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RESUME EN FRANCAIS

(296 mots)

L’incidence du syndrome d’apnée obstructif du sommeil SAOS de I’enfant est importante. Trois
catégories de SAOS sont a distinguer : 1) enfant avec hypertrophie adénoamygdalienne Il) enfant
et adolescent en surpoids Ill) enfant avec pathologie génétique ou neuromusculaire.

Malgré des progres ces derniéres 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 these étaient : 1) de s’appuyer sur des
études cliniques avec analyse complete du sommeil en polysomnographie afin de mieux
comprendre les mécanismes physiopathogéniques et optimiser les stratégies diagnostiques et
thérapeutiques du SAOS de I'enfant 2) de participer a I’harmonisation de la prise en charge
multidisciplinaire du SAOS de I’enfant et de I'adolescent. Nous avons évalué I'impact du
décubitus ventral sur le sommeil et |a respiration chez les nourrissons avec séquence de Pierre
Robin SPR (type Ill). Le décubitus ventral permet d’améliorer largement la qualité du sommeil
mais corrige insuffisamment les évenements obstructifs. Ensuite, nous avons comparé la
mesure des évenements 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 a la PSG. Chez I'enfant avec suspicion de SAOS, nous avons évalué la faisabilité de la PSG
ambulatoire qui s’avére faisable et interprétable. Actuellement, nous menons une étude
multicentrique sur I'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 paralléle des études cliniques, nous avons participé a la proposition de recommandations de
prise en charge du SAOS chez l'adolescent. Nous avons publié une synthese des

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

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

physiopathogénie, séquence de Pierre Robin, tronc cérébral



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 Ill). 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 I'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
thése se concentrera sur le SAOS, ses modalités diagnostiques et thérapeutiques puis
s’orientera sur I'implication de la dysfonction du tronc cérébral dans la séquence de Pierre Robin

SPR, modele d’étude du SAQOS et du SAC dans ce projet.

LIENS D’INTERET

Je n’ai aucun lien d’intérét a déclarer.
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1 INTRODUCTION

L'incidence des TROS chez I'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 SAQS,
du syndrome de haute résistance des voies aériennes SHRVAS, de I’"hypoventilation alvéolaire
obstructive sont d’origine multifactorielle : hypertrophie des tissus mous pharyngés, étroitesse
des voies aériennes osseuses, atteinte du tonus musculaire ou a une combinaison de ces
facteurs (3). Les TROS feront I'objet d’un sous-chapitre spécifique. Les symptomes et les signes
cliniques diurnes et nocturnes sont directement en rapport avec |'obstruction des voies
aériennes supérieures VAS ou avec la mauvaise qualité de sommeil (4). Les pathologies a
I'origine des TROS de I'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 SAOQS, sont distingués 3 groupes: SAOS type | (enfant avec hypertrophie adéno-
amygdalienne HAA), SAOS type Il (enfant obese), SAOS type Ill (comorbidités : pathologies
neuromusculaires, génétiques, craniofaciales) (1).Ces étiologies différent en fonction de I'age :
plus d’hypertrophie adénoidienne chez I'’enfant de moins de 7 ans, plus d’obésité par la suite.
Tous ces patients reléevent 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 différent entre le nourrisson, I’enfant et I’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 I'enfant (7). Parmi les troubles
respiratoires pendant le sommeil, le syndrome d’apnée centrale SAC se distingue. Il peut étre
observé chez le nouveau-né a terme, le nourrisson et I'enfant. Le nouveau-né prématuré est
plus a risque de présenter un SAC dd a l'instabilité du contrdle respiratoire et a I'immaturité des
chémorécepteurs périphériques (8). La physiopathologie du SAC chez I’enfant doit encore étre
investiguée. Il peut étre du soit a un phénomeéne d’hyperventilation ou d’hypoventilation (9). La
malformation d’Arnold-Chiari entrainant une compression du tronc cérébral, les cardiopathies,

le syndrome de Prader-Willi peuvent également étre a |'origine d’un SAC. La prise en charge
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dépendra de |'étiologie (chirurgie de décompression, traitement de la cardiopathie, caféine,
oxygénothérapie ou tolérance si immaturité) (10). Le SAC fera I'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 I’enfant qui concourent a la prédisposition des TROS
mais aussi aux troubles respiratoires centraux du sommeil.

Parmi les patients atteints de TROS, une attention particuliere a été porté dans ce travail sur un
sous-groupe de patients avec SAOS de type lll, nourrissons avec Séquence de Pierre Robin SPR.
L'incidence de la séquence est de 1/10000 naissances en France (11). Malgré de récents progreés,
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 derniéres 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 I'hypothése physiopathogénique de

la SPR qui fera I'objet d’'une étude spécifique.

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

Classification internationale des troubles du sommeil

Troubles du sommeil proprement dit Insomnies
Hypersomnies
Troubles du rythme circadien
Troubles respiratoires pendant le | Syndrome d’apnées obstructives du sommeil SAOS
sommeil 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

16



1.1 SAOS

Les TROS ont pour origine une réduction anatomique ou fonctionnelle des VAS pendant le
sommeil. lls sont caractérisés par un ronflement ou une augmentation des efforts respiratoires
dus a 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 a une augmentation
des efforts respiratoires et a une fragmentation du sommeil 3) le syndrome d’hypoventilation
obstructive défini par une hypercapnie avec un taux de dioxyde de carbone (CO3) supérieur a 50
mmHg pendant plus de 25% du temps total de sommeil 4) le SAOS caractérisé par la présence
d’épisodes récurrents d’obstruction compléte (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 I'enfant, avec un pic de la
prévalence autour de 3% entre 3 et 8 ans, correspondant a une période de croissance adéno-
amygdalienne avec faible croissance osseuse concomitante (1) (3) (13). Trois populations
d’enfant avec SAQS sont a distinguer: 1) type 1 : les enfants jeunes moins de 7 ans, non obéses,
sans comorbidité associée, présentant un obstacle ORL, généralement une hypertrophie des
amygdales souvent associée a une hypertrophie des végétations et présentant souvent des
troubles de I'attention avec hyperactivité 2) type 2 : les enfants plus dgés, obéses, 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 SAQS, la prématurité, 'asthme etc. Sous I'égide de la Société Francgaise de
Recherche et de Médecine du sommeil SFRMS, des groupes d’experts frangais ont réalisé en
Juin 2015 un état des lieux sur () les critéres cliniqgues du SAQS de I'enfant sans comorbidité
entre 3 et 8 ans (14), (ll) sur la place de la polysomnographie PSG et de la polygraphie PV dans

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

1.1.1.1 Diagnostic
Anamnese et examen clinique

Actuellement, I'enregistrement nocturne dans le diagnostic des TROS par poly(somno)graphie
constitue le gold standard mais I’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 critéres cliniques et polysomnographiques des troubles
respiratoires du sommeil de I’enfant ont été publiés par I’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 a rechercher (3). Toutefois, le
ronflement n’est pas pathognomonique du SAQS et pour étre indicatif, les ronflements doivent
étre 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 CO,. Les signes diurnes sont le
reflet de la fragmentation du sommeil : fatigue matinale, somnolence diurne, agitation diurne
avec hyperactivité motrice, trouble de I'attention, autres troubles cognitifs avec répercussions
sur les apprentissages (16), forte irritabilité et infléchissement de la croissance staturo-
pondérale (6).

L'examen clinique doit étre complet, incluant notamment la recherche de comorbidités. Il
comprend I’évaluation des 2 critéres principaux que sont le degré de I’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 I'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 a I'anamneése sur la présence d’une rhinite
chronique. Le médecin ORL est le seul a pouvoir évaluer directement I'obstruction via la
nasofibroscopie aussi bien au niveau nasal qu’au niveau pharyngé, I'hypertrophie des tissus
lymphoides en particulier les amygdales linguales ne pouvant étre appréciées qu’avec cet
examen. Cet examen peut étre fait sous anesthésie (Drug-induced sleep endoscopy DISE) dans
les cas complexes ou résistant a la prise en charge afin de localiser le site obstructif pouvant étre
visible uniguement 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 étre en haut, en arriere des
papilles retro-incisives (17). Une déglutition primaire et des fausses routes sont fréquemment
observées. Les modifications maxillo-faciales associées a la respiration buccale sont a rechercher
: face longue, facies adénoidien, palais ogival, malposition linguale, rétrognathie mandibulaire,
modification de I'articulé dentaire et constitue ainsi une aide au dépistage du SAOS (18). La
morphologie faciale est évaluée avec appréciation de la symétrie, de I'équilibre au niveau des
trois étages (massif facial supérieur, moyen et inférieur), de I’'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 (a 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
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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 I’'examen physique sont indispensables mais ne permettent pas de poser
avec certitude le diagnostic de SAQOS. Seuls les examens d’enregistrements nocturnes
permettent le diagnostic et I’évaluation de la sévérité du SAOS. Ces examens sont pluriels et

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

Type 1, PSG en laboratoire (parameétres 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 parametres dont I'oxymétrie est le plus habituel.
Les recommandations de 'AASM sont de tenir compte pour le diagnostic du SAOS chez I'enfant,
des données cliniques et de la PSG (20).
La nécessité de cet examen doit étre pondérée (15).
L’enregistrement par PSG en laboratoire est I'examen de référence. Il permet de confirmer le
diagnostic de SAOS, de quantifier la fréquence et la sévérité des évenements ventilatoires
enregistrés ainsi que leurs répercussions sur la saturation artérielle en oxygene Sa0,, la pression
transcutanée en dioxyde de carbone PtcCO; et la micro fragmentation du sommeil.
Les définitions des événements respiratoires ont été revu par 'AASM en 2007, 2012 et 2014 (21).
Un événement respiratoire correspond a I'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 a 90%. Une hypopnée
obstructive est retenue lorsqu’il existe une diminution de I'amplitude du flux naso-buccal égale
ou supérieure a 30% associée a un micro-éveil, un éveil ou une chute de la saturation supérieure
ou égale a 3%. Une apnée centrale est retenue s’il n’y a pas d’efforts respiratoires pendant toute
la durée de I'événement et si un des criteres suivants est présent : 1) I'’évenement dure 20
secondes (sec) ou plus, 2) I'évéenement correspond a I'absence d’au moins 2 cycles respiratoires
et il est associé a un micro-éveil, un éveil ou a 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 événements respiratoires obstructifs et les évenements centraux est
nécessaire. En effet, l'enfant présente d’'une maniére physiologique beaucoup plus
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d’évenements respiratoires centraux que I'adulte (10) (8). Enfin, 'AASM recommande le codage
de I'hypoventilation chez I'enfant. Une hypoventilation est retenue chez I'enfant quand plus de
25% du temps total de sommeil est passé avec un taux de CO; supérieur a 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 grace 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, théta ou des fréquences > 16 Hertz Hz (a I'exclusion des fuseaux de sommeil).
Au vu des difficultés d’acces 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 SAQOS peut étre réalisé dans le
SAOQS de type 3. En cas de suspicion de SAOS de type 1 et 2, il est requis d’obtenir I'avis d’un
spécialiste ORL qui décidera ou non de I'opportunité d’'une adéno-amygdalectomie AA. Les
indications des enregistrements du sommeil dans les TROS sont synthétisées dans le tableau 2.
La PV peut étre utile si elle est réalisée par des experts compétents dans le sommeil de I'enfant.
Par contre, la PSG est indispensable pour la mise en route et I’évaluation de toute autre prise
en charge du SAQS (Pression positive continue PPC, orthése, orthodontie, chirurgie autre que
I’AA) ou pour tous les autres troubles du sommeil (hypersomnie, parasomnies). La PSG en
laboratoire constitue I'examen de référence mais son accessibilité reste limitée. En alternative,
la PSG peut étre réalisée a domicile. Elle constitue une alternative intéressante puisque I’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 a 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 intérét a fait I'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 I'établissement du diagnostic et de la sévérité du TROS. Pour certains
auteurs (26) (27), les PV sont interprétables des lors qu’elles durent plus de 4 heures h ou qu’elles
cumulent 4h de signaux sans artéfacts. Toutefois, la PV présente certaines limites. Labsence de
critéres permettant une analyse des états de vigilance se répercute sur les résultats de la PV. Les
paramétres 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 I'enregistrement du sommeil (28) (29). D’autre part, il est difficile de se fier a
des enregistrements validés sur 4h alors que I'enfant dort au moins 10 heures par nuit. Le groupe
d’expert (15) propose un organigramme du diagnostic poly(somno)graphique du SAQS de
I'enfant (figure 5).

Au total, le diagnostic repose sur un faisceau de signes cliniques associé a I’examen ORL spécialisé
et I'enregistrement nocturne. Cette stratégie diagnostique est résumée par la figure 6, tiré de

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

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

Diagnostic

La PSG de nuit réalisée dans un laboratoire du sommeil spécialisé en pédiatrie est I'examen de référence pour
le diagnostic d’un syndrome d’apnée hypopnée obstructif du sommeil SAHQOS, 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
I'enfant.

Dépistage

La PSG est indiquée pour le dépistage d’'un SAHOS dans certaines pathologies de la téte et du cou
(malformations) et de maladies génétiques entrainant 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 apres 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
I'enfant.

Instauration d’un traitement

En cas de suspicion de SAHOS, la mise en route d’un traitement du SAHOS (chirurgical, orthéses, PPC, etc.)
nécessite la confirmation du diagnostic par une PSG sauf concernant I'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 I'efficacité de I'adéno-amygdalectomie : enfant avec une obésité morbide, une
malformation cranio-faciale ou des VAS, une maladie neuromusculaire
- I'examen de I'enfant n’explique pas les troubles respiratoires : absence d’obstacle amygdalien ou
adénoidien
- le risque opératoire est élevé : trouble de I'hémostase, anomalie cardiaque, age inférieur a 3 ans,
SAHOS cliniguement séveére, 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 I’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 I’enfant.

Suivi des traitements a court terme (< 5 mois) *

Il est indiqué de réaliser systématiquement une PSG afin d’évaluer |'efficacité des traitements du SAHOS a court
terme, excepté concernant I'adéno-amygdalectomie. Pour la PPC, ce contrdle est souhaitable avant 1 mois.
Dans le cas d’une adéno-amygdalectomie chez des enfants ayant un SAHOS suspecté ou documenté avant
I'intervention, un contrdle entre 6 semaines et 3 mois par PSG est indiquée pour vérifier I'efficacité du
traitement en présence de symptomes 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
I'enfant.

Suivi des traitements a long terme (> 5 mois) *

Le suivi a long terme de la PPC a I'aide d’'une PSG n’est nécessaire qu’en cas d’apparition d’événements
intercurrents (modification de poids, diminution de I'efficacité du traitement, mise en place d’un traitement
additionnel, etc.) pouvant influer sur I'efficacité du traitement. Bien que la PV ne soit pas formellement validée
par la littérature analysée chez I'enfant, elle est possible lorsqu’elle est réalisée et interprétée par une équipe
spécialisée dans les troubles respiratoires du sommeil de I’enfant.
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*Selon I'arrété du 13 décembre 2017 (31) concernant les conditions de prise en charge de la PPC
chez I’enfant, il n’y a pas de distinction réalisée entre suivi a court et long terme. La PSG ou la PV
sous surveillance doit étre réalisée systématiquement avant toute mise en place de PPC puis un
controle est souhaitable entre 1 et 3 mois apres la mise en place. Pour le suivi a long terme, en
I'absence d’événements intercurrents, la surveillance clinique associée a 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 sévere 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 02 (chute de Sa02 < 3, ID3% ou < 4%, ID4%) est considéré comme
anormal s’ilest>1/h ou>1,4/h, de méme que des valeurs de chutes de la saturation en oxygéne
inférieures a 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
a 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, I’AASM a proposé que ce seuil soit

augmenté a 25% du TST passé au-dessus de 50 mmHg (34).
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Respiratory Events (AASM 2012-2014)
Pediatric Rules: AT LEAST 2 MISSED BREATHS

+ INFANTS

MWWVW A—A AnmavanA, FAAVAA
centrale: centrale: >20 sec

<
WVWV V\ v V\NVVV\ WVVVV > 2 missed breaths

+ Arousals or /Desat > 3%/

W Snoring, Brady < 50 bpm 5 sec ou
Noisy < 60 bpm 15 sec.

Central Apnea

obstructive: obstructive

mixte: breathing,
\['—\[W WWW breathing
. effort
+ Arousals

+ Arousal/
Awakening or
>3%
desaturation

Recommendations < 18 years of age

Figure 4. Définition des événements respiratoires obstructifs et centraux selon les guidelines de

I’/AASM 2012 et 2014. Figure empruntée au Pr Franco.
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Suspicion Suspicion SAOS
SAOS chez type 1 et 2 chez type 3
ou enfant < 5 ans

Obstacle non évident
Hypertrophie AA évident HA Grade 1-2
HA Grade 3 -4 Risque opératoire

prise en charge globale:
obésité/ asthme/ ODF

PVa et NASOFIBROSCOPIE

IARO > 5 IARO <5

dalo-adénoidectomie

Contréle clinique 6 mois
IAHO >5 IAHO, 1- 4 IAHO < 1

Si pas d'indication AA Traitement nasal local
il

Controle PSG ou PVa PPC/VNI
Si SAOS résiduel clinique a 6 mois +/- radiofréquence cornets
Si pré-op IARO/ IAHO > 10, Si SAOS type 2 et 3 Surveillance clinique 6 mois

Figure 5. Organigramme du diagnostic poly(somno)graphique du SAOS de I’enfant.

SAOS : syndrome d’apnée obstructive du sommeil ; type 1 : enfant non obeése; type 2 : enfant obese ;
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 [obéses]); 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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ORL:
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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 I'’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 aprées prise en charge du SAQS, les troubles cognitifs semblent
irréversibles (35). Lorigine de ces troubles cognitifs n’est pas bien connue (hypoxie
intermittente, hypercapnie, fragmentation du sommeil) mais sont bien documentés (40). Le
SAOS chez I'enfant peut conduire a des perturbations autonomiques et cardiovasculaires
(insuffisance cardiaque droite et gauche, augmentation de la tension artérielle) dont les
conséquences a long terme sont peu connues (41) (42). Toutefois, dans un groupe d’enfants
agés de 3 a 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 I'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 a partir d’'une revue de la littérature et d’échanges d’expérience. Une synthése des
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modalités thérapeutiques en fonction de I'age est proposée (figure 7) (30). Dans cette synthese,
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
I’adaptation des modalités en fonction de la sévérité et de I’age des patients (figure 7).

La premiére ligne de traitement du SAOS pédiatrique est la prise en charge de I'hypertrophie
des organes lymphoides pharyngés. En fonction de la sévérité du SAQOS, différentes possibilités
chirurgicales et traitements complémentaires a visée ORL existent. Avec un SAOS léger (IAHO <
5/h), des traitements anti-inflammatoires locaux, anti-leucotriénes peuvent étre proposés, en
sachant que 60% des SAOS léger peuvent régresser spontanément (43) (44). Face a un SAOS
modéré, un traitement chirurgical est indiqué en fonction des besoins (amygdalectomie
partielle ou totale, adénoidectomie, turbinoplastie, septoplastie,). A cette prise en charge,
peuvent s’associer des techniques d’orthopédie dento-faciale ODF (disjonction rapide du
maxillaire, orthése d’avancée mandibulaire), une prise en charge en kinésithérapie pour
favoriser la ventilation nasale et enfin I'utilisation d’une ventilation non invasive VNI). Face a un
SAOS sévere, la chirurgie est privilégiée et les alternatives thérapeutiques sont la VNI en
association aux autres traitements. |l ne faudra pas oublier de recommander une bonne hygiéne
de vie et de sommeil et de prendre en charge I'obésité. A I'adolescence, des approches
chirurgicales maxillo-faciales pourront aussi étre 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 a 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 I'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 symptomes d’obstruction des voies aériennes supérieures (ronchopathie, apnées, sommeil
agité, respiration buccale) mais les enfants peuvent aussi présenter des malaises a répétition
(46) (47). Une cassure staturo-pondérale peut étre aussi parfois la seule manifestation clinique
du SAOS du jeune enfant (46). Les enfants prématurés sont a plus grand risque de SAOS a tout
age de la vie (45) (5) (48). Le lien entre RGO et SAOS n’est pas bien établi.

L’examen clinique doit étre complet et rechercher les anomalies suivantes : 1) hypertrophie
adénoidienne 2) obstruction nasale (infection respiratoire haute, atrésie des choanes, sténose
des sinus piriformes 3) stridor, cyanose, difficultés alimentaires secondaires a une
laryngomalacie 4) hypoplasie de I'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 maniére systématique pour juger de I'étage et de
la sévérité du SAOS.

Comme chez I'enfant et I'adolescent, le diagnostic de SAOS repose sur I'approche clinique
multidisciplinaire (pneumologue, ORL, médecins du sommeil, chirurgiens maxillo-faciaux,
réanimateurs, orthodontistes) associée a I'’évaluation objective par enregistrement nocturne
(vidéo PSG en laboratoire, PSG en laboratoire nocturne ou de sieste, PV, oxymétrie et
capnographie nocturne). Les normes de I'lAOH sont identiques entre le jeune enfant et I'enfant :
SAOS léger, IAOH entre 1 et 5/h, SAOS modéré, IAOH entre 5 et 10/h, SAOS sévere, IAOH > 10/h.
Un taux de désaturations supérieures a 3% supérieur a 2,2/h est considéré comme pathologique

a cet age. Le taux d’apnée centrale est tres variable selon I'dge 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 a répétition. 5) complications

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

1.1.2.3 Thérapeutique
Le SAOS du jeune enfant doit étre traité lorsque
1) il est associé a des signes d’obstruction des VAS a I'éveil (signes de lutte, apnées avec
cyanose) (49) ou
2) des anomalies sur la PSG, la PV ou I'oxymétrie nocturne sont associées aux signes cliniques
d’obstruction des VAS (46) (50) ou
3) des anomalies sur la PSG, la PV ou I'oxymétrie nocturne sont associées a des facteurs de
risque de SAOS : obstruction nasale, laryngomalacie, craniosténose syndromique avec ou sans
hypoplasie de I'étage moyen, fentes labiales et/ou palatine, hypoplasie mandibulaire,
pathologie neuromusculaire (46) (48) (49).
Le traitement doit étre 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
I’endoscopie au sommeil induit sont indispensables pour juger de la séquence d’intervention
synthétisée dans la figure 8 et constituent la premiere 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
(adénoidectomie, adénotonsillectomie) en premiére ligne auxquels peuvent s’associer dans un
second temps, la VNI, la supraglottoplastie ou la trachéotomie (53) (48). Il existe un risque de
SAOQS résiduel élevé post-chirurgie ORL (54). La VNI est réservée pour les nourrissons avec SAOS
modéré a sévere 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 I’"hypoplasie de I’étage moyen qui a
été décrite a long terme et qui doit étre 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 sévére ; 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 étre retenue. La prise en charge
des nourrissons avec SPR fera I'objet d’un sous-chapitre propre.

Le suivi des jeunes enfants avec SAOS comprend une réévaluation clinique et fonctionnelle
rapprochée : réévaluation ORL a 6 mois de I'adénoidectomie (46), PSG apres mise en place de
VNI avec suivi annuel puis contréle 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 a 6 mois de la supraglottoplastie (49), PV ou PSG tous les 2 mois avec
TNP dans la SPR (59), PSG réguliéres en cas de distraction mandibulaire (60). Au total, le SAOS
du jeune enfant est multifactoriel et une évaluation compléte des anomalies sous-jacentes
associées s'impose. Les symptomes respiratoires peuvent étre ignorés, le SAOS se manifestant
par des malaises ou une mauvaise croissance pondérale. Dans d’autres cas, les signes cliniques
du SAQS peut étre tres séveres, parfois déja présents a I’éveil et conduire a un risque élevé de
déces, surtout dans des cas de SAOS associés a des pathologies génétiques ou avec
malformations craniofaciales. Des traitements chirurgicaux et non chirurgicaux combinés
peuvent étre proposés. L’adénoidectomie et la VNI sont en premiére ligne de cet arsenal
thérapeutique. La trachéotomie est réservée aux cas les plus séveres 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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STEP 1: At risk for OSAS if lone or morel:

1.1 Symptoms of upper airway ohstruction |snoring, apnoea, restless sleep, mouth breathing); history of ALTEs;

unclear whether GOR or prematurity are risk factors
1.2 Delayod growth may be a presenting symptom [and a complication] of 0SAS
1.3 Exam findings:
al Adenoidal or, less frequently, tonsillar by pertrophy
bl Nasal obstruction [upper viral respiratory infection, choanal atresial
¢l Laryngeal obstruction [laryngomatacial
dl Symdromic craniosynostosiszmidface hypoplasia; repaired or unrepaired isolated cleft lip or palate
e] Mandibular hypoplasia le.g. Pierre Robin sequence|
fl Meuromuscular disorders (e g. cerebral palsy, mitochondrial disorders, spinal muscular atrophyl
gl Complex disorders le.g. achondroplasia, Down syndrome, Prader-Willi syndrome)

1.4 Upper airway endoscopic or imaging findings le.g. craniosynostosis, Down syndrome, Pierre Robin sequence)

£

STEP 2: Recognition of morbidity
and conditions coexisting with
OSAS:
2.1 Pulmonary hypertension
and cor pulmonale
Delayed somatic growth
.3 Behavioural problems
2.4 Conditions coexisting with
DSAS:
al Feading difficulties [as in
Pierra Robin sequence]
bl Recurrent otitis media

l

STEP 4: Treatment of 0SAS: STEP 3: Objective diagnosis and assessment of 05AS severity Imultidisciplinary
4.1 When is OSAS treated: team approach including paediatric pulmonologist, ENT/craniofacial surgeon,
al Apparent UAQ during wakefulness intensivist, respiratory physiologist, orthodontist and othersl:
b PSG, polygraphy or oximetry abnormalities combined with: 3.1 Objective tools for diagnosing OSAS severity [video PSG, PSG, polygraphy,
il snoring, tachypnoea or mouth breathing: il ALTEs; nocturnal oximetry)
iiil} growth failure 3.2 AHI cut-off values for defining 05SAS and its severity:
t| PSG, polygraphy or oometry abnormalities combined with: al 90th percentile for abstructive or miced apnoea or hypopnoea indices
il nasal obstructionttonsillar hypertrophy; il laryngeal «1 episode-h-1; higher at high altitude
ohstruction; iii] syndromic craniosynostosissmidface bl Frequency of central apnoeas varies with age/definition
hypoplasia; isolated cleft lip or palate; v} mandibular cl Mild 0SAS: obstructive AHI 1-5 episodes-h-'; moderate OSAS: ohstructive
hypoplasia; vl neuromuscutar disorder AHI »5-10 episodes-h; severe DSAS: obstructive AHI » 10 episodes.br
£.2 DSAS treatment is a priority if: d) McGill oximatry score »2 indicates moderate-to-severe 0SAS in Pierme
al Achendroplasia Robin sequence and Down syndrome
bl Beckwith-Wiedemann syndrame 3.3 Indications for objective testing: history suggestive of 0SASsgrowth delay
¢l Chiari malformation |see 1.1 and 1.Z); nasal or laryngeal obstruction; midface or mandibular
dl Down syndrome hy poplasia; cleft lip or palate; neuromuscular disorders; complex conditions
a] Mucopolysacchanidoses |sae 1.3)

fi Prader-Willi syndroma

}

STEP 5: Stepwise, individualised treatment approach multidisciplinary team management}:
5.1 Treatment interventrons are individualised according to aeticlogy, severity and morbidity ; upper amnway
endoscopy for guiding hierarchy of interventions
5.2 Efficacy of antireflux medications s unclear
5.3 Adenoidalttansillar hypertrophy Imidface hypoplasia or other anomalios may be prosent]:
adonoidectomyztonsilloctamy
5.4 Adenoidectomy from age 3 months; adenotonsillectomy from age & months
55 CPAP or NPPV: moderate-to-severe 0SAS [laryngomalscia; midface or mandibular hypoplasia; cerebral palsy:
spinal muscular atrophy; achondroplasia; Down syndrome; mucapolysacchandoses)
5.4 Interventions for 0SAS refated to specific conditions:
al Choanal atresia; nasal pyriform apertura stenosis: surgical cormaction
bl Laryngomatacia: supraglottoplasty
cl| Craniosynostosisemidface hy poplasia: adenoidectomytonsillectemy: nasopharyngeal airway insartion;
nCPAP- midface distraction osteoganesis; tracheostomy
dl Mandibular hypoplasia: Pierre Robin sequence: Step 1: prone positioning (McGill camelry score €2, no
pharyngeal collapse on endoscopy); Step 2 nasopharyngeal airway [McGill oximelry score »2),
orthodentic applance, nCPAP [usually if AH! » 10 episodes-fr ') or glossopexy: urgent infubation if severs
LA and possibly fracheosiomy; frequently nasogastric tube/gastrosiomy feeding
el Mandibular distraction osteogenesis: Pierre Robin sequence [zother airway lesions)«respiratary
distress-fypercapnia+CPAP failure to avoid tracheastomy; or for decannulation after tracheostomy
Tracheostomy: severe Upper irway obsiructionsother measures failed; awailing craniof adal surgery
[rmudface hypoplasia; Ferre Robin sequence]
Patients with complex conditions may require combined interventions:
al Achondroplasia- adenotonsillectomy: nasopharyngeal airway: CPAP
bl Chian malformation: adenaidectomy:fonsillectomy: CPAP NPRY: surgical decompression of
cervicomedullary junction
¢/ Down syndrome: adenoidectomytonsillectomy; supragipttopiasty: CPAP
dl Mucopolysaccharidoses: adenatonsillectomy: CPAP: pnzyme replacoment therapy: hasmopoiatic stem
cell transplantation
el Prader—Willi syndrome: adenotonsiiloctomy for D5AS; oxygen therapy for central sleep spnosas

5.

-

5.

STEP &: Follow-up, recognition and
managemeant of persistent DSAS.
4.1 Re-evaluation and outcome
monitoring:
al Adenaotonsillectomy: D5AS
TBOUITENCS CaN 0CCUr 24-4
maonths post-operatively; repoat
adenaidectomy may be required
bl CPAF: clinical evaluation and
nocturnal manitoring every
2-4& months during first year
and every & months thereafter
{confirm continued noed,
pressure adjustment, upgrada
mask sizef
c] NPPV [neurcmuscular diseasel:
nocturnal maonitoring upan
infiation and at least annually
d| Supraglottoplasty: necturnal
monitoring at -4 months
post-operatively to 3ssess
afficacy
o] Pierre Robin sequence-
monitonng every 2 months
with nasopharyngeal airway
i place and after iis removal
fl Mandibular distraction
asteogenasis. senal
nocturnal sleep studies to
assess efficacy

Figure 8. Une approche pas a pas de la prise en charge du SAOS chez le jeune enfant agé de 1 a 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)

Younger children Older children
[1- 23 months) (2-18 years]
Diagnosis
Symptoms reflecting upper airway obstruction are frequently present both during Yes No
wakefulness and sleep
Adenotonsittar hypertrophy and obesity predominantly cause SOB Mo Yes
Various congenital, syndromic and/or genetic entities predominantly cause SDB Yes No
Feeding difficulties and growth failure may coexist with DSAS Yes No
Pulmonary hypertension may complicate 0SAS, especially in patients with complex conditions Yes Yes
Folysomnography is the gold standard for diagnosis of 05A5 Yes Yes
Endoscopy is especially useful to determine the level of upper airway collapse Yes No
Management
Adenotonsillectomy is the most commonly used treatment No Yes
NPPY is frequently used as first-line treatment due to a high incidence of multilevel, dynamic Yes Mo
airway collapse
Orthodontic appliances are effective in cases of OSAS with retrognathia or malocclusion Mo Yes
Patients with complex conditions are prioritised for treatment Yes Yes
Follow-up after each treatment intervention may identify persistent 0SAS Yes Yes
Fatients on NPPY undergo nocturnal cardicrespiratory monitoring annually Yes Yes

0SAS: obstructive sleep apnoea syndrome; NPPY: non-invasive positive pressure ventilation.
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1.2 SACS

1.2.1 Etiologies

2 grandes entités du SACS sont a distinguer : SACS non hypercapniques et SACS hypercapniques
(2). Parmi les causes de SACS non hypercapniques, seront a rechercher le SACS associé a une
insuffisance ou malformation cardiaque (respiration de Cheynes-Stokes), a une insuffisance
rénale sévére (augmentation de la réponse ventilatoire au dioxyde de carbone CO; et troubles
métaboliques), a une instabilit¢é du sommeil liée a Ialtitude (hypoxémie induit une
hyperventilation chronique et une hypocapnie), SAC idiopathique (diagnostic d’élimination) (61)
(62). Parmi les causes de SACS hypercapniques, seront a rechercher I’hypoventilation centrale
congénitale idiopathique ou syndrome d’Ondine (1/20 000 naissances) caractérisée par une
absence congénitale de controle central de la respiration et par une atteinte diffuse du systeme
nerveux autonome. Cette pathologie génétique a transmission autosomique dominante est liée
a la mutation du gene PHOX2B. Cette pathologie est caractérisée par une hypoventilation
alvéolaire durant le sommeil associée a 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 a un SAHOS), pathologies

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

1.2.2 Anamneése et examen clinique

Les manifestations cliniqgues du SAC sont pauvres et non spécifiques : épisodes de cyanose au
sommeil, apnées a répétition, malaises (64).

Le syndrome d’Ondine est caractérisé par un tableau clinique marqué deés la naissance par des
apnées a répétition, des épisodes de cyanose au sommeil, des épisodes de bradycardie et
d’hypoxémie sévére. 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 PtcCO;
associée a 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 particulierement 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 a discuter au cas par cas (9).

1.2.4 Normes

L’apnée centrale AC est définie par I'arrét du flux nasal associé a 'absence d’efforts respiratoires
de plus de 20 sec ou de plus de 2 cycles respiratoires associée a une désaturation en oxygene
de plus de 3% et/ou d’un réveil chez I'’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
I’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 I'enfant, certains auteurs considérent un index d’AC > 1/h comme pathologique (26) et
d’autres auteurs rapportent chez I'enfant d’age 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 a propos
des apnées mixtes chez le nourrisson (65). Scholle rapporte des données chez I’enfant a partir

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

La premiere étape consiste a 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 a 2
niveaux de pression qui va pallier la réduction de la commande ventilatoire et/ou I’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. Apres un rappel sur
I'anatomie et la musculature des VAS, le phénomeéne d’instabilité ventilatoire au cours du

sommeil sera décrit ainsi que le phénomeéne d’altération de la chémosensibilité. Le contréle

ventilatoire au sommeil sera explicité ainsi que les facteurs prédisposant au SAOS chez I'enfant.

Anatomie des VAS

Cavité nasale

( .

Voile du palais

Epiglotie

Corde vocale

O

Trachée
l:l Nasopharynx Oropharynx - Hypopharynx

Figure 9. Coupe sagittale des voies aériennes supérieures

Le pharynx est constitué du nasopharynx, de I'oropharynx et de I’hypopharynx, sans aucune
structure solide (figure 9). Lors d’'un phénomeéne obstructif, une réduction du flux ventilatoire,
partielle (hypopnée) ou totale (apnée) est observée (figure 10), associée a une augmentation
de I'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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Voies aériennes bien Voies aeriennes partiellement Voies aériennes obstruées
dégagées obstruees (ronflement, vibration)

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

puis obstruées (apnée)

Il est a noter que le volume des voies aériennes supérieures varie d’un sujet a I'autre. Ainsi, des
particularités morphologiques, comme le rétrognatisme, peuvent étre responsables d’une

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

Lors du phénomene 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).

{1=1)

Flow

fem Hy0)

Pharyngeal pressune

L —

fom HyDes-1-1)

Figure 11. Variation estimée de la résistance pharyngée par un modeéle hyperbolique pendant un
phénomeéne de haute résistance en NREM2. La résistance des voies aériennes supérieures était estimée
cycle par cycle. Ici, pendant le phénoméne de haute résistance, la résistance pharyngée augmente
progressivement avant de redescendre a son niveau de base a la fin de I'évenement. Tiré de Tamisier,

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

Lors d’'un phénomeéne obstructif, une diminution du niveau de la pression interne du pharynx
est observée. Ce qui entraine une activation des muscles dilatateurs des voies aériennes

supérieures par I'éveil et donc une réouverture du pharynx (figure 12)(68).

LARYNX

Inspiration normale Apnée

Figure 12. Phénomeéne 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 a |'abaissement de la pression pharyngée lors du
phénoméne inspiratoire qui va permettre de fermer le pharynx. Les facteurs influencant 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
gue la charge est augmentée soit parce que la réponse neuromusculaire est trop faible, le
phénoméne d’apnée a lieu. La figure 13 représente la zone de susceptibilité a I'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).
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Figure 13. Représentation de la zone de susceptibilité au phénomeéne 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, I'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).

Controéle ventilatoire au cours du sommeil

La rythmogénése respiratoire a I’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 entrainant |'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, reldchement
progressif du diaphragme, en paralléle de I’activation des muscles dilatateurs des VAS lors de
I'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-Botzinger et neurones expiratoires situés dans le groupe parafacial. Ce controle
ventilatoire automatique (figure 14) est régulé par des facteurs exogenes comme la pression
partielle en oxygéne et la pression partielle en dioxyde de carbone. Les chémorécepteurs
centraux (complexe Pre-Botzinger et portion caudale de I’'hypothalamus), situés dans le tronc
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cérébral, sont sensibles a I’'hypercapnie alors que les récepteurs périphériques, de localisation
carotidienne, sont peu sensibles a I'hypercapnie mais trés sensibles a I’hypoxémie. Les
mécanorécepteurs de type pulmonary stretch receptors PSR sont eux aussi impliqués dans le
controle respiratoire. Ils sont situés au niveau de la trachée et des bronches et sont sensibles a
I’étirement pulmonaire. lls captent les modifications des tensions sur les parois des voies
aériennes au moment de l'inspiration. lls déchargent a chaque inspiration et mesurent le degré
d’inflation pulmonaire. lIs 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 role
inhibiteur des récepteurs a I'étirement sur la commande inspiratoire est mise en évidence au
cours du réflexe de Hering-Breuer (réflexe de coupure de la respiration) qui correspond a
I'inhibition de l'inspiration lors de la stimulation des PSR par une augmentation extréme du

volume pulmonaire (69).

Schéma du controle Respiratoire

contréle suprapontique
cortex
hypothalamus
amygdala

tronc cérébral

PRG (Pontine Resp Group)
VRG (Ventral Resp Group),
pre-BatC

DRG (Dorsal Resp Group), nTS

chémorécepleurs
centraux

chemorecepteurs
periphériques motoneurones

spinaux

diaphragme

: i intercostaux
mechanorecepteurs

pulmonaires

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

Plusieurs phénomenes sont observés au cours du sommeil : diminution de la réponse
ventilatoire a la pression partielle en CO;, diminution de la sensibilité a I'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
phénomeénes sont a l'origine de I'observation des phénomeénes d’apnée au sommeil, chez
I'adulte et chez I'enfant. Ces phénomeénes sont plus marqués en rapid eye movement REM
gu’en non REM (55% versus 45%) (70). Il est nécessaire de prendre en compte que le sommeil
du nourrisson et de I'enfant comprend une proportion plus élevée de REM que de non REM que
I'adulte (a 1 mois : 40% REM, 60% NREM, a 12 mois : 30% REM, 70% NREM ; adulte : 25% REM,
75% NREM) (71).

Ventilatory response Ventilation with
Stable Sleep to ——> | progressive sleep (esp. |—>| Gradual rise in Pa0,
hypoxia/hypercapnia REM)

Eucapnic set point

New sleep specific from steep (~45 ) .
PaC0,set point mmHg) to wakefulness >| Relative hypercapnia
(~40 mmHg)

7

CSA if PuCO,
Resumption of sleep = <apneic

W

Hypervantilation —

threshold

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’a
I’éveil. Une apnée centrale post réveil sera observée si la pression artérielle en dioxyde de carbone
atteint le seuil d’apnée avant de revenir a une respiration réguliere au sommeil. Tiré de McLaren,

Paediatric Respiratory Review, 2018 (10)
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Facteurs prédisposant au SAQS chez I’enfant

En plus des phénomenes sus-décrits participant aux phénomenes d’apnée au sommeil, I’'enfant
présente des spécificités prédisposantes au SAOS.
Les premiers mois de vie sont marqués par le développement de I'adaptation respiratoire, par

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

Maturation du controle central : maturation des centres respiratoires, maturation des
chémorécepteurs centraux et périphériques (sensibilité initiale faible), diminution de la
fréquence respiratoire avec I'age, 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 I’age : importante dans la premiére année de vie
puis diminuée par la suite expliquant ainsi la propension plus importante aux hypopnées
gu’aux apnées chez I’enfant par rapport a I’age adulte (24)

- Massif cranio-facial : résistance haute des VAS puis croissance en hauteur et en largeur
du squelette facial, hypertrophie des tissus mous des VAS participant a I'étroitesse des
VAS

- Adaptation de I'organisation des états de vigilance : proportion de sommeil paradoxal
importante dans les premiers mois de vie (70%) (70)

- Reflux gastro-cesophagien RGO important lié a une position haute du larynx

- Susceptibilité élevée aux infections virales

Maturation du contréle central et tronc cérébral

Il est nécessaire de s’attarder sur le tronc cérébral et la maturation du contréle central afin de
comprendre la justification de I'étude prospective sur I'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 craniens 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,

46



de la déglutition, de la fonction cardiaque et de la respiration. Le nerf grand hypoglosse XIl est

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

MESENCEPHALE

MOELLE
ALLONGEE

Figure 16. Les nerfs craniens 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 Xl (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 contréle central

Concernant la maturation du contrdle central, les 6 premiers mois de vie sont marqués par de
nombreux changements au niveau de la structure du sommeil (le sommeil agité n’apparait plus
a 'endormissement et laisse place au sommeil paradoxal (REM) dés 2-3 mois de vie, les fuseaux
de sommeil apparaissent entre 6 et 12 semaines de vie et les complexes K a partir de 6 mois)
(71) (74). ll existe une maturation du systéme nerveux autonome SNA avec un rythme cardiaque
élevé le premier mois de vie, diminuant progressivement par la suite. La maturation des
phénomeénes d’éveil differe entre les stades de sommeil et le type d’éveil (74). Avec I'age,
I'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 I'dge du
nourrisson (74). Les seuils d’éveil diminuent de la naissance a 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 a I’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 a I’hypoxie au sommeil non REM
(77). Selon McGraw, entre la période du contrdle subcortical et du contréle cortical qu’ils vont
acquérir, les réponses du nourrisson sont caractérisées par une période de désorganisation.

Cette période de transition a lieu entre le 2¢™¢ et le 5™ 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 contrdle respiratoire avec plus
d’évenements obstructifs par rapport a leur classe d’age (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 lumiere des variations physiologiques des taux d’hypocrétine lors de la
maturation du systeme de I’"hypocrétine, un des systemes majeurs de I’éveil. Lancien a montré
gue 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 systéme 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 suggere 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 I'age, les éveils en REM augmentent pendant le sommeil de nuit alors gu’ils diminuent
pendant le sommeil de jour (82). Ces résultats illustrent une partie des phénomeénes de
maturation du contrdle central chez le nourrisson qui explique en partie cette vulnérabilité au

sommeil.
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1.3.2 Physiopathologie du SAC

Aprés avoir décrit les principes physiopathologiques du SAOS, une synthése des principes
physiopathologiques du SAC chez I'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 contrdle de la respiration pendant
I’éveil et le sommeil est un processus complexe qui est schématisé par la figure 16 tiré de
MclLaren (10).

Comme tout systéme, il y a un thermostat (PaCO3), un capteur, et un controleur central qui
déclenche les effecteurs (muscles respiratoires). A I'éveil, la PaCO, est contrblée 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 role 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 oxygene. Les signaux envoyés par ces chémorécepteurs sont transférés trés rapidement par
le nerf glossopharyngé et résultent en une adaptation de la ventilation immédiate. Au sommeil,
la régulation est altérée. En sommeil paradoxal, I'atonie musculaire, la diminution d’activité des
muscles dilatateurs des VAS ainsi que la diminution de sensibilité des chémorécepteurs menent
a une instabilité du controle ventilatoire avec diminution de réponse a I'hypoxie et a
I’hypercapnie. Le seuil d’éveil lié au taux de PaCO, augmente a 45 mmHg. Les apnées centrales
sont observées si le taux de CO; chute entre 2 et 6 mmHg sous le seuil. Aprés un éveil, le seuil
de PaCO; descend rapidement au seuil d’éveil (40 mmHg), ce qui créé un état de relative
hypercapnie et qui mene au déclenchement d’une hyperventilation avec chute de la PaCO; puis

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

Les fleches et rectangles avec traits pleins représentent le systeme de base. Les rectangles avec

traits pointillés représentent les situations qui entrainent 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 a la prise en charge

L'incidence de la SPR, varie d’un pays a I'autre. On I'estime a 1/3000 naissances aux Etats-Unis
et a 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 a une conférence internationale de
consensus en 2015, la définition a évolué comme suit : rétrognathisme comme caractéristique
principale associée a la glossoptose et I'obstruction des VAS. La fente palatine postérieure était
considérée comme signe clinique supplémentaire mais non obligatoire (84). En France, la
définition antérieure a 2015 est utilisée. Dans I'étude prospective qui sera présentée, la
définition utilisée est la définition antérieure a 2015. Cette séquence sous-tend la chronologie
embryonnaire suivante : rétrognathisme foetal responsable de la glossoptose, responsable de
I'anomalie de fermeture des process palatins et responsable de I|'obstruction des voies

aériennes supérieures (85).

Diagnostic néonatal

Le rétrognathisme est défini par le retrait du maxillaire inférieur par rapport au makxillaire
supérieur (figure 19). Chez le nouveau-né au repos, couché sur le dos, le retrait entre le
maxillaire supérieur et inférieur peut étre 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 I'oropharynx et
I’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 I'obstruction des VAS. En fonction de la gravité, les symptomes
sont diurnes (stridor) et/ou nocturnes (hypopnées, apnées). En fonction de I’évaluation clinique
qui permet de juger de la position de la pointe de la langue dans la cavité buccale, la glossoptose

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

palatine partielle ou complete (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 compléte. Empruntée a la Revue Médicale

Suisse, 2017 (87).
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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 a I'obstruction
des VAS et aux difficultés alimentaires liées aux troubles de la déglutition. Les symptomes 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 tres fréquentes : collagénopathies dont le syndrome de Stickler,
anomalies chromosomiques dont la micro délétion 22ql1, syndrome de Treacher-Collins,
embryopathies tératogenes (90) (91). Le bilan néonatal pourra comprendre en fonction de la
forme isolée ou syndromique suspecté a I'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 caractere isolé
ou syndromique de la séquence, et de I'organisation de la prise en charge (11). Une évaluation
multidisciplinaire s’'impose incluant des examens complémentaires a 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 tres 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 |'absence de lien entre la gravité de I'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 cesophagiennes par manomeétrie sont
en faveur de ce phénoméne de mauvaise coordination (95) (96) (97). De plus, les troubles
ventilatoires entrainent une dépense énergétique majeure a l'origine des difficultés de

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

Le pronostic a court terme des nourrissons SPR dépend de I'intensité des troubles fonctionnels :
difficultés respiratoires, alimentaires, cardiorespiratoires et digestives. Ces troubles doivent
étre dépistés et traités.
Ces troubles sont a '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 |'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 étre plus importante que la part fonctionnelle liée au tronc
cérébral.
L’évaluation des troubles respiratoires repose en premier lieu sur I'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 a noter qu’une période transitoire initiale sans symptome, « lune de miel »,
peut étre observée au cours du premier mois de vie. Ces troubles obstructifs sont classiqguement
majeurs entre 1 et 3 mois de vie, puis s’"améliorent entre 4 et 12 mois. L’évaluation clinique de
ces patients doit étre réguliere. Malgré le fait que le SAOS constitue une des manifestations les
plus fréquentes dans la SPR, I’évaluation clinique seule sous-estime sa sévérité (88) (99) (100).
A ce jour, il n'y a pas de consensus sur I’évaluation paraclinique du SAOS dans la SPR par les
outils disponibles : oxymétrie combinée a la mesure dePtcCO;, PV ou PSG (12) (88). Lorsque le
SAQOS 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 a la face interne de la lévre
inférieure, trachéotomie, ostéodistraction mandibulaire (avancement de I'os mandibulaire)]

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

Royal Children’s Hospital Melbourne.

1.4.2 Hypothése de I'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 45 et le 55°™¢ jour de la vie
embryonnaire, figure 23 (101). Le mécanisme physiopathologique du phénomeéne d’hypo
mobilité orofaciale antenatale est soutenu par plusieurs études portant sur des données
embryologiques, fcetales et pédiatriques (101). La cause de cette hypo mobilité peut étre
multifactorielle : osseuse, mécanique, ou d’ordre neuromusculaire liée ou non a un trouble de

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

La théorie mécanique

La théorie mécanique repose sur le défaut de croissance mandibulaire. Pendant le
développement embryonnaire, au cours de la 7¢™ semaine, la mandibule se développe vers le
bas et vers I'avant en réalisant un phénomene 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 empéche la fermeture des process palatins (101). Cette théorie
est contrecarrée par les résultats d’'une étude menée par Abadie qui ont mis en évidence
I’absence de corrélation entre la gravité de la symptomatologie respiratoire et de la déglutition
et la sévérité de I'atteinte anatomique (102) (103).

La théorie de la compression mandibulaire est minoritaire. Elle repose sur I’'hypothése d’une

grossesse marguée par un oligohydramnios ou autres anomalies utérines responsables de la
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limitation de la plage d’extension normale de la téte foetale excessivement fléchie. Cette
position expliquerait une croissance limitée mandibulaire provoquant une inhibition des

mouvements de la langue et empéchant 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 a 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 makxillaires supérieurs, qui
correspondent aux processus palatins. Ces derniers proliferent dans le plan horizontal et se
rejoignent sur la ligne médiane au cours des 82™¢ et 9¢™e 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 empéche la fusion des process palatins.
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La théorie neurodéveloppementale

La théorie neurodéveloppementale soutient I’hypothése 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 I’hypothése d’une atteinte potentiellement
transitoire du TC pendant la période foetale 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 Xll), 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 étre attendue avec la maturation du tronc cérébral.
Malgré de récents progres 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 I'expression du géne SOX9 ont été mises en évidence (105).
Toutefois, les études sur le réle 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 I'atteinte anatomique maxillo-
faciale (11). De plus, les données de I"électromyographie dynamique de la succion-déglutition
et celles de la manométrie de I'cesophage sont aussi des éléments pour penser a une cause
neuro-fonctionnelle (97) (95) (96). On ne dispose d’aucune étude sur les perturbations du
sommeil associées a 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 modeéle 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 a 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 I’étude prospective

Afin de mieux comprendre I'implication de la DTC dans la physiopathogénie de la SPR, nous
proposons de suivre pendant la premiére année de vie de facon trés précise une cohorte de
nourrissons avec SPR, et d’évaluer les parameétres cliniques, fonctionnelles, physiologiques
[respiration pendant le sommeil - DNN — SNA (évalué par la variabilité cardiaque au holter ECG)]
a intervalle régulier pour en faire la comparaison avec les mémes parametres 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’hypothese est qu’il existe une DTC impliquée dans la physiopathogénie de la SPR. Alors, les
index des événements 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 méme, 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,
a la naissance puis avant I'age 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 a 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 a développer. Dans une revue de la littérature
datant de 2015, C6té 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) Progres 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 étre instaurés de maniere précoce afin d’éviter les complications
neurocognitives, comportementales, cardiovasculaires et métaboliques (45) (5) (6). Les
nourrissons avec SPR, patients a tres fort risque de SAOS de type lll, constituent une cohorte de

patients modele pour étudier le SAOS chez le nourrisson.

Les problématiques actuelles des TROS en pédiatrie sont les suivantes : accélérer le diagnostic
en améliorant I'accés 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 these s’inscrit dans cette problématique avec pour objectifs de contribuer a

I'amélioration de la prise en charge des TROS chez I'enfant, de la méthode diagnostique a la

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

Ce travail de thése s’articule autour de quatre objectifs :
- Trois objectifs théoriques :
o Exploration de I'effet du DV sur le SAOS chez les nourrissons avec SPR
o Evaluation de méthodes diagnostiques alternatives a la PSG de laboratoire dans
le SAOS : a) PV b) PSG a domicile
o Etude du spectre de I'atteinte des différents noyaux du tronc cérébral (contréle
respiratoire, digestif, autonomique) pour appuyer la cause physiopathogénique

centrale dans la SPR

- Un objectif pédagogique :
o Participation a I'harmonisation des pratiques dans le SAOS de I'enfant et de

I’adolescent via la rédaction de recommandations

64



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 I'étude
Nous avons vu précédemment que le SAOS était fréquent dans la SPR (109). Le DV au sommeil
est largement recommandé et utilisé en premiere ligne de traitement du SAQOS (12). Alors que
les bénéfices respiratoires du DV ont été étudiés en PV chez ces nourrissons, il n’y a aucune
donnée sur I'impact du DV sur les caractéristiques du sommeil. Ceci est probablement lié aux
difficultés d’acces a la PSG alors qu’elle constitue le gold standard pour |’évaluation du SAOS
(22). Le but de cette 1™ étude était de mesurer I'impact du DV, a 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 a 'unité du sommeil pédiatrique
de I'Hopital Femme Mere Enfant HFME et approuvée par le comité d’éthique de I’hopital et la
commission nationale de linformatique et des libertés. Une PSG avec oxymétrie et
capnographie a été réalisée chez tous les nourrissons avec SPR adressés a I'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 maniere rétrospective. Les PSG ont été
réalisées pendant 1 nuit compléte 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-méme, a I'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 oxygéne, PtcCO;) ont été analysées selon les guidelines internationales.

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

65



3.1.3 Résultats et Discussion
Cette 1° 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 I'index d’apnée obstructif sous le seuil de
sévérité (10/h) uniguement 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 sévere en PSG (IAOH > 10/h) et 3/4 un SAQOS trés sévere (IAOH > 25/h).
Ces résultats sont en accord avec des données publiées sur I'incidence du SAOS chez les SPR :
Daniel décrit une proportion de 75% de SAQS sévére parmi 33 nourrissons SPR. La discrete
différence d’incidence peut étre expliquée par la différence d’age des patients (moyenne 12
mois versus 8 mois dans notre cohorte) (110). Il apparait dans notre étude que I'évaluation
clinique seule sous-estime la fréquence et la sévérité du SAOS chez ces nourrissons. Ceci a déja
été décrit par MaclLean et Cielo qui ont mis en évidence que les perturbations du sommeil, les
symptdémes respiratoires et les questionnaires de Brouillette étaient trés 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 cliniguement 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 I'efficacité et de |'efficience du sommeil ainsi que par la diminution du stade
1 de non REM NREM1. C’est la premiere 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 a la diminution de I'lAOH, de I'index d’apnée obstructif IAO, de
I'ID3% et une diminution significative de I'ID4%. Cependant, malgré cette amélioration, la
majorité des nourrissons reste au-dessus du seuil de 10 événements/heure qui définit le SAOS
sévere. Ce gain concernant la qualité respiratoire en DV pourrait expliquer en partie
I’'amélioration de la qualité du sommeil, comme décrit par Reddy (88) et Montemitro (74), mais
aussi par la diminution de I'obstruction des VAS liée a la glossoptose et a la collapsibilité des
VAS.
Chez 1/3 des patients, I'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 étre utilisé de maniére
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systématique chez les nourrissons avec SPR mais doit étre évalué par un enregistrement du
sommeil.

Cette étude présente un certain nombre de limites comme son caractére rétrospectif, le
nombre limité de patients inclus, I'absence d’analyse multivariée.

En conclusion, le positionnement des nourrissons avec SPR en DV meéne a une amélioration de
la qualité du sommeil mais une correction incompléte du SAOS pour la vaste majorité d’entre
eux. Un enregistrement nocturne du sommeil est systématiquement indiqué dans I’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
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1L Introdudion

manifestations are mainly related to upper airway ohstruction and
swallowing disorders [ | Mo data ame available regarding the quality

Prone positioning { PP) is commonly recommended and used in
patient= with Fiere Fobin sequence (PRS ) to treat obs ructive skeep
apnea syndrome (0545] | 1] Although the clinical advantage of PP
on breathing outcome measures has been evaluated by a complete
exploration such as polysomnography (PSG)| 1], there are no results
about the impact of PP on sleep chamcteristics. The incidence of PRS,
defined by the dinical triad of retmognathism, glossoptosis, and cleft
palate, is eported to be 1 /8500 births in the United Kingdom |2 | and
as litde as 1/10,000 births in France |3 ] Moreover, neonatal dinical
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of sleep as measured by PSG in PRS patients while it is the gold
standamd for OSAS diagnosis |4), possibly owing to difficulties in
accessing this exam | 1], Clinical manifestations in PRS are of variable
severity | 5—7 | Despite OSAS being one of the most frequent man-
ifestations in PRS |8 linked to multifactorial etiologies, a clinical
evaluation with specific screening alone may underestimate its
severity | 6,79 L Be@use O5A5 morbidity i assocated with impaired
mgnitive and behavioml development | 10,11, as well as a predis-
position to pulmonary by pertension |12 ], anearly diagnosis should
be a priority to esiablish appropriabe management There are several
physiological diagnostic toolks to diagnose OSAS, such as PG or PSG,
ombined with mdmetry and transcutaneous carbon dioxide pres-
supe [4,13], but them is no international consensus as o their use
| LG, In infants, O5A is classified as mild | apnea-hypopnea index —
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Abbreviations

1Al arousal index

(CAl) ceniral apnea index
(R nterquartile range
(AT ) mixed aprea index
(M) nan-invasive ventlaton
{MPT) nasopharyngeal tube

(MREM1) non-rapid eye movement stage §
({MREM2Z | non-rapid eye movement stage 2

(CMAHT) ohstructe apnea-hypopnea index
(O ohstructive apnea index
(O03%) oxygen desatumtion index over 3%

(OD4%)  oxygen desaturation index over 4%
{OHI) obstructive by popnea index

[(O5A) obstructve sleep apnea

(08A%)  obstructve sleep apnea syndrome
[FF) prone positoning

[ PRS} pierre Robin sequence

(PG polygraphy

(PG palysomnography

(PO 2})) transcutaneous carbon dioxide pressume

{RAI} respimbory arousals index
{REM} rapid eye movement stage
{5P) sUpine position
(TST) total sleep time

AHI > 1-5 episodes/h}, as modemte (AHI > 510 episodes/h} or
severe (AHI = 10 episodesfh) | ] Once confirmed in PRS, OSAS
management, without consensus, is based ona combinationof non-
surgical treatments | PP, non-invasive ventilation — NIV, or naso-
pharyngeal ube — NPT and surgical treatments of glossoptosis and
deft palate |G15] In current practice, for non-severe 05AS, PP will
be used in first-line therapy | 116). For severe (0585, PP will be used
in frst-line therapy, and NIV, NPT or surzery will be used in second-
line therapy. For very severe O5A%, NIV, NPT | 6,15 | or surgery will be
used in Arst-line thempy. The dinical and physiclogical benefits of
NIV for severe OSAS have been widely studied |58] whereas the
benefits of PP have not |1]. The aim of the present study was,
therefore, bo assess the impact of PP, used in first-line therapy, on
both sleep and breathing gquality as evaluated by PSG in mfants with
PRS.

2 Material and methods
21 Study design

211 Patients

All infants aged <8 months with a PRS diagnosis who were
hospitalized in owr university hospital, from Janoary 2015
Oetober 2017, were referred to ourcenter for a complete sleep s hody
b PSG at the sleep unit of the Pediatric University Hospital of Lyon
{Hospioes Ovils de Lyon, France) and were included in this study.
Meonatologists, pediatne pulmonologists, ENTs or maxillofagal
surgeons who took care of a PRS infant sent the patientto the sleep
unit, where PSG was systematically performed regardless of the
presence of clinical O5AS. [t is our current practioe to perform PSG
in patients with PRS. PRS infants were grouped according to the
mast frequent classification used in the literatume | 1]: isolabed PRS,
bone disease PRS, associated or syndmmic PRS. The main dinicl
characteristics and res piratory support ( PP or supine position — 5P
— for sleeping, NIV, NPT} were collected from medical files. Data
were retrospectively analyzed.

212, MNocmrnal PSG

An overnight PSG was performed in the sleep center Infants
were systematically studied in the 5P then in the PP {or a minimum
of two sleep cydes foreach condition; if the SP was not mlerated,
the mfant was excduded from this study. Raw PSG data were
analyzed by a single reviewer {LC) who was blinded as to sleep
positon during the overnight steep study. The nocturnal PG was
pedormed in the presence of the child's father mother or gnardian,
without tilting of the mattress, and uwsing a Morpheus moorder
(Micromed, Mogliano Veneto, Haly). Sleep and s piratory events
weere scored uwsing slecpRT software (056, Rumst, Belgium) The

PSG recording employed frontal, central and occipital leads (FPY,
P2 O3, G4 01,02 Al and A2}, video, two electrooculograms, one
chin elegmmyogram, and one elecrocardiogram, inductance
plethysmography of chest and abdominal respiratory movements,
as well as a nasal cannula, oronasal thermistor and saturation
values

213 Sleep onalyss

The dumtion of sleep stages (rapid eye movement stage — REM,
mon-@Epid eye movement stage 1 — NEEM1 and non-rapid eye
movement stage 2 — NREMZ2,} were scored according to standard
guidelines | 17,18 |. Total sleep time (TST), sleep effidency {T5T/time
i bed" 100}, sleep efficacy {TST/duraton of sleep® 100}, arousal in-
dex (Al and respiratory arousal ndex (RAL were caloulated.

214 Respimiory anelyss

Respiratory parameters were defined according o the American
Academy af Sleep Medione 2012 gudelines [19]. Obstucdne
apnea-hypopnea index [OAHT), obstructive apnea index (0Al)
obstructive by popnea index (OHI), centrml apneaindex ({CAL, mixed
apnea index (MAT), mean Sp02, time spent with Sp02 values below
90%, meypen desatumtion index over 3% [(O03%) and oxygen
desatumtion index over 4% (0D4% ) were collected. Indices of events
are expressed as the mean number of events per hour. OAHI was
defined as the sum of OAL OHIL, and MAL OAHT was considered as
normal in healthy infants under one eventjhour. 056 was dassified
as a mild {apnea-hypopnea index — AHI = 1-5 episodesih), as
moderte { AHl = 5-10 episodesih} or severe (AHI = 10 episodesih)
| 14]. Fespiratory analysis was performed for the total duration of
sleep then separated according to REM sleep and NREM sleep
Respiratory parameters were analyzed according to the sleep stage
and depending on the sleep posibon.

215, Nocturnol corbon dicxide monitoring

Transcutaneous carbon dimdde pressure P o0 2] values wers
obtained over the entire PG recording period using SenTec system
(SenTec Dhgital Monitor, Therwil, Switzerland ), The mean and
maximal PiteC02 )}, as well as the proportion of time spent with
P o0 2} | ower 50 mmHg, were calculated. Hypoventilation was
soored when the P{tcCO(2 }) was =50 mm He.

21.6. Best sleep position

Best sleep position (PP or 5P} was determined fromsleep quality
{sleep effidency criteria} and breathing quality {OMHT oriteria). For
instance, the PP was the best sleep position when: (1) both sleep
and breathing guality were better than in SF; (2] the breathing
quality was betterthanin 5P and the sleep quality equal in 5P;or {3}
the sleep quality was better than in SP and the breathing quality
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equal m SP If the sleep and breathing quality were equal in PP and
5P, the sleep position was considered as equal in PP and 5P When
sleep quality was better in PP and breathing quality was better in
5P, and the converse, the best sleep positon was selecded according
to breathing quality, Sleep and breathing quality were considered
better in PP than in SPwhen the difference between PP and SP was
greaterthan 5%; they were considered asegual when the difference
betwern PP and 5P was less than 5%

22 Repulatory aspects

The study protocol was approved by the hospital’s ethics com-
mittee and the national data protection agency (Commission
Nodonole de Mnformatiges er des [beres, number 18-0061

Aroording to the most recent French law bor condwcting retro-
spectve clinical research, informed consent was not required;
those included were informed of the conduct of the study by an
information letter.

23 Sransocol aonalysis

Data are presented as the median and interquartile range [ IQR].
Sleep and respiratory characteristics were compared between the
PP and the 5P using the non-parametric test, paired Wilcoxon rank
testand the Chi2 test, All analyses were performed using R software
(R-project, Romdr hbmary, B Development Core Team |[20]) A p
value of less than 0L05 was considered satistically signifiant.

3. Resulis
3.1. Pobent charocteristics

PSG recordings were performed in 21 infants with PRS (11
girls, 10 boys) aged (median [IQR]} 44 days [27-70]; three chil-
dren were excluded because they did not tolerate sleep in the SP
(A H] = 15/hin the PPL In total, PSG data were available for both
SP and PP positions for 18 infants, Among these, 12 infants (67%)
presented an isolated PRS and six (33%) had an assocated or
syndmmic PRS, (syndromic: Franceschetti n = 26, Rubinstein-
Taybi n = 1/6 del22gll n = 1/6 associated: n = 2/6). The
mean + 50 age at the timeof PSGwas 44 + 26 days. A total of 12
(67%) infants had respiratory symptoms at the tme of the
recording (snoring or noisy breathing or apneas or apparent libe-
threatening events or frequent arousals because of respiratory
effort or desatsration or stridor). There were 15 (83%) infants who
did not have respiratory support; before PSG, the PP was used for
14 infants, and the 5P was used for four infants (one in ambe ntair
and three with respiratory support), Two already had NIV (CPAP
settings: 6 anH20), and one had an NPT, Sudking-swallowing
disorders or gastroesophageal reflux was present in 16 (B9% | in-
fants, and 11 (61%) had been fed throug b2 nasogastric tube during
the days or weeks before PSG was performed and three still had
the nasogastric tube during the PSG recording { Table 1%

32 Seep outcomes measuns in the 5P ond PP

Median TST was 153 min in the 5P and 70 min m the PP In the
PP infants had a significantly higher sleep effidency {median | 10R]:
£3% |69-90]} than in the SP (70% [535—77], p = 004 ] Sleep efficacy
was higher in PP than in the SP, but there was no significant dif-
ference (B5% | M—91) versus 73% |56—B4 ], p=011). In the PP, there
was a trend towards lower RAI {15% |6—25] versus 195 | 11-28),
p =006} The proportion of NREM1 was lower in PP than in 5P with
a statistically significant difference (15% [11-20] versis 19%
[12—29], p= 0.03: Table 2),

Tabde 1
Patient characieristics before and during pol ysommaography (PSGL

Sty popul atian o~ 18

Sex ratiar (M[T) @i
Pierne Robin Ssquencs, n (1)
Isoladed PHS 12 (6
Bane diseas= PRS {0
Associated or gymdromic PRS 6{33)
Anienatal disgnasis n () ana
Msdian gestational age WA [IQHE -4
Misdian age at the PSG, days [IQR] dd [ 37T
Median weight 2t Sie PSE, kg THRR] 434
Respiratary characen stics
Respirstory sigre. o (3 12 (&)
Respiratory treatment during P5E. n (T)
None 15 (83)
Mon-imyasive venidlation 2111
Masopharyngeal tuhe 16}
[H pestive charackeristics
Oral disarders n (X) 1 (EE)
Castrossophageal reflix treztments, n (L)
Thickensd milk 4 proton inhibitor or antd a0d. 14 (78]
Thickenesd i Tk 2l cme 11
Mizsing data 211)
Nangasric tube helore PSC.n (1) 11 (61
Surgeries before FSC, n (5
Glissopexia 1 (&)
Oefi closure 16

* Respiratory signs: snomng or nowy breathing or apneas or appanent fife-
threatening evenis ar frequent aroisals or respiratony efont or desaturation or sir-
dof; WA weelo of amenorrhes; PSG: pol ysomnography, 10R: inlemguartile range.

Tabde 2
Sleen characteristics in the prone and supine position
Supine Prome P levels
T5T, mimubes 153 [86—-243] 17 129-222f 080
Sleep efficacy, & 73 SR 85 [Tad—01 a1l
Sleep =fficiency, ¥ T S5-T7] 23 j69-100) 0
Arousals index. nfh 24 17-34] 19 [16—349] 022
Respiratory amousal indewe, nfh - 19 [11-28] 15 ji—25] 006
Proportion of slesp stages. T of mial sl=ep time
REM 36 [2d-42] 41 PiE—a5) iz
NREM 1 18112239} 15 11-20] i3
NREM 2 45 [A3-50] 44 [34-455] 9a

Al data are expressed as median [KR] BEM: mpid eye moverment stage; NREM:
nan= rapid eye movement stages; TST: total slesp Hime.

33. Respimtory ourcome measures in the 5P and PP

In the 5F all infants had a severe GAHI value (=>10/h} among
whom 75% had a very severe 054 (OHA] = 25(h}, in the PP two in-
fants had a moderate OAHI valoe (5—10/h; Fig. 1} During TST, there
was a trend towands lower OALin the PP {median |IQR]: 9/h [4—34]
versus 21/h [9-34)], p = 006} During REM, there was a trend to-
wands lower OAHI in the PP (50/h |28—B2] versus &1 /h [40-—103],
p =0.051 CAl was not significantly different between the two po-
sitions. DDE was significantly lower in the PP than in the SP{ 13/h
|5—31] versus 22/h [8—60], p = 0.03 ) and there was trend toward
lower OD2BE( 27 (h | 11—42] versus 34/h | ¥0-77 |, p =010} P{ o0 2))
was not significantly different between the two positions { Table 3.

34. The bestsleep posinon gocording to sleep quality and breathing
quality

For 13 infants the PP was the best sleep positon (72X}, and for
four infants the 5P was the best sleep positon (223 p < 0.01), The
PP and 5P were egual for one infant

Among the 13 infants for whom the PP was the best sleep po-
siion, breathing quality was improved for 1213 (93%) and sleep
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quality was improved for 1113 (84%) infants. Among the four in-
fants for whom the 5P was the best sleep position, breathing quality
was improved for 4/ 4 (100%] and sleep quality was improved for 1/
4(25%) infant=

35, Thergpeutc opoon selected after PSG

PP weas the therapeutic option selected for 3/18 infants, and the
5P weas the therapeutic option selected for 2/18 infants, one in 5P

before the PSG and one in PP before the PSG. Respiratory support
was necded for 13 18 infants : NIV was initiated for 818 infants, the
pressure was increased tor 218 already receiving NIV, and NPT was
used for 3/18.

4 Discussion

The present study found that although PP improved breathing
quality and sleep quality for two-thirds of infants, it was suffident
i decrease the O5MA index below the severe level only for three of
the 18 patients studied. Interestingly, it was also found that among
mfants with PRS, a third did not present 054 dinical manifestations
although all of them had a sevemns O5AS (DAHI] = 10{h} as assessed
by PSG and three-quaners had a very severs O5A (OHAI = 25/h)
This is in accordance with a previous study thathas published data
on the incidence of O5AS in PRS; Daniel et al, repon 75% of severe
5A inacohort of 33 PRS infants — the slightly lbower incidence may
be explained by the age of the patients {mean: 12 months) [14] It
appears from the present study that chini@l evaluabon alone un-
derestimates both the fregquency and the severity of DS5AS in FRS,
This is also reportied by MacLean et al, [21] and Cielo et al, [9] whao
foundthat sleep disorders, breathing symptoms, and the Brouillette
questionnaire correlated poorky with PSG Bndings for intants with
cleft palates. This observation undedines the observation that it &
not possible o detect O5SAS clinically with sufficient accumcy in
infants with PSG.

In the PR, sleep quality was improved for two-thimds of inBnis
compared to the 5P as reflected by the nommalizaton of skeep effi-
cency and skeep efficacy and the decrease of NREMIL This is the frst
study to present these outcomes measured by PSG in infanis with
PRS and confirms the physiological benefits of PP on sleep quality. At
the same tme, quality of breathing was partially improved for bvo
thirds of infants in the PP compared to the 5P with a trend toward a
decmease of OAHL OAl, DD3E, and a significant demease of 004
However, despite this improvement, most infants remained abowe
the cut-off level of 10 events/hour that defines severe 05A% This gain
in breathing quality in the PP ocould explain part of the improvement

Table 3
Resmratnry charactenistios in prone and supine positon
Supine Prome P levels
Dhstrudive apnea-hypnpnes index (OAH L njh
TST 3911374 33 [17-48] @®13
NREM 30]9-40f 15 [7-30] w1
R 61 [40—103] S0 28-#2] [1T1]
Ohstructive apnesa mdex {0ATL njh
TaT 21]9-34] 9]4-34] G
NRE 11[3-24] 4jz—15 L2
REM 31 [16—-az2] 15 |-54] i1 ]
Chstructive by popnea index ((HTL nfh
TaT 612 Th-13 (L]
NRE 31—15] Ij1-4] 20
REM 8]2-2B) 15 p—24] L34
{entral apniea mdex (CATYL nfh
TaT 3 1-4] 3j0—4] 26
NRE 2115 1J0-2} [l
REM 4 {0-5] 216 (LS50
Mimed apnea index (MAT, njh
TaT -1} 1j1-5] [iTe ]
NRE 2 110 102} (L]
REM 4 [0-13] 4j2-49] 50
hean ssturation, £ 97 |a5—a8] 97 497 a7a
ooy gen desathuration index (00 nih
=33 340-17] 17 [i1-42) [ L]
=43 212|860 15 5-3] ilie]
Mean Puol(2 ) evels, mmHg 47 4554 44 [M3-55] X2
ao: PUECO02)) levels mmbg 53 [49—58] 53 I50-60] 5
Time spemt wiith Picl0{2 )) vahues » 50 mmHg, TT5T 29j0-10H 8 93] as

Daita zre expresed a5 median [ORE REM: rapid eye movement stage; NREM: non rapid eye movemnsnt stage; T5T: total sleep tme; Pioc00 2] tamsatansaw O0-
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of sleep quality, as described by Reddy | 6] and Montemitro et al, |22 |
but aso to the decease of upper airway obstuction related to
glossoptosis and upper @rway nomreased oollapsibiliy Yet as prowvi-
ously mentioned, the improvement in breathing quality in the PP
was not sufficient to fully control 08AS; two-thirds of the infants
remained with severs O5AS,

An improvement in sleep and breathing quality in the PP was not
obszerved in one third of the patients. This & discrepant with other
reports that found a good response to PP | 21.22] The mesults pre-
sented her indicate that the PP should not be used systematically as
the most approprate sleep position for nfants with PRS; it should be
evaluated wsing sleep and respiratory outcome  measores, as s
already the case for the establishment of NIV in PRS infants [5,23 |,
Currently, although PSG is considered the gold standard | 4], access to
it is stll difficult and therefore PG combined with carbon dioxide
maonitoring with mximetry is commonby used. Additional studies are
therefore needed to evaluate PG with mspeat to PSG for the evalu-
ation of obstructive sleep disordered breathing in patients with PRS,

This study does have certain imiations. It is a rerospective
study that induded relatively few patients; neverthdess, infants
weere all systematically assessed ina similar manner intwo sleeping
positions, prior to their eighth month of Ife, An additional point is
that the statistical analysis did not inchede a multivariate analysis,
which was not approprate given the number of subject Further-
maore, infantswere referred to the sleep unit by either the pediatric
or the neonatal intensie care unit, which could be considered as a
selection bias favering the recruitment of the most severe patients.
On the other hand, a third of infants induded in the study did not
present any respiratory signs of 05A5, which is conoorlant with the
frequencies reported elsewhere |14, and suggests that the sample

was representative.

5. Condusion

Positoning infants in the PP led to an improyvement of skeep
quality but an mcomplete correction of 0SAS in the large majority
of PRS infants. Systematic nocturnal skeep recording is indicated in
the early evaluation of these young patients in order to objectively
assess the best therapeutic option for OSAS, induding PP
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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 I'étude précédente, I'utilité de I'enregistrement nocturne dans I’évaluation précoce des
nourrissons avec SPR a été montré afin d’évaluer précisément la présence et la sévérité du SAOS
et d’évaluer I'option thérapeutique largement utilisé du DV. Actuellement, la PSG en laboratoire
de sommeil est I'examen Gold standard du diagnostic de SAOS mais son acces 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 a la réalisation d’'une PSG permet la réalisation de plusieurs PV. Par
conséquence, une PV nocturne combinée a 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 "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 apres PSG et aprés PV et entre les patients avec et sans signe respiratoire de SAOS afin
de proposer la PV en laboratoire comme alternative a la PSG chez les nourrissons SPR. Notre
hypothése était que les mesures respiratoires obtenues en laboratoire apres PV étaient les

mémes que celles obtenues apres PSG.

3.2.2 Matériel et Méthodes
Cette étude rétrospective a été conduite entre 2015 et 2017 a 'unité du sommeil pédiatrique
de I'HFME et approuvée par le comité d’éthique de I'hopital et la commission nationale de
I'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, a I'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 'absence de signes
cliniques de SAOQS (i.e., ronchopathie, respiration bruyante, apnées, malaises, réveils multiples,
efforts respiratoires, désaturations, et/ou stridor) étaient notifiées. Les données ont été
analysées de maniére rétrospective. Les PSG ont été réalisées pendant 1 nuit compléte 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 I'analyse. Les PSG ont été
relues par un unique relecteur, moi-méme, a 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, sévere (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-méme afin d’éviter la reconnaissance des événements respiratoires identifiés
lors de I'analyse en PSG. Le TST était déterminé grace a I'évaluation visuelle des stades de
vigilance rapportée par les infirmieres 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 SAQS 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 a la PSG, examen Gold standard mais d’acces limité.

Elle a montré que chez les jeunes nourrissons SPR I'lAO et I'lHO différaient significativement
mais sans impact sur I'lAOH entre PSG et PV en laboratoire.

La tendance a la surestimation de I'lAO en PV par rapport a 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 I'l|AO entre PV et PSG chez un groupe d’enfants sans PRS agés de 2 a 16 ans
(4.9/h en PSG versus 5/h en PV) (28). Ce résultat peut s’expliquer par la différence d’age 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 I'enfant que chez le jeune
nourrisson. Chez ces derniers, des comportements normaux comme déglutir ou pleurer
peuvent étre interprétés comme des apnées en période d’éveil en PV et conduire a une
surestimation des apnées en PV. Cependant, I'lAOH tres élevé objectivé en PV et en PSG a
conduit a une classification sévere du SAOS et ainsi la surestimation de I'lAO 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 I'lHO en PV était observée en comparaison a la PSG, quel
que soit la position de sommeil. Ceci a aussi été rapporté par Tan chez les enfants avec SAOS
sévere (29). Ceci est d{ a la définition de I'lHO : diminution de réduction du flux > 30% pendant
2 cycles respiratoires avec soit une désaturation en oxygene > 3% soit un micro-éveil (20).
Comme I'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 évenements respiratoires entre PSG et PV pour I'lAO et I'lHO, il
n’y avait aucune différence pour I'lAHI entre PSG et PV. La surestimation de I'lAO était
compensée par la sous-estimation de I'lHO. Il faut noter que I'l[AHO pour I'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 sévere. Aucune donnée sur I'lAHO chez les nourrissons SPR n’est disponible dans la
littérature.

Dans cette étude, aucune relation n’était mise en évidence entre signes cliniques de SAQOS et
IAHO, ni en PSG ni en PV. Ce résultat doit cependant étre considéré avec prudence du fait de la
petite taille de notre échantillon. Un enregistrement en PV ou PSG en laboratoire semble étre
indiqué systématiquement pour les nourrissons SPR quel que soit les signes cliniques de SAOS.
Cette étude a plusieurs limites : petite taille de I’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 étre une bonne alternative pour
I’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 I'EEG simplifié pourraient étre évalués afin d’améliorer la précision de la

PV.
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Abstract

Objectve/background Obstructive sleep apnea syndrome (OS5AS) management in Pierre
Fobin (PES) infants 15 not standardised. Sleep laboratory polysomnography (PSG) is the gold
standard for OSAS diagnosis. however ity access is limited. This study aimed to compare the
respiratory measures obtained in a sleep laboratory after PSG and polygraphy (PG) which
could be an alternative.

Padents/Methods Eetrospective study was conducted between 2013 and 2017 in a terfiary
hospital PSG performed in PRS infants in the sleep laboratory were analysed by a single
teviewer. After sleep data removed, anonymised raw data were analysed in order to obtain
only PG data. Respiratory indexes were compared between PSG and PG and between patients
with or without OSAS clinical signs,

EResults Among the 20 PES (median[IQER] age: 43[25-114] days at evalvation). all patients
had severs O5AS. Median obstructive apnea hypopoea index was not significantly different
between P3G and PG (27/h[18-38] versus 26/M[18-56]. p=0.43). Median gbstructive apuea
mdex was higher without significant difference in PG than in PSG (19h[13-31] versus Th[4-
23], p=0.03). Median cbstructive hypopnea index was significantly lower in PG than in PSG
(2/h[0-3] versus 8/h[8-19], p=0.01). No difference between those with and those without
clinical signs of OSAS was observed. neither in PSG or PG.

Conclusion Although PSG remains the gold standard for OSA evaluation, a sleep laboratory
PG seems to be an interesting alternative for OSA in PRS mnfants because of the severity of
OSAS. This evaluation should be recommended in all the PRS infants even in the absence of
OSAS clinical signs.

Kevwords: polysemnography; polygraphy: respiratory management; iwnfants; Pierre Fobin
sequence

Highlights
=  Among the 20 PRS infants, all patients had severe OSAS

s In PRS infants. the OAHI did not differ between P3G and PG in sleep laboratory

s OAHI was not different between patients with and without OSAS clinieal signs

& A sleep laboratory PG or PSG should be recommmended in all PRS mfants

s A sleep laboratory PG seems to be an interesting alternative for OSA in PES infants
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1. Imtreduction
Piemre Robin sequence (PRS) is a congenital anomaly defined by retrognathism  glossoptosis.
and cleft palate ! It incidence is reported to be 1/8500 births in the United Kingdom J, and as
little as 1/10 000 births in France *. PRS is complicated by feeding difficulties and a variable
degree of upper avrway obstruction with or without hypoxemia which conld lead to serioms
consequences, nclhiding life-threatening - Airway obstruction may occur as well during
wakefulness and sleep, and obstructive sleep apoea syndrome (O5SAS) 13 very frequent in PRS
*1 DSAS is associated with a high morbidity including impaired cognitive and behavioural
development I and predisposition to pulmonary hypertension U However. OSAS is
underestimated by the clinical picture AL snoring, a cardinal symptom of OSAS, is present
in only 50% of infants with severe OSAS U and the first symptoms gppears only during the
second month of life for the majority of PRS patients ¥ This highlights the importance of
physiological tools to diagnose OSAS during the first menths of Life. Polysommography (PSG)
in a sleep laboratory is the gold standard for the diagnosis of OSAS and to assess its severity
5.3 However, access to PSG in sleep laboratory is limited. Moreover, P56 1s more time
consuming than polygraphy (PG) conceming installation (Electroencephalogram EEG.
electrooculogram, electromyogram) and reading (sleep stage scoring). Then the time devoted
to the realisation of 1 PSG allows the realization of several PG. Consequently, an overnight
recording of respiratory movements, PG combined with pulse oximetry (SpO2) and
tranzcutanepus carbon dioxide pressure (PtcCO{2))), in a sleep laboratory or not. 15 generally
used to determine obstructive sleep aponea (0OSA). However, there is no international
consensus on the use of this physiclogical tool 17 Once confirmed in PRS, treatment of
OSA is selected according to severity that iz classified as a mild (apnea hypopnea index —
AHI > 14 episodesh). as a moderate (AHI = 3-9 episodesh), or severs (AHI = 10

episodes/h) according the American Academy of Sleep Medicine (AASM) = Although there
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15 no consensus, OSAS management in PRS patients is based cn the combination of non-
surgical treatments (ie.. prone positioning — PP, non-invasive ventlation — NIV, or naso-
pharyngeal tube — NPT) and svrgical treatments of cleft palate and glossoptosis. according to
the severity of OSA 11521 and varies among hospitals and between conntries % In common
pracfice, in yvoung infants. CPAP is chosen for zevere’moderate OSAS g']]_. and PP for
mild/moderate 0SAS V"% The aim of the study was to compare the respiratory measures
obtained after PSG and PG in a sleep laboratory in PRS infants and between patients with and
without respiratory signs in order to propose the sleep laboratory PG as an alternative to PSG
in PRS infants. As prone position (PP) i3 a therapeutic option for these patients and this
position could change the zleep structure (more non rapid eye movement (NEEM) sleep.
fewer awakenings 3'5"15}_. the impact of sleep position on the respiratory results were also
evaluated.

The hypothesis was that the respiratory measures obtamed by PG were the same as those

obtained by PSG in a sleep laboratory.
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2. Material and Methods

2.1.5tudy design

2.1.1 Patients

All infants aged < 4 months with PRS diagnosis who were referred from Jammary 2015 to
October 2017 to the sleep nnit of the paediatnic university hospital of Lyon (Hospices Civils
de Lyon France) for a complete sleep study by PSG were mcluded. Data were retrospectively
analysed. It is our current practice to perform PSG in patients with PRS. PRS type was
defined according to the classic PRS classification: isolated PES. bone disease PRS. and
associated or syndromic PES 15 The main clinical characteristics and respiratory support (1.e..
high flow nasal cannula - HFNC, Contimuous Positive Pressure - CPAP or NPT) were
collected from medical files. Presence or absence of clinical signs of OS5AS (ie., snoring,
noisy breathing, apneas. apparent Lfe-threatening event, frequent arousals because of

respiratory efforts, desaturation, and/or stridor) were notified.

2 1.2 Nocturnal PSG

An overnight PSG was performed in the reference sleep centre. Infants were systematically
recorded in the supine position (SUP) and then in the PP for a munimum of 2 sleep cycles for
each condition, without tiliing of the mattress. They were studied with and without respiratory
support if there was one. Periods with respiratory sepport have been excluded from the
analysis. The nocmummal PSG was performed in the presence of child’s mother or father, nsing
a Morpheus recorder (Micromed, Mogliano Veneto. Italy). Sleep and respiratory events were
scored using SleepRT software (056G, FEumst, Belgimm). The PSG tecording included frontal,
central. and occipital leads (FP1. FP2, C3, C4 0O1. 02, Al and AZ), wideo, 2

electrooculograms, 1 chin electromyogram, 1 electrocardiogram. inductance plethysmography
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chest and abdominal respiratory movements, nasal cannla, oronasal thermistor and saturation
wvahies.

P3G were scored by a single reviewer (L.C., physician). The reviewer was not aware of the
position information. Sleep stage were scored according to the standard guidelines ¥ Were
calculated: the total duration of stages (WREM. REM, Time in Bed (from light off to lights
on, TIB), sleep period (from sleep onset to the final awakening. 5F), Total Sleep Time (TST).

sleep efficacy (TST/SLP*100), sleep effictency (TST/TIB*100). arousals index.

2.1.3 Respiratory analvsis ef nocturnal P5G

Respiratory parameters were defined according to the AASM 2012 guidelines **. Obstructive
apoea index [DAI), obstmuctive hypopnea index {OHI), obstructive apnea hypopoea index
(OAHI), central aponea index (CAT), nuxed apnea index (MAT), mean SpO2, time spent with
5p02 values below 90%. oxygen desaturation index = 3% (0D3%). and oxygen desaturation
index = 4% (0OD4%) were collected. Indices of events are expressed as the mean oumber of
events per howr. OAHI was defined as the sum of OAL OHL and MAI Respiratory
parameters were analysed for each sleep position and according fo the TST. P{tcCO(2))
values were obtained over the entire recording period of PSG using SenTec system (SeaTec
Digital Monitor, Therwil, Switzerland). The mean and maximal P{tcCO{2}). as well as the
proportion of time spent with P{tcCO2)) = 50 mmHg, were calculated. A blood gaze
estimation was also realized. Hypoventilation was defined when the P{icCO{2)) was = 50

mmHg for > 25% of TST according to guidelines *

214 Severity af sleep obshruciive apnea syndrome
The infants were divided in the 3 groups according the AASM guidelines '*- mild. moderate

or severe degree of OSA. OAHI was considered as normal in healthy infants under 1
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eventhowr according to studies assessing O3A in very voung infants *27 For each patient,
the severity classification of OSA obtained after PG was compared to those cbtained after

P5G m SUP.

2.1.5 Polygraphy analysis

In order to obtain only Pl data, sleep stages information were removed from the records and
a second analysis were performed. one month later, by the same physician (LC) in a random
manner in order to aveid the likelihood to recognize events identified on the first PG

analysis. The TST was determined from the visval evaluation of vigilance states reported by

5

the ourses to calculate respiratory events indices = These parameters were obtained for PP
and SUP. No specific oxygen saturation and P{tcCO{2)) analysiz were realised for the PG

study.

2.1.6 Comparison of vespiratary indexes between P5G and PG
The respiratory indexes (OAIL OHL CAI MAI OAHI) were compared after PSG analysis and
PG analysis for each infant m a global analysis; then between the groups with and without

clinical signs of OSA and between PP and SUP.

1.2 Regulatory aspects

The study was approved by the hospital’s ethics committee and the national data protection
agency (Commission nationale de l'informatigue et des liberiés; number 18-006). According
to the most recent French law for conducting retrospective clinical research, informed consent
was oot required; those included were informed of the conduct of the study by an information

letter}.
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1.3 Stadstical analysis

Data are presented as median and interquartile range [IQE]. All analyses were performed
using B Software (K. Core Team, 2009 mj Analyses were conducted using the non-parametric
pawred Wilcoxon rank test. A p value of less than 0.05 was considered statistically significant.
Respuatory indexes (OAL OHL CAI MAT OAHI) were compared: a) between PSG and PG;
b) in PSG and PG between patients with or without respiratory signs of OSA and c) in P3G

and P between PP and STP.
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3. Results

3.1 Patient characteristics

PSG was performed in 20 infants with PBS (8 boys, 12 girls). Among these_ 15 infants (75%)
presented an isolated PRS, and 5 (25%) an associated or syndromic PRS (associated: n=2/5;
syndromic: Franceschettt o= 2/5, del22ql1 = 1/5). The median [IQE] age at the time of PSG
was 43 [25-114] days. A total of 14 (70%) infants had clinical signs of OSAS at the moment
of the recording (ie. snoring noisy breathing, apneas, apparent life-threateming event.
frequent arousals becanse of respiratory efforts, desaturation, andfor stridor). There were 6
{30%) infants with respiratory support (HFNC n=1, CPAP n=4, CPAP+NPT n=1). The mean
positive expiratory pressure seftng was 10 cmH;0. All wfants had suckins-swallowing
dizorders. 17 (83%) had gastroesophageal reflux treatments, and 13 (65%) had been fed

through a nasogastric tobe in the days or weeks before P50 was performed (Table 1)

3.2 Sleep characteristics
PS50 in room air were performed in 20 patients (100%). Median TST, sleep efficacy. sleep
efficiency. aronsals index, respiratory arousals index proportion of sleep stages, respiratory

indexes by sleep stages are presented in the table 2.

3.3 Respiratory measures between P5G and PG

Eespiratory measures were obtained after PSG and PG recording in roem air in 20 infants.
Median OAHI was not significantly different between PG and PSG (median [IQR]: 27/h [18-
38] versus 26/ [18-56], p=0.43). Median OAI was higher withouot significant difference in
PG than in PSG (19h [15-31] versus Th [4-25], p=0.05). Median OHI was significantly
lower in PG than in PSG (2/h [0-3] versus §/h [B-19], p=0.01). Median MAI was lower with

significant difference in PG than in PS50 (2/h [0-6] versus 3/h [2-3], p=0.03). Median [IQE]
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pulse oxygen saturation was 97% [94-97]. P(tcCO(2)) was 52 mmHg [47-55], and P(teCO{2))

maximum was 36 mmHg [51-60] (Table 3 and Figure 1).

3.4 Bespiratory measures between infants with and without clinical signs of OSAS

A total of 14 (70%) mnfants had respiratory signs of OSA at the moment of the recording and 6
{30%) did not. No difference was cbserved between the group with or without respiratory
signs of OSA (Le. median gestational age at birth median age at P50, median weight at
PSG, type of PRS). Respiratory measures were compared between patients with and without
respiratory signs of OSA in PSG and in PG. There was no significant difference in the median
values of respiratory measures between infants with and those without respiratory signs of

OSA gpeither 1n PSG or PG (Table 4).

3.5 Respiratory measures and sleep position
The same analysis was made in supine and m prone position. The pattern of results was

identical as the global analysis reported in the table 3.

3.6 Severity classification of OSAS
After PSG, all infants were classified as having severe OSA. After PG. OSA classification
was identical for 19 (95%) infants who were still classified as having severe OSA and was

different for 1 (5% infant who was classified as having moderate OSA
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4. Discussion
The present study found that in young PRS infants the OAI and the OHI differ significantly

but without impact on OAHI between PSG and PG recording in the sleep laboratory.

The trend towards overestimation of OAI in PG than in PSG was observed. irrespectively of
the sleep position. This is discordant with the report of Tan et al. in a group of children aged
from 2 to 16 years without PRS; the authors did not find a significant difference between OAI
(4.9/h in PSG. versus 5/h in PG) ® This could be explained by the age of the patients: in our
study, only young infants aged less than 4 months were included. Clinical sleep evalvation
withont EEG data 15 easier in children than in voung infants. In these latter. normal
behaviowrs as swallowing or crying could be interpreted as apnea during wakefulness in PG
and lead to an overestimation of apnea in PG. However, the high OAHI found by both PG and
PSG in PRS infants led to classification of severe OSA and therefore any overestimation of
OAI by PG did not have any impact on OSAS management in our cohort.

A significant underestimation of OHI mm PG was observed in comparizon to PSG.
urespectively of sleep position. This was also reported by Tan et al. among children with
severe OSA . Tt is known to be due to the definition of OHI: flow reduction of = 30%
during 2 breathing cycles. with = 3% oxygen desaturation or an arounsal ¥ As EEG was not
recorded in PG, the arousals were not evaluated and hypopoeas causing arousals without
desaturation cannot be identified *". The underestimation of OHI and the arousals related to
respiratory events could be of importance. Indeed, Monfgomery et al o repotted a relationship
between respiratory arousals index and mental development at 6 months.

Although differences in respiratory index between PSG and PG were observed concerning the
OAT and the OHI, there was no significant difference in the OAHI between PG and PSG. The
overestimation of the OAI was compensated by the underestimation of the OHI (or vice-

versa). Importantly, the OAHI for all patients was widely above the threshold of 10k (27h in
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PSG and 26/h in PG). comresponding to severs OSA '® No data about median OAHI in PRS
infants are available in the literature.

In the present study. there was no relationship between the climcal signs of OSAS and the
OAHI In other words, the absence of clinical signs of OSAS was not predictive of the ODAHI
or other respiratory outcomes neither in PSG nor in PG. This resnlt must be considéred with
caution because of the small size of the study sample. In the literatnre, any study present
results about PES OSAS and PSG or PG respiratory ovtcomes. Only Abel et al. suggest an
approach of PR5 OSA evaluation and respuatory management. This team used successfally a
McGill oximetry score = 2 to identify children with the most severe OSA which required NPT
management 32 In our cohort, the McGill score was not used because of the lack of sensitivity
in mnfants less than 1 year inked to the difficulty to distinguish active sleep to wakefulness )
This absence of relationship between clinical signs of OSAS in young PRS mfants and the
OAHI has to be nofified. A recording by PG or P5G in a sleep laboratory seems to be
indicated systematically for all PES infants younger than 4 months regardless of the clinical
signs of OSAS.

Limitations of our study include the sample size which precluded multivanate analysis. yet
infants were all systematically assessed 1o a stmilar manner in the sleep laboratory, and before
4 months of life. The delay of 4 months cormresponds fo a large delay to recording for the first
time a PRS infant in our sleep laboratory. A selection bias could be considered because a part
of infants was referred to the sleep laboratory by the paediatric or the neonatal intensive care
unit, favouring the recruitment of the most severe patients. However, all the PRS infants of
the Avverzne-Fhone-Alpes region were referred to the sleep laboratory and were recorded.
with or without clinical signs of OSAS. Among these, a third of infants did not present any
clinical signs of OSAS, whach is concordant with that reported elsewhere 1 3nd suggests that

the sample was representative. No analysis concerming the PG or PSG recording with
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respiratory support were realized: only few data were collected in this condition Furthermore,
all PSG and PG were reviewed by a single reviewer (LC). The lack of assessing test to
analyze variability and inability to check interscorer variability is a limitation Moreover. it
must be taken into account that the recordings (PSG or PG) were made in a sleep laboratory

with a direct monitoring by trained paediatnic nurses.

3. Conclusion
An overnight PG recording in a sleep unit seems to be an inferesting alternative for OSA
evaluation in PRS mnfants younger than 4 months because of the sevenity of OSAS in these
infants regardless of chinical signs of OSAS. In future studies. supplementary tools such as
videopolygraphy, heart rate spectral analysis * or simplified EEG recording could be of
interest to increase the precision of PG. As P3G 1s difficult to access and time consuming, this
exam could be reserved for the evaluation of PRS infants who had light or moderate OSA at

PG to improve their management.
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Table 1: Patients characteristics before and during polysomnography. GA: gestational age,
FSG: polysomnography, PR5: FPierre Robin sequence, *respivatory signs: snoving, noisy
breathing, apreas, apparent life-threatening event, frequent arousals because of respiratory
efforts, desahmation, andfor stidor, **: CPAFP or high flow nasal cannula, CPAF:
Continuous Positive Airways Pressure.

Table 2. Sleep characteristics. All data are expressed as median [IQR]. REM: rapid eyve
movement stage; NREM: non rapid eve movement stages; T51: total sleep fime

Table 3: Respwatory characferistics in polysomnography and polygraphy. SpQ2: pulse
oximeiry, T5T: tofal sleep fime, P{tcCO(2)); franscufaneous carbon dioxide pressure. Data
are expressed as median [TIOR].

Table 4: Respiratory characteristics for patients with and without clinical signs of OSAS in
polysomnography and polygraphy. Sp02: pulse oximetry, T5T- fofal sleep fime, PtcCO(2)):
transcutaneous carbon diexide pressure. Data are expressed as median [TOR].

Fignre 1: Comparison of respiratory indexes (DAL OHI, MAI OAHI) between
polysomnography and pelygraphy m 20 infants with Pierre Robin sequence without regard to
sleep posttion. The median and interquartile range are presented.
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Table 1: Patients characteristics before and during polysemnography

Study population
n=120
Median GA at birth, weeks [IQR] 39 [3740]
Median birth weight, g [IQR] 3170 [25378-3430]
Sex ratio M'F 812
Median age at PSG. days [IQR] 43 [25-114]
Median weight at PSG, kg [IQR] 4[34]
Prenatal diagnosis, n (%) 4020
Type of PES, n (%0)
- Izolated (type 1) 15(73)
- Bone disease (fype 2} 0 (0
- Associated or syndromic (type 3) 3 (29
Dhgestive charactenstics
- Sucking-swallowing disorders, n (%2) 20 (10:0)
- Gastroesophageal reflux treatments, n (%3)
Thickened milk + proton mhibitor or ant acid 13 (65)
Thickened milk + proton inhibitor or anti acid 4 (20}
Missing data (13
- Wasogastric tube, n (7o)
Before PSG 13 (63)
During PSG 000y
F.espiratory characteristics
- Respiratory signs*, n (%) 14 {70)
- Pespiratory support at timee of PSG, n (%)
None 15 (73)
MNon-nvasive ventilation ** 329
Nasopharyngeal tube + CPAP 1(3)

GA: pestational age, PSG: polysomnography, PRS: FPierre Robin sequence, *respivatory
signs of O545: snoving, noisy breathing, apneas, apparent life-threatening event, frequent
arousals because of respivatory efforis, desaturafion, andioy sividor, **: CPAP or high
flow nasal cannula, CPAP: Confinuous Pesitive Airways Pressure



Table 2. Sleep characteristics

Study population

=20

TST. punutes
Sleep efficacy. %
Sleep efficiency, %
Aronzals ndex, n'h
FRespiratory arousal mdex n'h
Proportion of zlesep stages. % of tofal sleep ime
REM
MEEM
Respiratory indexes, n'h
COAHT in REM
OAHI 1n NEEM

170 [101-239]
80 [62-91]
77 [56-90]
24 [17-35]
20 [11-29]

36 [26-45]
29 [12-56]

67 [35-98]
21[7-38]

All data are expressed as median [I0R]. REM: rapid eye movement stage; NREM: non
rapid eve movement stages; TST: tatal sleep time

Table 3. Respiratory characteristics in polysomnography and polygraphy

Polysomnography Polygraphy p value
a=20 n=20

Median [Q1-Q3]  Median [Q1-0Q3]
Obstructive apnea index (OAI), o'h 7 [4-23] 19 [15-31] 0.05
Obstructive hypopnea index (OHI). o'h 8 [B-19] 2 [0-3] 0.01 =*=*
Mixed apnea index (MAT), n'h 3 [2-5] 2 [0-6] o3 *
Obstructive apnea hypopnea index (OAHI), n'h 26 [18-58] 27 [18-38] 043
Mean SpO2, % o7 [94-97] -
Time with 5p02 < 90%. % 1[0-10] -
Oxygen desaturation index = 3% (OD3%).% 34 [19-59] -
Mean P(tcCO(2)), mmHg 52 [47-53] -
Maximmm P{tcCO{2)), mmHg 36 [51-60] -
Time spent with P{tcCO(2)) = 50 mmHg, % 49 [2-100] -

Sp02; pulse oxymeny, TSI total sleep fime, PitcCO2)): manscutansous carbon dioxide
pressure: p value <0.03 was considered as statistically significant.**: p=0.01; *: p=0.03
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Table 4. Respiratory characteristics for patients with and without clinical signs of OSAS n
polysomnography and polvgraphy

Polysonmograplny Prolygraphy
OSAS - 0545+ O5AS-  DSAS+
n=4§ o=14 n=6§ n=14
Meadian Madian : Median Medizn
[Q1-Q3] Qo3 PUM gy [iga P
1 ) 21 7 36 19
Ohbstmuctive apnea index {OAT) n'h [10.23] 21 041 [28.50] nasy  OM
: ; 3 g Z 2
Obstmuctve hypopnea index (OHT), nh [-113 [6-24] it [0-6] [0-2] 1
11 3 g 1
Mixed apnea indax (MAT), n'h (4221 5 .05 G-14] [0-3] 0.06
: 10 3 44 24
Chpsmuctive apnea bypopnea mdex (OAHT), n'h [20-75] [1441] 048 [26-56] [15-38] 008
- 03 o7 - ,
Mean Sp02, % [o4.06] 1o5.08] 018
Oncyzen desamiretion indest = 3% (OD3%), % p:.'ml ilTIiSJ .08 = =
B e, 10 14 _ =
Oxygen desamration index = 4% (OD4%), % 11657 [3.30] 015
45 50 .
Mean P{cCO2Y), mmHg [4257] {4755 0.1z - -
Time spent with B{rCO{2)) = 50 mmHz, % 10-23?] Ei—zi%ﬁ] 016 - -

Sp02: pulse oximetry, T5T: total slegp time, P(tcCO(2)): franscutansous

pressure. Data are expressed as median [TOR].
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Figuee 1. Comparizon of respiratory indexes (Obstructive apnea index. Obstructive
hypopnea index, Mixed aponea index, Obstructive apnea hypopoea index) between
polysomnography and polygraphy in 20 infants with Pierre Bobin sequence without regard
to sleep position, The central line of the boxplot represents the median; the superior and
inferior lines represent respectively the third and the first quartiles. **: p=10.01;*:p=

0.03

97



98



3.3 ETUDE 3: FAISABILITE DE LA POLYSOMNOGRAPHIE AMBULATOIRE CHEZ
L'ENFANT SUSPECT DE SAOS

3.3.1 Objectifs
Cette 3eme étude s‘inscrit dans la continuité de I'étude N°2 en s’intéressant aux examens
alternatifs a la PSG en laboratoire pour le diagnostic du SAQOS afin de pallier a la difficulté
d’acces. L'accessibilité a la PSG en laboratoire est limitée di a une demande en augmentation,
I'absence de laboratoires du sommeil dans de nombreuses régions, son co(t élevé et le
caractere chronophage de cet examen concernant la mise en place et I'interprétation. Aussi, les
résultats de PSG sont dépendants de I'équipement et de I'environnement dans lequel I'examen
est réalisé (114). Le sommeil de I'enfant peut étre perturbé par une anxiété di a I’hopital, par
le bruit et les interventions nécessaires au repositionnement des capteurs. La PSG a domicile
(Enregistrement du sommeil de type 2) constitue une alternative, plus accessible, moins
coliteuse, et potentiellement associée a une meilleure qualité de sommeil car I’enfant dort dans
son lit. Le peu d’études réalisé chez I’enfant suspect de SAOS utilisant la PSG n’a pas montré de
différences entre les enregistrements réalisés a |’hOpital et a domicile (26) (29) (115).
Cependant, dans ces études, une infirmiere 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 a domicile d’'une infirmiére expérimentée. Le 2" objectif était de
déterminer si les caractéristiques cliniques (i.e. age, 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 a 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 I'accord de la commission nationale de I'informatique et des
libertés. Le médecin du sommeil a effectué l'interrogatoire et I'examen clinique de I'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 méme journée puis I'enfant et sa famille rentraient a domicile. L'ensemble des capteurs
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devait étre vérifié par les parents toutes les 2h tout au long de I'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 'examen était évaluée
sur la qualité des signaux obtenus et le temps minimal de lecture. Une défaillance technique
était considérée quand I'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, a but diagnostique, confirme la faisabilité et la qualité
technique de la PSG ambulatoire non supervisée sans installation a 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 di a la perte de la canule nasale et/ou de
I’oxymétrie.

Comparées a 2 autres études évaluant les PSG ambulatoires chez I'enfant (115) (116) (117), la
proportion de tracés sans artefact était discretement plus faible dans notre étude (81% versus
91%) probablement d{i au caractéere 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 I'absence d’installation par un technicien du sommeil, la qualité des
signaux pendant la nuit était de bonne qualité grace au fait que les parents vérifiaient les signaux
toutes les 2 heures. Il est a 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 (age, 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 hospitaliére (118). Cette équipe conclue qu’aucun
facteur physiologique (age, genre, IAHO, ambulatoire ou hopital) n’est associé a
I'interprétabilité de I'examen. Finalement seulement 22% des enfants suspects de SAOS avaient

un SAOS modéré a sévere avec une indication opératoire.
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Cette étude comprend certaines limites : taille de la population, uniguement patients de plus
de 3 ans, absence de trouble du comportement et role majeur de surveillance réalisé par les
parents au domicile.

En conclusion, la PSG ambulatoire installée au cabinet médical par un spécialiste du sommeil de
I’enfant sous la surveillance des parents, est faisable et bien interprétable chez I'enfant agé de

3 a 16 ans suspect de SAOS et constitue une bonne alternative a la PSG hospitaliere.
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Eevwrords: obstructive sleep apnea; ambulatory polysomnography; sleep; children

Brief summary

Pobysommozraphy 15 the gold standard for diagmomis of obstuctnve sleep apnea {O05A) m
chaldren. As few pediatnc centers exist, ambulatory polyvsommogrzphy mught be of belp.
Following device mstallment at the sleep pediainoan’s office. ambulatory polyvsomnography
was found to be feasible and interpretable I a goup of French cluldren suspected of O5A.

without requnng a rained ourse or techmcian on site.
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Abstract

Study Objectives: Due to 2 lomted mumber of pediame slesp centers, the aim was to test the
feasibility of ambulatory pohsomoosaphy (PS3G-home) mn 3 group of French children suspected
of obstructive sleep zpnea (OSA).

hethods; Children undergoms one-night P5G-home. with device mstalled at the pediamic slesp
rhysician’s office, were prospectively included, General farlure was considered when PSG-home
recording captured =3 b of arhfact-free sleep o1 when =1 channe! (nazal fow, thoraco-abdominal
belts, oximetry) presented arbfacts =75% of the recordmz tme. Mo 054 was defined as
ohstructive apnea-hypopoea mdex (OAHT) =1k and resporatory related aromsals mmdex (RAT) =
1'h O3A was defined 25 upper arways resistance syndrome (UARS) as OAHI=1'h with FAT
=lh, or muld OS5A {OAHI =1 to 5h). moderate OSA (OAHI =3 o 10/h). or severe 054
{OAHI =10k}, Parents filled Seveniy Hierarchy Score questiommaire. Comners’ Parent Fatng
Scale and Adapted Epworth Sleepiness Score.

Results: 57 children aged 3-16 vears were included. P5G-home was techmically acceptable mn 46
{81%0). Failure due to nasal canmula was observed in 11% (=6}, coametry m ™% (==4). and for
both m %6 (p=1) of cases. Mo difference in feasibahity was found according to ape. gender, 054
seventy, or comormdibes. 14 (23%) cluldren were cafegonzed as no-O5A, 43 (75%) as 054 4
{72} as UARS, 26 (46%) as muld 6 (10%:) as moderate and 7 (12%%) as severe O5A. Nerther
fueshonnaires, por climeal and physical examnaton predicted 054 dizgmosis.

Concluzion: When mstalled at pediatnc sleep’s office and under parent momitonng, F5G-home
15 feasible and techmcally acceptable m chaldren aged 3 to 16 vears old The short delay and

feasility prosded by P5G-home could immprove the management of chafdren suspected of O5A.
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L. Introduction

Serious consequences such as neurocognifive and behaviorzl disorders are associated to
undizgnosed obstuctive sleep appea (O5A) mn children. Moreover, untreated O5A may result in
erowth delay, cardicvaseular and metabohe compheations ' O5A is frequent m preschool and
school-azed children with an incidence that vanes from 0.7 to 4% ° while primary snoring is
present m almost 10% of chuldven In the defimtion of Obstructive Sleep Breathing Dhisorders
(5DE) m children, there 15 a seventy confmuum between primary sronng (snonng -3 mghts per
week without apoea. hypopnea, frequent arousals from sleep or gas exchange abnormalihes). and
54 passme by upper aurway resistance syndrome (UARS), charactenzed by obstructive apnea-
hypopnea mndex (OAHT) = 1/h of sleep but with mereasing resporatory efforts, leading to dleep
frapmentation expressed as respiratory related aronszls mdex (BAT = I'h and puld (0AHT =1
and =3 /h of sleep), moderate {OAHI =5 and <10'h of sleep) and severe O5A (OAHI =10h of
sieep) . The seventy of obstructive SDB 1= postively associated with morbidity nsk *. Early
diagnosis of O5A 15 mnportant a5 of may prevent and reverse 1t commphcatons. [t 15 based on
climcal listory and physical examinahon which are, however, nonspecific. polymorphic and
somefimes discordant, and do not differentiate between O5A and prmary snomme. Farthermore,
queshonnares avalzable m the teratme are not robust encugh to estabhsh a relizble diagnoss
and distinzmich betwreen O5A seventy forms * % A full mehthme pohrmomnogzraphy (PSG, nype
1} m a sleep Laboratory, wath video surverllance and monitonng by pediaine tramed nwrses who
watch the sensors” sigmals m real fime and reposiiion the leads whenever necessary, remzins the
zold standard for diagrosing OSA in children ' 7. PSG, type 1 sleep study, iz an objective. non-
mvazve test, to assess a chald's sleep zpd breathimg dunng sleep. FSG mives an OAHI the
frequency and the duration of respuatory events indicating OSA seventy, 15 consequences on
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oxvgen artenial satmanon, carbon diowide pressure and sleep fagmentatnon with arousal mdexes
describing sleep quality. To obtain reliable vesults, pediamic PSG leads and sensors have to be
used amd the test performed dunng the cluld’s usual sleep might hours, wathout sedztive
medication or sleep deprivation that may agmravate the obstuctive events *. However,
accessimbity to FSG m a chimieal sethmg 1= frequently homted due to memased demand non-
avallability m most repons, expensive cost, and tme constamtz for registratom and
mterpretaton. Moreover, PSG resulis ave dependent on the equipment need and the emvironment
i whech it 15 performed * 3= a child: sleep may be altered due to hospital anecety, noise, and
miervenhions to reposiion the sensors. PSG recorded at home (PSG. type 2 sleep stedy) 1= an
altematrve. more acceszible, less expensive, and potentially aszomated to befter sleep quality as
the child sleeps in lns own bed ', The fow studies performed in children suspected of O5A usmg
PSG have shown similar results between ambulatory and hospital recording= * ' '*. However, in
these studies, trained technictans or murses had to install the PSG at the children’s home ' 1%,

The aum of thes study was to test the feasability and techmeal reliability of ambulatory P5G for
dizgnosing O5A m a group of French children wnthowt tavelling expenses for traimed
techmeans or murses. The second amm was to determune if certaan climeal charactenishes, e age,

gender, comorbidiies, or presence or seventy of OSA, mpacted the feasibility of this test.

2. Alaterial and method:

2.1, Popularion.
Consecufive chuldren aped 3 to 16 years old, suspected of O5A, and addressed to 2 private
mractice sleep physician (D). W) by pediatnaians, ENT physicians, or general prachifioners,
betwreen September 2013 and September 2015, were prospectively recnuted for this simele-center
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study. D.W. practices as a general practifioner in a semm-rural town with mixed socio-
economcal levels, she 15 also working part time 1n 3 Pediatne Sleep Lab (HFME). She decided
to dedicate m September 2013 half dav per week of her private prachcs to pediatne sleep
troubles. Most of the patients had msomma complaints, All the pattents with 054 suspiaon
accepted to do an overmzht PSG-home  All the expenses were taken m charge by Health Care.

Crly two patzents with severs behatior problems were sent the Pedwatne Skeep Lab.

Parent:’ and childven consents were obtamed and in accordance with the lemclabion m place
at the time of the shedy, the study was approved by the hospatal’s ethics comomttes and the
natonal datz protechion apency (Commiszion Nationale de Plnformarique et das Libertés,
registration number 1835988}, The chmical history and physical examunaton were conducted by
the sleep physician on the dav of the study. Mallampat score, estimztng the upper aoway
amatomy conmbuhon to obstuchve sleep breathing, and topsils vohmme, graded from 1 to 4 were
noted. Az previonsly described, Mallanmpat score =3 and tozsils volume =3 are associated to a
logher nisk of OSA ', The parents filled out queshonnawes (Adapted Epworth Diurnal
Sleepiness Scale ", Sprnt and Gozl seventy hierarchy score guestionnaire (SHS) * and
Cooners” Parent Fatimz Scale) concermung then chuldren’s sleep and scoves were retzmmed for
analymis. AESS score = 10 15 associated to excessre diomal sleepiness . SHS score <2.751s a
vary good negative predictive value for OSA ® and Conpers score =15 is related to diwrnal

hyperactvity '°.

2.2, Nocturmal P5G.
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PiG-home was performed with Nox-Al polysomnopraphy svstem (ResMed, France)
Electroencephalogram with frontal, central, and occipital leads (FP1. FP2, C3, C4, O1, 02, Al
and A two electooculograms, and one chin electromyvoeram were used for defimng sleap
stzpes and arousals. Masal cannula, mductance plethysmosraphy of chest and sbdonmnal
respiratry movements, oxmmety, and electrocardiogram served for sconng the respoatory
parameters, a5 recommended by the Amencan Academy of Sleep Medicine (AASM) '7. The
device was placed on the child b the pediztiic sleep specialist at her office in the late aftermoon
The cheld znd ks parents rehumned home and the recording was sef to automatcally start in the
evenng and stop m the moming The chald’s parents were mstucted to check the nasal canmula,
chest and abdonunal belts, and oxmmetry every 2 bours duing the mght and reposition themmn as
needed Parents were asked to remove the egupment m the moming and bang it to the pediatme

slesp physician's office.

2.3 PSG analysis.

PS5 data were downloaded and analyzed by the pediamec sleep physician {DW). Sleep stages
and respiratory events were scored according to the 2012 pediatrnic A ASM gudelines 1.
Feasibility was assessed m terms of inferprefable recordings wsing quality eritena regarding
signal artifact and nuninyom recording tme General falure was considered when P5G-home
recordmg captured less than 5 hows of artifact-free or when 1 or more of the channels (masal
flow, thorzeo-abdoranal belts, or coometry) showed artfacts dunmg more than 73% of the
recordmp time. The different mdaxes were computed as the number of events per hour of sleep.
Obstructive apnea (OATD). hypopnea (OHI) and apnea-hypopnea (OAHT) mndexas, central apnea,
totz] arcusal indexes and arousal mdex duwe to a respuratory event (RAT). mean and mommsl
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oxvgen saiwraton, percentape of tofal sleep fime {T5T) spent with an oxygen sahwaton =20%,

were retaned for analvs.

2.4 Statistical aralyzis.
Statistical anatysis was performed using SAS software (SAS Institute, Inc |, Cary, Worth
Carochinz). Diata are expreszed as median and range {mon-max) or oumber (percentage) as
appropriate. As seventy of obstructive SDB 15 ponttively associated wath risk of morbedity 4,
children were dividad mn 2 groamps: the no-054A sroup melnded children wath an OAHT <1 /h of
steep and FAT <1 /b of sleep; the OSA group including UARS children wath snormnz. OAHE <1
'h of sleep and arousal mdex due to 2 respiratory event =1 /h of sleep; mmld O5A of OAHI =1 and
=3 /h of sleep, moderate OSA 1f OAHI =5 and <10/h of sleep, and severe OSA of OAHI =10k of
slesp.
Dhfferent sleep scale scores, clmical, and PSG-home charactenshes were compared between the
prourps usmng nooparametie Mann-Whitney or Pearson's chi-souared fest as meeded. The
correlztion between scale seoses amd O5A seventy or percentage of TST arbfact-free for
different channels {oxmmetry. nasal cannula, thoraco-abdomunal belts) mith age was tested usang
Pearmon's comelation or limear regression The disinbohon of falled PSG-home recordines
according to age, gender, OSA seventy, presence of comorbidines and peuwrodevelopmental
delay was azessed usnng Pearson's chi-squared test. To assess the prognostic factors associated
to a feasible PSG-home recording, a mulfvanazte logshe resression anzlvsis was made, the
varables mnchnded m the model being age. preschooler / schooler age. gender. 054 seventy, the
presence of comorbadines, chld’s pewredevelopmental status and the mterachon betereen them

A pvalue =005 was considered as stznstically sizmuficant.

111



3. Rezult:

A total of 57 cluldren were prospectively wcluded m the study. These chuldren were of
median (range) age 7 (3-16) wears, mcluding 27 (47%) preschoolers (aped =7 ¥). Thew
charactenstics are presented i fable 1. Mine (16%) childver had newrclogieal disorders (e, West
syndrome in 2 (4%), epilepsy m 2 (4%), Amold-Clhian malformation mn 1 (2%), attention daficit
and hyperactraty diserder m 3 (3%}, and awhshe disorder m 1 (2%)) 2 (4%) cramofacial
malformations (7 e cramostencsis 1 1 (2%), Silver Euszell syndrome m 1 (2%)), and 4 (7%
obeaty. Among known nsk factors for O5A a Instory of prematunty was found m 2 (4%)
chldren. a history of recumrent EXNT mfections m 27 (47%), a gastro-ssophageal reflure m & (5%:).
Furthermore, 3 (5%:0) pahents were diagnosed with asthma 9 (16%) wath respiratory allermes. 6
{11%) wath both. and § (14%) cluldren had a history of adencidectomy, 4 (%) tonsillectonyy
and 4 (7%} adenctonsillectomy.

The m=in complamt was snorng i 42 (74%) chldren. The other children presented svimptoms
suggestng O5A such as dmmal sleepmess (1 (73]} hyvperactivaty (3 (20%)), recoryent ENT
mfechons (2 (13%)), an assomation of these m 2 (13%), or a nsk factor or syndrome
pradisposng to O5A m 7 (47%)). Children had a median tonsils velume of 2 (0-4) with
Mallampat score of 1 (1-4) and 28 (49%) cluldren wath tonzls velume =3 and snonmg.

The guestionmaives showed normal SHS score, no pathologieal seores on both Conners scale and
AESS.

PSG-home median total recording tme was 732 (307-747) pun, TST 547 (331-673) nun and an
overall sleep efficiency of 34 (32-98) %o (table J). PSG recordng was mberpretable m all children
except one In whom the coometry sipmal was off all noght. znd was techmically acceptable m 46

{81%) children The proportion of fazhures related to nasal cammula was 11%% (n=H), cocometry T
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{=4). and beth 2% (p=1) The cxumeter mznal was present m 99 ((-100) %2 of TST, flow miznal
m 100 (11-100} %e, and thoraco-abdomunal belt siznals m 100 (§1-100) % of TST. Among the 11
children wath non-feasible PS5G-home (=75% of TST with arhfact-free mgnal): the ommetry
sizmal was off over the whole recording in 1 {2%%). only present for 63-64% of TST m 2 (47%8),
and for 68% m 1 (2%); the na=zal cammmla signal was only present for 10-14% of TST m 2 (4%,
for 43% 1n 1 (2%), for 66-70% m 2 (4%:), and for 61% m 1 (2%); the oxumetry signal was on for
67% and the nasal cannula for 65% of TST 1 1 (2%) chuld (Figwre ).

Mo comelation was found between age and the percentage of TST with arbfact-free coometry
recordmg (3=0.10. p=047). nasal canmila {:=0.19, p=0.16), thoraco-zbdomural belt= {F=0.09,
=049}, or the 4 chanmnel= (=021, p=0.12).

The medizn pumber of hmes when parents checked the sensors” posthomns dunng the mght was
3 [5: 6] for both nasal camula and coometry and the number of tunes of reposthonmg was m
median 1 [1; 3] for nasal cammuia and 1 [1; 2] for cxmmetry. Mo parents complained about the
burden of the P50 bome study. Thev were relisved to have quckly the possibility to obtan 2
PS5 meording for thewr child

Median OAHT was 2.6 (0-76) & of sleep wath an OAT of 1.0 (0-49) /h of sleep, an OHI of 1.1 (0-
2T hoof sleep and 2 RAT of 1.5 (0-18) /h of sleep. Median oxyeen satwanon was 97 (03-99) %
with a munmum of 89 (72-94) % frable 2) and 1 (2%) pattent had an cecygen satwraton <%0% for
=3% of TTS.

Fourteen (25%) chuildren were categonzed m the no-0SA sroup. All these cluldren had primary
snonng except 4 who were refemred for PSG for repetive tonsil infectons, asthma TSA,
ADHD, Forty-three (75%) children were in the OSA group: 4 (7%]) had UARS, 26 (46%) mild

OS54, 6 (10%) moderate OS54 and 7 (129%%2) severe OSA.
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Mo difference was found for aze and body mass mmdex between O5A and po-O54A zroups.
Compared to no-05A chuldren O5A had sigmficantly larger tonsils volume (p=0.01) with more
frequent tonsils volome =3 (21%% <= 38%, p=0.02). There was po sipmficant difference for
Mallampan, SHS, AESS, or Conners’ scores betwesn groups.

Among the 28 (49%:) children with tonsils volume =3 and snoning, 4 (14%:) kad am OAHI =1/h
14 (50%%) a puld OS54 and 10 (36%) a moderate to severs 054

The feasibibhity accordns to age, gender, O5A seventy, the presence of comorbedihes or
neurodevelopmental delay 15 presented 1n fable 3. More school aged children had satisfactory
recordings than preschoolers. 33 (58%) schoolers vs 13 (23%) preschoclers. but without
statishical mpmificance (p=0.27). No difference was foumd for feasibility according to gender, 24
{42%) boys and 22 (35%4) zuls (p=0.4%). More cluldren with omld OSA had interpretable
recordings 20 (35%). than no-05A 14 (25%), or mederate 5 (9%) or severe O5A 7 (12%)
(p=0.56) and the feasibihty was better in chuldren wathout comorbidities. 35 (61%), than in those
with comorindiizes, 11 (19%), but wath no statisteal sigmficance (p=0.40}. The mumber of
successful PSG-home recordmgs was lgher m children wath nomal nenrodevelopmental stanas,
38 (67%%), than n chuldran wnth neurodevelopmental delay, 8 (14%) wath no statistical difference
(=0.95). The onilitrvanate analy=s for the predictrve factors for the PSG-home feasibibty
showed that the vanzhbles that entered in the model wers age. gender. school aged. sbzence of
comeridinies, absence of 054 and noimal newrodevelopmental status, but netther was found to

be a sizmficant prognoste factor (fable 4.

Dhzecussion

This smmgle-center prospecire smdy confirms the feasibility and techmical rehiability of
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unsupervised ambulatory P50, wathout home settlng by sleep techmcians, m a2 populaton of
French cheldren suspected of O5A, even i those with comorbidines General farhwe reportad
heremn wras relatmvely low and 1t was mamly due to loss of the nasal cannula or oxumety signals.
The device was mstallad by the pediatne sleep physician, m her office m the late affernoon and
parents were tramed to check the child sensors every two howrs, meostiy nasal canmila, thoraco-
abdommal belts, and coometry to merease chances of success,

Compared to two other studies evaluating PSG-home in children ' **, the proporfion of patients
with arhfact-free sigmal was shghtly lower in the present population (#1-92% ws 81%) probably
due to the mere reshictve feamibilify enfena apphed egardims interpretability. Herem, P56 was
considered non-mterpretable 1f the recordmg tme was less than 5 hours (v <4h '), orif 1 or
more of the mam respoatory signals had artifacts =73% of the recording tme (v 2 or more of
the respiratory sigmals with artifacts ™). Despite the fact that the device was not mstalled by
tramed technrcians at the child’s bome and that the cobort meluded nearly 2 half of preschoolers,
satisfactory nasal flow sipnal was obtained 1o more patents of the present study compared to the
other 2 studees because the parents had the nurse’s role to check the sensors every 2 hows dining
the mght Importantly. m all 3 stadies, chaldven slept very well dunmg PSG-home, with 2 long
totzl sleep fme, high sleep effimency, and low arousal mdax,

Ambulatory polveraphy 15 another way to evaluate chuld’s breathing for O5A dagnoss. In this
techrrque, only the breathmp parameters are recorded. Prevtous studies on these devices have
shown a very good postive predictive value, a sensimaty of 88% and a speceficaty of 98% for
AHI =5h * " However, contranly to P5G-home, polygraphy does not assess whether 2 chuld
sleeps nov 1n which sleep stage be 15, Moveover, arouszals related to respiratory events are mot

recorded. This results in an underestimation of AHI and of OSA seventy ™1,
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Installment of the device by a teclmician or medical provader as well as contmied momtonng are
crucial to obtain successfil recordings whether at home or in the laboratory ', Indeed. 1t has
bean chowm that successful mecordings were mmch lower when ambulatory polvaraphy was
mstalled at home by a lavperson affer recenving metructons by a techmician or medical provider.
The nasal cannula and cximetry are the most frequent signals lost in zambulatory polveraphy, m
almost half of the tests *'. The imterpretability may increase to 94% if the device 15 mnstalled by
an expenmented nurse and a technician 1= on-call ¥, Inferestingly, the precent results showed that
mstallment at the pediatne sleep plomician’s office coupled to conbmued memtorms by the
parents allowed fo obtain sabsfactory results 1n ferms of feasibhity. Moreover, the parents were
very satisfied with the fact that the child slept in his own bed and that the delay to obtamn a
recordmg was shorfer than if performed n a sleep 1ab.

Herein, no phyvsiological factor was found fo mfiuence PSG-home feasimbty a5 no sigmficant
difference was seen in generzl fatlure according to age. sender. OSA seventy, comarhidities, or
neurodevelopmentzl status. Indeed. more school aged children, more children wath mald O5A,
wath no comorbidihes or with normal mewrodevelopmenial status had swecessfal recordmgs but
with no stabishcal sigmficance and the mmlfvanate analvsis found that exther of these are a
progoostic factor for feambality. However, this lack of sipmficance could be due to the low
mmber of patients. Accordingly, a repoat comparmes home 1z, hospital polvaraphy concluded
that nerther age. gender, AHI nor place of performance (home or hospatal) were sipmificantiy
assoctated wath the inferprefabibity of recordmzs. However, age and gender were found to be
assoctated to preater ervor m ambulatory polvaraphy v m-lab PSG. male patients having less
emor m AHI values from the home test znd vounger chaldren, zged =3 wears. showing nouch

ereater difference in AHI values than their older connterparts .
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In the recent vears, 3 mumber of sfudies on pediatne O5A have evaluated questhionnames for OS54
diagnosis such as SHS, pediatric sleep questionnaire . or sleep clinical record *. The six-ttem
SHS guestionname, validated m a2 French population of O5A children as 2 scresning tool fo
priorihize sleep tests, found that a score =275 1= associated with large sepsifrity and specificity,
and very high negative predictive value for detection an AHI of =5/h of sleep . In the cument
stdy, no sigmficant difference was found concermms SHS score between 054 and no-05A
chaldren Nevertheless, more OSA patients presenfed a SHS score =2.75 vs no-0SA  although
without statisheal sigmificance. snpgestng. as previously noted. the predictve value of SHS to
select the more severe children necessitating an wrpent PSG.

Reported symptoms such as sleepmess or hyperactivity are frequent m 0S4 chldren ™ due to
mght sleep fragmentation from arousals and desatwations assocated to the respiratory events.
Scales as AESS and Conmer’s hyperactnvity may help chmicians to defermuine 054 subjechve
mpact on 2 child’s everyday hife. Mo sizmficant difference was found for AESS or Conners’
scores m the 054 patents of the cohort compared to no-054 and less than a guarter presented
an AFSS =10 or a Conners” score =135, However, 1t was previously acknowledged that chmeal
symptoms have lugh specficity but a very low sensiimnty, and that questionnawes are poor
predictors for OSA diagposis in children ©. Thus, PSG remains the gold standard for OSA
dizgnosis ¥ 7.

According to French Health recommendations, a tonsillecfonoy without a previous FSG
recording has to be doectly performed m chuldren wiath fomsils vohume =3 and snonng or other
OS54 climcal symptoms **. These cmtenia concerned almost half of the present population
studied. Mevertheless, some of these cluldren 14% m the present cohort, may present 2 ample

snorng assoctated to an OAHI <1 'h of sleep. The need for a suwrgical mterventon m thes
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paracular subset of patients chould be guesticned. Such an mferventon 15 performed under
general anesthesia and shows 2 non-negliptble morbadity 1izk such a5 bemomhage, debwdration,
subglothe stenoms, respoatory decompensabon, and meraliby nsk, wath 1-2 anmual deaths
reported for 30000 suwrgenes * . Momover, it has been shown that a non-neghgible mumber
{about half) of children with a mild Q%A may underpo spontaneous recovery . Overall. almost
twro third of the childven herem with tonsils vohmee =3 would have undergone a surgery that
mught be avorded if a P5G 15 systematically pearformed before the mtervention.

The linitztions of the present study are the population size. rather restrictive selection citena
comprising children aged =3 vears old, wathout severe behavior disorders. Moreover, pavents had
to be rehizble and fulfll the mm=a’s role to check the nght posbomng of the sensors every 2
howrs. All these factors may have moreased the success mte. Althonzh PSG-home appears
feazible, the lead and sensor prices are non-neshizible and mnsizllahon and reading tmes are long
and expensive. In fiture studies, other sumpler and more ecopomic devices such as polveraphy
mzv be useful if thewr senatty 15 mproved. This could be achieved using supplementary tools
such 3z wdec-momtormes, pulse tanst bme, penpheral arenal tonomety, mandibular

movements. or telemetry 17,

4. Concluzion
PEG-home 15 feasmible, less expensive, and represents a good altemative to bosprtal PSG.

In zelected pabents, it mav be proposad as it could prevent unnecessary reatments.
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Tahle 1. Childven charactensties.

Boys, n (%)
Age (years}
‘erght (kg)
Heizht {m)
Body mass mdex (kg'm?)
Systolic / diastolic artenal tension (mmig)
Tonsils vohume
Mallampat score
SHS score
Epworth score
Comners score

14

Patients
31 (54)

7(3-16)

23 (11-13)

1.20 (0.90-1.6T)

16 (13-48)

100 (85-120) / 60 (50-80)
2(0-4)

1(1-4)

1.88 (0-3.47)

6 (0-16)

10(1-23)

Diata are expressed as median and mnge (MWan-Max)
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Table 2. At bome polysomnozaphy resalts.

Total recording time (min)

Total sleep tome (mum)

Sleep efficrency (%)

HEEM stzpe 1 (man / % of total sleep ime)
NEEM stage 2 (mun / % of tofal sleep tme)
MNEEM stape 3 (min /' % of tofal sleep ime)
FEM (pun / % of total sleep time)

Arpusal mdex (h of sleap)

Arousal index due to a respiratory event [k of sleep)
Obstructive apnea index {h of sleep)
Chostructrve hypopnez mdex (h of sleep)
Chostructive apnea-hypopnes mmdex (b of sleep)
Central zpnea mdex (b of sleep)

Cenfral hyvpopnea imndex (b of zleep)

Central apnea-hypopnea index {/h of sleep)
Iiean oxvgen satwration (M)

Blimamnal oxyvpen saturafion (o)

Time wath oxygen sahwation <00% (%% of total sleap tme)

Diata are expressed as median (An-hax).

20

Patients

732 (507-T47)

547 (331-673)

94 (52-98)

51 (18-140) / 9 (3-24)
245 (135-322) / 46 (26-5T)
113 (74-136) / 21 (13-33)
131 (45-197) / 24 (13-34)
7.0 (2-20)

1.5 (0-18)

1.0 (0-49)

1.1{0-27)

2.6 (0-76)

0.2 [0-0.6}(0-1.3)

0

0.2 (0-1.3)

97 (93-99)

B9 (72-94)

0 (0-10)
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Table 3. Dhstnbution of faled and non-fasled ambulatory polvsommography according to age,

gender; O5A seventy, presence of comordities and neurodevelopmental status.

054 seventy

Comorbadifies

Preschooler
=7¥)

Schooler (age =Tv)

Female

No-O5A

Mild O5A

Moderate 054

Severs 054

Mo comorbrdity

Comorbadity

MNewrodevelopmental status

HNormal

Delayad

054 obstruchve slesp apnez; v- vears

Mo fathoe

21 (37%)

25 (44%)

22 (39%)

24 (42%)

14 (25%)
30 (35%)

5 (9%)
7 (12%)

35 (61%)

11 (19%)

38 (67%)

B (14%)

Failure

6 (11%)

5 (9%)

4(T%%)

7 (12%)

4 (%)
6 (11%)
1(2%)

]

7 (12%)

4(7%)

9 (16%)

2 (4%)

Total

27 (47%)

30 (53%)

26 (46%3)

31(54%)

18 (32%)
26 (46%)
6(11%)

7(12%)

42 (74%)

15 (26%)

47 (82%)

10 (18%)

p=0.60

p=045

p=0.36

=040

p=0.95
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Table 4. The multivarizte analysic for the predicnve factors (DF) for the feasibility of PSG-

home.

Effiact DF
Aze 1
Schooles 1
(Gender 1
M- 054 2
Neo-Comorbudity 1

Mormmal Development 1

Score Cha-Square P

0.4597

0282

0470

LTS

0.71%

0004

(48

059

e

04l

038

0935

Mo {additional effects) met the 0.2 sigmificance level for entry wto the model

23

Fizure. The mumber of children according to percentzges of totzl sleep hme wnth arnfact-free

oximetry, nasal canmula and thorsco-abdonunal belts sgnal. The mtermupted Ine represents the

T5% bt
50 1
i
i
I
I
40 i
|
il I
T i B Masal cannula
- i
E 30 1 [ B Chametry
|
=] ! Thoraco-ahdominal
5 } belts
0 70 1
E :
5
= I
|
it |
10 |
I
|I L
|
_ : mm l.l il = Il =0 = | | -
0

100496 95-00% 00-84% 85-00% B0-24% 75-70% 7O-74% 65-60% 60-64% 45% 10-14% 0%

Percentage of total sleep time
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4 PROPOSITION DE RECOMMANDATIONS

Dans le chapitre antérieur, nous avons vu les résultats d’études originales translationnelles
rétrospectives ayant attrait a la SPR, maladie rare compliquée d’'un SAOS sévere chez le
nourrisson, SAOS de type Ill, méthodes diagnostiques et thérapeutiques, ainsi qu’a I’évaluation
de la PSG en ambulatoire chez I’enfant suspect de SAOS.

L’objectif commun de ces travaux était de participer a 'amélioration de la prise en charge
globale du SAOS (SAQOS de type |, Il ou lll) en objectivant : 1) le caractere indispensable de
I'enregistrement nocturne chez les nourrissons SPR 2) la faisabilité d’'une PV en laboratoire
comme alternative a la PSG chez les nourrissons SPR 3) la faisabilité d’'une PSG ambulatoire

comme alternative a la PSG en laboratoire chez I’enfant suspect de SAOS.

Dans la continuité de ces études, un des objectifs était de participer a la rédaction de
recommandations sur le SAOS de I'enfant et de I'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
I’adolescent, publication a visée pédagogique soumise a la Revue des Maladies Respiratoires en
avril 2019, et une synthése des recommandations de prise en charge diagnostique du SAOS de
I’enfant et de I'adolescent pour la communauté francaise d’orthodontie, publiée en novembre
2019 dans la revue « I'orthodontie francaise », organe officiel de communication de la Société

Francaise d’Orthopédie dento-faciale SFODF.

125



126



4.1 PROPOSITION DE RECOMMANDATIONS SUR LE DIAGNOSTIC DU SAOS DE
L’ADOLESCENT

4.1.1 Objectifs
Le SAOS de 'adolescent, dont la prévalence se situe entre 0,5 a 6 %, fait la transition entre le
SAOS de I'enfant et celui de I'adulte et révele de nombreuses manifestations phénotypiques
liées al’age (119) (120). Les facteurs de risque de persistance du SAOS de I'enfant a I'adolescence
sont l'obésité, le sexe masculin et les antécédents d’AA (121) (13) (1). Outre les symptomes
classiques du SAOS de I'enfant, ce syndrome peut, chez I'adolescent, se manifester par une
sémiologie trompeuse sous forme de fatigue, de somnolence voire de troubles dépressifs (122).
En I'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 I'enfant, car
la plupart des études ne comportent pas de stratification en fonction de I'age. 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 I'adolescent. La prise en charge du SAOS de I'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 I'impulsion de la SFRMS. Le groupe de travail a fait le point a travers ses
expériences et les données de la littérature sur les modalités pratiques du diagnostic clinique et
polysomnographique du SAOS a I'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 délétéres de cette

pathologie a I’adge adulte.
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4.1.2 Article 4: Troubles respiratoires du sommeil de I’adolescent : critéres

diagnostiques

IF 0,5. Article soumis a la revue des Maladies Respiratoires en avril 2019.

Critéres diagnostiques des troubles respiratoires ohstructifs du sommeil de I"adolescent

Mane-Josephe Challamel'. Nicoke Beydon >, Laurianne Coutier'. Sandrine Launois *, Thierry

Seailles . Marie-Frangoise Vecchierini °, Patricia Franco '

I : Unité de sommeil pédiatngue. ESEFNP, HFME. Hospices Civils de Lyon & U1028, CRNL,
Université Lyon 1. 39, boulevard Pinel 69300 Lyon

2: APHP, Unité Fonctionnelle d’ Exploration Fonctionnelle Respiratoire el du Sommeil, Hopitl
Armand Trousseau, 26 Avenue do Docteur Amold Netter, 73012, Paris

3: INSERM, U938 Centre de Recherche Saint Antoine, Hopital Saint-Antoine 184, me du
Faubourg Saint-Antoine, 75012 Paris

4 : Unité de Somnologie et Fonction respiratoire, Hopital 5t Antoine. 184, roe du Faubourg Sainl-
Antoine, 75012 Pans

3 : Unité de Sommeil Hopital Ambroise Paré 92, 92100 Boulogne- Billancoun

6 : Centre du sommeil et de 1a vigilance, Howel-Dieu, 1, place du parvis Notre Dame, 73181 Pans
cedex (4

Titre court : Diagnostic du SAOS de 1"adolescent
Auteur corespondant :
Pr Patricia Franca, MDD, PhD

Unité de sommeil pédiatrique, Service d épilepsie clinique, des troubles du sommeil et des
explorations fonctionnelles neuropédiatriques {(ESEFNT). Hospices civils de Lyon

Hépital Femme Mére Enfant, 59, boulevard Pinel. 69500 Lyon cedex
Tel : D427856052
Fax : D42786023)

Courriel : Patricia. Franco@univ-lyon1.fr
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Résumeé

{200} miots)

[ntroduction : Le syndrome dapnées obstructives du sommeil (SAOS) de I'adolescent, dont la pré-
valence se situe entre 1 3 4 %, fait la transition entre ke SAOS de I'enfant el celu de 1"adulte et né-
véle de nombreuses manifestations phénotypiques hées a 1"age.

Etat des connaissances : La persistance du SAOS i I'adolescence est peu fréquente, Les facteurs de
risque sont I'obésité, le sexe masculin et les antécédents d'amygdalo-adéncidectomie. Outre les
symptomes classiques do SAOS de U'enfant, ce syndrome peut, chez I’adolescent, se manifester par
une sémiologie trompeuse sous forme de fatigue, de somnolence voire de troubles dépressifs. En
1"absence de prise en charge. les comphcations sont neurocognitives, comportementales, cardiovas-
culaires, métaboliques, inflammatoires. Ao cours d’une journée organisée par la Sccété Frangaise
de Recherche et de Médecine du sommeil. un groupe multidisciplinaire de praticiens spécialisies de
cette pathologie a fait le point a travers keurs expériences et Jes données de la hittérature sur les mo-
dalités pratiques du diagnostic cliniqee et polysomnographigue du SAOS a I'adolesce nce.
Perspectives et conclusion: Une bonne connaissance des particulanités de cette pathologie par kes
praticiens permet de favorniser un diagnostic précoce, d’instituer des traitements multifactonels ci-

blés et d"éviter ainsi les conséquences délétéres de cette pathologie 3 1"Gge adulte.

Mots clefs : Adolescent, Sommeil. Syndrome d’apnées obstructives du sommeil, polysomnogra-

phie. obésité
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Critéres diagnostigues des troubles respiratoires ohstructifs du sommeil de I'adolescent

Diagnostic criteria for obstructive sleep apnea syndrome in adolescent

Summary

Intreduction; Obstructive sleep apnea syndrome (OSAS) affects 1-4 % of adolescents, It represents
a transitional stage between pediatmic and adult OSA and 1s characlenzed by specific symptoms.
State of the ari: The mcurrence of childhood OSAS during adolescence is not frequent. Risk factors
are male sex, obesity and a history of tonsillectomy or adenoidectomy. Symploms may be
miskeading such as tiredness and depressive disorders. In adolescence, untreated OSAS may result
in neurobehavioral and cognitive deficits, systemic inflammation, cardiovascular and metabolic
disorders. The French Sockety of Research and Sleep Medicine organized a meeting on OSAS in
adolescents. A multidisciplinary group of specialists (pulmonologists, pediatricians, ENT and
maxilla facial surgeons, dentofacial orthopedistsforthodontists, myofunctional therapisis and sleep
specialists) exchanged their experience, discussed publications and dew a consensus document on
the diagnosis and polvsomnographic critenia for OSAS in adolescents. They proposed a practical
diagnostic guideline and follow up for these adolescents,

Perspectives and conclusion: A good knowledge of the particulanties of this pathology by the phy-
sicians will ket an early diagnosis, propose adapted multifactonial treatments and avoid the deleten-
ous consequences of this pathology at adult age.

Mots clefs : Adolescent. Sleep, Obstructive sleep apnea syndrome, polysomnography, obesity
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I. Introduction

Le syndrome d apnées obstructives du sommeil (SAOS) de I'adolescent est encore mal
individualisé et mal différentié du SAOS de I'enfant, car la plupart des études ne comportent pas de
stratification en fonction de I'age. Aw cours de cet article. nous reverrons les particulantés
épidémiologigues, sémiologigues, physiopathologiques du SAOS de I'adolescent afin de proposer
un organigramme pour le diagnostic clinique et polysomnographique du SAOS de 1'adolescent. La

prise en charge du SAOS de I'adolescent a €€ traité dans un arlicle spécifigue[1].

2. Definition des troubles respiratoires ohstructifs do sommeil

Les troubles respiratoires obstructifs du sommeil (TROS) sont la conséquence d'un rémécissement
anatomique et'ou fonctionne! des voies aénennes supéricures (VAS) pendant le sommeil. [ls
regroupent guatre enlités [2]: le ronflement primaire cu isolé qui n"aurail pas de répercussion
clinique, le syndrome de haute résisiance des VAS (SHRVAS) conduisant 4 une augmentation des
efforts respiratoires et 3 une fragmentation du sommeil, le svudrome d'hypoventilation obstructive
fréquent chez I'adolescent obese. associé & une €lévation des sewls de tolérance a I"hypercapnie
avec une structure de sommeil préservée el finalement le syndrome d'apnées-hypopnées
obstractives du sommeil (SAOS) caracténisé par la présence d’épisodes récurments d’ obstruction
compléies (apnées obstructives) ou partielles (hypopnées obstructives, apnées mixies) des VAS
interrompant la ventilation et le déroulement normal du sommeil Le diagnostic de TROS repose
sur des signes cliniques noctumes et diurnes assocks a des cnitéres polysomnographiques [3]
{tableaul). Ces critéres polysomnographigues ont €6 définis par " American Academy of Sleep
Medicine (AASM) en 2007, evisés en 2012, 2014 et 2015. [Is ont é1€ proposés jusqu®a I’ige de 18

ans [4].

3. Définitions pédiatriques des événements respiratoires obstructifs [4] (Figure 1)

3.1 Apnées et hypopnées obstructives
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Belon FAASM, en présence d'efforis respiraloires, une apnée obstructive est définie par la
diminution de Vamphtude do Aux naso-buccal égale ou supémeure 3 90%. Une hypopnée
obstructive par la diminution de 1"amplhitude du flux naso-buccal égale ou supéricar: 4 30%: assocEe

i un micro-éveil. un évell ou une chute de la saturation supénieure ou €gale & 3%.

3.2 Les efforts respiratoires inducteurs de micro-éveils (ERIM) ou RERA de 1" AASM,
correspondent soil & a) une augmentation de I"effort inspiratoire, bj un aplatissement de la portion
inspiratoire de I'onde de la pression nasale avec une diminution de I'amplitude du flux < 30 %, c)
un ronflement, d) une évation de la PCO2 de fin d'expiration par rapport 4 la férence avant

événement et qui s"achévent par un micro-€veil cortical.

La durée d"un événement mespiratoire obstructif ou partiellement obstructif correspond & au moins 2
cvckes respiratoires, La définition des événements respiratoires pédiatriques par I"’ASSM exige

done : soit existence d"éviénements respiraloires majeurs les apnées, soit d’ événements mineurs les
hypopnées validées par un auire événement (micro-€veil ou désaturation de 3% ). et des événements
optonnels (les effons mspiratoires inducteurs de micro-éveils), La comptabilisation des ERIM est
optionnelle et peut étre retenue ou non pour définir I'index de désordres respiratoires (IDR) gui

additionne 1"index d”apnées-hypopnées obstructives avec INindex d'ERIM.

3.3 Hypoventilation

Selon FAASM, Upe hypoventilation est scorée chez I'enfant quand plus de 23 pour cent du temps
total de sommeil est passé avec un taux de CO2 supéneur 8 50 mmHg mesuré en transcutané
{PtcCO2) ou expiré (Pet CO2) [5, 6].

3.4 Evaluation de la fragmentation dv sommeil : micro-éveils

La défimition des micro-éveils est identique & celle de adulte. La modification électro-
encéphalographique (EEGC) doit durer plus de 3 secondes et doit ftre précédée par au moins 10

secondes de sommeil stable, Un micro-éveil est scoré 571l exisie une modification brutale des
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fequences EEG incluant de 1"alpha, du théta ou des fréquences > 16 Hz (3 Vexclusion des fusesux
de sommeil). Le codage pendant le sommeil paradoxal (SP) requiert une augmentation de F'EMG
menienmier pendant plus d'1 seconde. Les micro-éveils sont classés en sponlanés, respiraloires, liés

a un mouvement pénodigue des jambes (MPI} ou induits par le technicien.

3.5 Ces définitions sont-elles applicables chez I'adolescent ?

Il était sugpéré qu'a partir de 13 ans les polysomnographics pouvaienl aussi éire scores chez
I"adolescent avec les cntéres d'adulie. Les nouvelles recommandations  de TAASM insistent pour
que lkes criteres pédiatngues soient adoptés de 1a période néonatale & 18 ans En effet deux études
comparant les résultals des 2 méthodes de codage (enfant et adulte) chez |'adolescent révélent gue
I'adoption des criléres de 1"adulte pourrait sous-estimer I'index d’anomalies mspiratoies el en

particulier k2 nombre d"hypopnées de moins de 10 secondes [7, 8].

3.6 Normes et anomalics

Plusieurs éludes incluent dans leur cohorte des adolescents avec et sans signe d appel de SAOS [7-
12], Trons  études seulement concement des préadolescents el des adolescents sains, sans signe

d’appel de SAOS [12-14}

3.6.1 1A0 et TAHO

L*éde polysomnographique de Scholle et al., portant sur 209 enfants dgés de 1 & 18 ans, eévilke que
I'index d*apnées obstructives par heure de sommeil (LAQVh) est de ) guel que soit I'ige de I"enfant
avec une valeur maximale de 0,2, Sion tient compte des hypopnées, I'LAHOM est plus vanable, sa
valeur diminue avec I”dge et sa médiane passe de 28 8 0 1/hentre 1 et 18 ans [13]. [I n'existe pas de
consensus sur kes crtéres de morbidité cher 1 adolescent, Comple enu de la raeté des apndes et
hypopnées obstructives chez I"adolescent sain, les critéres de morbidité sont probablement identiques
4 ceux du plus jeune enfanl. Un TAQY supérieur a 1 et [AHOM supérieur & 1.5 sont considénés

comme anormaux entre | an el 18 ans [3, 10, 13, 15]. Un IAOH = 5 esi significativement associé
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une somnolence et i des difficultés d”apprentissage. Un index > | est symptomatique s'il est associé
a des chutes de saturations >3% [16]. Mais 1l n"existe pas de consensus inlernational déterminant un
index [AHO a partir duque! une thérapie doit étre initiée et le type de traitement a privilégier dans ks
SAOS non séveres. Communément, un IAHOVh entre 2 3 5 comespond 4 un SAOS Kger. entre 3 3 10
a ur SAOS modéré et au-dessus de 10 & un SAOS sévere. Mais cenains enfants présentant des
difficuliés respiratoires impontantes n”atteignent pas ces seuils d’apnées el d hypopnées. 11 faut chez
ceux-ci rechercher un syndrome de haute résistance des VAS ou un syndrome d”hypoventilation
abstructive sur une augmentation des efforts respiratoires objectivée par une fragmentation du

sommeil, des désaturations en Ok et/ou une hypercapnie.

2.6.2. Fragmentation du sommeil

L'index de micro-€éveils par heure de sommeil (> 3 secondes) est de moins de 14/h dans 'étude de
Scholle et al., Ia valeur de éférence généralement admise est <11/h TST. L'index de micro-éveils
respiratoires varie entre 0.2 et 0,1/h entre 1 et 8 ans; 1] est de 0 & partir de 11ans. Un index de

micro-évells respiratoires > | est pathologique [11, 17].

3,63, Minimun de saturation en 02, index de désaturstion par heure de sommeil

Dans I'étude de Scholke et al. le minimum de saturation en O; vane pour la médiane entre 92% et
94%. le 10°™ percentile le plus bas est de 83,6 5. L’index horaire médian de désaturation >3% sur
le TST estde 0 0-(.5) entre 11 et 18 ans, Le 90°™ percentile pour I'index de désaturations > 3%

par h TST ne dépasse pas 1,2/ aprés la premiére année dans Tétude de Scholle [13].

3.6.4. Hypercapnie

L’hypercapmie est évaluée en pourcentage du TST passé avec une capnie dépassant un certain seuil.
Se basant sur une étude portant sur un grand nombre d’enfants, T AASM a proposé un seuil de plus

de 25% du temps de sommeil lotal passé au-dessus de S0 mmHg [3, 15, 18]
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4. Epidémiologie
La prévalence exacte du SAOS de I’adolescent est inconnue, Les études qui évaluent la prévalence
des symptdmes de SAOS chez 1"adolescent donnent des prévalences vanant entre 0,5 et 6% [14]. La
pEvalence de I hypertrophie adéno-amy gdalienne, qui est 1a principake cause de SAOS chez le
jeune enfant, diminue nettement & partir de 1"ige de 12 ans, alors que le surpoids va jover un rile
étiologigue de plus en plus important dans la survenve du SAOS de I"adolescent [19]. Le nsque de
SA QS est. en effer, multiplié par un facteur de 4 & 3 en cas d'obésité. 1l est majoré de 12 % pour
chague gain de 1kg/m2. Aprés la puberté, il exise une discréte prédominance masculine du SAOS
[20]. Les changements hormonaux 165 4 la pubené pourraient aussi potentiellement favoriser ke
SA0S chez les gargons. Etre un gargon représente aussi un risque d'une moindme résolution du
SAOS aprés pnse en charge et d’un SAOS plus sévére pendant I adolescence. Des éludes épidémio-
logiques ont mis en évidence d’autres facteurs de risque de SAOS. Chez I'adolescent. les facteurs
familiaux soml retrouvés chez 49 % el une notion d"allergie chez 34 % d'entre eux[21].

5. Physiopathologie du SAOS de "adolescent
La présence d’un unique facteur d"obstruction sur les VAS ne suffit généralement pas & entrainer &
lui seul la survenue d'un SAOS et I'idée simple selon lagquelle le SAOS de I'enfant serait dii
uniquement a Ihyperirophie adéno-amygdalienne se trouve trés souvent démentie, notamment par

I'existence de SAOS résiduels apres adé no-amygdalectomie.

Parmi 40 enfants et adolescents non obéses avec SAOS (IAHO moven a 14/h), Kim et
Guitleminault [22] trouvent des troubles anatomiques (Rtrognatisme, hypomandibulie, et palais
ogival) dans 87 % des cas, I"hypertrophie adé no-amygdalienne avec un prade supéneur a 2 sur
I"échelle de Friedman n'existant que chez 72 % d’entre eux. Parmi ces 113 adolescents non obéses
el porteurs d'un SAOS, 49% étaent 1ssus d’une famille dont au moins un autre membre Etait
porteur d'un SAOS. Une étude de Marcus et al. sur 42 adolescents porteurs d"un SAOS monire que
plusieurs facteurs sonl associés au nsque de SAOS chez I'adolescent: le volume du tissus

lymphoide naso-pharynge et le volume des YAS, la pression cniique de fermeture des VAS (Pent),
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1"activité du génioglosse et la réponse ventilatoire au CO2 [23], Plusieurs facteurs conduisent a la
genese d'un SACS : anatomigues. neuromusculaimes, etfou capacités d” éveil a I"hypoxie et a

1"hypercapnie [23].
5.1. Données anatomigues

L’obstruction des VAS par hypertrophie adéno-amygdalienne est maximale entee deux et huit ans,
puis le diamétme des voies aénennes croil proportionnellement aux tissus mous jusqu’a 1"dge de 11
ans ; apres cet &ge, le diamétre des VAS augmente plus vite que les tissus adéno- amygdaliens
expliquant la baisse du rdle étiologique de I'hypertrophie adéno-amygdalienne dans la penése du
SAOS de I'adolescent[23]. Alors gque I'hypertrophie des amygdales est significativerment associée a
I"'lAHO dans toutes les tranches d’dge. celle des végétations ne I'est plus chez les enfants de plus de
12 ans. Toutefois, I'bhypertmophie des tissus lymphoides mestent un facteur déterminant dans le
SAOS de l'adolescent avec ou sans obésité [23]. 1'augmentation du volume du tissu lymphoide
porte surtout sur les amygdales chez les garcons et sur les végétalions chez les filles. A
1" adolescence, survient aussi une croissance de la langue plos imponante chez les gargons que chez
les filles ce qui peut aussi constituer un obstacle respiratoire. L'obésité va aussi jouer un rile
important dans la survenue des ronflements, du SAOS et de ses complications chez 1"adolescent. En
cas de surcharge pondérake, le rétrécissement des VAS résulterail de 1'infiltration graisseuse des
parois pharyngées et de la langue, tandis que les dépits lipidiques sous- cutanés dans la partie
antérieure du cou favoriseraient la collapsibilité pharyngée. L'obési# augmente le travail
ventilatoire, surtout en décubitus, en diminuant "amplitude de la course diaphragmatique et les

volumes mespiratoires, favorisant ainsi I"hypercapnie et les désaturalions en oxygene.
5.2 Données neuro-musculaires

Chez les adokescents el les adultes la réponse ventilatvmre aux stimuli devient plus faible que chez
les jeunes enfants [24] Toutefois peu de données existent sur la collapsibilié des VAS de

I"adolescent, et les éludes réalisées portent essentiellement sur des adolescents controles minces ou
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ohéses et des adokescents avec SAOS obheses, mais jamais sur des adolescents minces: avec SAQS,
ce qui rend la démonstration de I'éventuel rble du SAOS dans kes différences constalées incompléte.
Ainsi une étude montre que 51 la eponse ventlatome (4 I'hypercapnie) a I'éveil était similaire entre
adolescents obéses avec SAOS et adolescents obgses ou minces sans SAOS, la ponse ventilatoire
des premiers pendant ke sommeil était moindme que celle des deux autres, e qui serait en faveur
d’un réle déerminant d"un trouble de la commande neurogéne plutdt que d un facteur uniquement
anatomique due a I'obésié [25]. La surcharge pondérale augmente aussi la résistance & la kepline
gqui dimimue la ®ponse ventilatoire du fait d’une moindre sensibililé des chémorécepteurs
périphériques et cemtraux [23]. DFauimes parametms hormonaux pourmaient aussi rent/er en Jew,
comme le systéme orexipergique qui coordonne 1"homéostase glucidique, la respiration et les
mécanismes d'éveil [26]. Chez des grands adolescents obéses avec SAOS, ce taux d’ orxine serail
diminué et remonterait quelques sernaines aprés la prise en charge chirurgicale de 1'obésité, bien

avant qu'un effet sur le poids o’ apparait.

5.3 Capacités d*éveil
[1 existe a 1" adolescence une endance biologigue au relard de phase. Ce décalage physiologique des
heures de coucher et de lever est accentué par la diminution de I'influence parentale, la pression
scolaine (augmentation du travail scolaime le soir), Texposition tardive aux £crans, ke mode de vie
des adolescents (soirée prolongées, reéveils tmés tardifs les jours non scolaires) et I attirance pour les
expéniences nouvelles: alcool tabac, psychotropes. Les adolescents sont donc fréquemment
victimes d'une dette chromique de sommeil qui peut avoir un rile aggravant sur le SAOS et pourrait
favoriser une prse de poids anormale. A ces facteurs s'ajoutent des modifications
physiclogiques de la structure du sommeil a I"adolescence. Les modifications portent sur la durée
{avec une durée théongue proche de %h) et sur la macrostructure {le sommeil lent profond est & peu
pes divisé par deux entre [0 et 20 ans; au profit du sommeil lent 1éger N2). Entre 1'enfance et 1"ige
adulte, il existe également une augmentation physiologique du nombre de micro-éveils [27], et une

diminution du seuil corical de micro-€veil en cas d'évenements respiratoires [28]. Ces données
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expliquent gue la survenue des apnées-hypopnées fragmente le sommeil par des microéveils

corlicaux et des éveils beaucoup plus freéquents que chez I'enfanL

6. Les critéres diagnostiques clinigues du SAOS de I'adolescent
Les études des TROS de I'adolescent sont rares. Jes adolescents sonl rarement enmgistrés dans les
centres de sommeil pour plosieurs raisons: 1) keur mespiration durant ke sommeil est moins
systématiquement surveillée par 'entourage (les paenis rentrent moins dans la chambre d'un
I"adolescent que dans celle d"un enfant) les symplomes respiratoires noctumes évocateurs de SAOS
sont done meins souvent dépistés que chez Ienfant; 2) les conséquences diumes d'un SAOS
peuvent étre confondus avec les modifications de comporiements et d'humeur spécifiques a cette
tranche d'ige ou étre atinbuées & un mangue de sommeil chronigue fréquent 4 1"adolescence.  Les
adolescents avec SAOS se plaignent donc plus souvent de dyssomni (sommeil peu réparateur,
insomnies,.. ) et de ses conséquences diumes comme la somnolence diurmne excessive, les troubles

neurocognitifs ou sur I"humeur { Agure 2).

Pour présenter les particulaniés cliniques du SAOS de I'adolescent nous nous sppuierons sur les
resultats d'études longitudinales, transversales et aussi sur les caracténstiques cliniques du SAOS

résiduel chez I"adolescent aprés adéno-amypdalectomie pour SAOS dans 'enfance.

4.1 Etude longitudinale du SAOS de I'enfance & I'adolescence

La ronchopathie étant trés fréquente en eas de SAQS, 1a premiere question est celle du devenir a
I"adolescence des enfants ronfleurs simples {RS). A partir d"une population générale de 619 enfants
dgés de 6 a 13 ans enregisirés en polysomnographie (PSG). 161 enfants étaient identifiés comme RS
Sur ces 161 RS, 74 ont é1€ enmegistrés 3 nouveau 4.6 £ 0.6 ans plus tard a un 3ge moyen de 14.7 £
|8 ans. Trente pour cent de ces enfants restaient RS, 23% ne présentaient m ronchopathee ni SAOS,
et 33% avaient un [AH au-dessus de 1/h, seulement 7% avaient un SAOS modéré (IAH = 3'h), ce
qui est en faveur du bon pronostic du ronflement simple. La Valeur Prédictive Négative de la

persistance du ronflement, a Tadolescence, €lait de $6.4% (1095% 64,0%-96.4%), mais la
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persistance d'un surpoids ou d"une I"obésilé correspondait 3 un facteur de isque majeur d*évolution
vers le SAOS (OR 7,95 (IC95% 1,43 — 44.09)) aprés ajustement sur I'dge, ke sexe, le ronflement et
la taille des amygdales[29]. Le lien entre SAOS de 'enfant et de "adolescent a ét€ étudié dans trois
éludes prospectives plus ou moins ennchies en sujets a risque {minontés ethniques, ex-prématurés )
[16, 30, 31]. Les enfants d'dge initial moyen de 8.5 & 9.5 ans au premier enregistrerment étakent
enregistrés une seconde fois aprés un délal moven de 4.6 & 8.4 ans soit & un dge moyen de 13.7 &
17.7 ans. Les principaux résultats de ces €tudes sont résumés dans le tablean 2 : les résultats sur
I'évolution du SAOS différent selon que ke SAOS est considéré dés un IAH > 1 ou > 5/h. En
particulier la quasi-totalité des SAOS modérés a sévéres de I'enfant (IAHO = 5/h) avaent égressé &
I"adolescence. Le deuxiéme apporl de ces éludes concerme les facteurs de msque de SADS i
I'adolescence. Les deux facteurs de nisques les plus imporntants identifiés dans ces trois études sont
le sexe masculin et le surpoids qu'il s"agisse d'une obésité apparse dés Penfance ou gui survient &
I"adolescence ou simplement d un changement de trajectoire de I'Indice de Masse Corporel (IMC)
entre enfance et adolescence. Les signes climques (dont les ronflements) & 1'dge pédiatrique ne
constitualent pas un facteur de nisque de SAOS & Tadolescence [16, 30]. L aniécédent
d’adénoidectomee ou d’amygdalectomie avant ke premier enmregistrement ou entre les deuox
enregistrements (n=24) était un facteur de nisque de SAOS i I'adolescence, méme apres ajustement
des résultats sur 1I"IMC [16. 30]. Ce résuliat est en faveur de 'existence d”autres facteurs de nsque
initiaux. (dont I'effet serail majoré par 1"hyperrophie lymphoide) ou postérecurs (prise de poids
constante apres I'amygdalectomie). La chirurgie ORL n'étant que momentanément salvatrice des
symplomes, L'influence de V'ethmie n'est pas loujours retrouvée dans ces études du fan de
I'hétérogéncité des cthnies émdies et de leur fréguence par mpport & la population iotale.
Cependant, I"étude qui regroupe le plus de sujets afro-aménicains (36,3% de la population étudiée)
mirouve cette ongine ethnique comme facteur de nsque de SAOS chez I'adolescent (aprés

ajustement sur 1"IMC) [30].

4.2 . Les étodes iransversales i I"adolescence
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Li encore | nous ne disposons de données que pour des adolescents en surpoids ou obéses, sans que
nous puissions €ire certains que cela soil ke fail de Fexifme raeté du SAOS chez I'adolescent
mince ou seulement le reflet d’un tis mauvais dépistage dés lors que ke facleur de risque majeur et
objectif (surpoidsfobésité) n'existe pas. Une étude transversale s'est attachée & éwdier ke rapport
entie IMC et SAOS chez des enfanls caucasikens dgés de 2 4 18 ans dont seulement 38 (16%)
d’adolescents (= 12 ansh. Plus de 1a moité des adolescents élaient obéses (33,67, un ters minces
(34.29) et le reste en surpoids (13,2%). L'IMC éuait retrouvé comme . factenr de nsque de SAOS
chez les adolescents: le nsque étalt multuphé par 3.5 pour chaque déviation standard (+1 de #-
scom ) supplémentaire d'IMC [19]. Les symptomes respiratoires  d’adolescents tous obéses avec et
sans SAOS ont été recherchés dans une étude utilisant un enregistement simplifié do  sommeil
{canule nasale + oxyméine de pools, permettan! uniquement la cotabion des apnées) [32] Trmois
groupes étalent constitués: pas de SAOS (n=24), SAOS léger (IAH entre 2-<5h ; n=29), et SA0S8
modén a sévére (IAH entre =5/h; n=8). Les symptomes suivanls augmentaient en fréquence avec
IFTAHOD ; ronflements, sensation de manguer de souffle en dormant apnées constatées par
I'entourage, énunésie, fatigue diume, troubles du comporiement. Les autres signes n’étaient pas
statistiguement  différents entre les 3 groupes: sommell agité, scom de somnolence diurme
d"Epworth, céphalées matinales, troubles de la concentration et d'apprentissage, somnambulisme,
cauchemars, amygdalectomie, rhinite, respiration buccale, allergie. asthme, tabagisme, reflux-
gastro-oesophagien. Une aotre étude menée sur un plus large échantillon d”adolescents et utilisant
un enmgistrement complet de PSG, s"est concentrée sur kes troubles neuro-comportementaux de 38
adolescents obéses avec SAOS (IAH=5/), 21 obéses sans SAOS (IAHO<1.3h) et 26 minces RS
[33]. L évaluation parentale montrait plus de troubles componementaux-cognitifs (fonction
exéculives, attention, troubles du comporiement) dans le groupe des adolescents obeses avec SA0S
compar aux deux autres groupes. Les réponses des adolescents aux différents guestionnaires
permettaient de dépister plus de dépression chez les obéses avec SAOS comparés aux autres

adolescents, alors que la somnolence n*était plus fréquente que chez les sujets noirs avec SAOS,
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4.3, Le SAOS résiduel chez I'adolescent apris adéno-amygdalectomie

La prévalence du SAOS rsiduel aprés adéno-amy gdalectomie chez I'enfant a été estimée 2 49%
dans une méta-analyse concemant 3049 enfants [ 34]. Batthacharjee donne, pour une cohorte de 578
enfants et adolescents. une preévalence de 73% [33]. Enfin, Imanguli 2t al. [33] trouvent chez 187
patients. 67% de SAOS msiduel post- adénc-amy gdalectomie chez I'adolescent, soit largement
plus que les 200 de prévalence etrouvé chez les jeunes enfants. Les facteurs de nsque de SAOS
msiduel sont I'obésité, I ge (>7 ans), I'asthme, un score de Mallampati supéneur & deux, I"origine
ethnique noire africaine, une hypomandibulie et un IAHO pré-chirurgical élevé [22, 34-38]. Dans
I"étude prospective Chithood Adenotonsillectomy Trial (CHAT) portant sur 464 enfants dpésde 5 a
9 ans, la ®solution du SAOS aprés adéno-amy pdalectomie vanait de 86% pour un IAOH <2/h, &
653% pour un IAOH >2/h de sommeil [39]. Les mécanismes physiopathologiques du SAOS du
Jjeune enfani et de I"adolescent étant multifactorie]s, il est compr hensible gue 1a cormection d"un

seu] facteur (1"obstruction adéno-amy gdalienne), puisse laisser persister un SADS résiduel.

7. Complications du SAOS de I'adolescent

En I'absence de traitement, Je SAOS de 1"adolescent favonse la survenue de triés nombreuses com-
plications cognitives [40]. Les troubles de 1"attention, de la mémuoire, les aliérations du quotient
intellectuel, I baisse des performances scolaires et les difficultés d"apprentissages sonl les troubles
les plus frequemment décrits. Chez I'adolescenl, une somnolence diume excessive est plus souvent
rapporiée par les parents quune hyperactivité. Sont également observés des syndromes dépressifs
avec parfois des iendances suicidaires [41] des conduites a risque qui peuvent avoir pour corollaire
une augmentation de 1"accidentologie, notamment des accidents de Ta circulation qui constituent la
premiére cause de mortalig chez I'adolescent. Des complications cardiovasculaires, comme une
hypertension artérielie, ont été plus recemment décriles{42], Elle serait favonsée par I’ activation dua

sysléme nerveux autonoms, par les épisodes dhypoxie répélés et par la fragmentation du sommeil.
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Le SAOS, mdépendamment de 1'obésité, peut étme & I"ongine d"un « syndrome inflammatoire »
conduisant 2 une dysfonction endothéliale qui favonise 1"athérogénese [43] et des « complications
métaboliques ». De surcroil. I'obésité aggrave les complications du SA0US en majorant i la fois les
troubles cardiovasculaires, inflammatoires, métaboligues et méme neurocogmitifs. La prévalence du
« syndrome métabolique » est augmentée chez les adolescents obéses apnéigues. Ainsi dans une
étude portamt sur 270 adolescents de 13,6 +/- 0.7 ans dont 25, 3% d"obéses. le syndrome métabo-
ligue est retrouvé chez 69.2% des adolescents obéses, 14,7% des non obéses ; si 1"adolescent pré-
sente une obésité et un SAQS, le syndrome métabolique est retrouvé dans 72,7% comparés aux
21%: pour les adolescents obéses sans SAOS[44). Cette augmentation vane en fonction de la séve-
g du SAOS, passant de 12 % pour un IAH inféneurd Vha 26 % pourun 1AH entre | et 5/h, a 37
Soentre Set I0Wheta62 % pour un IAH supéneur 2 1Vh. L odd ratio est de 6.5 s1 I'LAH est supé-
neur a4 5/h. La prévalence du syndrome métaboligue vane aussi en fonction de I"dge et est la plus
élevée entre dix et 19 ans. Ces complications peuvent, se manifester lors de SAOS avec des scores
d"apnées-hypopnées trés bas et méme survenir chez des enfants n’ayant qu'un ronflement primaire.
Pour d autres auteurs, I'élévation de la TA [42] et le metentissement cogmtif [45] ne sont retrouvés
que pour des scores d’ apnées-hypopnées supénieur & 5/h. I ne faut pas oublier que ke SAOS peut

aussi conduire & un retard de croissance et'ou un retard pubertaire.

. Sémiologie clinigque

8.1. Les symptimes nocturnes

Les ronflements, les sueurs noctumes, 1a respiration buccale, 1"hyper-ex tension cervicale, le som-
meil agité, les émoignages d'apnées, les parasomnies sont moins fréquemment rapponés chez les
adolescents que chez les enfants (Fig. 2). Une des explications serait que les parents pénétrent plus

rarement dans la chambre des adolescents durant 1a nuil. En revanche, les céphalées noctumes ou au
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revell, I'insomme de maintien du sommeil, le réveil matinal difficile sonl des symptdmes plus sou-
vent retrouves chez kes adolescents que chez les enfants plus jeunes.

8.2 Les symptimes diurnes

La fatigue. la somnolence, les siestes fréquentes. les endormissements en classe. kes troubles
d’attention, le repli sur soi, 1"anxi€tE, la dépression ou " hyperactivité avec parfois agressivité ou un
comporiement oppositionnel sont plus souvent rapporiés par les enseignants et les parents
d"adolescents avec SAOS [22]. Le compontement hyperactif observé chez les jeunes enfants tend a
étre remplacé, chex I"adolescent, par la somnolence divme. Ces sympiomes non spécifiques souvent
attribués i la « phase d’ adolescence » et & Ia privation chronique de sommeil fréquente a cet ige
n"onentent pas loujours vers un SAOS.

8.3 L'examen physigue

Il comporie la prise de données anthropométngues, taille, poids et de la pression anérnielle. Un
examen complet et systématique des VAS. en partant du nez jusqu’ a I'oropharynx et en lenant
comple des rappornts d' occlusion dentaire, peut aider 3 identifier les causes d’obstacle; on recherche
une déviation de la cloison nasale, une hypertrophie des comets inféneurs, un rétrognatisme
mandibulaire, un palais ogival et profond, un score de Mallampati élevé. une macroglossie, et on
évalue la tatlle des amygdales companée i celle de I"espace aénien disponible. La nasofibroscopie
peut aider 3 mettre en évidence une hypertrophie des végétations, des poles inféneurs des
amygdales. Chez I'adolescent, I'hyvpertrophie adéno-amygdalienne moins fréquente que chez
I"enfant incite & rechercher d"autres obstacles & la respiration. Ainsi des valeurs de tour de cou
supérieures & = P 95%: chez les garcons > 12 ans est prédictif d’un SAOS (OR (95%1C): 3.3 (1-10p),
surtout chez I'adolescent obése, Le rapport tour de cou sur ke tour taille est aussi un bon facteur
predictif du SAOS, indépendant de 1'IMC Z score, probablement en relation avec I"accumulation de
graisse viscérale [46]. Un rapport > 0,38 est associé d un nsque augmenté de SAOS de 22%, alors

qu” un rapport de < 0,38 n'est associé qu' un nsque angmenté de 7%. On s"enquiert d” autre pan
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de I'existence d"une respiration buccale nocturne ou diumne, d’un retard de croissance ou de

puberté ou de malaises vagaux qui peuvent parfois Etre observés au cours du SAOS.

9 Diagnostic différentiel

L adolescent avec SAOS est plutdt un garcon obése ou gui a pns trop de poids ®cemment.
ronfleurs mais pas forcément depuis Menfance, avec d'éventuelles difficultés respiratoires ou des
apnées noctumes rapportées par 1'entourage. Comme chez 'enfant et I"adulte porteurs d’on SAOS,
il peut peésenter des troubles cognitils (troubles de 'attention, de la mémoire. des fonchons
exécutives) et/ou de I"humeur (dépression. reph sur soi). Le probleme étant de différencier ces
adolescents de ceux qui sont mgus en consultation i la demande de leur entourage (familial oo
scolaire) en raison d'une somnolence diume, d’une baisse des résultals scolaies. de troubles de
1I"humeur elfou du comporiement. [l faut, chez ces adolescents, rechercher d"autres causes gue le
SAOS : un retard de phase, une privation de sommeil, une consommation d'alcool, de tabac ou de
drogues ; ou une autre cause médicale de somnolence diurne excessive (syndrome des jambes sans
mepos) et surtout penser 4 la possibilité d’une narcolepsie qui s"accompagne trés fréquemment ao

début de ta maladie d’une prnise de poids imponante.

9 Importance des données cliniques et polysomnographiguoes et clinigques
Tout adolescent anormalement somnolent, en surpoids elou ronfleur devrait &tre interrogé pour un
risque éventuel de SAOS. Un organigramme est proposé combinant soit 2 cnitéres clinigques, soit 1
critére chinique assock & un facieur de nsque, soit 4 une pathologie associde (Figure 2),
L’hyperirophie adéno-amygdalienne, premiére cause du SAOS du jeune enfant, est souvent
évidente lors de 'examen ®¥alisé par I'otorhinolaryngologiste, le pédiatre ou ke pénéralisie, surtout
lorsqu’elle est associée a des symptomes nocturne s manifestes. En revanche, chez I'adolescent
mince, avec une hypertrophie adéno-amygdalienne discréte, des anomalies morphologiques cranio-

faciales subtiles et des symptomes nocturnes méconnus, le diagnostic est beaucoup plus difficile.
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Dans tous les cas, les signes clinigues sont insuffisants pour affirmer le diagnostic el évaluer sa
sévénté. L' oxyméinie ou "enregistrement cardiorespiratoire (47, 48] conduit parfois au diagnostic
de SADS, mais la pégativité de ces ex plorations ne peut en aucun cas éliminer ce diagnostic, et
doit alors faire réaliser, en milieu hospitalier, une polysomnographie. Cet examen ne doit pas étre
interprété 1solément. mals doit prendre également en compte 1" histoire climique. La valear d'un
index d’apnées obstructives égal ou supériear & 1/h de sommeil est le critére retenu pour le
diagnostic de SAOS [9]. Chez I'enfant comme chez I' adolescent, un IAH inféneur 3 |, 5h de
sommeil, et une SAO2 minimale supéricure & 80 % sont considénés comme normaux . La mesure de
la PCO2 est particulitrement intéressante, notamment en cas d"obésité. Une valeur de PCO2
supénieur 3 30 mm Hg excédanl 25 % du emps de sommeil total est considénée comme
pathologique. L'enre gistrement polysomnegraphique du sommeil noctume réalisé en laboratoire de
sommeil avec surveillance technique est I'examen de référence. 11 permet de confirmer ke diagnostic
de SAOS, d"évaluer son imporiance. |1 faudra faire attention a 'effel premigre nuit chez les
adolescents en privation de sommeil. Récupérant dabord le sommeil kent profond. 1"adokescent aura
peu de sommeil paradoxal en fin de nuit, pourvoyeur d”apnées hypopnées obstructives du sommeil
[49, 50]. Pour qu’ une polysomnographie soit valide; 11 faut au moins 6 heures de sommeil, dont
20% en sommeil paradoxal. Toutefois, la polygraphie ventilatoire (PV) peut étre utile au dépistape
du SAOS a domicile (figure 2). 11 est important, surtoul chez les adolescents obéses, que cette PV
soit couplée & une mesure du CO2 expiré ou transcutané. La PV ne comportant que les paramétres
mespiratoires, sous-£€valve les hypopnées associées aux micro-€veils ef expose aux inconvénients des
examens non surveillés (pene de la canule, de 1a saturation) [47]. Si 1a PV est négative alors que
I"adolescent a des signes climiques, il faul poursuivie les investigations et faire une PSG en
laboratoire.
L1. Perspectives et Conclusion
Le syndrome d'apnées obstructives du sommeil (SAOS) de I'adolescent est une pathologie encore

mal connue. A 1"adolescence, les modifications du sommeil et des différents facteurs étiologiques
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duo SAOS (anatomigues, neuromusculaires, ventilatoires et neurologigues) vont contribuer &
modifier Ia symptomatologie, la physiopathologie, les complications de ce syndrome. Le SAOS de
I'enfant fait aement k lit du SAOS de I'adolescent Les facteurs de nsque de SAOS de
I"adolescent se rapprochent plus de ceux du sujet adulie puisque le sexe masculin et ke surpoids ou
I"'obésité, sont metrouvés chez 'adolescent Ce sont les adolescents obéses avec SAQS gqu ont le
plus de Epercussions neurocognitives, neurocomportementales ou métaboliques, Avoir un SAOS &
I"adolescence constitue un nisque de persistance a I"age adulte car les causes sont multifactorelles et
dépassent 1"aspect anatomique de 1hypertrophie adéno-amygdalienne retrouvée dans I'enfance. Si
les modifications physiologiques respiratoires lors do sommeil & Padolescence exposent
I'adolescent 4 une plus prande fragilité par rapport & I'enfant, avec cependant loujours trés peu
d'événements respiratoires chez le sujet samn: les modifications de I' organisation circadienne et du
sommeil sont responsables de troubles fréquents du sommeil i cet ge conduisant ke clinicen &
devoir faire la parl entre symptimes en rapport avec un éventuel SAOS et ceux 1€ i la physiologie
do sommeil voire an mode de vie spécifique de cet dge. I est urgent de prévoir 3 temme plus
d'études sur cette tranche d'dge. Une bonme connaissance des particulaniés du SAOS de
I"'adolescent par les praticiens permettrait de favonser un diagnostic pricoce, d'insttuer des
traitements multifactoriels ciblés dont 'efficacité sera contrdlée el d’éviter ainsi les conséguences

déléteres de cetle pathologie.

Les auteurs déclarent aucun conflit d°intérét en rapport avec cet article.
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Tableaw 1@ Cntéres cliniques et polysomnographiques des troobles respiratoires du sommeil de

1"enfant {classificalion internationale des pathologies du sommeil, 3 éme version American

Academy of Sleep Medicine (Traduction SEMES)

Les criteres A et B doivent étre remplis
A, Laprsence d'un ou plusicurs des éléments suivanis:
. Ronflement
2. Respiration laboneuse, paradoxale ou obstruée au cours du sommeil
3. Somnolence, hyperactivité, probléme de compontement ou d” spprentissage
B. PSG démontrant un ou deox des éléments suivants:
1. Aumoins | apnée obstructive ou mixte ou | hypopnée'h de sommeil (sclon
ke manuel de codage AASM le plus iécent)

ou

2, Un profil d"hypoventilation obstructive déflini comme au moins 23% du
emps de sommeil total avec hypercapnie (PaCO2=30 mm Hg) assock i un
ou plusieurs des él€ments suivant :

a Ronflement
b. Aplatissement de la courbe de pression inspiratoire nasale
¢. Mowvement thorzco-abdominal paradoxal
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Tableau 2 — Suivi de trois cohortes d'enfants jusqu’ a I'adolescence |16, 30, 31]

Imitial Suivi Rémission | Incidence

Enregistre ments (n)

Enfants TO0/ 503 £ 007

Adolescents 319/ 3197490
O bésité 124 15% 153 19%
RS 15a21% g & 254 31 a el 4a25%
Somnolence® 16% | 3% B4 | 2%
Apnées vues* 3% % LEL 1%
Insomnies® 0% 25% 48% 17%
IAH> Uh 11 & 24% 154 30% A2 a TO% 104 7%
IAH=5Mh & 3% 4:573% O1a10w | 4a11%

Passage RS a SACS avec [AH

= Th=26% 41AH>5h=12%

26

RS : ronfleur simple ; TAH : Index d”Apnées Hypopnées, SA0S : Syndrome d°Apnées Hypopnées

Obstructives du Sommeil

*siones rappories dans une seule des trois études [20]
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Ventilation Apnée Hypopnée SRVAS
normale i

> 90% > 30% < 30%

e MWW A—A A, MM
centrale: centrale:

VYV O vy

obstructive: obstructive

Effort { |
respiratoire

mixte:

+désaturation  + ronflement

> 3% et/ou respirayion bruyante
micro-éveil M pco2
Effort respiratoire
+ microéveil

Figure 1. Recommandations de I’American Academy of Sleep Medicine 2012-2014 ; Durée des
événements respiratoires chez I'enfant, plus de 2 cycles respiratoires manquants ; Recommandations

jusqu’a 18 ans ; SRVAS : syndrome de haute résistance / Limitation de débit
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Tout adolescent anormalement somnolent, en

risque éventuel de SAOS

surpoids et/ou ronfleur devrait &tre interrogé pour un

(Trisomie 21)

-Drépanocytose

Pathologies associées
-Malformaticons cranio-faciales
-Maladies neuromusculaires
-Maladies neurogénétiques

-Infirme moteur cérébral

Critéres Cliniques
A. Histoire Clinique
A. Ronflement
B. Respiration laborieuse, paradoxale ou
obstruée au cours du sommeil
C. Sommeil peu réparateur
D. Somnolence diurne
E. Altérations cognitives et/ou
neurocomportementales
F. Parasomnies persistantes: énurésie,
somnambulisme, rythmies,..
G. Cephalées matinales
B. Examen Physique
H. Retard de croissance/de puberté
|. Obstruction nasale, hypertrophie AA,

Facteurs de risque
-Sexe masculin
-Obésité/surpoids : IMC, circonférence
taille/graisse viscérale, tour de cou
-Asthme, rhinite allergique
-Antécédents de SAQOS personnel et
familiaux
-Prématurité
-Ethnie afro-américaine
-Tabagisme
-Alcool

respiration buccale

1. Signes dento-maxillaires et faciaux

K. Anomalies & l'auscultation cardiaque,
Elévation tension artérielle

-Maladies de surcharge

Au moins 2 critéres cliniques ou
1 critére clinique associé & un facteur de risque ou & une pathologie associée doit

! Ne pas oublier les autres
causes de somnolence diurne

Sl conduire & un évaluation pour un SAOS

*Privation de sommeil l{

*Retard de phase n = - . - . -
«Dépression Evaluation du SAOS & domicile (polygraphie + CO2) ou poly{somno)graphie de nuit en laboratoire
B b s bstinises T e Si négatif: polysomnographie en laboratoire

*Narcolepsie

*Syndrome de jambes sans repos Les critéres de SAOS: SAOS léger : 1A > 1/h, IAHO: 1.5-5/h, SAOS modéré: IAHO > 5-10/h, SAOS sévére: IAHO > 10/h

Nadir SpO2 < 90%, I Des 3% > L/h: PCO2=50mmHg = 25%; Microéveil respiratoire = 1/h

Les signes cliniques sont insuffisants pour affirmer le diagnostic de SAHOS
La PSG nocturne permet de confirmer le diagnostic, d évaluer sa sévérite

1

Les critéres PSG de SAOS
SAOS léger : IAHO: 1-5/h
SAOS modéré: JAHO > 5-10/h
SAOS sévére: IAHO = 10/h
Nadir Sp02 = 90%, I Des 4% > 1. 4/h
PetCO2=50mmHg > 25%

Microéveil Respiratoire = 1/h

Aittention effet premiére nuit

Si récupération aprés privation
de sommeil, ¥ durée et %
REM

Scholle 2003, Verhust 2006

La PV avec mesure TCO2 peut remplacer la PSG
S1négatif -> PSG

Ne pas oublier les autres
causes de SDE

«Privation de sommeil
*Retard de phase
*Dépression

*Prise de substances 1llicites
«Narcolepsie

«SISR

Figure 2. Organigramme du diagnostic clinique et poly(somno)graphique du SAOS de I’adolescent.

SAOQS : 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 Sp0,: saturation minimale pendant la nuit, | Des 3% : nombre de désaturations de
moins de 3% par heure de sommeil, PCO; > 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 synthese a été réalisé a la demande de la Société Francaise 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 I'’enfant
et chez I'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’integre dans le contexte
de recommandations de bonnes pratiques récentes de la Fédération Francaise des

Orthodontistes sur le SAOS chez I'enfant (112).
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4.2.2 Article 5: Syndrome d’apnée obstructive du sommeil chez I'’enfant et

I'adolescent : épidémiologie, diagnostic, conséquences
IF0.18
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Troubles respiratoires obstructifs du sommeil
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RESUME — introduction : Chez Menfant, la syndrome d'apnées obstructives du
sommel (SADS) constitua un trouble du sommei fréquent dont ka prévalence esi
d'anviron 3 % entra trois et huit ans. Matériels et méthodes : Son arigine est multi-
faciorielle (hyparirophie de tissus mous pharyngés, élroitesse das voias adrifares
0ssausas, atteinte du fonus neuromusculaire). Les sympidmes of les signes
climgues diurnes et nocturnes a rachercher sont directement an rapport avec
I'obstruction des woies agnfaras supéneurss (VAS) ou avec la mauvaise qualita da
sommaeil. Aprés une évaluation anamnostique et clinique complétes, incluant una
nasofibroscopia, la spécialiste OAL sorentera vars une adéno-amygdalactomia
ou vars un enregisirement nocturma par polysomnographia ou polygraphie pour
confirmer le diagnostic chez lNenfant. Chez 'adolescent, la prévalence du SAQS
serait entre 0.5 ef & %. Los factaurs de risque principaux sont 'obésits, lo sexe
masculin et les antécédents d’amygdalo-adénoideciomie. Outra les sympltimes
classigues du SAOS del'enfant, casynd mme paut, chez M'adolescent, se maniiester
par une sémiologie trompelse & type de dyssomnie, somnolance diurme axces-
siva abfou troubles de Mumeur. Las diagnostics différentiels a type de conduitas
a risque, retard da phase ou narcolapsie doivant &itra systématiquement évoqués.
L'anregistrement de la respiration pendant ko sommaeii g'impose. Méme =i l'indax
d'apnéashypopnéas obstructives est faible, il doit &tra considérd. Conclusion :
Chez l'enfant comme chez 'adolescent, la prize en charge mulfidisciplinaire (OAL,
orthodontisie, kinésithérapeute maxillo-facial, pneumologue} doit &tre précoce afin
d’éwiter les complications neurocognitives, comporiemeantales, candiovascudaires et
matabaliques. Una chinurgie maxillo-faciale pourra &tre discutés 4 partir da 'aga de
15 ans. Il ne faudra pas oublier de veiller aux régies d’hygiéne de vie et da sommei
ainsi qu'a la prise en charge de Fobésitd.

ABSTRACT — Sleop-related breathing disorders in children and teenagers:
diagnosis, consaguences and comorbidifies. Intreduction: Obstructive slogp
apnoea syndrome (05AS]) is & froquent sleep-ralated brasthing disorder in children
with a prevalence of approximately 3% baetween tha ages of 3 and B. Materials
and Mathods: iz ongin 5 muitifectornial (hypenrophy of pharnyngeaal soft tissues,
narrowing of the bone airways, damage to the nevromuscular fone). The symploms
and climcal signs to look for during the day and at night are directly related fo
upper girway (LA} obstruction or poor sleep guafity. Affer & complele anammneastic
and clinical evaluation, including nasofibroscopy, the ENT specialist will refer fo
an adeno-amygdalectomy or might recording by polysomnography or polygraph fo

Aweur pour correspondance  laurianne coutergchu-yon
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confimm the diagnosis in the child. Amang adolescanis, the prevalonce of OSAS i3
reparied o b betweean 0.5 and 6%, The main risk factors am obeosity, male sox and
a history of tonsifectomy. In addition to the classic symptoms of chigdhood OSAS,
this syndrome may, in adolesconts, manifes! iself a5 8 misioading samiclogy of
dyssomnia, excessive daptime sieapiness andior mood disorders. Differential
diagnoses with ask behaviours, phase delay or narcolepsy should be systemanically
discussed. It is essantial i record breathing dunng skeap. Even i/ the obstnictive
apneafypopnea index is low, ¥ must be considercd. Conclusion: ln bath children
and adolescents, mulidisciplinary management {ENT, crthodonfist, maxiofacial
physiotherapist, puimonociogist) should be early in order to svoid neurocognitive,
behavioural, cardiovascular and mefabolic complications. Maxilicfacial surgary
can be discussed from the age of 151t is impartant not to farget fo pay afention

to the rules of heakhy fving and sloep as wall as the managemant of obasdy

1. Introduction

Les woubles respiratotres obsorucofs du sommedl
(TROS) ont pour orlgine une réduction anawmlgie
ou foncuonnelle des voles aériferes supérieures
(VAS) pendant le sommell. Us sont caraciérises par
un ronflement ou une augmentadon des effors respt-
ratotres dus & une augmentatton des réslswnces au
nivean des VAS erde la compliance pharyngée. Selon
la graviié de lobsructon des VAS e ses conséquences
sur la resplration, les TROS se déclinent en quatre
engeés ;1) le ronflement primatre, 2) le syndrome de
haue resisance des VAS (SHEVAS) condulsant & une
augmenation des effores respiratoires er 3 une frag-
menzaton du sommedl, 3) Ie syndrome d'hypoveno-
latten obsrucive définl par une hypercapnie avecun
taux de dioxyde de carbone (CO,) supérieur 2 50 mm
Hg pendam plus de 25 % du wemps wal de sommet],
4} 1e syndrome d'zpnées-hypopnées obsrucoves du
sommell {SADS) caractérisé par la présence d'épt-
sodes récurrents d'obstruction complée (apnées
obsmructives) ou pardelle (hypopnées obsmuctives,
apnées mixies) des VAS interrompant ks venulanon et
le déroulement normal du sommetl™: Les TROS sont
des woubles du sommedl fréqueres chez Venfam, avec
un plc de leur prévalence autour de 3 9 enire rols et
huit ans, correspondant 3 une periode de aolssance
adéno-amygdallenne avec [Hible crolssance osseuse
concomiwanie’, Trols populations d'enfants avec
SADS sone & disonguer : 13 type 1 les enfants jeunes,
nen obéses, sans comorbidié associée, présentant
un ohstacle ORL, généralement une hyperirophte
des amygdales souvem assoclée 4 une hypertrophie
des végérations et présentant souvent des moubles
de l'attendon avec hyperacuvité ; 2) type 2 - Ies
enfanis phus dpés, obéses, souvent sans hyperieophie

adénoldo-amygdalienne tmportante, présentant une
somnolence diurne excessive erdes woubles psycho-
logiques, atnst que des complicanions cardio-vas
culitres et métaboliques ; 3) type 3 - les enfanis
aneinis d'une pathologle malformadve cranio-faclale
{risomie 21, achondroplaste, syndrome de Plerre
Robin..}, d'une maladie neuromuscolaire, d'une
mladie resptrawire chromique, ec Sous 'égide de
la Sociéé Francatse de Recherche et de Médecine du
Sommietl (SFRMS, des groupes d’expen frangals ont
Téalisé en juin 2013 un éuat des Hews sur les crizéres
clintques du SADS de Fenfam sans comorbidié entre
wots et hutt ans®, surla place de la polysomnographle
et de la polygraphte dans le diagnosde du SADS chez
T'enfant ex chez I'adolescent, atnsi que sur leur prise.
en charge'® Dans cet arucle, une synthése de lewrs
TAVALX VOUS 850 Proposee.

2. TROS de l'enfant : diagnostic,
comorbidités el conséquences

2.1. Critéres anamnestiques

Actuellement, Venreglsrement nocurne dans
le diagnesue des TROS par poly{somnoigraphile
constnie le gold standard mats T'évaluadon dinique
Teste une érape essentelle. Le dépistage du SAOS
repose sur des £lémems d'imerrogaiotre (enfant,
parents, frame) et des éléments chiniques d'artenca-
ton®, Les ariteres clinlgques ex polysomnographiquss
des woubles resplratotres du sommel]l de Uenfant
ont été publiés sous 1'égide de PAmertcan Academy
af Sleep Medicine {AASM) en 2014 (anrexe 177 les
sympuimes et les stenes clinigques recherchés some
directement en rapport avec Uobsrucion des voles
aeriferes supérleures (VAS) ou avec la mauvalse
qualité de sommell”. Les slgnes nocturnes de la
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triade evorarice de SADS (ronflements, respiraton
laborieuse, Irrégularliiés resplratolres ou apnées)
sont & rechercher. Avention, le ronflemen: mest pas
pathognomontque du SAOS et, pour ére tndlca-
s, les ronflements dotvent éire présents au moins
LTOLS TIILS Par semalne. Les aumes signes nociurmes
sonL une postdon en hyper-exension du cou, une
aghatlon, une hypersudanion franche et diffuse, une
respiration buccale, une énuréste. Les signes diurnes
sont le refler de la fragmencaton du sommet] ; fadgue
matinale; somnolence diurne, agitadon diurne avec

hyperacuvité morrice, wouble de latendon, aowres
woubles cogmifs™, forte iroitabilié er tnfléchisse-
ment de 1z crofssance seamro-pondérale.

2.2 Critéres cliniques

Uexamen clinique sera complet, incluant la
recherche de comorbtdiés. 11 devra comprendre T'éva-

luation des devx stgnes princtpaux : hypenrophie des
amygdales aver évaluatlon des scotes de Friedmann
{Fig. 17 et Mallampan (Flg. 23, et obsouction nasale:

Figura 1
Diétermiration du volume amygdalien. Les cing grades de Frisdman sornt -
— Grade © : |a luatte ot las piiers de |8 loge amygdalienne sont visiblas:

— Grade 1 : les amygdales sont cachaas dans la loge.
— Grade 2 - les amygdales dapassant 1z loga.

— Grade 3 : les amygdales dépassant largement |2 loge sans passer ke milisu.
— Grade 4 - les amygdales sont jointives au niveau da la luate.

1 2

L] § i

3 +

Figura 2
Scome de Mallampati modifié. Les quatre classas de Mallampati sont :

= Classe 1 : la lusfe ot les loges amygdalisnnes sont visiblas.

» Classe 2 - la lustie est particllement visibde.
» Classe 3 - le palais membranaux est visibla,
+ Clazse 4 soul la palais csseux est visibla.
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[l faudra également évaluer la wille etle volume de la
langue. L'obsmuction nasale de Venfant sera évaluée
Indirectement par ke medecin non ORL : deviadon de
clotson, wrgescence des corners, hypermophie basale
du sepom, asyméine des orifices narinalres, pince-
ment mspiratolre des alles du nez et 4 Nanamnese sur
la présence d'une rhintie chrontque. Le médecin ORL
sera le seul @ pouvolr évaluer direceement Nobserac-
donvia la nasc-fibroscopte, ausst bien au niveau nasal
qu'au niveau pharyngg, Phypermophie des tssus
ymphotdes - en partealier les amygdales Enguales -
N POUVENL EE APPreEciees Qu'aver ceL examen. Cet
examen peut e fal sous anesthéste (Drug-nduced
sleep emdoscopy ou DISE) dans les cas complexes ou
résisiants 3 la prise en charge, La respiradon buccale
serd évaluée par la présence d'une secheresse labiale,
d'une incecluslon lablale au repos et caractérisée par
une langue en posidon de repos amérleurs et basse,
alors que la potme devral ére en haut, en arriére
des papilles rero-Inclstves', Une dégluddon primatre

et des fausses rowes som [réquemment observées.
Les modificanons maxillo-Tactales associées a-la
respiradon buccale sont 2 rechercher : face longue,
facies adénoidien, palals ogival, malposion Iinguale,
rérognathie mandibulaire, modificavion de Tarnoulé
denuatre, er constwment alnsi une akde au dépistage du
SA0S5% Les modtficanions dento-factales secondalres
i l'ouvermre buceale sont & rechercher @ migraon
des Incistves supérieures vers le bas ou vers Pavanr,
malocclusion deneatre de classe 11, palals érole,
insuffisance de développement des fosses nasales,
er molalees en occluslon inversée. La morphelogle
factale est évaluée avec Fappréciadon de la symétrie,
de I'equilibre au nivean des trols étages (massif facial
supérteur; moyen et infereur), de Tharmonte géné-
rale er de la forme du profil (Figs. 3 e1 4). Le groupe
de travall insiste sur [e [alsceau de signes clinigues
& #valuer pour suspecter un 5405, mals non suffi-
samis pour laffirmer, et le caraceére indispensable de
lexamen ORL spéciallsé.

SN

t&yj fL‘“T—fn H‘\I z

i 1 i = | L

P

/ |
n-n-r?-.ﬂ.-.-.- IE—— S

Augmerntation de 'dlage mfériaur

Harmonle des proporions

Dimimiation de l'étage inféreur

Figura 3
Evaluation des trois etages du massif facial, de face et de profil.

Figure 4
Evaluation du profil, présence d'ung rétrognathia mandibidaire ou d'una hyperdiverence aciala;
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2.3. Questionnaires de dépistape
comme outil diagnostic

Il existe de nombreux gquestlonnalres comme
outlls diagnostques du SAOS. Les résulas de ces
quesOoTmATes peuvent dlder 4 porer un diagnostc
probable de SADS.

Le groupe dexpert retlent le: Paediaeric Sleep
Guestomnatre (P07 qui 2 une bonne valeur prédicuve
posttve (WIP) avec la metlieure valeur diagnosugue
acmuelle, mals qui consdue Ivant Lo 1N qUesTIon-
nalre d'orfentaden®. Concernant les questlonnalres
de sévérng du SADS, le guestonnatre de Spruyr,
et al ¥, gul a ensutte €18 rradutt en frangals e valide
par Nyuyen, el al %, est 3 retenir - devolr secouer son

Suspicion
5 chez type |

Ay o-adenoidectomie

Cont > clinigue & mois

A4
faciale

Controle PSG ou PR

1AHD

enfant pour qu'il respire, lune respiratoire pendant
le sommetl, préoccupatlon aueur de 1a respiraton la
mutt, imensie du ronfllement, et ronflements an cours
du sommell Un score moyen cumuladl pewn aimns
éire obienon. 51 oe scofe €5t > 2,72, Uenfane a res vrat-
semblablement un SACS avec un (AH > 3 (sensibilie
de 39 %, spécificié de 83 %, VPP de 33 %, VPN de
93 %) ex surface sons la courbe 0,79 + 0,034,

2.4, Explorations du sommeil

241, Exploradons

Les stgmes clinigues, les questonnalres, lexamen
physique et ORL sont indispensables, mals ne

IAHO 1-4 AHO <1
Traitement nasal local

+/- antileucotrienes

Figure 5

Oroandgramme du diagnostic polygraphique du SACS de Penfant. Les trois types de SAOS pediatrique (fype 1 4 3) sont
presantés dans ['imtroduction de cet article. AA - adano-amyadalectomie. HA - hypenmophie adéno-amygdalisnna, volumes
amygdaliens [ouverture de la bouche, langue sorfie). Les difidrents grades sont consultables sur la figure 1. PVa - polygra-
phie ventilztoire ambulatoin (pose des électrodestecture du trace [pesonnals formés], maténsals - canule + thermistance
nasobuccale + microphone + CO2 [obéses]y. IARD : index danomalies respimioires obstructveshaura d'enregistremant
[comprenant les imitations de débik et les hypopnoes definias par les oritdres de Stanford). PSG - polysomnographie.
IAHD - index d'apnecshypoondes obstructivesheura da sommeil. REED maxillo-faciale - rdéducation maxifio-faciale.
PPC : pression positive continue. VNI - ventilation non invasive {d'aprés Franco, et &l ™).
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permetient pas de poser avec cerimade le diagnosdc
de SADS. Seuls les examens d'enregistrements de la
Tesplraton au cours du sommell permeitent d*écablic
le diagnosuc er de prédser la séverité du syndrome.
La nécessite de cet examen dolr éoe ponderés. En
synthese, le groupe d'expen propose une condutle
tenlr, synthédsée en figure 38

Les explotitions qul permetent de suspeceer
la présence dun wouble respirawire du semmetl
sont plurielles {polysemnographie (PSG), polygra:
phie venuilaroire {PV}, oxymeérrie nociume) et sont
classés en quarre types par lAmerican Sleep Disonders
Asseclaiom®. Le wype 1 est la PSG enregismée en
laborzieire de sommell avec survelllance wechoique

el enreglsrement concomitant des paramemes du
sommell et de la respiradon (Fig. 6. Le type 2 est
une PSG réalisée en ambulawoire, sans surveillance
techimlque. Le type 3 est une PV sans survetllance
techntque gul comprend un minimum de quamre
dértvanons esseniellement respiratotres (Fig. 7). Le
Lype 4 enreglsire un ou deux paramémes dont [oxy-
méwmie est be plus hablwel Les recommandarions de
I'AASM sone de entr compte, pour le diagnostc du
5A05 chez Penfant, des données cliniques et de la
P3G (annexe 13,

L'enregismement par P55 do sommell nocturme
enregisiré en laboratoire de sommell avec survell-
lance 1echnlque est I'examen de référence. 11 perme:
de confirmer le diagnosde de SADS, de quantlier la

Elecim-
éneéphalogramme

Momvemenis peolaires

Accélération du rvthme cardiague

Réaction déveil

Tones du mentan

EMG Diaphragme

Electrocardiogramme =

Flux nasal
Monvements thoricic ded
Feim

el ahdominanx -

el
Suturation en Oxygéng A

CO2 expird

Hy programme —"i_' Fref

P nl i F
lhitﬂ-ﬂl.'_u:l-d—u_]

Hypercapnie Hypoxie

Figura 6

Traca polysomnographigue. EEG - dlectroencéphalogamme ; FP2 - frontal, C4 - contral, O2 - occipital, A1 - masioida.
EOG - dlactm-oculogramme ; ROC : droit, LOC - gawche. EMG : glectromycgramme de surface ; Meni - mantonniar, EMG
Di : diaphragme, EMG AB - abdominaux, EMG1 : jambiar gauche, EMG2 - jambiar droit. EEE dlectmcardiogramima.
PR_MAS - camule nasala. THERM - thermistanca nasobuccale. Ceintures thoraco-abdominale - SOMME - somma des
caintures thoraciques et abdominales, THOR - thoracique, ABD - abdominala. SAC, - saturation en ooygéne. POULS -
onde de pouls. PTT : temps da fransit du pouls. CO, - CO, axpiré. Hypnogramme : gmphlqu; représantant las stades da
sommeil ; apnde obstnictive avec leurs mpamussnrﬁ ELII Ia rythme cardiaqua, ka saturation an oxygéns, s capnio ot [a
fral;mamﬂﬁun du sommeil {d'apras Franco, ef al ).
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fréquence et la sévérid des événements venularoires
{Fig. B} enregisiés, ainst gue feurs répercusstons
sur la samradon areérielle en oxygene (520323, le
taux de 02 & la micro-fragmentatton du sommedl.
L'enregistrement est possible cher wour enfant, quel
que soft son dpge, 4 condigon de disposer de caprenrs
(Fig. 9} adapiés e1 d'un personnel formé aux explo-
rattons pédiariques.

Les définttions des évenements respirawolres ont
818 revo par FTAASM en 2007, 2012 e 2014, Un
evénement Tesplrawlre correspond i Pabsence de
debir sur une période d'au melns deux cycles respl-
ratolres. En présence defforts respiratoires, une
apnee obsoructve est définte par 1a diminuoon de
Tamplnude du flux naso-buceal égale ou supérieure
490 %. Une hypopnée obsorucove est retemue lors-
gul extste une diminuion de lamphioude duo Qux
naso-buceal égale ou supérieure & 30 % associée
d un micro-évell, un évell ou une chute de la sam-
radon arterielle en oxypene (Sa02) egale ou supe-
rieure & 3 %, Une apnée cenirale est retenue s n'y a
pas d'effons respiramoires pendane toure Ia durée de

l'événement er sl un des CT1eTes SUvAnS est présent ;
1) 'éverement dure 20 secondes o plus, 2) l'événe-
ment correspond 3 I'absence d'aw motns deux cycles
respiracoires et 1 est assoclé 3 un micro-evell, un évell
ou i une chute de la sanration snérielle en oxygene
{5203} de 3 % ou plus. 11 faudra bien fatre la disune-
ton entre les évépements Tesplrawires obsrucufs
et les événemenis cenmaux e1 donner le nombre
d'apnées-hypopnges obswucuves par heure de
sommetl {IAHO) e le nombre d'apnées cenirales par
heure de sommetl (IAC). En effer, I'enfant présene
d'une maniére phystelogique beaucoup plus d'éve-
nemenis respirawires cenrawy que Fadule, Enfin,
I'AASM recommande le codage de Thypoventila-
ton chez Fenfanr Une hypovenulanon est reienue
chez I'enfam: quand plus de 23 % du wemps wual de
sommell est passé avec un taux de OO, supérieur &
30 mm Hg mesure par 1a PreCO2 o 3 FeoC02M,
La frapmentaclon du sommell est évaluée grice aux
miero-eveils. Un micro-2vell est retenu s'tl extste une
modificarton brorale des fréquences éleciroencépha-
lographiques (FEG) gul dure #u molns 3 secondes et
qui est précédée d'une phase d'au moins 10 secondes

Ventilation Apnée Hypopnée SRVAS Hypnpnﬁe
normale AASH 2012 AASM 2012 ABSH 2012
pebtte AMAMA A—ZA, AXanA, WAV m
centrale:
-
YWYV = vy vwwv
obsiructive obstructive
Effort X
mixte: _I;'::tﬂl

+ désaturations > 3%
ety ou mbora-gyaiis

+ désaturathons = 3%
etyfou micro-évails

sans disaturations
> 3% etfou micro-
ey

Figura B
Evénemenis respiratoires chez l'enfant ' aprés les recommandations da F'Amenican Academy Sleep Medecine an 2012°
Durée des événamenis respiratoires chez lenfant, plus de deux cycles respiratoires manguanis ; recommandations
jusgu'a 18 ans ; SHVAS - syndrome de haute résistancefimitation de dabit (d'aprés Franco, et al ™).
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Figure @
[:aptausdnlapuhmmmgmmnEEE glectroenceéphalogramme (F - frontal, C : cantral, O - occipital, A - mastode) ;
ECG : dlectmcamdiogramme ; EMG : dlectromyogrammie | Sa0), : saturation artérialla en

EOG - dlectro-oculogamme ;
cxkygene (d'aprés Franco, et &),

de sommet] stable, Incluam des fréquences alpha,
théta ou des fréquences > 16 Hz {2 l'exclusion des
fuseaux de sommed). Chez les enfants zyant une
hypertrophie adénoldo-amygdalienne, elle doic ére
réalisée plusteurs jours aprés arrét d'un maltement
par cortooldes.

Grice & une evaluadon precise de la séveriie du
SADS par la PSG, la prise en charge pourra éoe
adapiée et le risque de SAOS réstiduel aprés amypda-
lectomie évalué.

Au vu des difficuliés d'acces aux enreglsirements
polysomnographiques, la Haure Autorie de Santé
(HAS) a rapporté les indlcadons de ces enreglstre-
mems en mal 2002* e précisé Uinierér dans le cadre
de T'amygdalectomie (AA). La PSG est recommandée
avant une AA pour les enfams chez qui I'on suspecie
un 5A0S de type 1 ou 2 dans les drconstances
sutvanies ; 1) dowme sur Uefficacité de U'AA © obésie
morbide, malformanton cranio-faciale ou des voles
aériennes supérieures, maladie neuromusculaire ;

2} examen de Tenfant n'expliquant pas les roubles
respitatoires - absence d'obsacle amygdalien ou
adénoidien ; 3) risgue opératolre élevé @ mouble de
I'hémostase; anomalle cardiagque, &ge < 3 ans, SA05
clinlguement sévére, ewc. Fn postopératolre, elle est
necessatee sl un ronflement anormal perstsie: Dans ce
cas, elle dot tre réallsée apres un delat post-opéra-
todre mimtmum de sk sematnes. Un deplsuage syseé-
maogue du SADS peut Bre réalisé chez les SAOS de
type 3. La PV peut éue utle slelle est réalisée par des
experts compéents dans le sommel de 'enfant. Par
conire, la PSG est indispersable pour la mise en route
et Iévaluadon de soutes auwres prises en charge du
SAQ0S(PPC, orthése, orthodonde, chirurgle qutre que
TAA) oo pour wous les aumes wroubles du sommet]
(hypersomnle, parasomnle...).

La PSG en laborawoire constitue Pexamen de
Teférence, mats son accessibilitd resie lmutee. En
aliernative, la PSG peut &re réalisée 3 domiclle. Elle
constiwe une dliernatve interessante pulsque 'anzs-
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lyse des siades de sommel ex des micro-#vells permet
un codage fiable des perturbatons venrilarolres e
surtout de leurs répercussions sur le sommet] 337,

La PV constmue une seconde aliernacve et a fan
l'objet d'une revue™. Comme pour la PSG ambu-
lawotre, la principate difficuliz en PV provient de la
perie de capieurs Indispensables & 1'érablissement
du diagnosiic et de 1a séverité du TROS. Pour ces
auneeurs™ 74 Jes PV sont imerprérables dés logs
gu'elles durent plus de 4 heares ou gu'elles comulem
4 heures de slgnaux sans arefacs™. Touelols, 1a
PV présente certaines limires. 1'absence de critéres
permettant une analyse des éums de vigllance se
répercute sur les résultars de la PV. Les paramémes
respiraroires (LADH, Index de désamradens, mux de
CO2) sonu calaules sur le emps d'enregismement et
non sur la durée du sommetl, 1l est donc difficile de les
comparer gux index apponés par les PSG. L'enfam
dort au motns 10 heures par mute Par aflleurs, 1a PV
sous-esime la détecton des hypopnées et des tmi-
watlons de débie, puisque le codage des micro-vetls
corticaux requiert lenreglsmement du sommet!™ .
D gurre part, 1 est diffictle de se fter 3 des enregisire-
ments valides sur 4 heures alors que Penfant dorr an
moins 10 heures par nute.

2.4.2. Wormes et anomalies

On définn e SAHOS leger par un [AHO compris
entre 2 er 3, un SAHOS modéré par un IAHOS > 5
er un-SAHOS sévére par un [AHOS > 10 Mals
cerwains enfants présentent des difficuliés respira-
1ires Imporianies sans aueindre ces senlls, 11 fam
chez ceux-cl rechercher un syndrome de haute résis-
wance des VAS sur une sugmentaton des efforis
respirataires objecuvée par une [ragmentadon du
sommell. L'index de désamradon en 02 (chue de
%2302 < 4 %) est considére comme anormal sl est
supérienr & 1.4/h, de méme que des valeurs de chues
de 1a samraton en oxygéne Inférleures i un sewll de
03 %™, Lhypercapnie est évaluée en pourcentage du
wemps de sommetl wotal (TST) passé avec une capnle
dépassant un certain sewtl Un pic de PerZ02 supé-
rieur a 32 mm Hg, une PerC02 > 43 mm Hg pendant
plus de 60 % du T5T, ou une PerCO2 > 50 mm Hy
pendant plus de 10 % du T5T sont des veleurs const-
dérées comme anormales™. S¢ fondan: sur une émde
poruane sur un grand nombre d'enfant, IAASM a
proposé que ce seull solt augmenié & 23 % du TST
passeé.au-dessus de 50 mm Hg ™.

23, Conséquences

Les complicattons potengefles du SADS cher ['en-
famn sont essendellement neurccognitves', compor-
ementales™ =, cardiovasculatres'™" et métaboliques®.
0 existe une augmentanon de la prévalence des
toubles neurocegniofs™ - toubles du langage,
des apprenussages {écrimre, caloul), woubles dela
mémoire, znomalies des foncoons exécurives. 51 les
troubles comportementaux sameéliorent aprés prise
en charge du SA05™, les moubles cogninifs semblent
trréversibles’. L'origine de ces wroubles cogninfs
west pas ben connue (hypoxie intermineme, hyper-
capnie, fragmentavon du sommet] ), mats sont blen
documentés™. Le SAQS chez 'enfant peut condutre
i des perwrbanions auionomigues et cardlovasou-
latres {insuffisance cardiaque drolte er gauche), une
augmentadon de Ia wension anérielle dont les consé-
quences i long terme ne sont pas encore conmies’
Toutefots, dans un groupe d'enfanis gés de trols &
clng ans malés par AA et revus ols ans plus ard,
les enfams guerts ont une normaltsaton de leur varla-
bilité auronomique, 1andts quiune augmentation do
tonus sympathique est enregisirée chez les enfants
avec SAOS résiduel™ Des perwrbatons mérabo-
ligues welles qu'une augmencaton de la protéine C
régcive (CRF), do facreur de crolssance de endo-
thellum vasculaire (VEGF), du facteur de nécrose
umorale (TMFa), de I'merleukine 6 (1LG) ono 8
rapporiées chez les enfanis obeses avec SADS™
Celles-ct se normaliseratent aprés adéno-amygdalec-
[omie.

3. Les specificités des troubles
respiratoires obstructifs du sommeil
chez I'adolescent : diagnostic,

comorbidités et conséquences
3.1. Geéneralités

Le SADS de I'adolescent est encore mal tndivi-
dualisé er mal differencié du SADS de Tenifar, car la
plupart des éades ne comporent pas de straifica-
ton en foncdon de Uige. Sous I'égide de la SFRMS,
un groupe multdisciplinaire de pradeiens spécia-
listes de cette pathologle 3 faicle polon & wavers leurs
expériences et les données de {a uérature sor les
modalites pragques du diagnosdr climique et paly-
somnographique du SAOS i Padelescence en nin
2016
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La perstseance du SAQS de l'enfant a I'adolescence
est pet fréquente. Les facteurs de risque som lobé-
shig, le sexe masculin et les antécédents d'amygda-
lo-adenoldeciomie. Cutre les sympidmes classiques
du SAOS de Venfant, ce syndrome peur, chez 'ado-
lescent, se mantfester par une semiologle rompeuse.
En l'absence de prise en charge, les complicatons
50nL nenrocognitves, compartementales, cardiovas-
culatres, métaboliques et inflammarotres, L'élément
clef & retenir est 12 nécessié de réallser un disgnosdc
précoce; afin d'instiier les mattements mulafacio-
rtels cibles er deviter atnst les conséguences délewres
de cette pathologte 3 I'age aduhe

3.2. Spécificités épidémiologiques,
physiopathologiques et sémiologiques

La prévalence exacte du SADS de I'sdolescent n'est
pas précise er se stroerait enre 0.9 ec 6 %7 La préva-
lence de Uhyperrophle adéno-amygdalienne, qui est
la princtpale cause de SAOS chez le jeune enfane,
dimimue nevement 4 pardr de Idge de 12 ans, alers
que Iz prévalence du surpolds augmente dans le
SADS de Tadolescem™. Le risgue de SADS est mult-
plté par un facteur de 4 3 3 en cas d'obésiie. Aprés la
puberté, 1 extsie une discréte prédominance mascu-
hne du SAOSY. Les changements harmonaux lés 4
la pubené pourratent ausst powendellement favorlser
le 5405 chez les gargons. Chez I'adolescent, les ame-
cédents familtaux ex Tallergie sont rerrouves respec-
tvement dans 49 % et 34 % des cas™Y,

Plusteurs facreurs physiopathologlques sont asso-
cles au risque de SADS chez l'adolescent. Le volume
duo dssu lymphotde naso-pharynge ec le volume des
VAS consowent fe premier facteur @ amygdales chez
les garcons, vépéranons chez les filles, croissance de
lalangue chiez 1a fille et le gargon®. Chez Tadolescent,
la pression criggue de lermeture des VAS, Uacoivies
du géntoglosse erla réponse vendlatotre au CO2 sont
diminuées”. Un mouble de li commande neurogene
est suspeceE™. De plus, chez Tadolescem obése, Ta
surcharge pondérale enmaine un rémécissement des
VAS résuliant de 'infiliradon graisseuse des parots
pharyngees er de la langue, tandis que les dépas
liptdiques: sous-curands dans Lo parde areérieare du
cou favorisent fa coltapsibilied pharyngée. L'obesté
augmente le ravall venuilaotre en diminuant am-
plirude de la course diaphragmarque ¢ les volumes
respiratotres, favortsam ainsl I'hypercapnie et les
désatrations en oxygéne. Egalement, la surcharge

pendérale augmenterait la résistance a la leprine
qui dimimaeralt la réponse vendlmatre duo far d'une
molndre sensibilite des chémorécepteurs periphé-
Tlgues el cenmaux™.

Les parucularités sémiologiques du SACS de
Tadolescent sont les sulvanees ; dyssomnie {sommell
peu réparateut, Insomates, rével]l matnal difficile),
céphalées marnales, somnolence diurne excessive
avec slestes frequemes, endormissements en classe,
twoubles neurocognit{s ou moubles sur Mhumeur
(moubles d'amendon, tepll sur sol, anxiété, dépres-
ston}™®, Ces sympiomes, non spéctilques, sont
souvent uribués 4 la « phase d'adelescence » evila
privadon chronique de sommedl frequenie 4 cerfpge et
N'oElenIENT pas wujours vers un SADS. Comme chez
lenfant, l'examen clinigue doit #ae compler. Chez
I'adolescem, I'hypertrophie zdéno-amygdalienne
sera molns fréquemte que chez l'enfant en incliera
i rechercher d'aures obseacles & Ia respiralon. Le
rapport tour de cou sur wur de maflle est un facenr
prédicafl du SAOS, indépendant de Nindice de masse
corporelie {IMC) Z score, probablement en refadon
aver I'accumuolation de gralsse viscérale. Un rappon
> 038 es gssocté § un risque augmemé de SADS de
22 %, alors quun rapport < 0,38 n'est assoctt qu'a
un risque augmenié de ¥ % 1l sera nécessatre d'éva-
luer Ia présence d'une resplranon buccale nocrurne
ou diurne, d'un recard de crolssance ou de pubené ou
de malatses vagaux qui peuvent parfols e ohservés
au cours du SACS chez Tadolescent. Chez Tadoles
cent, la recherche d'aumes causes que e SADS i une
somnolence diurne excessive etfou & des moubles
neurocognidfs est indispensable. Un retard de phase,
une privaton de sommetl, une consemmanion d'al-
coel, de wzhac ou de drogoes ou une aume cause
médicale de somnolence diurne excessive, comme e
syndrome des prmbes sans repos ou la narcolepste,
dotveric Brre sysiématquement rechercheés:

3.3. Specificités polysomnographiques

Il a é1é suggéré qud partr de 13 ans la PSG
pouvait ére analysée chez T'adolescent avee les
criteres d'adulie. Cependant, les nouvelles recom-
mandatiens insistent pour gue les criteres pédis-
wigues solent adopiés de la période néonatale i
IR ans, blen qu'un spécialiste du sommell pulsse,
de facon tndividuelte, déctder d'unliser les critéres
d'adulie pour les adolescenis de 13 4 18 ans.
Plusienrs érudes incluent dans lenr cohore des
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adolescents avec et sans signe d'appel de SAQS™*,
Trols érudes seulement concernent des préadoles
cents €t des adolescents salns, sans signe d'appel
de SAOQS™YTE [srude polysomnographique de
Scholle, et ul, poriant sur 209 enfanus dgés de 1 @
18 ans, révele que I'index d"apnées obsiructives par
heure de sommetl (IAO/h) est de O quel que sol
T'dge de V'enfant avec une valeur maximale de 0,2/
h": L'TAHOYh est plus vartable que I'IAD. Sa valeur
diminue aver I'age et sa médiane passede 283 0,1/h
entre 1 et 18 ans™. Il wexiste pas de consensus sup
les criéres de morbidig chez I'adolescent. Compie
wenu de la rareté des apnées et hypopnées obstroc-
tves chez ladolescent sain, les crnéres de morbidne
sont probablement 1dennques a ceax du plus jeune
enfant. Un [AD/h supérieur i 1 et IAHO/ h supérieur
a 1,9 somt considéres comme anormaux enoe 1 an
et 18 ans™ %7 index de micro-éveils par heure
de-sommetl est de molns de 14/h dans Témude de
Scholle, et al, alors que Ta valeur de référence géné-
ralement admise est mféreur 4 11/h TSTY. L'mdex
de micro-evells respiraolres varie emre 0.2 et 2,1/h
enire 121 8 ans, 1l estde 0 a partr de 11 ans. Un
index de micro-évells respiraioires supérieur 4 1 est
pathologigue*¥®_Selon Scholle, eral, le minimuom de
saturation en O, varle pour la médiane entre 92 %
£1 94 % er 'index horatee médian de désaturanon
> 3% esvde 0 (0:0,3) enire 11 er 18 ans*.

Comme chez 'enfan, Tenregisirement polysom-
nographigue du sommell nocwrne realisé en labo-
ratoire de sommell avec survelllance wechnique est
Texamen de rélérence chez Uadolescent suspect
de SADS. 11 permet de confirmer te diagnosic de
SAQS er d'évaluer son Importance. Il fandra faire
anenton a l'effer premiére nuit chez les adoles-
cents en privadon de sommell En effer, 1l risque de
présenter un « rebond » de sommell lent profond
et petl de sommell paradoxal, pourvoyeur d'apnées
du sommell. Tourefols, Ta polygraphie vendlazotre
(FV) pewt e uitle au dépistape du SAOS 3 domi-
clle. [1 est Impomane, surow chez les adelescents
obeses, que cetre PV solt couplée 3 une mesure du
CO2 expire on ranscutané. La PV ne comportant
gue les paramérres respiratolres, sous-evalue les
hypopnées associées aux micro-evells el expose aux
Inconvénlenes des examens non survetllés (pere de
12 eanule, de la sawradon)®. 51 la PV est négaive
alors gue l'adolescent a des signes chinigues, 1 faur
poursuivre les Investigations et falre une P5G en
laboracolre,

3.4. Conséquences du SAOS chez I'adolescent

En l'absence de wraliement, e SAOS de T'ado-
lescent favortse la survenue de trés nombreuses
complicatdons cogntuves - woubles de T'anenton,
de la mémotre, aliératons du quodent mellecel,
baisse des performances scolatres, difficulegs d'ap-
prenussages, syndromes dépressifs aver parfols des
iendances sulcidaires*** associées a des condutes &
Tisgue qui pemvent avotr pour corollalre 1me augmen-
tatdon de Tacclidenclogie, nowmmenm des accldems
de l1a circulanon gui consurient la premiére cause
de morealié chez Fadolescent. Comme chez Ten-
fane, des complications cardiovasculalres, comme
une hypertension areérielle, onr ¢ plus récemment
décries'. Elle serak favorisée par l'acrivadon du
systeme merveuy auwonome, les éplsodes dhypoxie
rép£ies et la fragmentarion du sommetl. Le SAOQS,
Indépendamment de 'obésig, peur &me & origine
d’un « syndrome inflammarotre » condutsant & une
dysfoncnon endothéliale qui favorise lathéropéngse”™
et de « complications métaboligues »*. Ces compli-
catons peuvent se mantlester lors de SADS avec des
scotes d'apnées-hypopnées falbles.

4. Conclusion

Chez lenfane; le SADS est frequent e d'orl-
gine mulnfaciorielle (hyperrophie de tssus mous
pharyngés, étroltesse des voles aériferes osseuses,
anemie du onus neuromusculatre ). Le recuell des
signes cliniques, les données de Vexamen physique
sont Indispensables mals ne permetent pas de poser
aver cerdmde le diagnosuie de SAOS. Selon les recom-
mandadons de FHAS, le spéctalisie ORL décidera
sutte 3 son examen ncluant une nascfibroscople
I'ndication dadéncamygdaleciomie ou de la néces-
shé de poursitvre les examens diggnostques chez
l'enfane: Seuls les examens d'enreglsorements de 1a
respiration su cours du sommet] permetent de poser
le diagnostle de SADS er d'en préciser la séverhie.
L'enregistrement par polysomnographle est le gold
standard, mats 1z pelygraphie ventllaiolre pelt e
utle lorsgquielle est fatte ex Interprétée par un spécla-
lisie: compétent. 1l est recommandé denregister fa
capnie HOCHIINS POUr Ne pas passer 4 cow d'une
hypoventlaton obsuctive.

Chez Tadolescent, le SADS-a des parnculari@s
éptdemiclogiques, sémiologlques, physiopatholo-
glques e1 polysomnographigues. Le SADS doit ére
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diagnostiqué précocement 3 tout 2ge afin d'insdwer
les matements mulifacioriels ciblés et d'éviter ains
les conséquences meurocognitves et cardiovascou-
latres:.

Comme chezr enfanr, I'évaloaton dua SAOS e sa
prise en charge doit &we. pluridisciplinatre (ORL,
orthodonuste, kinésithérapeute maxtilo-factal, pnen
mologue, médecin du sommell, volre chirurglen
maxilio-factale cher le grand adolescent). 1} faudra
ausst velller aux réples d hygiene de vie et de sommetl,
alnst qu'a la prise en charge de Mobésié.

Conflit d'mnteret

Laureur déclare mavelr ancun conflic d'imérée
concernant les données publies dans cet ardcle.
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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 Ill).
Le DV permet d’améliorer largement la qualité du sommeil mais corrige insuffisamment
les événements obstructifs.

2) La mesure des évenements 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 a
la PSG.

3) La faisabilité de la PSG ambulatoire chez I’enfant avec suspicion de SAOS (type |, Il). La
PSG ambulatoire s’avere 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 paralléle des études cliniques, nous avons participé a la proposition de recommandations de
prise en charge du SAOS chez l'adolescent. Nous avons publié une synthese des

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

La fréguence des TROS en pédiatrie est élevée, 3% entre 3 et 8 ans (1) (3). Son origine est
multifactorielle. Ces patients relevent d’'une prise en charge multidisciplinaire reposant sur
I’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 étre instaurés de maniére 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 I'HFME en tant que centre référent ou compétent de multiples
pathologies [maladies respiratoires rares, maladies cardiaques héréditaires, malformations de
la téte, du cou et des dents (craniosténose, fente, SPR)], est confrontée au quotidien a ces
problématiques. Dans cette unité du sommeil, la PSG est I'examen de référence. Tous les
patients sont enregistrés en PSG de sieste ou de nuit sous la surveillance d’infirmieres
expérimentées. C'est en partant de ce constat de |'évaluation systématique du sommeil avec un
monitorage rigoureux de patients agés de la naissance a 18 ans atteints de pathologies variées,
gue 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 |, Il ou lll), de la physiopathogénie a la thérapeutique.

La 1°™ 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 I'objet de
publications. Nous avons souhaité mesurer I'impact du DV chez les nourrissons avec SPR, SAOS
de type lll, cohorte systématiquement enregistrée en DV et en DD dans notre unité. Cette étude
mettait en évidence que I’évaluation clinique sous-estimait la fréquence et la sévérité du SAQS
et que le DV améliorait la qualité du sommeil mais ne permettait pas dans la vaste majorité des
cas de corriger compléetement 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 étre extrapolés a d’autres pathologies.

La 2°™me stratégie évaluée était une stratégie diagnostique. L’AASM a classé en 1994 |es systémes
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, I'oxymétrie. La PSG en laboratoire
constitue le gold standard mais son acces est limité et sa mise en place et son installation sont
tres chronophages (22) (45). Les difficultés d’acces a la PSG ont pour conséguence
I'augmentation des délais de diagnostic et des délais de prise en charge. Le temps dévolu a la
réalisation d’l PSG permettrait la réalisation de plusieurs PV. Par conséquence, nous
souhaitions évaluer les alternatives a la PSG. Deux travaux ont été réalisés pour évaluer d’'une

part la PV en laboratoire et d’autre part la PSG a domicile.
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La PV en laboratoire a été étudié dans la cohorte de nourrissons avec SPR. Chez ces nourrissons,
I"lIAHO 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 SAQS. Ce qui nous a conduit a recommander de
maniere systématique la réalisation d’un enregistrement de sommeil chez tous les nourrissons
SPR, quel que soit le tableau clinique de SAQS. Etant donné la sévérité du SAOS chez ces
patients, la PV en laboratoire semblait constituer une bonne alternative a la PSG en laboratoire
pour |’évaluation du SAOS. Ce constat n’était pas extrapolable aux nourrissons SPR de plus de 4
maois, 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 a la PV. La prise en charge
pouvant étre différente en fonction de la sévérité de I'lAHO, la position ventrale pouvant étre
un traitement efficace dans le cas de forme plus légere.

La PSG en ambulatoire a ensuite été évaluée car elle constitue une alternative, plus accessible,
moins colteuse, et potentiellement associée a un sommeil de meilleure qualité car I'enfant dort
dans son lit a son domicile, que la PSG en laboratoire. Les rares études réalisées chez I'enfant
suspect de SAOS ayant eu recours a une PSG ont montré des résultats similaires entre les
enregistrements ambulatoires et hospitaliers (115) (117). Cependant, dans ces études, des
infirmiéres ou techniciens expérimentées allaient installer a 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 I’enfant chez des enfants suspects de SAQS, dgés de 3 a 16
ans. La faisabilité et la qualité technique de la PSG ambulatoire non supervisée, sans installation
a domicile par des infirmieres ou techniciens expérimentées, a été montré. Les artefacts étaient
peu fréquents et étaient dus a la perte de la canule nasale ou du signal d’oxymétrie. Ainsi, la
PSG ambulatoire constitue une bonne alternative a la PSG en laboratoire chez les enfants
suspects de SAQOS et permettrait d’éviter une prise en charge chirurgicale (amygdalectomie)

chez les enfants n’ayant pas de SAOS ou de forme légére.

Le 3¢ axe stratégique était une stratégie physiopathogénique. L’étude multicentrique (Région
Auvergne-Rhoéne-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 grace a

ces données de proposer une prise en charge adaptée des patients selon la forme présentée de
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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
I’'harmonisation des pratiques au sein de de la communauté des médecins du sommeil et au
sein de la communauté pédiatrique, participer a la rédaction de recommandations nous
paraissait essentiel. Des recommandations concernant le diagnostic du SAOS de I'adolescent,
publication a visée pédagogique ont été soumises a la Revue des Maladies Respiratoires en avril
2019. Une synthese des recommandations de prise en charge diagnostique du SAOS de I'enfant
et de I'adolescent pour la communauté francaise d’orthodontie, a été publiée en novembre
2019 dans la revue « I'orthodontie francaise », organe officiel de communication de la Société

Francaise 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, grace a son échantillon plus large de patients présentant des pathologies

obstructives variées, devrait permettre de répondre a cette question.

L'alternative de la PV en laboratoire a 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 a ces différentes
guestions, grace a I'analyse des données des patients Robin et OVA, entre 6 et 10 mois de vie,
apres 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, I'intérét d’outils

supplémentaires comme la vidéopolygraphie ou I'EEG simplifié sera a 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 4°™e étude s’inscrit dans la continuité de I'étude N°1 portant sur le DV dans la SPR et de
I’étude N°2 portant sur le réle de la PSG dans la prise en charge du SAOS chez les nourrissons
avec SPR. Apres avoir exploré le versant diagnostic et le versant thérapeutique, nous avons
souhaité compléter les travaux déja réalisés sur I'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 I'art sur la physiopathogénie de la SPR, I’hypothése et les objectifs de I'’étude ont été
développé dans I'introduction générale.
Mon role a été de réaliser une revue de la littérature, de conceptualiser I’étude en concertation
avec les Pr Franco, Abadie, Fauroux et Reix, ainsi que les associations de malades, d’obtenir un
soutien financier avec I'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 a but étiologique

Promoteur

Hospices Civils de Lyon

Investigateur coordonnateur

Laurianne Coutier

Objectif principal

Préciser le r6le direct de la DTC dans la pathogénie du SPR en comparant I'|AC des patients avec
SPR avec celui des nourrissons présentant une OVA et celui des nourrissons sains entre la

naissance MO et 2 mois de vie M2
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Objectifs secondaires

Comparer I'lAHO des patients avec SPR avec celui des nourrissons présentant une OVA
et celui des nourrissons sains entre MO 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 role de la DTC dans I'architecture du sommeil en fonction des stades de
sommeil des nourrissons atteints de SPR

Préciser le r6le 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 role de la DTC dans les anomalies du SNA en fonction des stades de sommeil

chez les nourrissons atteints de SPR

Critere principal

Comparer I'lAC (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 MO et M2 pour préciser

le réle direct de la DTC dans la pathogénie de la SPR

Criteres secondaires

- Comparer I'lAHO (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 MO et M2

- Comparer les IAHO et I'lAC 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 MO et M2 et entre SPR et OVA entre M6 et
M10 pour préciser le réle de la DTC dans I'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 MO et M2 et entre SPR et OVA entre M6 et M10 pour préciser le role 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 phénomeéne de déglutition évaluée a la ph-métrie-impédancemétrie
entre les 3 groupes de patients par stade de sommeil entre MO et M2 pour préciser
le réle de la DTC dans les anomalies de commande cesophagienne en fonction des

stades de sommeil

Population cible

130 enfants seront inclus dans I’étude. lls seront agés de la naissance a 2 mois inclus. Parmi eux :
- 50 nourrissons porteurs d’une SPR, 25 a Lyon et 25 a Necker
- 50 nourrissons présentant une OVA

- 30 nourrissons sains

NB Groupe 1 : I'analyse sera réalisée sur I'ensemble du groupe puis en sous-groupe. Des
résultats distincts sont attendus entre le groupe SPR isolé et syndromique. lls justifieront alors
d’une prise en charge adaptée selon le phénotype.

NB Groupe 2: le groupe OVA est hétérogéne et I'lAO est attendu avec une dispersion
importante. En revanche, I'lAC devrait étre homogene entre ces patients.

NB Groupe 3: le groupe sain comprend des patients qui ne présentent aucune pathologie
spécifique et qui ne sont pas a risque d’apnées. Le critere « 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 francaises sont de proposer si les parents le demandent une évaluation
a la fratrie en raison du contexte « émotionnel ». En fonction de la demande de la famille, cette

derniéere sera ou ne sera pas réalisée.

Critéres 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 la: SPRisolé

- Groupe 1b : SPR avec atteinte osseuse et/ou du collagéne (Stickler)
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- Groupe 1c: SPR syndromique/associé a I’exclusion des atteintes osseuses et/ou du

collagéne

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.

Critéres de non inclusion

- Naissance avant 37 SA

- Complication néonatale active

- Groupe 2 uniquement : OVA associée a une pathologie neurologique avec atteinte du
tronc cérébral

- Groupe 3 uniquement: OVA, pathologie ORL ou syndromique, pathologie

neurologique avec atteinte du tronc cérébral, RCIU.

Criteres de sortie d’étude

Déménagement hors région, impossibilité de réaliser les examens prévus.

Procédure
Cette étude est réalisée a Lyon a ’'HFME car il s’agit du seul centre capable de réaliser une PSG

en région Auvergne-Rhone-Alpes, et a 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-Rhone-Alpes et dans 1 centre parisien (Visite de screening). Les visites d’inclusion VO

et de suivi (V1) sont réalisées soit sur 'HFME soit a I’hopital 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. lls s’intégrent
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dans la prise en charge hospitaliere habituelle. La majorité de ces patients sont en cours
d’hospitalisation pour I'évaluation de leur pathologie. L'évaluation entre la naissance et deux
mois de vie permet de juger de I'apparition des symptomes et celle entre 6 et 10 mois de vie de

I’évolution des symptomes.

lls comprennent les éléments suivants (figure 24) :

- Données générales : age, terme, poids de naissance, genre, pathologie (uniguement
au terme), poids, taille, périmeétre cranien, alimentation, thérapeutiques en cours

- Fréquence respiratoire, signes de lutte, stridor

- Holter-ECG de 24h avec analyse temporelle et fréquentielle, a V1 pour tous et a V2
pour les SPR uniquement

- Ph-métrie-impédancemétrie de 24h aprés 15 jours d’arrét des traitements anti-
reflux, a V1 pour tous

- PSG de nuit a V1 (SPR, OVA, sains) et a 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, 1AO, IAC, respiration périodique RP, micro-éveils
ME corticaux et autonomiques, étude de la déglutition non nutritive (EMG du
plancher de la bouche et arrét du flux respiratoire lors de I'apnée de la déglutition)

- Echanges gazeux de 24h incluant la phase de réalisation de la PSG : PtcCO;
moyenne, maximale et temps passé au-dessus de 50 mmHg, SpO; sous 90%, 85% et

80% et index de désaturations de plus de 3%, a V1 et a V2 pour tous

Parmi les examens décrits précédemment, seuls les holter-ECG a la visite 1 (OVA) et a la visite 2
(SPR) sont considérés hors pratique habituelle. L’holter-ECG a 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 étre 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 I'équipe du Pr Patural, Saint-Etienne. L’analyse de la Ph-métrie-
impédancemétrie est centralisée par I'équipe d’exploration fonctionnelle digestive du Pr Mion,

Lyon. Chacun des examens est interprété en aveugle du groupe d’appartenance du patient.

Groupe SPR
Groupe OVA Groupe contréle

2 hospitalisations : V1, V2 1 hospitalisation : V1

Avant 3 mois + entre 6 et 10 mois Avant 3 mois

Unité du sommeil a HFME - Lyon ou Necker - Paris

- Données générales

- Examen clinique et état respiratoire (signes de SAOS)

- Polysomnographie de nuit
30% dos, 30% latéral, 30% ventre : SPR, OVA / 100% dos : contrdle
Efficience, micro-éveils par stade de sommeil
Index respiratoires par stade de sommeil
Déglutitions non nutritives (EMG du plancher de la bouche)

- Echange gazeux de 24h (Oxymétrie, capnographie)

4+ - Holter ECG de 24h

Nuit 2 - pH-métrie impédancemétrie de 24h (uniquement a la V1)

v

Figure 24. Schéma de I’étude DYSROBIN

Rapport bénéfices/risques

Ce projet, réfléchi avec les spécialistes nationales de la SPR (Pr ABADIE, Pr FAUROUX, APHP,
hopital Necker), va permettre d’améliorer la prise en charge de ces patients en ciblant les
atteintes liées a la DTC en les diagnostiquant et en les traitant. Comprendre que la
physiopathogénie est liée a la DTC impliquera une amélioration de la prise en charge
thérapeutique a court et moyen terme :

- 1: avec mise en place d’'un protocole national de suivi multidisciplinaire, non
existant a ce jour, afin d’intégrer le dépistage complet des atteintes liées a 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 'oralité et troubles digestifs : Ph-métrie / impédancemétrie /
manométrie  (traitement du reflux a 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’hypotheéses physiopathologiques, nous aurons des éléments
théoriques pertinents pour mettre en ceuvre 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 a une diminution du co(t global engendré par cette pathologie.
Concernant les 3 groupes, aucun risque complémentaire n'est attendu. Les contraintes
attendues sont celles liées a 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 apparait 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 I'lAC (hombre/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 a 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’apres I'article de Brockmann (26) et de 8/h + 6 chez les sujets SPR d’aprés des données
préliminaires et I'article de Daniel (110). Chez les sujets OVA, I'|AC moyen attendu est similaire
a celui des sujets sains. Les effectifs prévus permettront de conclure a une différence entre le

groupe SPR et les groupes OVA et sains avec une puissance respective de 85% et 82%.

Durée de I’étude

Durée de la période de recrutement : 24 mois
Durée de la participation pour chaque sujet :
- Groupel,2:1plage de 48h et 1 plage de 24h sur une période de 4 a 10 mois, entre
MO et M2 et entre M6 et M10
- Groupe 3: 48 h entre MO et M2

Durée totale de I’étude : 34 mois

Lieu de la recherche

Cette étude est réalisée a Lyon a I'hOpital Femme-Mere-Enfant et a Paris dans le centre de
référence Maladies Rares a partir des inclusions de nourrissons entre MO et M2 de vie. Ces
nourrissons sont originaires de 9 maternités de la région Auvergne-Rhone-Alpes et des

maternités de la région lle-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 I'inclusion des
patients. L’'ensemble des examens est réalisé uniquement dans I'unité du sommeil a 'HFME,

Lyon et a l'unité de ventilation/sommeil a 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 I’évolution de la compréhension de la physiopathogénie.

Centrer la physiopathogénie du SPR sur la DTC et non pas sur une anomalie anatomique maxillo-
faciale uniqguement 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 a court et moyen terme, sans
disparité sur le territoire, et ce dés le diagnostic.

A moyen terme, a partir de la confirmation d’hypotheses physiopathologiques, nous aurons des
éléments théoriques pertinents pour mettre en ceuvre 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
controéles 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.
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Figure 25. Inclusions réalisées et inclusions estimées pour chaque groupe a Lyon dans I’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, 'inclusion des
patients Controdle issus des fratries de MIN est ralentie par rapport aux prévisions. Afin de pallier
a 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 étre demandée afin d’achever les inclusions a Lyon et a Necker.
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6 CONCLUSION

Face aux comorbidités majeures associées aux TROS chez I'enfant et chez I'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 1°" 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 I'accés est limité. Dans notre unité, tous les patients ont la chance
d’étre enregistrés en PSG mais ceci est rare. Il nous paraissait indispensable d’explorer 2 autres
outils d’évaluation des TROS : la PSG a domicile (type 2) et la PV en laboratoire (type 3). Dans le
2" travail de recherche sur la cohorte de nourrissons avec SPR, vu la sévérite de TROS, la PV en
laboratoire semblait une bonne alternative a la PSG en laboratoire. Dans la 3éme 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’acces plus facile. L'ajout d’outils diagnostics associés comme la vidéopolygraphie
ou I'EEG simplifié permettrait d’augmenter la précision de la polygraphie.

Ces résultats sont trés encourageants pour poursuivre I’exploration des alternatives a la PSG en

continuant de s’appuyer sur des données physiologiques.
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