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MISES EN GARDE

- Toutes les données présentées dans ces pages ont 10 ans d'age. Certaines techniques ne sont
plus pratiquées, d'autres ont considérablement évolué. Les personnes et les lieux ont changé, la
connaissance de I'’Amyotrophie Spinale Infantile aussi.

- Les perspectives d'avenir ne sont jamais aussi optimistes que ce que nous voudrions lire. Ne
poursuivez lalecture de ces témoignages que si vous vous sentez prét alirele pire.

- Les témoignages sont toujours personnels. 1ls racontent des états de pathologie qui peuvent ne
pas vous concerner.

- Les témoignages indiquent aussi des choix qui sont personnels, liés al'histoire de ceux qui les
racontent. D'autres choix peuvent sejustifier.
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Est-on sr que tout effort salvateur soit entrepris en cas d'insuffisance respiratoire ?

A partir de quand peut-on faire une trachéotomie sur un enfant ? Avant 6 mois, apres 6 mois,
apres 1, 2, 3 détresses respiratoires ? Comment éviter une trachéotomie.?

Pourguoi ne forme-t-on pas plus les médecins a la trachéotomie d'enfants en bas age ? Comment
les convaincre de sa nécessité en I'occurrence ?

Pourquoi n'y a-t-il pas une meilleure préparation psychologique ? Une meilleure information des
patients et des familles sur latrachéotomie, la gastrotomie et la ventilation assistée ?

A-t-on étudié les problemes matériels et financiers de la prise en charge d'une trachéotomie liée
au maintien a domicile ? (embauche d'une aide a domicile, convention avec les organismes
privés dinsuffisants respiratoires). A-t-on fait une évaluation des frais engagés et restant a la
charge d'une famille (mode de remboursement, avances ou prise en charge par les organismes
sociaux, sécurité sociale, mutuelle, aide sociae ... ). A-t-on analysé les dépenses a domicile par
rapport aux dépenses d'hospitalisation (en réanimation) vis a vis de la trachéotomie et de la
ventilation assistée ?






QUESTIONSET COMMENTAIRESSUR LE THEME :
TRACHEOTOMIE ET VENTILATION ASSISTEE

Je ne suis pas concerné par cette lourde contrainte en tout cas pour le moment, mais ceci reste un
souci pour le futur. Si je dois étre trachéotomisé, j'aimerais pouvoir étre préparé
psychologiquement afin d'éviter d'appréhender cela avec angoisse, et ceci, dans un cadre
préventif.

Il est important d'expliquer ce qui se passe avant et apres. Je redoute ces déficiences que I'on peut
souvent observer vis avis du personnel paramédical et infirmier dans les établissements
spécialisés. Quelques exemples, vécus et ressentis par des patients eux-mémes :

- fuite de canules,

- fonctionnement de la compresse, (on répond aux patients "c'est psychologique')

- mangue d'hygiéne important,

- changement des canulesirrégulier (argument opposé "il mangue du personnel pour assurer"),
- vérification du Monnal irrégulier,

- attente trop longue pour étre aspiré notamment la nuit,

- fourniture trop tardive des canules parlantes (délai supérieur adeux mois), en conségquence :
isolement total des personnes qui ne peuvent plus sexprimer.

Reste a souligner une chose trés positive, la création des EOLE qui permet depuis peu de temps
de continuer a étre ventilé en permanence sur fauteuil éectrique, de participer intégralement ala
vie de tous les jours (sorties extérieures sans accompagnement paramédical, gain d'une meilleure
autonomie et accroissement du désir de vivre).

Pourquoi ces appareils ne sont fournis, al'heure actuelle, qu'a quelques privilégiés ? Probléme
financier ?

Pourquoi n'est-ce pas pris en charge par les organismes de sécurité sociale ?

Pourguoi n'y at-il pas de soutien psychologique, non seulement en période de préparation de la
décision, maistout au long de lavie qui inclut la trachéotomie ? Ce soutien psychologique n'a
pas toujours besoin d'étre effectué par un psychologue ; il peut I'étre par un médecin (la demande
vers celui-ci n'étant pas toujours aisée et acceptée).

Pourquoi n'y at-il pas un fascicule d'information sur |a trachéotomie (objectifs, contraintes,
conseils de bonne utilisation, problemes psychol ogiques soulevés, blocage, explication des
avantages) ?

Méme dédramatise, le choix d'une trachéotomie n'est pas une décision ssmple ou banale. Les
conséquences qu'elle entraine sur le mode de vie de I'enfant et des parents sont importantes. Cela
représente un pas important vers la médicalisation de la vie quotidienne.

En ce qui concerne la gastrotomie, faut-il la considérer comme une source d'alimentation
complémentaire par rapport al'alimentation par voie orale, lorsque les troubles de déglutition
deviennent trop importants ?

Nous nous posons beaucoup de questions a ce sujet :
- aquel moment doit-on pratiquer une gastrotomie ?
- comment est-elle supportée along terme ?

Mon fils et les différents enfants atteints dans la région n'étant pas trachéotomiseés, je ne connais
pas bien ce sujet. La décision est sirement trés dure a prendre pour les parents et une aide



psychologique me parait utile pour passer ce mauvais moment. De plus, je pense que les petits
hopitaux de province ol sont transportés nos enfants en urgence, ne sont pas suffisamment
informés pour aider et conseiller lesfamilles. Il faudrait vraiment informer les médecins que la
trachéotomie est une solution pour les insuffisances respiratoires graves.

L'exposeé sur la trachéotomie a été pour moi intéressant dans son aspect technique, ne connaissant
pas du tout le probleme.

Ce theme a été dével oppé sur la base d'expériences d'enfants trachéotomisés et ventilés presque
en permanence, mais qu'en est-il pour des adolescents ou adultes ?

A partir de quelle capacité vitale pratique-t-on une trachéotomie et peut-on mener vraiment une
vienormale ?

Je saisqu'un jour j'aurai une trachéotomie, mais je ne suis pas du tout rassurée. Ce systéme de
ventilation me fait vraiment peur, tellement le systéme est contraignant.

Nous ne pouvons guére faire de commentaires a ce sujet car nous n‘avons aucune expeérience,
mai S Nous pouvons nous demander comment assurer une scolarité normale et épanoui ssante pour
ces enfants ?

A-t-on le droit de refuser la trachéotomie ? Si oui, comment le faire savoir lorsque I'on est
inconscient ?

Doit-on prévenir son entourage ou y a-t-il une formule plus officielle ?



LA TRACHEOTOMIE ET LA VENTILATION ASSISTEE
Synthesede M. MmeBRIS, M. Mme RADOUX, Mme ANDRE

"NOUS PLAIDONS POUR UNE TRACHEOTOMIE CHEZ DESENFANTSEN BAS
AGE"

Nous nous appelons Vanessa, Marion et Julien. Pour pouvoir respirer nous avons eu une
trachéotomie et sommes aidés par une machine. Nous sommes nourris par gavage et pour nous
éviter d'autres complications respiratoires, toutes |es mucosités que nous pouvons avoir sont
aspirees.

Latrachéotomie est une incision de la trachée au niveau du cou, au moyen d'une canule.

Pour les amyotrophies spinales, elle est indiquée, dans des cas comportant d'énormes problémes
respiratoires. Elle permet la désobstruction bronchique par aspiration.

L'ouverture faite dans la trachée est maintenue béante par une canule permettant |'aspiration des
mucosités et I'insufflation d'air ou d'oxygene. Elle permet une ventilation assistée. Si un jour
I'état de nos enfants le permet, nous pourrions éventuellement enlever lacanule, et latrachée,
comme la peau, se cicatriseraient.

Pour nos enfants, celaa commence par une infection des bronches allant méme jusqu'a une
décompensation respiratoire (battements des ailes du nez, levres viol ettes).

Malgré la ventilation assistée, lakinésithérapie et |'antibiothérapie, nos enfants qui étaient
pratiquement guéris, rechutaient peu de temps aprés. Laventilation par piéce nasale ou buccale,
n'étant nullement suffisante, les professeurs, avec I'accord des parents, décidérent de faire une
trachéotomie permettant une ventilation atrés long court. Cette ventilation peut étre effectuée
24h/24 ou seulement par intermittence suivant la gravité respiratoire.

Depuis latrachéotomie, nos enfants sont plus heureux, ils respirent plus facilement. Ils
connaissent beaucoup moins dinfection des bronches, donc moins d’encombrement pulmonaire.
Cependant, I'enfant qui a déja parlé avant de subir I'opération, a plus de facilité pour retrouver la
parole.

Nos enfants sont ventilés par un *MONNAL, qui fournit de I'air auquel nous pouvons agjouter de
I'oxygeéne. Le taux varie de 3 a12 litres par minute suivant I'ége.

Le*MONNAL est équipé d'une alarme prévenant la moindre anomalie, d'un réchauffeur
contenant de I'eau stérile servant a humidifier I'air et afluidifier les mucosités.

A l'aide d'une valise d'aspiration et de sonde, nous aspirons dans la trachée toutes les mucosités.
Les aspirations varient suivant lafatigue, la position, I'énervement et I'état respiratoire.

Pour nos enfants trachéotomisés, nous devons connaitre les gestes indispensables :
- soinsde lacanule

- changement de la canule

- signes cliniques de lamaladie

- bien connaitre les appareils de ventilation et d'aspiration

- lapréparation et la stérilisation du matériel

- lakiné respiratoire avec aspiration dans la canule

- une hygiene draconienne.



Le gavage est un traitement des états de dénutrition et des troubles de la déglutition. Pour gaver,
il faut passer une sonde par le nez jusqu'a l'estomac ; elle est reliée a une pompe a nutrition que
I'on introduit dans une poche ou dans une seringue. L'alimentation peut étre normale mais mixée,
ou une préparation diététique. Les gavages peuvent étre continus ou effectués a l'heure des repas
normavix.

Pour conclure, bien que la décision de faire une trachéotomie ait été difficile a prendre, nous ne
regrettons nullement celle-ci. C'est un moyen de soulager les problémes respiratoires pour les
enfants tres atteints.

Evidemment, cela demande une surveillance 24h/24, mais nous nous efforcons de vivre de notre
mieux, malgré le handicap de nos enfants. Ils sont heureux et ils vivent...



Témoignage de Mme ANDRE :

LE DUR CHEMIN POUR UNE MAMAN RECLAMANT A CORPSET A CRI LA
TRACHEOTOMIE POUR SA FILLE, AGEE DE TROISANS. DELAI : 2 ANS!

Le 31 mai 1985 une grande joie nous envahit car nous avons une petite fille Vanessa. A 3 mois
elle ne reste pas en place dans son lit.

Mais, a9 mois Vanessa ne remue plus ses jambes, ne reléve plus sa téte. Les médecins détectent
un probléme neurologique. Notre fille est atteinte d'une maladie évolutive dite maladie de
Werdnig-Hoffman. Une maladie gravissime qui sinstalle sans espoir...

Mais face a cette épreuve, j'ai choisi de me battre. Le papa ne supportant pas de voir safille
devenir une poupée de chiffon, décide la séparation. Je me retrouve donc seule au bord du
gouffre avec une question lancinante : va-t-on plonger, autrement dit, en finir avec une vie ou
tout va changer ? Mais Vanessa est |a, avec le sourire, lajoie de vivre et C'est |'essentiel.

lere hospitalisation :

En février 1986, la maladie progresse et provoque des bronchites avec encombrement
rhinopharingé. Sarespiration est de plus en plus difficile et son hypotonie saggrave. Une
nouvelle rechute nous oblige a la mise en place d'une contention abdominale par bandage pour
améliorer la capacité respiratoire.

2eme hospitalisation :
Vanessa est a nouveau hospitalisée le 2 octobre 1986 I'infection se propage aux deux poumons.
L'état de Vanessa saggrave. Elle ne peut plus déglutir ce qui lui impose de rester allongée, elle
ne peut plus sasseoir.

Le 27 octobre 1986, nous essayons de ré-alimenter Vanessa par la bouche, mais les aiments
passent dans les poumons, ce qui provogue une infection pulmonaire.

Mise en place d'une aspiration salivaire continue.

Le 29 janvier 1987, apparait brutalement un encombrement associé a une hyperthermie. Des
signes de détresse respiratoire font suite a des vomissements. La situation est tres pénible.

3éme hospitalisation :
Le 30 janvier 1987, |'état de Vanesse saggrave a nouveau. Les lévres et les ongles sont violets, il
existe un battement des ailes du nez, une discréte polypnée.

4éme hospitalisation :
Le 25 février 1987 : a nouveau une hospitalisation pour amaigrissement et pneumonie avec tirage
et rdesimportants.

5éme hospitalisation :
Le 28 mai 1987 : hospitalisation pour infection pulmonaire. La prises FAUGMENTIN améliore
d'une fagon spectaculaire sarespiration, ce qui permet son retour a domicile le 6 juin 1987.

6eme hospitalisation :
Le 20 septembre 1987, une nouvelle dégradation se produit avec arrét cardio-respiratoire. Une
réanimation importante est effectuée au masque L.E.E.G.

Lavie de Vanessa est en grand danger. Une décision doit étre prise. Son insuffisance respiratoire
ne lui permet plus de supporter une autre infection pulmonaire, celle-ci deviendrait fatale.
Gaz du sang : hypoxie, hypocapnie - Spirométrie : CV 0,074 1.



7éme hospitalisation :
Enfin le 15 octobre V anessa subit une trachéotomie et le 24 novembre, Vanessa peut sortir de
I'nGpital Raymond Poincaré grace a une assistance respiratoire de deux types:

- un EOLE volume 10 litres 23 Kg. Fréquence 30 F 102 21%." Rapport i/c 1/2.

- puis pour lanuit le MONNAL D 9 litres/ mn - pression 40 - rapport i/c 1/2 - fréquence 30 -
sortie d'air pour le patient 70 0/2 en sortie - deux valises d'aspiration.

Nous sommes enfin de retour ala maison, cependant, en plus du combat que nous devons mener,
viennent sgjouter toutes les tracasseries administratives. La pouponniere n‘accepte plus mafille,
donne comme raison que e personngl n'ajamais été formé pour soccuper d'enfants
trachéotomisés et que ces locaux sont inadapteés.

L'Association Régionale pour I'Aide aux insuffisants Respiratoires (ARRAIR) me propose |'arrét
de mon travail ou le mi-temps. Que deviendrai-je si, dans quel ques temps, je dois reprendre
celui-ci ? Je ne retrouverais probablement plus ma place.

Je suis arrétée maintenant depuis 1 mois alors que mon travail me permettait quelques fois de
sortir de cette maladie et de "recharger mes batteries’. L'ARRAIR me propose enfin une
solution, mais quelle solution : une personne de bonne volonté mais n'ayant aucune formation !
Pour garder Vanessa il faut des personnes compétentes, c'est adire:

- connalitre les gestes indispensables,

- effectuer une assistance perpétuelle,

- connaitre les moindres signes cliniques de lamaladie.

Vanessa ne peut avoir gu'une "simple assistance maternelle”’. Savie detouslesjours est réglée
par :

- les appareils de ventilation assistée

- une kinésithérapie avec aspiration par canule

- le changement de la canule

- les soins del'orifice

- le nettoyage de tout e matériel

- une hygiene draconnienne

- des préparations et des stérilisations

Malgreé tout cela, Vanessa continue son combat avec courage et une grande joie de vivre.

Ses machines ne |'ont pas traumatisees bien au contraire, et elle ne ressent plus cet étouffement,
cet "étau” qui I'empéchait de respirer.

L'encombrement pulmonaire est moins important et I'antibiothérapie a pu étre arrétée. Nos nuits
sont moins pénibles. Je me léve entre 8 a 10 fois pour I'aspirer et laretourner. Dans lajournée les
aspirations sont plus fréquentes (30 a 40 fois) mais celles-ci sont trés faciles grace alavalise
d'aspiration.

Nous pouvons reprendre une vie presgue normale, Nous sommes moins angoissés et enfin nous
ne voyons plus souffrir cette petite fille. Cette souffrance dépassait parfoislalimite du
supportable.

Son demi-frére et moi méme sommes tout afait favorables alatrachéotomie, et s Vanessa
pouvait parler, elle I'aurait demandée bien avant.

Pour mener une vie normale, elle attend son fauteuil éectrique TURBO, car pour |le moment elle
est immobilisée par samaladie. Savie vadu lit au fauteuil, du fauteuil au lit reliés aux machines



de ventilation assistée et au gavage.

Le TURBO permettrait a Vanessa de découvrir un monde nouveau, lajoie de se déplacer dansla
maison et peut étre celle d'aller dehors.

Rien ne pourra empécher notre amour et notre combat. La maladie de Vanessa nous a
rapprochées encore plus I'une de I'autre et nous a permis de nous dépasser. C'est notre force. La
vie continue, certes différemment, mais elle continue.

Une seule chose compte, les sourires de Vanessa et son évell.

Au nom de tous, nous devons continuer a sortir avec nos enfants sans avoir droit a des regards de
pitié.



Témoignage de Monsieur et Madame JUTTIN :

ONZE MOISDE LUTTE ACHARNEE POUR FAIRE VIVREUNE PETITE FILLE ET
CONVAINCRE DESMEDECINS

Apres nos deux filles ainées nous souhaitions un troisieme enfant. Le 3 septembre 1986 nait
Laurence, qui comme ses soeurs, savere étre un bébé de 3kg600 vive, réclamant le sein et nos
bras.

Mais a la mi-décembre 1986, L aurence commence atranspirer beaucoup en prenant ses biberons,
elle est treslongue ales finir. Ses pleurs deviennent moins forts et elle ne reléve pas satéte a plat
ventre. Ses mouvements sont au ralenti et le pédiatre nous conseille une hospitalisation de 48
heures pour déterminer la cause de cette hypotonie.

Les examens sont faits au C.H.U. de Toulouse : prélévements sanguins (caryotype), scanner
cranien, éectromyogramme, biopsie musculaire, qui mettent en évidence une atteinte neurogéne.
Les médecins nous parlent d'une grave maladie progressive qui détruit tous les muscles, au
pronostic trés "sombre”, moins d'un an, pour laquelle il n'existe aucun traitement.

Devant Laurence qui sourit souvent, qui parle avec ses yeux, qui aenvie de Samuser avec ses
soeurs qui sont sans arrét autour d'elle alastimuler, alacéliner, devant Laurence si présente,
nous ne pouvons pas accepter |'idée qu'un jour elle puisse nous quitter. Nous décidons de nous
informer sur cette maladie et de voir sil existe des traitements palliatifs.

Nous prenons d'abord contact avec I'A.F.M., puis avec un neurologue de I'hdpital Clocheville de
Tours. Premiere consultation : les signes cliniques et |'é ectromyogramme étant caractéristiques
de lamaladie de Werdnig-Hoffmann.

Nous commencons une kinésithérapie respiratoire passive 6 jours sur 7 afin de renforcer |'action
du diaphragme et pallier les rétractions tendineuses. Mais alasuite de la deuxiéme injection de
Tétra Coq, Laurence fait un encombrement bronchique qui nécessite une hospitalisation en
réanimation a Tours le 6 mars 1987.

48 heures d'oxygene, un traitement antibiotique, 1a pose d'une sonde gastrique, une paracenthese
pour son otite permettent a Laurence de revenir alamaison le 9 mars.

Le service de réanimation prend contact avec I'ARAIR pour lalocation du matériel d'aspiration,
afin de tout avoir au moment de la sortie.

A lamaison je continue les aspirations fréquentes, la kinésithérapie deux fois par jour, les
gavages.

Notre petite fille Laurence continue de progresser dans samotricité : elle attrape les objets poses
acotédelle, leve seshras alaverticale, joue avec ses mains en l'air, essaie de tenir satéte, ses
genoux repliés elle mange toute seule son biscuit. Lanuit, je me léve plusieursfois pour la
changer de position.

Aot 87, nous démeénageons et prenons contact avec |I'Association des Insuffisants Respiratoires
des Bouches du Rhone pour bénéficier d'un relais dans lalocation du matériel d'aspiration. Mais
I'ARAIR nous renvoie sur un autre organisme pour |'achat d'un aspirateur, n‘ayant pas prévu de
forfait pour la seule location d'un aspirateur.

Le 3 septembre Laurence souffle toute fiere sa premiére bougie. Nous poursuivons notre vie
habituelle : accompagner les grandes soeurs a |'école, repas dans la poussette en attendant le



siege Coram (prescrit fin juillet), livres, préhension de jouets suspendus ou placés sur le coté
OppOse, petits éclats derire.

Mi-octobre Laurence enrhumée, fait sa premiére détresse respiratoire. Nous la conduisons a
I'nGpital de Salon de Provence : le plus proche. Apres une longue attente dans le couloir, desva
et vient sans jamais nous dire comment elle va, nous réussissons a parler aun médecin "il sagit
d'une maladie qui évolue, Laurence est intubée, perfusee, et elle doit étre transférée en
réanimation infantile aMarseille". Lelieu du transfert a été décidé par |es médecins seuls, nous
sommes tenus a l'écart de toute décision et ne revoyons Laurence gu'en service de réanimation a
Marseille.

Elle est mise sous respirateur (ventilation assistée) avec antibiotiques par perfusion veineuse et
alimentation par sonde gastrique. Discussion avec les médecins : le début précoce de lamaladie
(environ 3 mois 1/2), I'age de Laurence (13 mois 1/2) correspondent a l'age de décés ... Tentative
du sevrage du respirateur le plus t6t possible mais avec un avenir tres incertain.

48 heures apres son arrivee, Laurence est extubée et mise sous oxygene, le reste du traitement
poursuivi.

Nous n‘avons pas la possibilité de rester tout le temps avec Laurence : visites tol érées seulement
I'aprés-midi. Lors des soins, selon les équipes soignantes, il nous est demandé de sortir alors que
je suisinfirmiere de profession. Pour les visites nous devons téléphoner de la salle d'attente, afin
de savoir si nous pouvons rentrer lavoir. Nous avons 1 h a1 h 30 de trajet entre Salon et
Marseille et de plus nous devons attendre plus d'une 1/2 heure avant de voir Laurence. Cela est
trés dur aussi, lorsgu'une semaine apreés, les médecins nous proposent une hospitalisation
permanente ou sa sortie sachant que "ce n'était pas un cadeau”, pour employer leurs propres
termes. Etat stationnaire, pronostic a 48 heures, peut-étre plus. Nous n'hésitons pas, Laurence
revient alamaison. On aenlevé la perfusion juste avant le départ, fait une prescription pour
I'oxygene, les antibiotiques par voie orale, une kinésithérapie respiratoire deux fois par jour.

Notrefille pense qu'elle est trés heureuse de se retrouver dans son petit monde avec ses soeurs
qui laréclamaient sans arrét. Elle commence a bouger, jouer avec ses mains, rire avec nous.
Nous poursuivons le traitement prescrit, avec des aspirations trés fréquentes.

Une semaine aprés son retour, Laurence fait une seconde détresse respiratoire par surinfection
bronchique. Notre médecin traitant téléphone al'hdpital de Marseille pour admettre a nouveau
Laurence dansle service ou elle avait été hospitalisée. Un assistant [ui répond : "que va-t-on faire
deplus'. Celui-lademande aparler au chef de service qui accepte de lareprendre.

Nouvelle intubation al'hdpital de Salon avant son transfert a Marseille, attitude identique des
médecins et méme raisonnement. Méme pronostic "tous les Werdnig-Hoffmann meurent”. Notre
réponse est immediate : tout le monde meurt un jour!

Laurence refuse de bouger ses bras, ferme ses yeux comme pour se cacher quand médecins,
kinésithérapeutes et certaines infirmiéres sapprochent d'elle. Cela est tres éprouvant de voir son
enfant pleurer et de ne pas pouvoir rester aupres d'elle pour la consoler, larassurer et lui parler.
Au moment de notre départ, chague soir, nous avions |'impression de nous déchirer.

Tentative de sevrage de la ventilation assistée et c'est un échec. Remise sous respirateur et huit
jours aprés nous voici toujours dans la méme situation. Sevrage a nouveau. Les résultats des
radios et les gazométries sont alalimite de I'intubation mais Laurence continue de respirer seule
avec |'oxygéne sous nasal .

Nouvelle discussion avec le chef de service sur I'avenir de Laurence. La méme alternative nous



est proposée : soit de reprendre Laurence soit, S hous voulons vraiment la soigner : "la
trachéotomie, avec hospitalisation permanente”, ce qui veut dire pas de retour a domicile avec
une trachéotomie.

Nous recevons la lettre des parents de Marion qui nous redonne un espoir : leur fille
trachéotomisée est ala maison et heureuse de vivre.

Cette formule est donc possible. Préts pour cette intervention, nous refusons "I'hospitalisation
définitive". Laurence est heureuse avec nous. Elle vit. Nous I'avons vraiment désirée. C'est notre
enfant et c'est cet amour réciproque qui nous donne la force de lutter pour savie. Laurence
continuera de vivre avec nous.

Lorsque nous faisons part de notre décision au chef de service, celui-ci nous tient des propos
aberrants "Laurence est une enfant handicapée. Vaut-il |a peine de prolonger sa vie quelques
temps? Elle risque de perturber votre vie conjugale et d'impliquer des reproches futurs de ses
soeurs avotre égard, pour sétre tant occupé de Laurence. il est plus difficile de perdre un enfant
de deux / trois ans qu'un bébé".

Face a notre détermination, celui ci nous demande d'avoir un entretien avec un neuro-pédiatre.
Réponse a son avis, la trachéotomie traumatiserait psychologiquement Laurence et ne lui
apporterait pas d'amélioration sur le plan respiratoire.

Mais cela ne modifie en rien notre décision. Nos différents entretiens s'étalent sur une quinzaine
de jours pendant lesquelles Laurence saméliore sur le plan respiratoire et la trachéotomie n'est
plus son indication. Laurence revient donc ala maison mais ne bénéficie pas de ventilation
préventive. Pourquoi ?

Appuyeés par notre médecin traitant, nous faisons une demande pour un PORTABIRD que les
médecins du service de réanimation refusent au motif qu'il sagit d'un appareil obsoléte. Sa
demande est donc annulée et Laurence fait sa troisieme détresse respiratoire le 20 décembre
(environ un mois apres sa sortie).

Nouveau transfert en réanimation a Marseille apres avoir été intubée al'hépital de Salon. Malgré
I'intubation, Laurence reste trés encombrée et ses radios montrent beaucoup de zones non
ventilées. Durant son hospitalisation comme durant ses précédentes hospitalisations, Laurence
est éternellement allongée sur le dos, |es jambes en abduction. C'est nous qui la mettons un peu
sur chague cété, lui mobilisons les jambes tous les aprés-midi.

Entre Noél et le premier de I'an, la question d'une trachéotomie est a nouveau posée et le chef de
service nous demande notre accord pour |'effectuer, car c'est a son avis la meilleure solution pour
Laurence et celalui permettrait de revenir alamaison. Quelle n'est pas notre surprise de ce
changement d'attitude. Laurence est trachéotomisée le 30 décembre 1987.

C'est alors que nous assistons a une nette amélioration respiratoire; Laurence reste quelques jours
sans ventilation assistée 24h sur 24, puis elle est sevrée dans lajournée avec tout de méme un
apport d'oxygene.

Mi-janvier apres latoilette, ele fait une cyanose avec bradycardie qui nécessite une ventilation
assistée permanente. Mais elle respire désormais seule, le temps de latoilette et des soins de la
trachéotomie.

Nous .avons appris a changer sa canule de trachéotomie et sommes familiarisés avec le
respirateur.

Actuellement elle ade la kinésithérapie respiratoire deux fois par jour dont une avec



mobilisation, elle est alimentée par sonde gastrique. Nous poursuivons | es aspirations fréguentes,
Laurence a moins de secrétions que lorsgue €elle était hospitalisee.

Elle reste quelques minutes dans son siége Coram gue nous venons de recevoir et est tres
heureuse de cette nouvelle position assise. Elle a recommence a bouger ses bras, a Samuser avec
ses mains sans toutefois lever les bras alaverticale. Ses soeurs sont souvent avec elle et la
stimulent beaucoup.

Nous espérons obtenir un Eole en supplément du Monal comme la maman de Vanessa
trachéotomisé en bénéficie ; cela permettrait a Laurence de participer encore plus a notre vie
familiale (I'Eole étant sur batterie et pouvant ainsi étre déplace).

Dernierement, |e service de réanimation prend contact avec |I'hdpital de Garches et est tout a fait
d'accord pour que Laurence bénéficie d'un Eole.

Il nous a également fait part de son intention de revoir Laurence au cours d'une consultation a
laquelle participerait un orthopédiste afin d'envisager un corset pour une meilleure position
assise.

Comment exprimer notre satisfaction de ce changement d'attitude vis avis de lamaladie de
Werdnig-Hoffmann et de Laurence, qui pour cette équipe médicale était sans aucune espérance
devie, et pour laguelle le combat paraissait inutile.

Je pense que notre détermination, notre amour, notre lutte pour sa vie ont sensibilisé ces
médecins qui ont enfin pris contact avec une autre équipe médicale pour lui donner ainsi qu'aux
autres enfants myopathes |a possibilité de vivre pleinement dans I'attente d'une thérapeutique. Je
souhaite ne pas me tromper.



LE PROBLEME DE L'AIDE A DOMICILE FACE ALA TRACHEOTOMIE
Madame PREVOST, Madame ANDRE

Lorsqu'une maman sort de I'hdpital, avec une enfant de 3 ans qui vient d'étre trachéotomisee, elle
al'impression d'avoir franchi un cap important, d'avoir gagné une bataille. Mais ala sortie cette
maman va se heurter a de grosses difficultés pour trouver une structure d'accueil pour sa petite
fille. En effet, hormis le service de réanimation de I'hOpital, il n'existe pratiquement pas de lieux
de vie et de personnel formeé pour accueillir une enfant trachéotomisée. On sait pourtant qu'une
journée d'hdpital en service de réanimation colte 3.866 Francs.

Cette maman se bat actuellement pour maintenir sa petite fille a son domicile pendant qu'elle-
méme vatravailler. Pour cela, elle afait appel aune personne qu'elle aformé elle-méme du
mieux possible. Mais comment assurer un salaire et des charges sociales lorsqu'on gagne
5.800,00 francs par mois ? Tres vite on se trouve devant une impasse. La trachéotomie permet
aujourd’hui de sauver lavie de nos enfants et de leur assurer un confort respiratoire, encore faut-
il ensuite leur permettre de vivre convenablement dans leur milieu familial.

L e cas de cette maman qui sefforce de maintenir sa petite fille trachéotomisée dans son milieu
naturel pose le probléme de |'absence de |égidation permettant d'aménager une aide a domicile
en cas de handicaps lourds. 1l serait donc urgent de sensibiliser les autoritéslocales et le
Ministére de la Santé et de la Protection Sociale sur ce probléme fondamental de la garde a
domicile. Il faut que les aides a domiciles, ayant recu une formation spécifique, puissent assurer
les soins qu'exige un enfant atteint de maladie neuromusculaire et particulierement en cas de
trachéotomie, gavage et gastrotomie. Cette bataille serait certainement & mener en union avec
d'autres types de handicaps graves.

Il faut aussi que lesfrais occasionnés par cette aide a domicile soient pris en charge a 100 % par
les organismes de Sécurité Sociale, I'A.E.S. se révélant largement insuffisante pour couvrir ces
frais de garde. Cette solution nous semble pouvoir se défendre tant sur le plan humain que sur le
plan financier.



QUELQUES CONSEILSPRATIQUESD'HYGIENE
POUR UNE TRACHEOTOMIE ET UNE GASTROTOMIE
Si je pouvais parler jedirais:

Je m'appelle Vanessa; pour respirer j'ai subi une trachéotomie et je suis aidée par une machine. Je
suis nourrie également par gavage et pour m'éviter d'autres complications respiratoires, on aspire
toutes les mucosités que je peux avoir. Certes tout ne pourram'aider que si les personnes qui
soccupent de moi observent bien les regles d'asepsie nécessaires au bon entretien de mes
machines, des tubulures et des sondes.

Une partie du matériel utilise a été au préalable stérilisé mais cette stérilisation ne servirait arien
s en les prenant vous mettiez les mains sur la partie qui sera directement en contact avec moi-
méme. Donc la premiere régle avant d'effectuer quelque chose est de se laver soigneusement les
mains, soit al'aide d'un savon germicide, soit un savon de Marseille; puis de bien les rincer, car
VOUS pouvez me provoquer des complications, par un manque d'hygiéne, mais également par des
traces des produits qui sont utilisés pour détruire les bactéries, ils sont aussi capables de brller
les cellules de ma peau ou de m'empoi sonner.

Pour bien désinfecter vos mains, vous utiliserez de |'alcool a 70& deg;, et non a 90& deg; car vous
abimerez vos mains et de plus celle-ci est moins efficace que |'alcool a 70& deg;.

Lorsque vous désinfectez I'orifice de trachéotomie, faites attention de ne pas m'introduire la
solution de CRISTAL VIOLET, VERT LUMIERE ET ALCOOL, car cette solution peut
attaquer ma chair et me bridler en me provoquant des |ésions. La canule est en contact avec les
mucosités, celles-ci contiennent des bactéries qui se développent trés rapidement (une bactérie
peut donner naissance a des milliers) et par leur grand nombre peuvent me provoquer des
infections qui m'obligeront a reprendre encore des antibiotiques ou méme retourner al'hépital.

En utilisant du CETAVLON, vous pourrez désinfecter et tuer ces bactéries. Pour préparer les
solutions de CETAVLON, utilisez de |'eau bouillie pendant 10 mn ou de I'eau stérile. Aprés
avoir désinfecté, il faudra plonger et garder la canule a nouveau dans une solution moins
concentrée de CETAVLON. Celle-ci ne peut pas tuer les bactéries, mais elle empéchera leur
prolifération. Quand les médecins vous, disent d'utiliser du CHLORURE DE SODIUM OU DU
SERUM PHY SIOLOGIQUE, c'est parce que cette solution ressemble un peu ala salive et au
liquide qui humidifie les narines. Dans votre nez, il y ades "filtres" qui vous filtrent I'air. Avec
ma machine, nous devons retrouver ces conditions d'hygiene.

Pour mon gavage vous utilisez aussi des tubulures. Laauss des bactéries peuvent se dével opper.
Laencoreil faudra désinfecter tout ce qui est utilisé afin d'empécher leur développement. Faites
attention de ne pas en apporter d'autres avec vos mains, avec vos cheveux ou méme en toussant.
Dans un second temps, il convient de toujours bien rincer le matériel pour éliminer les produits
désinfectants.

Mon appareil pour aspiration devra comme les autres étre désinfecté. Plus le temps sera court
entre le moment de lafin d'utilisation et le début de la désinfection plus celle-ci comme dans les
autres cas serafacile. Méme si sur certaines parties de I'appareil vous ne voyez rien, il faudrale
désinfecter. Les bactéries si petites, que méme en tres grand nombre vous ne les verrez pas, se
multiplieraient trés rapidement, me provoqueraient a nouveau de graves infections respiratoires
gui pourraient détruire tout le bénéfice de la trachéotomie.

Toutes ces opérations peuvent vous paraitre longues et fastidieuses, mais c'est a ces seules
conditions d'asepsie du matériel, de rincage et d'hygiéne des mains, que je pourrai vivre.



Toutes ces précautions sont indispensables amavie et méme si un jour, vous étes pris par le
temps, ne les négligez pas.



CONSEILSD'USAGE POUR UNE TRACHEOTOMIE

Textede Madame ANDRE, méred'une petitefille atteinte d'une maladie de Werdnig-
Hoffmann

en collaboration du Docteur ESTOURNET - Service Neurorespiratoire et réanimation
infantile

du Professeur A. BAROI S del'h6pital Raymond Poincar € (Gar ches).

Plan :

- Causes de I'encombrement des broncheg

- [Traitement préventif|

- [Traitement curatif|

- Comment reconnaitre une insuffisance respiratoire

- Latrachéotomie|

- Laventilation assistée]
1. Le choix d'un mode de ventilation|

a. |erespirateur Eol
b. le Monnal

2. type de matériel de soing

- Ruelles sont |es précautions a prendre

L "encombrement des bronches peut avoir plusieurs causes:
1. des bronchites chroniques hypersécrétantes ou hyposécrétantes

2. lamaladie évolue par poussées qui deviennent de plus en plus rapprochées :

c'est un traitement long et délicat concernant des enfants jeunes, trés fragiles et surprotégés. La
vie devient insupportable a ceux-ci : ladypnée d'abord expiratoire et inspiratoire est un
symptdme fréguent parfois méme des le début de lamaladie;

3. I'abcés du poumon, ou pneumonique ouvert dans une bronche.

Traitement préventif :

Lakinésithérapie respiratoire constitue un excellent traitement préventif des encombrements et
de leurs conséquences. Elle devrait prévenir les attitudes vicieuses du thorax et du rachis, elle
devrait assurer une évacuation satisfai sante.

Faite tous |es matins systématiquement au réveil, elle permet de faire une toilette efficace des
petites bronches. Avec les traitements préventifs, les infections seront plus rares, et réduisent la
dose des médicaments de fagon appréciable.

Traitement curatif :

Il se peut que le traitement préventif se révéle insuffisant, le malade peut présenter un véritable
encombrement.



Lakinésithérapie sefforce de corriger les déformations et les raideurs du rachis, et d'évacuer les
bouchons de mucus ou des débris alimentaires en cas de fausses routes. On associe des vibrations
avec pressions, le port d'une gaine est conselllé.

ATTENTION : pas de kiné active, ne pas essayer de renforcer les muscles, car ils fatiguent.
Maisil arrive que, malgré la patience et la bonne volonté, tout soit difficile aamorcer.

On peut alors étre amené a utiliser des appareils du type Bird qui insufflent a une pression non
dangereuse de |'air enrichi d'oxygene et aspire |'air vicié grace a une dépression. La rééducation
au Bird doit étre évidemment surveillée par un médecin qui doit régler la sensibilité du cycle
ventilatoire et les pressions d'insufflation Bird si I'enfant n'a pas de troubles de la dégl utition.

[l peut y avoir un retour de la salive directement dans les poumons. Il est bien évident que la
kinésithérapie ne peut se substituer aux traitements médicaux. |l convient d'ailleurs de se
rappeler gu'une affection est severe si les crises se répéetent ou si les crises se prolongent
anormalement. La, nous avons le risque de sombrer dans I'insuffisance respiratoire aigué.

Comment reconnaitre une insuffisance respiratoire ?

AVEC 0U sans signes precurseurs, un enfant qui Sétait couché en apparence bien portant et sétait
endormi, est réveillé brusquement par une géne respiratoire intense.

Il étouffe, a soif d'eau, transpire, ne peut parler si nous pratiquons une kinésithérapie respiratoire
et 5, al'aide d'une valise d'aspiration et de sonde, nous aspirons quelques crachats, surtout
muqueux, |a dypnée disparait, I'enfant se rendort.

Si des signes de détresse réapparai ssent, battements des ailes du nez, lévres, ongles violets,
apparition de problémes circul atoires trés importants, nécessitant une réanimation, jusqu'al'arrét
cardio-respiratoire, lavie est alors en grand danger. Une décision doit étre prise.

Pendant lacrise, il n'est pas question de réaliser un examen tel que la spirographie, on se
contentera de doser les gaz du sang.

La capacité pulmonaire total e est la qualité maximale de gaz contenue dans |es poumons aprés
une inspiration maximale. Elle n'est pas mesurable par la spirométrie.

La capacité respiratoire ou capacité vitale est la quantité maximale de gaz que le sujet peut
rejeter, elle est mesurable par la spirométrie. Elle doit toujours étre comparée alavaleur dela
capacité vitale théorique qui est donnée par des tableaux. Ceux-ci sont établis en tenant compte
del'age, du sexe et de la surface cutanée qui est elle-méme fonction du poids et de lataille.

La capacité vitale ne peut étre mesurée gue volontairement vers 5/6 ans ou au dessus. Avant, il
n'existe pas de méthode. Aprés 6 ans, il est souhaitable de la mesurer une fois par an.

La survenue du coma est souvent imprévisible : fausse route, ou atteinte respiratoire aigué, une
aide n'est souvent décidée qu'aprés plusieurs s§ours en réanimation ayant nécessité une
ventilation et une inhalation. Décider une ventilation assistée, c'est aider une personne arespirer ;
celapeut étre fait par Bird et voie buccale (autrefois par poumon d'acier) ou encore par voie
endotrachéale par inhalation ou trachéotomie.

Latrachéotomie:



Latrachéotomie est pratiquée quand une ventilation assi stée quotidienne devient nécessaire car
I'enfant ne peut respirer seul, quand les anomalies de la déglutition demande des aspirations ou
des séours répétés en réanimation.

Latrachéotomie, orifice pratique au niveau du cou pour faire un abord direct de latrachée au
dessous des cordes vocales, I'aspiration des secrétions et la ventilation directe du poumon sans
toucher aux cordes vocales, permettant donc une parole normale, est tres bien acceptée par
I'enfant Sil en éprouve la nécessité.

Laventilation assistée :
1 - Choix du mode de ventilation
Il dépend de la gravité de |'atteinte paralytique et du degré de trouble de déglutition.

Laventilation peut étre effectuée 24h sur 24, ou seulement par intermittence suivant la gravité,
I'enfant connait beaucoup moins d'infections des bronches, donc évidement moins
d'encombrements pulmonaires.

Bien sir, lavie a domicile demande de la surveillance 24h sur 24.

Les machines sont de deux sortes :
- MONNAL D pour la nuit
- Eole enfant pour le jour

Elles sont équipées d'une alarme prévenant |la moindre anomalie, d'un réchauffeur contenant de
I'eau stérile servant a humidifier I'air et afluidifier les mucosités.

Veiller au changement du filtre aair bactériol ogique toutes les 600h, c'est adire tous les mois en
fonctionnement 24h/24.

En cas de coupure EDF, le patient ne subit aucune géne étant donné que le respirateur continue a
fonctionner sur ses batteries internes, I'autonomie de ces batteries étant de 5 a 6h suivant
I'utilisation avec le convertisseur 12 Volts continu/220 Volts aternatif. On peut élargir
I'autonomie d'environ 6 heures avec une batterie de 70 Ampere/h. Dans ce cas, débrancher
I'humidificateur.

a. lerespirateur Eole peut étre installé sur un fauteuil éectrigue ou non. Dans ce cas, | es tuyaux
reliés au patient sont gjustés de fagon ace qu'il n'y ait pas de courbure risquant de créer des
pieges a eau provoqués par la condensation.

L'utilisation sur fauteuil éectrique seffectue sans humidificateur car la consommation de ce
dernier déchargerait trop rapidement les batteries.

Le patient peut se déplacer al'extérieur avec une autonomie plus importante.
Dimension : hauteur 45cm, largeur 50cm, profondeur 21cm, poids 25kg.

Dans les véhicules en utilisant le convertisseur 12 Volts continu/220 Volts alternatif, le
respirateur fonctionne comme sil était raccordé au secteur, ce qui lui permet de conserver
I'autonomie des batteries 5 a 6h. Le convertisseur se branche directement sur la batterie du
véhicule et ne doit pas fonctionner avide.

IMPORTANT : |'utilisateur de lavalise d'aspiration LAERDAL (val) gréce a sa portabilité, a ses
performances, permet une aspiration directe dans la trachée, de toutes les mucosités ; les



aspirations varient suivant la fatigue, la position, I'énervement et |'état respiratoire.

Efficace dans un grand nombre de situations, car hors du domicile, elle est autonome grace a ses
propres batteries. Les sécrétions peuvent étre aspirées, soit directement avec le tuyau
d'aspiration, soit atravers I'embout d'adaptation pour sonde, soit par I'intermédiaire d'une sonde
d'aspiration montée sur I'embout d'adaptation.

b. Le MONNAL D pour lanuit, est un appareil de ventilation destiné au traitement des
insuffisances respiratoires. |l est utilisable en milieu hospitalier comme a domicile, mais n'a pas
d'autonomie pour e déplacement, il permet de réaliser une ventilation contrdlée ou assistée
contrélée enrichie ou non en oxygene.

Un dispositif d'alarme pour les défauts de ventilation est d'une grande sécurité d'utilisation.

Chaque fois qu'il est nécessaire, faire e nettoyage ou remplacement de latoile filtrante et du
circuit patient.

Toutes les 600h, remplacement du filtre bactériologique, c'est a dire tous les mois.

Un technicien vient pour I'entretien et vérification pour la moindre anomalie : grace a
I'Association Régionale d'Assistance Respiratoire a domicile, 'ARARD et I'ARAIR.

Veiller alagestion du matériel, commande, stockage, dans un endroit discret et surtout a portée
de main.

2 - Type de matériel de soins:

flacons d'eau stérile 500ml
flacons chlorure de sodium 500ml
matériel de stérilisation

canules type Shiley n& deg;4
compresses stériles

sondes trachéales

médicaments.

Quelles sont les précautions a prendre ?

Pour prendre un bain, il faut bien sir éviter les mauvaises positions de la téte, bien maintenir la
téte et le cou hors de I'eau pour éviter que les éclaboussures pénétrent dans la canule. Nous
voulons préconiser le siege "Bain Liberté".

Préparer tout avant, aspirer trachée et nez, sil y alieu, ne remettre aspirateur en route qu'apres
habillage et soins de trachéotomie ou avec |'aide de 'AMBU compact.

Avant le changement de la canule, les actes de soins qui suivent peuvent étre faits seul, e mieux
serait avec une aide. Le changement de la canule Shiley n& deg; 4 peut étre fait tous les deux
jours ou plus. Cela dépend de |'abondance de sa salivation et Sil Sagit d'une salive épaisse ou
fluide.

Lapremieére regle avant d'effectuer quelque chose est de se laver soigneusement les mains, soit a
I'aide d'un savon germicide, soit d'un savon de Marseille ou "gants stériles’, car vous pouvez



provoquer des complications par manque d'hygiéne mais également par les traces des produits
qui sont utilisés pour détruire ou empécher les bactéries de se développer. Il faut dire que si ces
produits sont capables de détruire les bactéries, ils sont aussi capables de briler les cellules

(peav).

Pour bien désinfecter les mains, utilisez de |'alcool a 70& deg; et non a 90& deg;, car vous
abimerez vos mains, et de plus celui-ci est moins efficace que I'alcool a 70& deg;.

En ce qui concerne |'aspiration trachéale, il faut bien aspirer avant, latrachée plus le nez avec
sonde d'aspiration dans une eau distillée stérile avec Bétadine ou avec du chlorure de sodium a
0,9 %. Si il y des secrétions épaisses : faire un lavage bronchique, injecter 1cc de Nacl 0.9 %
dans la canule avec une seringue ou une pastelle stérile. Rebrancher le respirateur, ensuite
aspirer, mettre une serviette roul ée sous les épaules de fagon a mettre la téte en arriére et bien
dégager le cou, débrancher ensuite lamachine. Ce branchement sur la canule est afaire avec un
correcteur a double orientation.

Pour les soins de l'orifice, faites attention de ne pas introduire de la solution, cela pourrait
provoquer des |ésions.

1. compresses stériles imbibées dHexomédine a 1& deg;/00 ou d'une solution de Cetavlion ou
d'une solution cristal violet, vert lumiere, alcool ;

2. compresses stériles pour secher la peau

3. introduire la canul e stérile avec un anesthésique locdl;

4. un lien de cordon pris en mercerie et la pose d'une gaze metalline (coté gris sur la peau) ou
mieux le "Dale Trachéostomy tube Holder" anti-allergique pour le patient fourni par 'ARAIR.

Quand les médecins disent d'utiliser du chlorure de sodium ou serum physiologique, c'est parce
gue cette solution ressemble un peu ala salive et au liquide qui humidifie les narines, mais cette
solution permet aux bactéries de se développer trés rapidement.

Tout le matériel demande une hygiéne draconienne, car méme si sur certaines parties de
machines vous ne voyez rien, il faudra les désinfecter, les bactéries sont si petites que méme en
tres grand nombre, vous ne les verrez pas. Si elles pouvaient sintroduire dans |'organisme elles
se multiplieraient trés rapidement et provoqueraient a nouveau de graves infections respiratoires
qui pourraient détruire tout le bénéfice de la trachéotomie. Toutes ces opérations peuvent paraitre
longues et fastidieuses, mais ces conditions d'asepsie du matériel, de ringage et en premier lieu
d'hygiéne des mains, sont celles qui importent. Si toutes ces précautions peuvent paraitre inutiles,
elles sont indispensables alavie et méme si vous étes pris par le temps, il ne faut pasles

négliger.

Ladécision de faire une trachéotomie est difficile a prendre. Elle est sans aucun doute un grand
moyen de soulager |es problémes respiratoires graves que Vous pouvez rencontrez.



Témoignage de Monsieur et Madame RADOUX
Parentsde Julien 2 anstrachéotomise :
VIVRE COMME TOUT LE MONDE

Lapremiere fois que nous sommes sortis en public en compagnie de Julien, nous avons ressenti
une certaine appréhension. Que penseraient les gens ala vue de notre enfant handicapé ?
Certains montreront sirement une sorte de dédain, d'autres auront une réaction de curiosité mal
placée. Peut-étre auront-ils de la pitié a notre égard ou al'égard de Julien. Peu importe, nous
avions décidé de sortir, de ne pas rester cloitrés entre quatre murs,

Nous sommes un couple jeune, &gés de 24 et 25 ans. Julien est notre premier enfant et nous
avons choisi de vivre comme tout le monde malgreé les difficultés.

Nous avonsfait plusieurs tentatives. Cela a commenceé par une ballade a pieds, puis deux, trois,
etc... Nous alions réguliérement voir lafamille, les amis, 1a ou nous étions al'aise avec Julien.
Nous faisions les courses chacun notre tour, mais ensemble. Puis dernierement, nous sommes
allés dans une grande surface a Poitiers. Nous étions pour la premiére fois tous les trois en train
de faire nos courses comme tout un chacun. Bien sOr, nous avons da affronter les regards de
curieux, attendris ou tristes mais cela n'était rien a coté du regard épanoui et enjoué de Julien.

Depuis nous n'hésitons plus a sortir avec notre fils. Nous sortons autant que nous pouvons dans
la mesure du possible. Mais tout cela nécessite une certaine organisation. Outre les diverses
choses que nous devons emporter pour n'importe quel enfant de deux ans, nous devons prendre
le matériel nécessaire au bien-étre de Julien.

Pour une sortie de courte durée, par exemple entre deux repas, il nous faut emporter |'aspirateur
de mucosités car Julien est trachéotomisé. C'est une mallette dans laquelle nous logeons deux
petites bouteilles de verre contenant de |'eau stérile ou nous rincons les sondes apres une
aspiration trachéale ou buccale. Nous prenons dans le flacon, la chambre interne de la canule.
C'est un raccord qui permet la ventilation de Julien soit manuellement, soit avec le MONNAL ou
I'EOLE. Nous devons avoir également en notre possession le ballon muni d'une valve et
permettant la ventilation manuelle en cas d'insuffisance respiratoire si nous sommes éloignés du
véhicule ou se trouve I'EOL E. Nous emportons systématiquement I'appareil de ventilation pour
tout déplacement en voiture.

Nous promenons Julien dans une poussette-canne ordinaire. Mais elle n'est pas pratique. Elle n'a
pas de réglage ni de repose-pied et elle devient petite. Nous sommes ala recherche d'une autre
poussette dont le dossier serait inclinable a volonté. Nous espérons que Julien pourra utiliser plus
tard un fauteuil éectrigue TURBO Everaids.

Comme d'autres amis qui sont dans le méme cas que nous, il nous arrive de partir plusieursjours.
Nous devons donc emporter les appareils pour Julien : I'EOLE, |'aspirateur de mucosités, la
pompe de gavage pour nourrir notre fils. Il faut tout prévoir, les sondes, les compresses, |'eau
stérile. Tout cela n'est gu'une question de volonté et d'organisation.

Enfin, nous avons appris a vivre avec notre enfant handicapé et a nous occuper de lui. Il afallu
nous organiser pour e quotidien. Nous nous sommes efforcés de surmonter les difficultés.

Finalement pour I'éveil et e bien étre de notre enfant, nous refusons de nous isoler et nous
recherchons au maximum le contact avec I'extérieur et avec les autres enfants.



GAVAGE ET GASTROTOMIE
Madame ANDRE
A quel moment doit-on mettre le gavage ?

Si I'alimentation orale est trop insuffisante pour les besoins de I'enfant ; soit sur le plan des
calories, soit sur le plan des apports d'eau - ou si les anomalies de la déglutition font craindre des
fausses routes mortelles.

Qu'est ce qu'un trouble de la déglutition ?

Une impossibilité de coordonner le muscle de lalangue, de la gorge (pharynx) et I'épiglotte pour
gue I'alimentation ou la salive soit amenée du devant de la bouche a |'oesophage sans passer dans
latrachée ou sans rester dans la gorge.

Quelles sont les atteintes empéchant une alimentation normal e?

Dans la maladie de Werdnig-Hoffmann les atteintes de la dégl utition ne sont pas obligatoires,
guand elles existent, elles dénotent d'une atteinte au niveau du haut de lamoelle le bulbe
rachidien. 1l s'agit alafois d'une paralysie des muscles et d'un défaut de commande donc de
coordination.

Qu'est ce qu'une gastrotomie ?.

Elle consiste a mettre en communication direct I'estomac avec la paroi abdominale afin de mettre
une sonde directement dans |'estomac sans passer par le nez et I'oesophage ce qui atendance a
diminuer la salivation. Il en existe deux types. L'un ou I'estomac est collé alapeau et ou la sonde
reste en place tout le temps pour éviter que le trou ne se referme, |'autre ou le trajet est oblique et
ou la sonde est enlevée a chague repas; c'est d'un intérét de plus en plus grand, a envisager et a
conseiller devant un amaigrissement (di aux troubles de la déglutition).

A guel moment doit-on I'envisager ?
Quand le gavage semble définitif, afin d'éviter davoir une sonde dans le nez.

Il est préférable de I'envisager avant qu'il y ait une spasticité importante des muscles
masticateurs. Pour qu'elle n‘'empéche pas |'alimentation orale, mais qu'elle vienne en
complément.

Est-ce bien toléré par le malade ?

Sans probleme. La gastrotomie est plus confortable car elle évite la sonde dans le nez, diminue
I'nypersalivation, permet de passer en alimentation plus épaisse donc éventuellement normale
mixée. Les soins sont tres simples et faciles afaire, et se réduit a une sonde amarrée adu
micropore qui lamaintient en place pendant le repas.

Le bain n'est nullement interdit.

Pour lasalive, il faut bien entendu avoir constamment des mouchoirs en papier, du papier
absorbant disponible en quantité, avoir une pompe aspirante du type valise d'/Aspiration Laerdal,
gue I'on obtient dans un magasin spécialisé ou par I'Association d'Aide aux Insuffisants
Respiratoires. L'ARAIR ou L'ARARD.



