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RESUME

Les paralysies diaphragmatiques ne sont pas exceptionnelles. Unilatérales, elles peuvent passer inaperques chez
des sujets peu actifs physiquement. Bilatérales, elles provoquent une détresse respiratoire, nécessitant souvent
une ventilation assistée. Elles peuvent &tre causées par une affection centrale, bulbaire ou medullaire, nerveuse
périphérique (atteinte du nerf phrénique), de fa jonction neuromusculaire ou du diaphragme méme. La neuro-
physiologie dinique permet de définir I'étage auquel se produit le dysfonctionnement. L'électromyographie de
surface recueille une activité électrique du diaphragme, mais contaminée par I'activité de muscles inspiratoires
accessoires et expiratoires, L'électromyographie par sonde sophagienne est plus sélective pour |e diaphragme,
mais n‘enregistre que le diaphragme crural, dont le rdle dans I'inspiration est discuté. La sonde permet aussi une
mesure de |a pression transdiaphragmatique lors de diverses manceuvres, comme le « sniff test ». L'électromyo-
graphie transthoracique a l'aiguille recueille directement I'activité des unités motrices du diaphragme, mais seule-
ment d’une région restreinte. La stimulation électrique du nerf phrénique vérifie la conduction motrice dans ce
nerf jusqu’au diaphragme, mais peut &tre difficile a réaliser chez les patients obéses. La stimulation paracervicale
magnétique avec bobine focale palfie cet inconvénient mais peut activer des structures voisines non impliguées
dans [a respiration. Enfin, la stimulation magnétique du cortex moteur active les centres volontaires respiratoires
et peut étre réalisée lors de différentes manceuvres respiratoires,
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SUMMARY
Etiologic electrophysiological exploration of diaphragmatic paralysis.
A. Maertens, Rev Neurol (Paris) 2004; 160; 12, 12391244

Diaphragmatic paralysis is not uncommon. When unilateral, it may simply cause slight dyspnea upon exertion
but when bilateral, jt may induce respiratory failure requiring mechanical ventilation. Causes of diaphragmatic
dysfunction include muscular diseases, disorders of the neuromuscular junction, phrenic nerve neuropathies,
lesions of high cervical spinal metoneurons and affections of bulbar and even cortical motor neurons. Clinical
neurophysiology is helpful to locate the level of dysfunction. Surface EMG diaphragmatic activity is contamina-
ted by that of neighboring muscles and conventional needfe EMG recordings of the costal part of the diaphragm
should be preferred. However, this technique only explores a small part of the diaphragmatic motoneuron pool.
The phrenic nerve can be stimulated electrically along the posterior part of the sterno-cleido-mastoid muscle,
Stimulation at Erb’s point should be avoided as it activates muscles innervated by the brachial plexus with much
shorter latencies. In obese patients, electrical stimulation can be replaced by magnetic stimulation over the cer-
vical region, preferably with a butterfly, focal coil. Transcranial magnetic stimulation gives access to the cortical
voluntary command of the diaphragm and can be performed during various inspiratory manoeuyres.

Keywords: Diaphragmatic paralysis ® Electrophysiology
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Introduction

Le diaphragme (« nobilissirous post cor
musculus », Rochester, 1973} est le
muscle inspiratoire principal et le seul &
assurer en permanence lz ventilation, en
particulier au repos et durant le sommeil.
Le diaphragme est innervé exclusivement
par les nerfs phréniques dont les motoneu-
rones spinaux sont localisés entre les troi-
siéme et cinguidme métameres cervicaux.
La contraction diaphragmatique est sous
le contréle d’une double commande, auto-
matique d une part et volontaire de 1’ autre.
Le centre respiratoire automatique est si-
tué dans la partie caudale du tronc céré-
bral, et son activité est contrblée par les

centres respiratoires volontaires, mais avant

tout par la P CO, artérielle. L.a commande
volontaire est située dans le cortex senso-
ri-moteur priraire, et permet la réalisation
de manceuvres inspiratoires forcées ou
complexes, mais aussi une inhibition tem-
poraire de la contraction diaphragmatique,
par exemple lors d’apnées ou de la phona-
tion. Une exploration fonctionnelle du
diaphragme est indiquée dans tous les cas
de dysfonction de ce muscie et permet
souvent de préciser I'origine de la dys-
fonction,

Anatomie fonctionnelle
du diaphragme

Le diaphragme constitue la limite inféries-
re de la cavité thoracique et supérieure de
la cavité abdominale. I ressemble & un do-
me asymétrique descendant plus bas en ar-
rifre qu’en avant, Al ceutre se trouve une
zone tendineuse traversée par les structu-
res vasculaires, nerveuses et digestives,
d’oi rayonnent les fibres musculaires qui
s’insérent sur les structures squelettigues.
En arriére, au voisinage de 1’ cesophage se
trouve le diaphragme crural qui §'insére
sur les vertébres lombaires et 'arcade du
psoas. En avant, les fibres diaphragmati-
¢ues sont fixées & I’ apophyse xyphoide du
sternum et sur les cOtés, le diaphragme
costal se fixe sur la face interne des car-
tilages costaux et des cdtes inférieures, sur
le tiers infériewr du gril costal, en regard
de la cavité abdominale. Chez un sujet
normal, la contraction diaphragmatigue
abaisse ce muscle et augmente la dimen-
sion céphalo-caudale de Ia cavité thoraci-

que. Le contenu abdominal étant relative-
ment incompressible, 1a pression y devient
positive ce qui secondairement augmente
des diameétres antéro-postérienr et trans-
verse de la cavité thoracique, du fait de
Pinsertion tangentielle du diaphragme sur
les cotes inférieures. Lors de 'inspiration
profonde, on observe donc un déplace-
ment en avant de la paroi abdominale. En
revanche, en cas de paralysie diaphragma-
tique, " inspiration est assurée par les mus-
cles respiratoires accessoires, ce qui attire
le diaphragme dans le thorax et fait reculer
Ia paroi abdominale, causant une respira-
tion abdominale paradoxale (pour plas de
détails, volr Similowski, 2001). Celle-ci
est un signe clinique classique de la dys-
fonction diaphragmatique sévére.

Etiologies des paralysies
diaphragmatiques

Une dysfonction diaphragmatique peut
donc se produire en cas d’atteinte du muscle
lui-méme, de la jonction neuromusculaire,
des nerfs phrénigues, des motoneurones
spinaux et des centres de contrdle antoma-
tique et volontaire, sans oublier les voies
de transmission entre ces centres.

Les atteintes diaphragmatiques proprement
dites se retrouvent dans les troubles du
développement, par exemple les hernies
diaphragmatiques congénitales (Greenholz,
1996), souvent associes 4 une hyperten-
sion artérielle pulmonaire. Les dystrophies
musculaires et myopathies acquises indui-
sent volontiers use paralysie diaphragmati-
que. Cest particulidrement le cas dans la
dystrophie musculaire de Duchenne, la gly-
cogénose de type 2, ou déficit en maltase
acide, les myopathies congénitales et cer-
taines polymyosites.

Les affections de la jonction neuromuscu-
iaire (myasthénie, botulisme, etc.} sont
aussi une cause classique de paralysie
diaphragmatique.

Les atteintes unilatérales du nerf phréni-
que sont fréquentes. Chez des patients
sédentaires, elles peuvent passer relative-
ment inapergues, mais causent le plus sou-
vent une dyspnée d’effort modérée. Le ta-
bleau clinique peut cependant &tre plus
brayant chez des patients dont la fonction
respiratoire de base est déja aitérée. Bn cas
d’atteinte bilatérale séveére, une détresse
respiratoire se produit invariablement, né-
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cessitant une ventilation assistée. Les causes
de neuropathie phrénique sont multiples, au
premier plan desquelles on retrouve les
atteintes iatrogénes cornpliquant une chi-
rurgie thoracique. Le pronostic dépend
évidemment du type de lésion. Les poly-
neuropathies dysimmunritaires (polyradicu-
lonévrites inflammatoires démyélinisantes
chroniques, neuropathies motrices multifo-
cales avec blocs de conduction persistants,
syndrome POEMS « polyneuropathie, or-
ganomégalie, endocrinopathie, gammapa-
thie monoclonale) entreprennent volon-
tiers le nerf phrénique (Stojkovic ef al.,
2003 ; Namekawa et al., 2002). Une neu-
ropathie du phrénique peut 8tre une mani-
festation annexe d’une névralgie amyotro-
phiante de I'épaule ou syndrome de
Parsonage-Turner (Nardone et al., 2000),
et parfois sa seule expression. Une atteinte
du phrénique peut aussi accompagner les
polyneuropathies démyélinisantes hérédi-
taires, sans nécessairement corrélation
avec la sévérité de I"atteinte périphérique.
Enfin, une lésion traumatique du plexus
brachial hauf, notamment obstétricale,
§’accompagne assez souvent d’une atteinte
phrénique (Escande er al., 2000).

Une dysfonction diaphragmatique peut
aussi étre provoquée par une Iésion des
motoneurones cervicaux. Cette situation
est la r&gle en cas de traumatisme médul-
laire haut (Roth er g, 1992), mais se
retrouve aussi en cas d’atteinte inflamma-
toire (sclérose en plaques) on dégénérative
{sclérose latérale amyotrophique) de cette
région. Dans le cas de la SLA, une atteinte
diaphragmatique est particulidrement fré-
quente, car cette maladie entreprend aussi
les neurones moteurs centraux du centre
respiratoire automatigue et dans une moin-
dre mesure du centre volontaire, Des at-
teintes centrales sont aussi observées en
cas d’accidents vasculaires ou lésions ex-
pansives bulbaires, mais aussi au niveau
cortical, méme si les problémes de fré-
quence et amplitude des mouvements res-
piratoires sont beaucoup plus fréquents.
Chez Padulte, les affections neurclogiques
induisant le plus souvent une dysfonction
diaphragmatique progressive ou subaigus
sont la sclérose latérale amyotrophique
(Lyall et ail., 2001) et la myasthénie (Mier
ef al., 1992). Parmi les causes d’atteinte
aigué, on trouve surtout les lésions trau-
matigues cervicales hautes, le syndrome
de Parsonage-Turner (Hughes et al., 1999),
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les atteintes iatrogénes, souvent secondaires
3 une chirurgie thoracique (Canbaz et al.,
2004), en particulier sous hypothermie et
plus rarement au placement ¢’un cathéter
jugulaire ou sous-clavier.

Exploration
électrophysiologique
de la fonction
diaphragmatique

La newrophysiologie clinique posséde des
outils permettant d’analyser la fonction
diaphragmatique. Ceux-ci peuvent &tre
couplés 4 d’autres techniques d’investiga-
tion qui relevent plut6t du domaine de la
pneumologie ou de I'imagerie, comme les
épreaves fonctionnelles respiratoires, la
mesure de la pression transdiaphragmati-
que ou la radioscopie (Similowski, 2001).

La mesure de pression
transdiaphragmatique {Pdi)

Elle est utilisée dans certains laboratoires
d’électrophysiologie & 1'occasion du re-
cueil des activités électriques du diaphrag-
me. Lors de linspiration normale, le
diaphragme abaisse la pression thoracique
et augmente la pression abdominale, d’olt

une différence non nulle (Pdi). En revan- -

che, en cas de paralysie du diaphragme, la
Pdi est nulle. En pratique, la pression ab-
dominale est mesurée par une sonde gas-
trique et la pression thoracique par une
sonde esophagienne. La Pdi est souvent
mesuréde lors d’épreuves standardisées
comme une inspiration statique ou lors
d’efforts dynamiques (épreave de renifle-
ment ou «sniff-test ») pour lesquelles
existent des valeurs de référence. Une
autre possibilité est la mesure de la Pdi in-
duite par la stimulation bilatérale des nerfs
phréniques, soil au moyen d'un stirula-
teur &lectrique conventionnel (Mier ef ¢l.,
1989) soit d'un stimulateur magnétique
(Luo et al., 2002). Les valeurs de Pdi ob-
tenues de cette facon sont nettement moin-
dres que lors d’un « sniff-test » mais leur
reproductibilité semble équivalente, ce qui
autorise un suivi longitudinal des patients.
Ces techniques ne sont toutefois disponi-
bles que dans un nombre limité de labora-
toires. Nous nous focaliserons donc platdt
sur I'exploration neurophysiologique pro-
prement dite.

Electromyographie
du diaphragme a ['aiguille

Le diaphragme costal est responsable de la
majorité de I"effort inspiratoire. Contraire-
ment & une opinion répandue, il est relati-
vement accessible & I’8lectromyographie
(EMG) conventionnelle & 1'aignille. En
effet, son insertion latérale sur les cdtes
inférieures, A partir de la 7°, se situe 4 la
paroi abdominale et non thoracique, ce qui
évite tout risque de pneumothorax & 1'in-
troduction de 1aiguille. Celle-ci doit tre
fine, et insérée en général & mi-chemin
entre le sternum et la ligne médio-clavieu-
laire, le long du bord supérieur de la 8° cu
de la 9 cdte. Le positonnement de
Paiguille se fait lors de manceuvres d’ins-
piration modérée, aprés avoir traversé les
muscles intercostaux. Les signaux re-
cueitlis sont similaires & ceux de tout mus-
cle strié périphérique et les anomalies
éventuelles permettent d’orienter le dia-
gnostic vers une pathologie myogeéne ou
nenrogéne. Une limitation de cette techni-
que est Penregistrement d’une proportion
faible du pool motoneuronal, ce qui ne
donne pas un apercu global de la fonction
du muscle. L’EMG de surface a parfois été
recommandé, mais I’activité recueillie est
parasitée par celle des muscles inspiratoi-
res accessoires et des muscles abdominaux
expiratoires. Quant 2 'EMG par sonde
cesophagienne, elle est assez invasive et
n’explore que le diaphragme crural, dont
la fonction inspiratoire est discutée (Simi-
lowski, 2001).

Stimulation phrénique

ie nerf phrénique peut étre stimulé éle-
ctriquement par électrodes bipolaires
conventionneiles, [activie EMG du
diaphragme étant alors recueillie par élec-
trodes de surface placées sur la ligne
médio-claviculaire au niveau des 7° et
8¢ cbtes, ou avec une électrode de référence
syphoidienne {Liveson et Ma, 1992). Le
nerf phrénique est stimulé au nivean du
tiers inférieur du sterno-cléido-mastoidien
et le long de son bord postérienr. La répon-
se musculaire du diaphragme survient avec
une latence de 7 & 8 millisccondes chez le
sujet normal. L' amplitude des réponses re-
cueillies est trop variable d'un sujet 2
Fautre pour étre un critére utile, dépendant
entre autres de Pépaisseur du pannicule
adipeux. Toutefois, on peut considérer
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qu'une différence d amplitude des répon-
ses de plus de 50 p. 100 entre les deux ¢b-
tés est pathologique. Chez un méme sujet,
I’amplitade des réponses évoquées est sta-
ble lors de stimulations itératives et pent
donc &tre utilisée pour I'exploration d’af-
fections de la jonction neuromusculaire.
Une stimulation trop basse et trop médiale
doit &tre évitée, car les réponses provien-
nent alors d’autres muscles (pectoraux,
dentelé antérienr) par stimulation du plexus
brachial au point d'Erb (Liveson et Ma,
1992). La latence des réponses obtenues est
alors beaucoup plus courte (3-5 ms)
(Fig. 1). Chez des sujets obgses, la stimu-
lation phrénique de surface peut &tre pro-
blématique, et une Slectrode aiguille de sti-
mulation peut 8tre insérée en arriére du
stemo-cléido-mastoidien, mais il s’agit
d’une technique plus invasive et non dé-
pourvue de risques. On préférera dans ce
cas la stimulation phrénique ou cervicale
au moyen d’un stimulateur magnétique
avec bobine de stiraulation focale, en for-
me de huit (Similowski, 2001). Toutefois,
dans ce cas, la stimulation ne sera pas limi-
tée au phrénique, mais touchera aussi les
structures voisines {plexus brachial, nerf
long thoracigue), causant I"activation si-
multanée les muscles respectifs. Le signal
obtenu ne sera donc pas siricternent 1ié i
Tactivation du diaphragme (Fig. 2}.

Stimulation magnétique
transcranienne

La stimulation magnétique transcrinienne
(SMT) permet Vexcitation du cortex
moteur primaire de fagon atranmatique et
indolore (Maertens de Noordhout, 1998).
Le diaphragme étant partiellement sous
commande volontaire, il peut &tre activé
par la SMT. Le point optimal de stimula-
tion sur ie crine se situe environ 4 3,5 cm
latéralement par rapport au vertex et des
réponses sont évoquées dans les deux hé-
midiaphragmes, mais plus amples du c6té
opposé A la stimulation (Khedr et Trakhan,
2001). Les réponses les plus amples sont
obtenues avec une bobine conventionnelie
circulajre de stimulation, ou avec une bo-
bine en « double cone ». Les anneaux « en
huit » plats autorisent une stimulation plus
focale, mais généralement moins efficace.
Les électrodes de recueil sont placées aux
mémes endroits que pour la stimulation
phrénique. Les réponses surviennent en
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Fig. 1 : Réponses électromyographiques de surface enregistrées ay
niveau du 8* espace intercostal lors de la stimulation du phrénique
& la face postérieure du sterno-cléido-mastoidien {traces du haut) et
lors d'une stimulation au point d'Erb (traces du bas). Ces derniéres
sont le résultat d’une comamination par contraction de muscles in-
nervés par fe plexus brachial {pectoraux, dentelé antérieur) et ont
une latence anormalement bréve (3,9 ms contre 7,4 ms pour les ré-
ponses diaphragmatiques proprement dites),

Electromyographic surface recordings at the 8th intercostal space
during phrenic nerve stimulation on the posterior aspect of the
sterno-cleido-mastoid muscle (upper} and during stimulation at
Erb’s point (fower). The lower tracing Is comtaminated by contrac-
tion of muscles innervated by the brachial plexus {pectoral, anterior
dentate} which have a short latency (3.9 ms versus 7.4 ms for the
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Fig. 2 : Réponses électromyographiques de surface enregistrées au
niveau du 8° espace intercostal lors de la stimulation du phrénique
4 fa face postérieure du sterno-cléido-mastaidien (traces du haut) et
lors de stimulations paracervicales magnétigues au moyen d'un an-
neau de stimulation focal. Les latences des réponses sont similaires
dans les deux cas mais les réponses 4 la stimulation magnétique ont
un aspect pius complexe, suggérant l'activation concomitante
d'autres muscles.

Electromyographic surface recordings at the 8th intercostal space
during phrenic nerve stimulation on the posterior aspect of the
sterno-cleido-mastoid muscle (upper) and during paracervical ma-
gnetic stimulations using a focal stimulation ring. Similar response
latency in the two cases but the magnetic stimulation produces
more complex responses, suggesting concomitant activation of

diaphragm).

général avec une latence de 15-18 ms, dé-
pendant de la taille du sujet et des manceu-
vres de facilitation. En effet, comme pour
les muscles périphériques, les réponses
la SMT sont plus amples et de latence plas
bréve lors d’une activation volontaire (ins-
piration), avant tout par un mécanisme de
facilitation au niveau des motoneurones
spinaux. En effet, il a été montré que I"am-
plitude des réponses & la SMT ne dépend
pas du caraciére volontaire ou provoqué
{(inhalation de CO,} de I'inspiration, mais
de son intensité (Davey et al., 1996). len
est de méme pour ia durée de la période
de silence EMG suivant la réponse i la
SMT (Lefaucheur et Lofaso, 2002). Les
réponses diaphragmatiques les plus amples
sont obtenues lors de manceuvres 4’ inspi-

other muscles.

ration profonde, mais ces derniéres provo-
quent aussi une activation des muscles
respiratoires accessoires. Pour cette rai-
sot, les réponses obtenues lors de 1a SMT
ont souvent une plus grande amplitude
que lors de la stimulation supramaximale
du nerf phrémique (Fig. 3). Il a été aussi
montré que le diaphragme répond de fagon
similaire & d’antres muscles & une double
SMT, avec une période précoce d’inhibi-
tion intracorticale suivie de facilitation des
réponses & une stimulation conditionnante
(Demoule er 4., 2003). La SMT peut donc
étre utilisée pour explorer le fonctionne-
ment des voles centrales contrdlant le
diaphragme. Elle peut &tre couplée i la sti-
mulation magnétique paracervicale ou 2 la
stimulation électrique du nerf phrénigue
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{vide supra) pour évaluer le temps de
conduction dans les voies centrales au
moven d'une simple soustraction entre les
latences des réponses aux stimulations pé-
riphérigues et corticales {Fig. 3}. Toute-
fois, de cette facon, la conduction dans la
partie 1a plus rostrale du nerf phrénique est
incluse par excés dans le temps de conduc-
tion centrale.

Conclusion

Les paralysies diaphragmatiques peuvent
étre d’étiologies trés diverses, par atteinte
directe du muscle hui-méie, de la jonction
neuromusculaire, de son nerf moteur (le ph-
rénique), des motonenrones spinaux cor-
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Fig. 3 : Réponses électromyographiques de surface enregistrées au niveau du 8° espace inter-
costal lors de la stimulation supramaximale du phrénique & la face postérieure du sterno-
cléico-mastoidien {traces du haut}, lors de la stimulation magnétique transcranienne en ab-
sence de contraction volontaire (traces du mifieu) et fors de la SMT administrée durant une ins-
piration profonde (traces du bas). On observe lors de inspiration un raccourcissement de la
latence des réponses & la SMT et une nette augmentation de teur amplitude. Par ailleyrs, la
réponse recueiliie est phis ample et de morphologie plus complexe que lors de la stimulation
supramaximale du phrénique, ce qui indique une activation concomitante d'autres muscles du
voisinage lors d'une inspiration profonde. Dans cet axemple, les réponses & fa SMT ont une
latence minimale de 17,1 ms et les réponses a la stimulation phrénique ont une latence de
7.8 ms, le temps central peut donc &tre évalué 3 9,3 ms, incluant la portion proximale du nerf
phrénique et le délai de transmission synaptigue,

Electromyographic surface responses recorded at the 8th intercostal space during supramaxi-
mal stimulation of the phrenic nerve on the posterior aspect of the sterno-cleido-mastoid mus-
cle (upper), during transcranial magnetic stimulation without voluntary contraction (middie)
and during deep inspiration with SMT administration {lower). Response to SMT shows shorter
latency and increased amplitude. The response is more complex and ample than during supra-
maximal stimulation of the phrenic nerve, indicating concomitant activation of other nefghbo-
ring muscles during deep inspiration. In this example, response to SMT has a minimal latency
of 17.1 ms and response to phrenic stimulation is 7.8 ms, the central time can thus be evalua-
ted at 9.3 ms, including the proximal portion of the phrenic nerve and the synaptic delay.
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