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RESUME

Introduction : L hyperthermie maligne est une maladie rare mais gravissime, elle est due a une anomalie génétique conduisant a des
accidents per anesthésiques. La confirmation diagnostique doit étre immédiate et précoce afin d’initier une prise en charge en urgence. A
travers ce premier cas rapporté a Madagascar, notre objectif est de décrire ses éléments diagnostiques ainsi que sa prise en charge tout en
surmontant les difficultés thérapeutiques en cas d’indisponibilité du dantroléne.

Observation : Nous rapportons le cas d’un nourrisson de 5 mois, présentant une crise d’hyperthermie maligne au cours d’une cure
chirurgicale d’un méningoce¢le bregmatique ; hospitalisé au service de réanimation du Centre Hospitalier Universitaire Joseph Ravoahangy
Andrianavalona. Cliniquement, il a présenté une hyperthermie avec tachycardie, un spasme des masséters, une hypertonicité des membres
supérieurs et inférieurs puis secondairement généralisée. Biologiquement, nous avons décelé une ¢élévation du taux de la kaliémie avec une
¢lévation du taux de la créatine phosphokinase. Le traitement de la crise s’est basé sur ’arrét de I’administration de 1’halothane avec
remplacement du circuit anesthésique suivi d’une injection de myorelaxant et d’antipyrétique tout en surveillant les paramétres clinico-
biologiques.

Conclusion : En cas d’indisponibilit¢ du dantroléne, quireste le moyen thérapeutique de premiere ligne dans la gestion d’une
hyperthermie maligne, I’administration d’un myorelaxant type benzodiazépine constitue une alternative intéressante et adaptée dans
notre contexte.
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ABSTRACT

Introduction : Malignant hyperthermia is a rare but very serious disease, it is due to a genetic abnormality leading to per anesthesia
accidents. The diagnostic confirmation must be immediate and early in order to initiate emergency management. Through this first
case reported in Madagascar, our goal is to describe the elements of diagnosis and the management of this disease while overcoming
the therapeutic difficulties in case the Dantrolene is not available.

Observation : We report the case of a 5 months old infant with malignant hyperthermia attack during a surgical treatment for a
bregmatic meningocele. He was hospitalized in the intensive care unit of Joseph Ravoahangy Andrianavalona university hospital.
Clinically, he presented hyperthermia with tachycardia, masseter spasm, hypertonicity of the upper and lower limbs and then
secondarily generalized. Biologically, we detected an increase in the level of serum potassium with an increase in the level of
creatine phosphokinase. The treatment of the crisis was based on stopping the administration of halothane with replacement of the
anesthetic circuit; followed by an injection of muscle relaxant and antipyretic while monitoring the clinical-biological parameters.
Conclusion : In case the Dantrolene is not available, which remains the first line therapeutic means in the management of a
malignant hyperthermia, the administration of a muscle relaxant such as benzodiazepine constitutes an alternative adapted to our
context.
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INTRODUCTION

L’hyperthermie maligne (HM) est un
dysfonctionnement métabolique aigu
paroxystique des muscles striés induit par les
agents anesthésiques volatils, chez des individus
porteurs d’une anomalie musculaire familiale [1].
Dans I’HM, I’homéostasie calcique est perturbée
[2]. Les canaux calciques s’ouvrent de manicre
précoce et/ou prolongée en présence des agents
halogénés. Il y a alors une « auto-intoxication »
calcique avec souffrance cellulaire entrainant une
acidose respiratoire précoce par la production
excessive de CO; et une contraction permanente
des muscles a 1’origine d’une rhabdomyolyse et
d’une hyperkaliémie [3].

La fréquence de la crise d’HM est
nombreux

dépendante  de facteurs  [4].

Néanmoins, c’est une myopathie
pharmacogénétique latente rare mais avec un
caractére potentiellement 1étal [5]. Nous
rapportons le premier cas d’HM per anesthésique
décrit a Madagascar, chez un nourrisson de 5
mois, lors d’une cure d’un méningocele au centre

hospitalier  universitaire

Andrianavalona (CHU-JRA). Notre objectif est de

Joseph  Ravoahangy
décrire les ¢éléments du diagnostic et du traitement

de la crise et de surmonter les difficultés de la prise

en charge si le Dantroléne n’est pas disponible.

OBSERVATION

Un nourrisson nommé K., agé de 5 mois du genre
masculin était hospitalis¢ du 14 au 31 octobre

2018 pour une méningocele bregmatique.
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Il s’agissait d’un nourrisson d’une fratrie de trois

enfants et indemne de toute maladie

neurologique. Dans ses antécédents,
I’accouchement s’était bien déroulé sans
souffrance feetale, sans anoxie ni ictére néonatal.
Les parameétres biométriques étaient normaux.
Par contre, une tuméfaction bregmatique était
découverte immédiatement a la naissance.
L’enfant était amené par sa mére en consultation
préanesthésique. L’interrogatoire, ne révélait
aucun antécédent  particulier et son
développement psychomoteur ¢tait conforme a
son age. L’examen clinique des grandes
fonctions ¢était strictement normal et aucun
syndrome polymalformatif n’avait été identifié.
La tuméfaction bregmatique était molle, arrondie
d’environ 2cm de diamétre. Les bilans
biologiques préopératoires étaient sans anomalie.
Sa classification selon 1I’American Society of
Anesthesiologists Score (score ASA) étaita 1.

Une anesthésie générale par inhalation a
I’halothane a été¢ décidée. C’était le seul agent
anesthésique volatil disponible au centre
hospitalier. Aprés monitorage standard, les
parametres  physiologiques ~ étaient  sans
particularité. Une pré oxygénation avec de 1’O»
pur était débutée. L’halothane était initi¢ de 1% a
2% pour la pose d’une voie veineuse puis a 4 %
permettant 1’intubation orotrachéale sans curare.
L’enfant était mis sous ventilation contrdlée avec
une FiO, a 1. A la 90°™ minute, un accés de
tachycardie sinusale isolée, a 160 battements par
minute a été observé, sans signe de saignement
occulte, ni de réveil. L’enfant présentait
¢galement wune rigidit¢ musculaire ayant

commencé au niveau des membres supérieurs et

s’étant par la suite généralisée prenant le thorax
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et I’abdomen mais surtout les muscles masséters.
Un pic thermique a 39°C était ensuite constaté.
Le diagnostic suspecté devant ce tableau clinique
¢tait ’HM. Des mesures spécifiques ont été
effectuées en urgence, telles que, I’arrét immédiat
de I’halothane, le remplacement du circuit
anesthésique, la ventilation manuelle a 1’0, pur,
la pose d’une vessie de glace au niveau des plis
de I’aine et des creux axillaires, renouvelée toutes
les 2 heures durant les premicres 24 heures, et
I’administration  d’antipyrétique a base de
paracétamol injectable a raison de 15 mg /kg. En
absence de dantroléne, la benzodiazépine a
0,2mg/kg en IVDL a été utilisée dans le but de
traiter la rigidité musculaire. Le nourrisson était
transféré dans une salle de réanimation. A la
150™ minute, la rigidité musculaire généralisée
et I’hyperthermie a 38°6C persistaient malgré les
manceuvres de refroidissement. Les bilans
réalisés montraient une numération de la formule
sanguine normale, une hyperkaliémie a 5,8 mmol
/I, un taux de créatine phosphokinase (CPK) a
525Ul/1, une myoglobinémie a 43 pg/l. La
gazométrie artérielle n’était pas disponible.
L’enfant a regu une hydratation de 100 ml/kg/24h
par une solution composée de sérum glucosé a
10% (400ml), sérum salé isotonique a 0,9% (100
ml), gluconate de calcium 1g, insuline rapide de
5UI, sans supplément potassique.

Au 17 jour : la conscience était normale
(Blantyre 5/5), D’enfant ¢tait eupnéique apres
extubation avec une saturation a 100% sous
masque facial a haute concentration a 21/min
d’O,. La température était a 37°C, avec une
régression de la rigidité musculaire et une reprise

des mouvements des mains.
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Au 2™ jour: apparition d’une crise

convulsive tonico-clonique généralisée
apyrétique d’une durée d’environ une minute,
sans syndrome méning¢ ni 1ésions cutanées. Une
dose de 0,5mg/kg de diazépam était administrée
par voie intra-rectale, relayée par une dose de
0,2mg/kg/24 heures de clonazépam. Les examens
biologiques étaient normaux.
L’électroencéphalogramme montrait des tracés
globalement irritatifs, et le scanner cérébral
réalisé sans injection de produit de contraste
visualisait un cedéme bipariétal postérieur non
compressif (Figure 1).

Une dose de 2g/kg de mannitol 10% était alors
instauré toutes les 4 heures avec une surveillance
de la diurese et de I’ionogramme sanguin.

Au 8™ jour: I’enfant était sorti de la
salle de réanimation. Aucune anomalie clinico-
biologique n’était observée. Il était conscient,
s’alimentait correctement par la bouche,

apyrétique, et sans signe de rigidité musculaire.

Figure 1 : Image du scanner cérébral sans injection de
produit de contraste montrant un cedéme bipariétal

postérieur non compressif.
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DISCUSSION

L’HM est classée comme 1’une des
maladies rares en anesthésie. Son incidence varie
entre 1/10 000 — 1/250 000 anesthésies générales
et elle est plus ¢levée chez I’enfant [5,6]. Ce
présent cas constitue le premier rapporté a
Madagascar. Depuis plusieurs décennies, les
agents anesthésiques volatils étaient incriminés
dans la genése de cette situation clinique
périlleuse [1]. En 2008, nous avons réalisé¢ 350
anesthésies utilisant 1’halothane chez I’enfant.
C’était le seul halogéné disponible dans notre
centre hospitalier. D’aprés les données de la
littérature, la symptomatologie de I’HM repose
sur les signes musculaires notamment la rigidité
musculaire, les signes d’hypercatabolisme
(hyperthermie, tachypnée, tachycardie), une
¢lévation inexpliquée de la concentration de CO»
en fin d’expiration (ETCO,) et les signes
biologiques (acidose, hyperkaliémie, taux de
CPK élevé) [7]. Selon Dépret et Krivosic-Horber,
la rigidité musculaire est un signe évocateur bien
que non spécifique. Elle peut étre précoce et
localisée, en cas d’induction anesthésique par
inhalation [8]. Dans notre observation, le
diagnostic était bas¢ sur I’apparition tardive des
signes, a la 90°™ minute, durant D’entretien
anesthésique, a savoir wune tachycardie
inexpliquée ainsi qu’une rigidit¢ musculaire
généralisée avec un spasme trés important des
masséters. Le monitorage du CO; n’était pas
disponible mais la saturation pulsée en O;
oscillait de 92% a 100% tout au long de
I’intervention. Pour Julien-Marsollier F et al, une
augmentation progressive du CO; expiré est le

signe le plus précoce et évocateur d’HM [6].
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A part les signes cliniques évocateurs, des signes
biologiques accompagnent le tableau clinique
typique de la crise d’HM [7]. Une augmentation
du taux de la CPK avec une hyperkaliémie
permettant d’orienter le diagnostic d’une HM par
inhalation d’halothane a été constatée des le
premier jour. Devant un tableau typique et la
gravit¢ d’une HM, la prise en charge doit étre
réalisée en urgence. Elle repose sur l’arrét de
I’administration des agents anesthésiques
incriminés avec changement des circuits
anesthésiques, 1’hyperventilation et la perfusion
de dantroléne. Selon la littérature, le pronostic
des crises d’HM a changé¢ avec la découverte du
dantroléne en 1967. Depuis, la mortalit¢ a
nettement baissé ; elle a chuté de 80% a moins de
10% [6] et méme a 1,4% en Amérique du Nord
[7]. Riazi S affirmait que la morbidité estimée a
20% peut aller jusqu’a 30% si le dantroléne n’est
pas administré dans les 20 min qui suivent le
diagnostic. Il est préconisé d’injecter directement
la dose efficace de 2,5mg/kg et de ne pas hésiter
a augmenter en fonction de la réponse clinique
[5]. D’ailleurs, le dantroléne constitue le seul
traitement spécifique d’une crise d’HM et son
administration le plus rapidement possible
conditionne la survie des patients [6]. Son
mécanisme d’action au niveau moléculaire n’est
pas complétement élucidé [6]. Néanmoins, il
inhibe la libération de calcium par le réticulum
sarcoplasmique  des  cellules  musculaires
squelettiques et bloque le couplage excitation-
contraction dans les cellules musculaires, a
I’origine d’une relaxation musculaire. Cette

myorelaxation améliore la qualit¢ de la

ventilation.
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La précocité du traitement symptomatique

conditionne le pronostic en [’absence de

dantroléne [9]. Nous avons opté pour une
benzodiazépine (diazépam) afin d’avoir une
myorelaxation facilitant ainsi la mécanique
ventilatoire. L’administration de cette classe
pharmacologique n’est pas décrite dans la

I’hyperthermie  maligne post anesthésique.
Néanmoins, son efficacité est surtout rapportée
dans les syndromes apparentés de [’hyperthermie
maligne par ses proprié¢tés myorelaxantes et son
effet sur le systéme acide gamma-aminobutyrique
[10]. Pour notre cas, le relaichement musculaire
¢tait obtenu au bout de 24 heures. L’évolution
¢tait favorable avec régression des signes
musculaire suivie d’une normalisation des bilans
sanguins des les premiéres 24 heures. D’autre
part, un cedéme cérébral post-anoxique a été
d’évolution favorable sous

constaté mais

osmothérapie.

CONCLUSION

Les grandes lignes de la prise en charge de ’'HM
reposent sur I’arrét de ’halogéné et I’injection de
dantroléne. A travers cette observation, nous
avons pu constater une bonne évolution de la
maladie malgré Dindisponibilit¢ du moyen
thérapeutique recommandé (dantroléne). En cas
d’indisponibilité de ce dernier, 1’utilisation d’une
benzodiazépine par sa propriét¢é myorelaxante

pourrait constituer une alternative intéressante.
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