analyse de la Ph-métrie-

impédancemétrie est centralisée par l’équipe d’exploration fonctionnelle digestive du Pr Mion, 

Lyon. Chacun des examens est interprété en aveugle du groupe d’appartenance du patient. 

 

 
Figure 24. Schéma de l’étude DYSROBIN 

 

Rapport bénéfices/risques 

Ce projet, réfléchi avec les spécialistes nationales de la SPR (Pr ABADIE, Pr FAUROUX, APHP, 

hôpital Necker), va permettre d’améliorer la prise en charge de ces patients en ciblant les 

atteintes liées à la DTC en les diagnostiquant et en les traitant. Comprendre que la 

physiopathogénie est liée à la DTC impliquera une amélioration de la prise en charge 

thérapeutique à court et moyen terme : 

- 1 : avec mise en place d’un protocole national de suivi multidisciplinaire, non 

existant à ce jour, afin d’intégrer le dépistage complet des atteintes liées à la DTC 

selon un calendrier et des examens harmonisés et d’adapter le traitement : 

o Troubles respiratoires, apnées centrales : PV/PSG, ventilation/traitement 

médicamenteux 

o Troubles du sommeil, fragmentation et micro-éveils autonomiques : 

polysomnographie 
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o Troubles de l’oralité et troubles digestifs : Ph-métrie / impédancemétrie / 

manométrie (traitement du reflux à adapter ; rééducation 

orthophonique orientée) 

o Troubles de la coordination déglutition/respiration : EMG plancher de la 

bouche, rééducation orthophonique orientée 

o Troubles cardiaques : holter-ECG avec analyse temporelle et fréquentielle 

 

- 2 : avec adaptation du protocole en fonction du type de SPR, isolé ou syndromique : 

type d’examen et fréquence de réalisation différente 

 

- 3 : avec discussion sur la place des différentes options thérapeutiques notamment 

les indications de chirurgie maxillo-faciale réévaluées ainsi que leurs dates de 

réalisation. 

 

A partir de la confirmation d’hypothèses physiopathologiques, nous aurons des éléments 

théoriques pertinents pour mettre en œuvre des thérapeutiques ciblées sur les atteintes de la 

DTC. A moyen terme, un essai clinique randomisé pour tester les orientations thérapeutiques 

est envisagé. 

 

Une prise en charge thérapeutique améliorée et optimisée des patients avec SPR, en fonction 

du type de SPR, aboutira à une diminution du coût global engendré par cette pathologie. 

 

Concernant les 3 groupes, aucun risque complémentaire n'est attendu. Les contraintes 

attendues sont celles liées à la réalisation des examens de polysomnographie, d'holter-ECG et 

de Ph-métrie –impédancemétrie : réalisation des examens en milieu hospitalier. 

 

Au total, la balance bénéfice/risque apparaît favorable. 

 

Nombre de sujets 

n total : 130 patients 
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Etant donné la capacité d’inclusion des centres impliqués, les effectifs attendus sont de 50 

patients avec SPR, 50 patients avec OVA et 30 patients sains. Un calcul de puissance portant sur 

la comparaison de l’IAC (nombre/heure) du groupe SPR avec le groupe OVA d’une part et sains 

d’autre part a été effectué, en considérant un risque alpha bilatéral à 2,5% pour chaque 

comparaison (correction de Bonferroni). Ce calcul est basé sur le test de Student tenant compte 

de variances inégales au sein des groupes, pour un IAC moyen attendu chez les sujets sains de 

5 /h ± 2  d’après l’article de Brockmann (26) et de 8/h ± 6 chez les sujets SPR d’après des données 

préliminaires et l’article de Daniel (110). Chez les sujets OVA, l’IAC moyen attendu est similaire 

à celui des sujets sains.  Les effectifs prévus permettront de conclure à une différence entre le 

groupe SPR et les groupes OVA et sains avec une puissance respective de 85% et 82%. 

 

Durée de l’étude 

Durée de la période de recrutement : 24 mois 

Durée de la participation pour chaque sujet :  

- Groupe 1, 2 : 1 plage de 48h et 1 plage de 24h sur une période de 4 à 10 mois, entre 

M0 et M2 et entre M6 et M10 

- Groupe 3 : 48 h entre M0 et M2 

Durée totale de l’étude : 34 mois 

 

Lieu de la recherche 

Cette étude est réalisée à Lyon à l’hôpital Femme-Mère-Enfant et à Paris dans le centre de 

référence Maladies Rares à partir des inclusions de nourrissons entre M0 et M2 de vie. Ces 

nourrissons sont originaires de 9 maternités de la région Auvergne-Rhône-Alpes et des 

maternités de la région Ile-de-France.  

 

Les centres co-investigateurs sont des services de néonatalogie, de réanimation pédiatrique, de 

pneumologie ou d'ORL pédiatrique. Ils sont responsables exclusivement de l’inclusion des 

patients. L’ensemble des examens est réalisé uniquement dans l’unité du sommeil à l’HFME, 

Lyon et à l’unité de ventilation/sommeil à Necker, Paris. 

 

Retombées attendues 
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A court terme, cette étude a pour but d’améliorer la prise en charge thérapeutique des patients 

avec SPR par l’évolution de la compréhension de la physiopathogénie.  

Centrer la physiopathogénie du SPR sur la DTC et non pas sur une anomalie anatomique maxillo-

faciale uniquement permettra de réaliser une prise en charge thérapeutique plus adaptée et 

standardisée sur le plan national. 

L'impact direct du protocole est de donner une information claire aux familles et de leur 

proposer une prise en charge multidisciplinaire standardisée à court et moyen terme, sans 

disparité sur le territoire, et ce dès le diagnostic.  

A moyen terme, à partir de la confirmation d’hypothèses physiopathologiques, nous aurons des 

éléments théoriques pertinents pour mettre en œuvre des thérapeutiques ciblées sur les 

atteintes de la dysfonction du tronc cérébral. Un essai clinique randomisé pour tester les 

orientations thérapeutiques est envisagé. 

 

Soutien méthodologique et financier 

Cette étude est soutenue par le Centre d’Investigation Clinique de Lyon (Pr Behrouz Kassai 

Koupai), le service de biostatistiques des Hospices Civils de Lyon et un Projet Hospitalier de 

Recherche Clinique Interrégionale PHRCI obtenu en 2017.  

 

5.3.1.3 Etat d’avancement  
Inclusions 

A Lyon, 13 patients SPR ont été inclus sur 25 souhaités et 17 estimés en septembre 2019. 17 

patients OVA ont été inclus sur 50 souhaités et 29 estimés en septembre 2019. 5 patients 

contrôles ont été inclus sur 30 souhaités et 21 estimés en septembre 2019 (figure 25). 

A Paris, les inclusions des patients SPR (25 souhaités) débuteront en janvier 2020.  



Figure 25. Inclusions réalisées et inclusions estimées pour chaque groupe à Lyon dans l’étude 

DYSROBIN.  SPR : Séquence de Pierre Robin, OVA : obstruction des voies aériennes.  

Difficultés méthodologiques et solutions 

Les inclusions des patients SPR et OVA ne posent pas de difficulté. En revanche, l’inclusion des 

patients Contrôle issus des fratries de MIN est ralentie par rapport aux prévisions. Afin de pallier 

à cette difficulté, un amendement a été obtenu permettant d’inclure des patients hospitalisés 

pour des motifs médicaux variés et indemnes de toute pathologie (exemple : inquiétude 

parentale, croissance pondérale insuffisante, motif social).  

Calendrier 

La fin officielle du PHRCI est fixée au 30 avril 2020. Une prolongation des inclusions d’une durée 

de 12 mois va être demandée afin d’achever les inclusions à Lyon et à Necker. 
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6 CONCLUSION 
 

Face aux comorbidités majeures associées aux TROS chez l’enfant et chez l’adolescent, il est 

nécessaire d’explorer plusieurs stratégies diagnostiques et thérapeutiques afin de 

diagnostiquer précocement le SAOS pour le traiter et prévenir ses complications.  

Dans le 1er travail de recherche, nous avons observé que le DV chez les nourrissons avec SPR, 

technique non invasive largement utilisée, permettait d’améliorer la qualité du sommeil mais 

corrigeait insuffisamment le SAOS. Ces résultats soulignaient la nécessité d’un enregistrement 

nocturne systématique pour valider les bénéfices physiologiques du DV chez ces nourrissons 

SPR. Cette étude mettait en évidence la sous-estimation clinique du SAOS dans ce groupe de 

patients et justifiait d’une exploration nocturne physiologique précoce et systématique. 

L’exploration des TROS repose actuellement sur 4 types d’outils dont la PSG  qui est le gold 

standard (type 1) mais dont l’accès est limité. Dans notre unité, tous les patients ont la chance 

d’être enregistrés en PSG  mais ceci est rare. Il nous paraissait indispensable d’explorer 2 autres 

outils d’évaluation des TROS : la PSG à domicile (type 2) et la PV en laboratoire (type 3). Dans le 

2nd travail de recherche sur la cohorte de nourrissons avec SPR, vu la sévérite de TROS, la PV en 

laboratoire semblait une bonne alternative à la PSG en laboratoire. Dans la 3ème étude sur une 

cohorte d’enfants et adolescents suspects de SAOS, la faisabilité et la qualité technique de la 

PSG en ambulatoire non supervisée, sans installation par des infirmiers expérimentés, a été 

montré. Ces résultats soulignent la bonne alternative que représentent ces 2 examens 

nocturnes, d’accès plus facile. L’ajout d’outils diagnostics associés comme la vidéopolygraphie 

ou l’EEG simplifié permettrait d’augmenter la précision de la polygraphie.  

Ces résultats sont très encourageants pour poursuivre l’exploration des alternatives à la PSG en 

continuant de s’appuyer sur des données physiologiques.  
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