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Explorer les muscles 
respiratoires

• Quelles explorations ?
• Quelle est la performance des muscle 

respiratoires dans la CF ?
• Quels sont les déterminants de la 

performance des muscles respiratoires ?
• En pratique…



Explorations des muscles 
respiratoires

• Tests noninvasifs
– volitionnels

• pressions statiques maximales
• SNIP

– non volitionnels: écho, IRM, OEP
• Tests invasifs

– volitionnels
• Sniff Poeso et Pgas Toux

– non volitionnels
• stimulation magnétique des nerfs phréniques



Pressions statiques maximales
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Stimulation magnétique des 
nerfs phréniques (TwPdi)



Explorer les muscles 
respiratoires

• Quelles explorations ?
• Quelle est la performance des muscle 

respiratoires dans la CF ?
• Quels sont les déterminants de la 

performance des muscles respiratoires ?
• En pratique…
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Fig. 1
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VEMS 44 ± 21%



Muscles respiratoires dans la 
mucoviscidose

ØAugmentation de la charge imposée 
aux muscles respiratoires

ØLes muscles respiratoires sont très 
performants et « entrainés »

ØAu delà d’un certain seuil: apparition 
d’une diminution de la performance des 
muscles respiratoires



Explorer les muscles 
respiratoires

• Quelles explorations ?
• Quelle est la performance des muscle 

respiratoires dans la CF ?
• Quels sont les déterminants de la 

performance des muscles respiratoires ?
• En pratique…



Déterminants de la performance 
des muscles respiratoires

• Fonction respiratoire ?
• Statut nutritionnel
• Inflammation / infection
• CFTR





Le VEMS est responsable de 24% de la variance de 
la PImax après contrôle des autres variables 





Déterminants de la performance 
des muscles respiratoires

• Fonction respiratoire: OUI
• Statut nutritionnel ?
• Inflammation / infection
• CFTR





Diaphragm thickness (ultrasound)

� CF
� témoins





Déterminants de la performance 
des muscles respiratoires

• Fonction respiratoire: OUI
• Statut nutritionnel: OUI
• Inflammation / infection ?
• CFTR



38 adultes CF et 20 témoins
VEMS moyen 49 ± 25%

_ Pas de corrélation entre les 
marqueurs inflammatoires et la 
performance des muscles 
respiratoires



13 adolescents CF
• durée 12 semaines

« High » status
IgG > 10.5 g/L + 50% 
cultures PA +

n=10                            n=3

VEMS 96%               VEMS 74%



Déterminants de la performance 
des muscles respiratoires

• Fonction respiratoire: OUI
• Statut nutritionnel: OUI
• Inflammation / infection: NON
• CFTR ?





Hypothèse: cette anomalie du 
canal Cl- CFTR pourrait perturber 
le gradient électrochimique 
entrainant une dysrégulation de 
l’homéostasie du Ca+ qui 
perturberait la contraction et 
l’endurance musculaire.

CFTR est exprimé dans 
le muscle squelettique









]Mutations de classe I et II: moindre IMC, score 
de Shwachman ET capacité aérobie et anaérobie



Sur la spectrométrie respiratoire de masse (CRF, débit pulm. effectif, 
et VO2), aucune différence dans tous les paramètres évaluant la 
capacité d’exercice entre CF et non-CF



Déterminants de la performance 
des muscles respiratoires

• Fonction respiratoire: OUI
• Statut nutritionnel: OUI
• Inflammation / infection: NON
• CFTR : NON



Explorer les muscles 
respiratoires

• Quelles explorations ?
• Quelle est la performance des muscle 

respiratoires dans la CF ?
• Quels sont les déterminants de la 

performance des muscles respiratoires ?
• En pratique…



La « décharge » des muscles 
respiratoires, est-elle efficace ?
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Explorer les muscles respiratoires 
dans la mucoviscidose

• Physiopathologie
– augmentation de la charge imposée
– diminution des performances > seuil
Ø« décharger » les muscles respiratoires

• Déterminants principaux
• fonction respiratoire: distension, résistances
• statut nutritionnel

• Techniques d’exploration: IRM, OEP


