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Summary

The respiratory pathophysiology and oxygenation take up a very
important space in the symptomatology as well as the treatment of
Ehlers-Danlos syndrome. This aspect had been neglected and nearly
forgotten in the initial descriptions of EDS, which had been domi-
nated by articular hypermobility and skin hyperextensibility. The
data presented here is part of a cohort study, initiated 17 years ago,
counting today 2450 cases of EDS. The most frequent respiratory
tract related symptoms are dyspnea (76%), inspiratory bradypnea
(64%), bronchitis (64%), upper respiratory tract infections, espe-
cially in children (74%), dysphonia, false passages, especially
salivary. Intercostal pain (71%), which seems to be at the origin
of respiratory crises, reacts well to local injections of Lidocaine.
Persistent coughs as well as hick-ups may be observed together with
gastro-esophageal reflux (72% of cases), as well as, infrequently,
pneumothorax. These last ones are the consequence of tissue fragi-
lity, which becomes more frequent with endoscopies. The other
manifestations are the consequence of generalized troubles with
proprioception characterising Ehlers-Danlos syndrome by the
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Résumeé

La physiopathologie respiratoire et 'oxygénation ont une place trés
importante dans la symptomatologie et les traitements du syndrome
d’Ehlers-Danlos. Cet aspect était négligé et méme oublié dans les
descriptions initiales dominées par I’hypermobilité articulaire et
Pétirabilité de la peau. Les données présentées ici sont extraites
de l'étude d’une cohorte, initiée il y a 17 ans, de 2450 cas de
syndrome d’Ehlers-Danlos. Les symptomes les plus fréquents sont la
dyspnée (76 %), les crises de bradypnée inspiratoire (64 %), les
bronchites (64 %), les affections des voies aériennes supérieures,
surtout chez I’enfant (74 %), la dysphonie. Les fausses routes, surtout
salivaires, les douleurs costales (71 %) a l'origine de crises aigués de
suffocation réagissant bien aux injections locales de lidocaine. Les
toux persistantes, le hoquet peuvent s’observer favorisés par les
reflux gastro-eesophagien (72 % des cas), ainsi que, rarement, les
pneumothorax. Ces derniers sont la conséquence de la fragilité
tissulaire qui incite a étre prudent avec les endoscopies. Les autres
manifestations sont la conséquence du trouble proprioceptif géné-
ralisé qui caractérise le syndrome d’Ehlers-Danlos du fait de
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absence or the disinformation of signalling from receptors, mainly
mecanoreceptors, bedded in less reactive, read mutated, connective
tissue, towards the respiratory centres. A weak abdominal wall that
offers little resistance to the contracting diaphragm and frequently
disturbed by meteorism adds its proper effects to the problem.
Preventive treatments are streamlined towards the gastrointestinal
system and thoracic area (wearing compressive clothing that acts on
proprioception, respiratory exercises, singing). Daily or several times
per week oxygen and percussionaire therapy have considerably
improved the respiratory symptoms and have a remarkable effect
on fatigue and migraines. This was shown by a retrospective study on
100 cases and a prospective study on 30 cases with a very significant
improvement in 47% cases for the fatigue and 57% of cases of the
migraine symptomatology.

© 2015 Published by Elsevier Masson SAS.
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L'appareil respiratoire, la cage thoracique, le diaphragme et,
plus globalement, la physiopathologie respiratoire et I'oxy-
génation ont une place trés importante dans la symptoma-
tologie et les traitements du syndrome d’Ehlers-Danlos ? Cet
aspect était négligé et méme oublié dans les descriptions
initiales dominées par I’hypermobilité articulaire et I'éti-
rabilité [4] de la peau qui continuent encore a accaparer une
grande partie des préoccupations cliniques alors que leurs
incidences sur les capacités fonctionnelles de I'individu sont
quasiment inexistantes. Il n’en est pas de méme pour le
comportement respiratoire des patients avec un syndrome
d’Ehlers-Danlos qui est aussi une maladie respiratoire restée,
jusqu’a maintenant, oubliée dans les descriptions du syn-
drome d’Ehlers-Danlos

Pourtant, les manifestations respiratoires des personnes avec
un syndrome d’Ehlers-Danlos sont nombreuses, souvent
confondues avec d’autres pathologies comme cela est habi-
tuel du fait de I'état d’ignorance dans lequel se trouve ce
syndrome. Elles relévent pourtant d’un mécanisme physiopa-
thologique spécifique a partir duquel peuvent se construirent
des attitudes thérapeutiques efficaces.

Les données sont extraites de I'étude [5] des 644 premiers cas
(1999 a 2010) de notre cohorte de 2350 patients étudiés avec la
collaboration de I'équipe du Pr. Philippe Ravaud (épidémiolo-
gie clinique et statistiques médicales, Hotel-Dieu de Paris).

Pabsence ou de la déformation des signaux émis par les capteurs,
notamment les mécanorécepteurs, noyés dans un tissu conjonctif trop
peu réactif, vers les centres respiratoires. De plus, une paroi abdo-
minale trop lache, offrant peu de résistance lors des contractions du
diaphragme, également génée par un ballonnement abdominal trés
fréquent, viennent ajouter leurs effets propres. Les traitements pré-
ventifs sont gastro-intestinaux et thoraciques (vétements compressifs
proprioceptifs, exercices respiratoires, chant). I.’oxygénothérapie et le
percussionnaire chaque jour ou plusieurs fois par semaine ont permis
d’améliorer considérablement les symptdmes respiratoires et ont des
effets remarquables sur la fatigue et les migraines comme le montre
une étude rétrospective sur 100 cas et une étude prospective sur 30 cas
avec des taux d’amélioration jugés tres importants dans 47 % des cas
pour la fatigue et 57 % pour les migraines.

© 2015 Publié par Elsevier Masson SAS.

Mots clés :

Elles sont confirmées par les résultats d’'une nouvelle enquéte
en cours [6] qui porte sur les 500 derniers patients accueillis a
notre consultation.

La dyspnée est le symptome trés largement dominant observé
79 % des cas. Elle apparait pour des efforts de marche
minimes et, surtout, a la montée des escaliers (« signe de
I'escalier »). Elle est souvent présente dés I'enfance ce qui
devrait orienter systématiquement vers le diagnostic de SED.
Elle est communément rattachée a de I'asthme ou bien a une
origine cardiaque.

Les blocages inspiratoires sont présents dans 64 % des cas a
type de bradypnée inspiratoire avec sensation de suffocation
angoissante et trés pénible. Ils sont la cause la plus fréquente
de consultation en urgence. Certains cas, trés intensifs, ont
conduit a une phase de réanimation respiratoire aigué. Cer-
taines manifestations, combinées a des troubles moteurs
intensifs, s'intégrent dans un tableau de dystonie généralisée.
Les bronchites a répétitions, nettement plus sévéres chez les
femmes, sont retrouvées dans 61 % des cas.

Les affections des voies aériennes supérieures, principalement
dans I'enfance et alors souvent compliquées d’otites, sont
présentes dans 74 % des cas.

La dysphonie est retrouvée dans la moitié des cas de notre
cohorte nettement plus fréquente chez les femmes.

Les fausses routes, surtout salivaires, sont présentes chez plus
du tiers des cas et pas toujours nettement identifiées par les
patients qui les considérent comme normales.

Il faut aussi mentionner la grande fréquence des reflux gastro-
cesophagien (72 % des cas), diurnes ou nocturnes, a 'origine
d’irritations des voies aériennes supérieurs et des bronches.
Les douleurs costales, présentes dans 71 % des cas, méritent
une place a part. Elles siégent en avant, autour du sternum
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avec un maximum au niveau de la xiphoide, mais aussi aux
rebords costaux inférieurs en avant et en arriére (parfois
confondues avec des douleurs d’origine vertébrale) et au
niveau des creux axillaires. Ce sont souvent elles qui sont
responsables des grandes crises respiratoires suffocantes qui
bénéficient des injections locales de Xylocaine.

Les toux persistantes et le hoquet peuvent s’observer parfois,
pénibles et difficiles a traiter.

Plus rarement, dans quelques cas, nous avons observé, en
I'absence de manifestations en faveur du type vasculaire, des
pneumothorax récidivants réagissant bien aux traitements.
Les épreuves fonctionnelles en dehors des crises étaient dans
les limites de la normale. Dix-neuf fois le test de 6 minutes a
été réalisé, mal toléré du fait des douleurs, de la fatigue et des
sensations de blocage respiratoire, il n’objectivait une hypo-
xémie modérée que dans quelques cas.

Plusieurs facteurs sont intriqués [7] : I'absence ou la déforma-
tion des signaux émis par les capteurs, notamment les méca-
norécepteurs noyés dans un tissu conjonctif trop peu réactif,
vers les centres respiratoires, une paroi abdominale trop
lache, offrant peu de résistance lors des contractions du
diaphragme, également géné par un ballonnement abdomi-
nal trés fréquent parfois impressionnant. Cette absence
d’information des centres respiratoires est a I'origine de
pauses respiratoires, mentionnées par les patients eux-
mémes (« je m’arréte de respirer » disent-ils ressentir), par
les conjoints qui les observent pendant le sommeil : « elle ne
respire plus ». Elle se manifeste aussi lorsque les mécanoré-
cepteurs ne répercutent pas vers les centres respiratoire, le
changement de rythme lors d’'une accélération du pas ou, plus
encore, de la montée d’un escalier (« signe de 'escalier »). En
faveur de ce mécanisme plaide aussi I'efficacité des orthéses
thoraco-abdominales (vétements compressifs) qui contri-
buent a renforcer la proprioception, tout en suppléant I'insuf-
fisance musculaire. L'effet bénéfique des orthéses de
compression des membres inférieurs sur les mécanorécep-
teurs est un argument supplémentaire. L'efficacité des sti-
mulations sensorielles intrathoraciques (percussionnaire,
oxygénothérapie) sur les difficultés respiratoires constituent
un argument supplémentaire.

Les douleurs costales au niveau des insertions du diaphragme
inhibent son activité, plus haut, ce sont les muscles inter-
costaux qui sont concernés. Ces hypothéses sont corroborées
par I'effet des injections locales de lidocaine qui suppriment
les douleurs thoraciques et « débloquent » instantanément la
crise respiratoire. Les troubles proprioceptifs du carrefour
aérodigestif permettent d’expliquer les fausses routes fré-
quentes qui sont majorées par la perturbation du premier
temps de la déglutition du fait de I'instabilité des articulations
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temporo-maxillaires, des modifications des muscles de la
langue dont I'étirabilité permet parfois de toucher la pointe
du nez avec la pointe de la langue (signe de Gorlin). L'élar-
gissement de la trompe d’Eustache facilite trés probablement
le passage des germes depuis I'arriére gorge vers l'oreille
moyenne favorisant la survenue d’otites.

Le lien avec la fatigue semble important dans le déclenche-
ment des difficultés respiratoires faisant évoquer une parti-
cipation de la dysautonomie. C’est peut-étre aussi par ce biais
que I'oxygénothérapie se montre si efficace sur la fatigue du
syndrome d’Ehlers-Danlos en agissant au niveau cérébral et
au niveau musculaire

Il est remarquable, par ailleurs, que I'encombrement bron-
chique, malgré les difficultés a tousser avec des muscles
abdominaux déficients, n’est pas un probléme prégnant dans
le traitement de ce syndrome a linverse des syndromes
neurorespiratoires (tétraplégies, dystrophies musculaire).

La prévention des complications respiratoires du
syndrome d’Ehlers-Danlos

La prescription des anti-reflux (oméprazole, deux fois par jour, a
des doses adaptées a la sévérité des symptomes, 20 milligram-
mes par prise habituellement), la position relevée de la téte lors
du sommeil pour les éviter, les précautions lors de la déglutition
des liquides, I'humidification réguliére de la bouche, une bonne
hygiéne bucco-dentaire, le port d’une gouttiére palatine a visée
proprioceptive de nuit et/ou de jour qui peut aussi améliorer la
mastication en évitant douleurs et luxations des articulations
temporo-maxillaires, le fractionnement alimentaire lors des
repas, contribuent a protégerles bronches et a éviter les quintes
de toux, douloureuses, peu efficaces, difficiles a controler. La
vaccination anti-grippale, la vaccination contre les infections
bronchiques chez le petit enfant sont conseillées.

L'amélioration de la mécanique ventilatoire fait appel a la lutte
contre le ballonnement abdominal, au renforcement de la
contention pariétale de I'abdomen et du pelvis. C’est dire
I'importance des traitements contre les ballonnements la cons-
tipation, incluant les massages, le régime pauvre en gluten
mais aussi de la sollicitation réguliére des muscles concerné par
des exercices isométriques de durée limitée (moins de 5 secon-
des) pour éviter fatigue et douleurs différées. Un programme
d’autorééducation régulier est ici trés utile. Les muscles parié-
taux sont aussi concernés par cette rééducation proprioceptive
sous la forme d’exercices respiratoires impliquant également le
diaphragme. Les techniques a effets proprioceptifs de relaxa-
tion du type training autogéne de Schultz et dérivés, le yoga, le
tai chi chuan et surtout le chant (qui est souvent d’excellente
qualité chez ces patients) et le fait de jouer d’un instrument a
vent en sachant que la tenue de l'instrument est souvent
difficile, contribuent efficacement a entretenir la fonction
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respiratoire dans le syndrome d’Ehlers-Danlos. La natation,
I’équitation ont également ce type d’effet bénéfique.

Autorééducation préventive au quotidien dans le syn-
drome d’Ehlers-Danlos

Ces exercices ont pour objectif de renforcer Ia
proprioception, musculaire, thoracique, bronchique
pour assurer un « éveil » des centres de la régulation
respiratoire.

Tous les exercices sont a effectuer avec les orthéses du
tronc et des membres inférieurs, y compris les orthéses
plantaires pour potentialiser leurs effets proprioceptifs.
Dans la mesure du possible ils sont effectués debout, au
besoin avec un appui, pour avoir davantage d’efficacité
en ayant a lutter contre la pression abdominale. Il est
souhaitable de les pratiquer aprés une séance
d’oxygénothérapie pour améliorer la qualité des
contractions musculaires et mieux tolérer les effets de
la verticalité sur le plan neurovégétatif (POTS).

lIs ont pour objet de renforcer les perceptions par les
centres respiratoires des différents temps respiratoires
(y compris les arréts) a partir des « moteurs » de
I'inspiration  (diaphragmes, intercostaux et de
I'expiration [muscles droits et surtout obliques de
'abdomen, intercostaux externes et inspirateurs
accessoires qui sont également concernés dans le
controle de la posture de la téte]). lls alternent, par
séries de trois (pour éviter la fatigue musculaire et les
étirement douloureux répétés) l'inspiration (par le nez,
abdomen relaché, avec dilatation forcée et ascension du
thorax) et I'expiration (par la bouche, en rentrant le ventre
et en prolongeant au maximum [I'effort expiratoire).
Chaque temps inspiratoire et expiratoire est ponctué
par un temps de repos de quelques secondes pour
accentuer les effets proprioceptifs des exercices. Entre
chaque série I'intervalle de repos est de 1 a 2 minutes.
Trois séries, trois fois par jour, ponctuant les séances
d’oxygénothérapie, parait étre un bon rythme. Il peut
étre majoré au décours d’une crise ou en période
d’essoufflement marqué.

La position idéale pour renforcer les abdominaux sans
solliciter douloureusement la région lombopelvienne est
d’exécuter 5 exercices de pédalage, hanches fléchies a 9o°.
« Rentrer le ventre », en position assise, pendant 3 a
4 secondes puis relacher pendant une durée
équivalente, la aussi par séries de 3 exercices est une
autre méthode efficace.

Pour les diaphragmes, un exercice classique, utilisable ici,
est de maintenir étant en position couchée, pendant 3 a
4 secondes, une inspiration maximale alors qu’un poids
de 500 grammes a 2 kilos est placé sur 'abdomen.

Le plancher pelvien joue un role dans le maintien du
caisson abdominal et son entretien proprioceptif est
justifié. Les exercices se font sur les mémes rythmes par
séries de 3, d’'une durée de 3 a 4 secondes avec des
intervalles de repos équivalents. L'exercice le plus
simple consiste, en position debout, a contracter les
muscles pelviens comme si I'on voulait retenir un gaz.

Il est souhaitable de regrouper I'ensemble de ces exercices
dans une seule séance de facon a additionner leurs effets
proprioceptifs.

Les orthéses du tronc contribuent efficacement a 'lamélioration
de la proprioception respiratoire. Ce sont les gilets compressifs,
proprioceptifs en matériau dérivé des vétements utilisés pour
la cicatrisation des briilés, fabriqués sur mesures, spécialement
adaptés pour les personnes avec un syndrome d’Ehlers-Danlos.
Leur efficacité est telle que leur mise en place peut suffire a faire
cesser une crise subintrante de blocage respiratoire. Les orthé-
ses de contention en prét-a-porter ont aussi un role efficace :
ceinture lombaires d’usage courant pour la prévention du mal
de dos, ceintures lombo-scapulaires surtout, avec deux appuis
antérieurs scapulaires servant de repére proprioceptif au sys-
téme nerveux central. Malgreé lafragilité de la peau, les orthéses
rigides sont souvent trés appréciées : thoraco-pelviennes ou
siege moulé (surtout chez I'enfant). Les supports a mémoire de
forme jouent un rdle important, notamment les matelas qui
limitent les pressions cutanées et costales prévenant les micros
luxations des cétes. Le coussin de siége et le coussin de dos a
mémoire de forme ont aussi un effet proprioceptif analogue en
contribuant a I'information du systéme nerveux central sur la
position du tronc.

L'utilisation de I'lmpulsator HC percussionnaire, associé a
I'oxygénothérapie [9], permet de prévenir la survenue de
crises respiratoires en contribuant aux perceptions proprio-
ceptives internes depuis le carrefour aérodigestif jusqu’aux
alvéoles, impliquant la cage thoracique elle-méme. Son uti-
lisation, par séances de 15 a 30 minutes, une a plusieurs fois
par jour, s’adaptera a la survenue de périodes de crises qui
sont souvent a prédominance hivernale.

L'oxygénothérapie, seule, par extracteur (1,5 litres a s litres par
minutes, 20 minutes, 2 a 4 fois par jour) se montre également
efficace, sur la dyspnée et la fatigue. Il est alors bénéfique de
pratiquer ces séances avant une activité physique y compris
une séance de kinésithérapie. Cet effet sur la fatigue est un des
motifs principaux de sa prescription dans le syndrome d’Ehlers-
Danlos.

Le traitement des crises

Les crises douloureuses. Les douleurs costales (rebord costal
inférieur notamment, antérieur mais aussi postérieur),
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sterno-costales ou xiphoidiennes sont la cause la plus fré-
quente des crises respiratoires dans le SED. Le traitement de
ces douleurs fait appel, avant tout, aux traitements locaux :
application d’emplatres de lidocaine, utilisation des courants
antalgiques transcutanés (TENS) de 80 a 120 cycles par
secondes qui n’ont aucun effet cardiaque et surtout injection
loco dolenti de lidocaine. Le résultat est habituellement immeé-
diat avec une sensation de trés grand soulagement respira-
toire. Une série d’'injections peut étre nécessaire, espacées de
quelques jours, pour obtenir une sédation durable. Le port des
orthéses de contention, si une hyperesthésie a leur contact ne
les contre-indique pas, est efficace.

Des crises de blocage inspiratoire peuvent survenir indépen-
damment des douleurs. Elles réagissent habituellement bien a
la reprise volontaire du controle respiratoire par un exercice,
répété deux ou trois fois, enchainant arrét respiratoire, expi-
ration faible, inspiration faible, expiration faible, inspiration
plus ample.

Les effets de I'oxygenotherapie en
continu

Par analogie avec le succés obtenu sur 'amélioration de la
proprioception musculo-articulaire par les vétements
compressifs, dans un premier temps nous avons utilisé dans
un but de proprioception interne le percussionnaire (Impul-
sator HC) mis au point par Forrest Morton Bird (fig. 1) [9-11],
I'inventeur du relaxateur de pression qui a sauvé, naguére,
bien des poliomyélitiques en difficultés respiratoires. Il réalise
une percussion intrapulmonaire. Devant I'observation d’effets
positifs inattendus sur la fatigue, faisant I'hypothése que

arv
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Figure 1. L'auteur et le Docteur Forrest Morton Bird lors du 18° Congrés de
pneumologie de langue francaise, Marseille, février 2014.
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I’hyperventilation occasionnée par I'appareil en était la cause,
nous avons associé l'oxygénothérapie qui peut aussi étre
utilisée seule avec des résultats positifs. Plus d’un millier
de personnes ont bénéficié de ce traitement au domicile, a
I’école ou au travail avec des résultats positifs qui ont spec-
taculairement changé leur qualité de vie pour plusieurs
d’entre eux.

Nous avons effectué une étude rétrospective par entretien
direct et questionnaire chez 100 patients avec une maladie
d’Ehlers-Danlos utilisant une oxygénothérapie réguliére a
domicile et a I’école, de 1 a 37 mois (moyenne : 14 mois). Nous
avons observé sur la fatigue un résultat important dans 34 %
des cas et trés important dans 47 % des cas. Sur les migraines,
le résultat était important dans 44 % des cas et trés important
dans 57 % des cas. D’autres effets positifs ont été constatés,
sur les douleurs des membres, le sommeil, la dyspnée, les
fonctions cognitives. Aucun effet indésirable n’a été constaté.
L'assiduité thérapeutique était la régle.

Une enquéte prospective récente [12] effectuée sur
30 patients, pris pour leur propre témoin, aprés un mois de
traitement quotidien, objective un effet net et constant sur la
fatigue dans 73 % des cas et sur les maux de téte (habituel-
lement de type migraineux) dans 63 % des cas. Les effets sur
les blocages respiratoires et la dyspnée sont également nets
ainsi que, chez certains patients, sur les douleurs musculo-
articulaires. Cinquante-trois pour cent des patients considé-
rent que leur qualité de vie est améliorée.

L'apport d’oxygéne est donc devenu [13] I'un des traitements
de base du syndrome d’Ehlers-Danlos parmi ceux qui ont pour
effet de changer de facon importante et rapidement la
qualité de vie de ces patients. Notre expérience porte sur
plus de 2000 personnes depuis 15 ans. L'effet est trés rapide :
« mes amis ne me reconnaissent plus », nous ont dit les
premiéres patientes traitées. « Je n’aurais jamais pu conti-
nuer mes études de Médecine sans I'oxygéne », nous écrit un
étudiant en médecine qui a un SED. « Je retrouve mon fils »
nous confie une mére. « L'oxygénothérapie a changé ma vie »,
« sans oxygéne, je suis perdue », déclarent d’autres patients.
Les abandons sont rares, méme aprés plusieurs années,
malgré les contraintes. L'acceptation est le plus souvent
bonne chez le petit enfant qui vient parfois spontanément
réclamer son oxygeéne. Elle est plus problématique chez les
adolescents qui vivent souvent mal la découverte de leur
maladie. L'introduction a I’école est d’un apport trés positif, la
fatigue apparaissant surtout dans la deuxiéme partie de la
journée. Les indications, sans étre systématiques, doivent
étre larges principalement en présence de fatigue et de
migraines.

La prescription du percussionnaire (IPV HC Impulsator) est
commandée par la fréquence des bronchites ou des affec-
tions ORL, des troubles de la déglutition, des crises de bra-
dypnée inspiratoires décrites par les patients comme étant
des blocages de leur mécanique respiratoire. Les résultats ont
été évalués [10]. Les effets secondaires dus aux vibrations
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pénibles chez ces patients qui ont des troubles de I'articulé
dentaire sont atténués dans les versions plus récentes de cet
appareillage.

Conclusion

La part des difficultés respiratoires dans le syndrome d’Ehlers-
Danlos a été trés sous-estimée. La dyspnée est fréquente, les
crises respiratoires sont un motif fréquent d’accés aux urgen-
ces. Au-dela, deux des symptomes particulierement génants
dans ce syndrome, trés souvent rebelle aux thérapeutiques,
sont largement influencés par I'oxygénothérape associée
éventuellement au percussionnaire. Le taux d’oxygéne dans
le sang est pas ou peu modifié méme au test de 6 minutes. Le
mécanisme semble lié a la part considérable de la dysauto-
nomie dans ce syndrome avec une répercussion possible sur
I'oxygénation musculaire et cérébrale.
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