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INTRODUCTION

L anesthésie générale ou narcose est un acte médical qui vise a induire une perte
de conscience réversible afin de faciliter une intervention chirurgicale a tout acte
nécessitant une narcose et/ou une analgésie (1).

La myopathie de Duchenne de Boulogne est une dystrophie musculaire
progressive. C’est une maladie d’origine génétique, héréditaire dont le mode de
transmission est recessif, lié au chromosome X et atteint surtout les garcons. (2)

C’est une maladie rare dont I’incidence dans le monde est estimée a 1 cas pour
3.500 naissances males avec une prévalance de 3 cas pour 100.000 habitants. (3) (4)

C’est une urgence chirurgicale car son évolution clinique a court terme peut

mettre en jeu la vie du patient ; grave car elle est trés invalidante.
Ainsi, vue la rareté des études effectuées sur cette pathologie, notre étude a pour intérét
de porter des connaissances un peu plus avancées sur cette maladie et de savoir prendre
en charge un myopathe sur le plan anesthésio-réanimatoire lors d’une intervention
chirurgicale.

Nos objectifs, c’est de faire connaitre que la myopathie de Duchenne existe a
Madagascar, de savoir diagnostiquer et prendre en charge un myopathe lors d’une
anesthésie.

Nous allons adopter le plan suivant :
- Une premiere partie consacree aux rappels théoriques.
- Une deuxiéme partie pour notre travail proprement dit.
- Une troisieme partie pour les discussions, commentaires et les
suggestions.

Outre I’introduction et la conclusion.



PREMIERE PARTIE : RAPPEL
Cette partie de I’étude comprend trois sous plans :
- Un rappel sur la myopathie de Duchenne de Boulogne.
- L’intérét de la visite pré-anesthésique.
- L hyperthermie maligne.

1. LAMYOPATHIE DE DUCHENNE DE BOULOGNE
1-1 Historique :

C’est en 1858 que le docteur Duchenne s’intéresse a cette maladie pour la
premiére fois, mais c’est en 1868 apreés plusieures observations qu’il a sorti les premiers
articles relatant avec précision les différents aspects de la paralysie musculaire pseudo-
hypertrophique.(5)

Gowers en 1879 a reconnu son électivité pour le sexe masculin.
Aprés, plusieurs auteurs ont sorti différents articles précisant I’amélioration de la

connaissance de cette pathologie

1-2 Anatomopathologie (6)

Au cours de la maladie de Duchenne, en coupe semi-fine, 4 caractéres
spécifiques attirent I’attention.

- Une partie du muscle est remplacée par du tissu conjonctif
hyperplasié et du tissu fibreux , tissu constitué de collagene accumulé en couche dense
ou le processus de régéneration ne peut plus prendre place.

- Il existe un grand nombre de fibres musculaires nécrosées.

- Les quelques fibres musculaires résiduelles ont pour la plupart un
diametre est un aspect normaux.

- Le tissu nécrose est envahi par de nombreux leucocytes mononucléés

essentiellement macrophages et lymphocytes CD4 +.

Les fibres musculaires du malade subissent des cycles alternés de dégénérescence et de

régénération pendant toute sa vie jusqu’a ce que le muscle ne puisse plus se reconstruire. (7)

1-3 Physiopathologie :

La maladie de Duchenne est en relation avec une absence totale ou presque totale de la

dystrophine. (8) (9) C’est une protéine musculaire humaine qui normalement



se localise au niveau des fibres musculaires, poumons, organes digestifs, ureteres, cceur,
cerveau et semble en concentration maximale au niveau des jonctions myo-tendineuses
et neuromusculaires. Cette dystrophine contribue a la stabilit¢ de la membrane des
cellules musculaires durant leur contraction. Elle intervient dans la transmission de la
force contractile entre les domaines intracellulaires et extracellulaire des fibres. Les
muscles déficients en cette dystrophine résistent mal a la traction expliquant I’atteinte
plus remarquable des fibres musculaires soumises a I’effort mécanique important. 11y a
libération cellulaire excessive de CPK et entrée de calcium, dégradation protéique,
diminution de la synthése de I’ATP et dégradation de phospholipides membranaires,
activation du complément jouant le role d’aggravation des Iésions et degradation des
fibres nécrosées.

Les manifestations cliniques sont en relation avec cette localisation de la

dystrophine.

1-4 Génétique : (10)
C’est une maladie génétique héréditaire dont la transmission se fait sur le mode récessif.
Le géne responsable est localisé sur la bande 2 de la zone 1 du bras court du
chromosome X. Il code une protéine de 400 kilo dalton qui est la dystrophine. Le
rapport de transmission génétique de la maladie a des garcons est de 1 sur 2, la mere est
connue porteuse saine.

1-5 Manifestations cliniques :
Cette maladie atteint le plus souvent les gargons avec un rapport de 10 garcons pour 1
fille. Les signes cliniques observés sont surtout liés a I’atteinte des muscles, associés a
des signes d’atteinte cardiaque, respiratoire, psychique et digestif.

1-5-1 Atteinte musculaire : (11)

Il s’agit d’une paralysie musculaire pseudo-hypertrophique d’évolution progressive et
inexorable (12) suivant schématiquement deux périodes :
- Lapremiere décennie pendant laquelle la marche est conservée.
- La deuxiéme décennie au cours de laquelle la station debout est impossible.
a- Phase pré-clinigue : (13)

Pendant la vie intra-utérine, les mouvements fcetaux sont normalement percus et on

n’observe aucune hypotonie néo-natale.



Pendant les deux premieres années, les enzymes musculaires sont déja tres éleveés et
I’histologie trouve des lésions caractéristiques. Le nourrisson ne peut pas redresser la
téte , le premier pas est tardif souvent observé entre 15 mois et 18 mois, certains auteurs
disent méme que tous les enfants marchent a I’a4ge de 2 ans. La marche se fait souvent
sur la pointe du pied, une hypertrophie des mollets est déja visible.

b- Phase de début :

Cette phase est située entre 3 ans et 6 ans. La faiblesse musculaire est évidente avec des

difficultés de courir, de sauter et de monter I’escalier, qui contraste avec la possibilité de
monter & bicyclette et d’utiliser le membre supérieur et la normalité de la descente
d’escalier. Puis progressivement s’installe une lordose lombaire qui est une
compensation de la faiblesse des extenseurs de la colonne vertébrale, elle apparait
pendant la station débout et la marche. La marche sur la pointe du pied s’accentue avec
apparition d’une marche dandinante due aux troubles statiques par faiblesse des moyens
et petits fessiers. Une pseudo-hypertrophie des mollets est trés caracteristique : les
mollets sont durs et ramassés en boule, ses extrémités sont fraiches et humides. D’autres
muscles peuvent étre également le siege de la pseudo-hypertrophie comme les fessiers,
les vastes externes, les deltoides, les sus scapulaires et jamais aux grands dorsaux,
grands pectoraux et sterno-cléido-mastoidien.

Au fil des années, il y a une phase d’accentuation hivernale ou post-hivernale ;
I’élévation horizontale et verticale des bras devient de plus en plus difficile. La faiblesse
musculaire et mise en évidence par le signe de Gowers : « utilisation de la main de
I’enfant accroupi ou assis sur le sol ou le genou pour passer a la station debout ». Des
douleurs et crampes musculaires a I’exercice sont parfois signalées, les reflexes
rotuliens sont parfois précocement abolis. L’enfant est trés souvent petit pour sa taille et
une hypotrophie musculaire peut étre observée.

c- Phase secondaire :

Cette phase se situe entre 6 ans et 10 ans. On observe une aggravation progressive des
signes précédents : les chutes fréquentes consécutives a la faiblesse musculaire évoluent
vers I’incapacité fonctionnelle rendant toute marche voire station débout impossible
(11) avec extension du déficit vers le membre supérieur, les muscles de la ceinture
scapulaire, la nugue, le quadriceps, les jambiers antérieurs et les peroniers (14) (15). Les

réflexes en dehors des réflexes achiléens sont trés diminués voire absents.



A ce stade de I’évolution, les complications d’ordre fonctionnelle se développent :
- rétraction musculo-tendineuse au niveau des pieds donnant I’équin puis
varus equin puis creux.

- Au niveau du genoux : par rétraction des triceps suraux et les fléchisseurs
des genoux donnant une flexion de la jambe sur la cuisse empéchant I’appareillage.

- Au niveau de la hanche par rétraction des fléchisseurs donnant le flexum
interdisant la station débout.

- Au niveau vertébrale : lordose initiale, scoliose haute ou basse précédée
souvent d’une bascule du bassin.

- Au niveau des coudes : flexion par rétraction des fléchisseurs.

d- Phase de perte de la marche :

Elle se situe vers I’age de 10 ans avec une limite extréme de 7 ans et 14 ans, souvent
précipitée par une maladie infectieuse ou un épisode d’immobilisation. 90% des enfants
ne peuvent plus marcher a cet age et ont besoin d’une chaise roulante pour se déplacer.
L’ atrophie musculaire devient plus évidente mais elle est parfois masquée par
I’involution fibro-adipeuse. L’atrophie atteint aussi I’os entrainant une réduction de
diamétre osseux a l’origine de la déformation en haltére a la radiographie. Une
augmentation de la hauteur des vertebres peut se voir entrainant le phénomene de
canninisation. Les pieds sont en varus équin ; il y a tendance a la flexion des coudes,
cyphose dorsale et surtout scoliose, hyperlordose lombaire.
e- Phase finale :

A la fin de la deuxieme décennie, les muscles sont totalement paralyses, seuls les
fléchisseurs des doigts de la main conservent une certaine force, les muscles oculo-
moteurs et buco-pharyngés restent toujours intacts.

Vers la vingtieme année, les complications de décubitus, les défaillances cardio-

respiratoire sont responsables de la mort du patient.

1-5-2 Les signes associés :

a- Atteinte cardiaque : (16)
Environ 50% a 70% des sujets présentent une atteinte cardiaque, en particuliers

dans les formes évoluées ou tachycardie et insuffisance ventriculaire droite sont



habituelles. L atteinte myocardique est quasi-constante avant I’age de 5 ans mais il n’y a
pas d’insuffisance cardiaque clinique avant I’age de 10 ans. Plus de 90% des patients
présentent des signes d’anomalies a I’ECG associant :

- Une onde Q profonde dans les dérivations précordiales gauches

- Une onde R ample dans les dérivations précordiales droites.
A I’echocardiographie bidimensionnelle, on peut voir :

- Des anomalies segmentaires de contraction

- Une baisse de la fraction d’éjection ventriculaire

- Une diminution de la fraction de raccourcissement du ventricule gauche
voire prolapsus de la valve mitrale. (17)

On note que le role de I’insuffisance cardiaque comme cause de déces est

diversement apprécié entre 10% et 50%.

b- Atteinte respiratoire :

La fonction respiratoire se dégrade a cause de la baisse de la force musculaire et
rétraction. Un syndrome restrictif est fréquent avec baisse de la CV, effondrement du
débit respiratoire maximale et augmentation du volume résiduel traduisant une
distension associée. La CPT est tres effondrée chez le patient présentant des rétractions
importantes. Les gaz du sang sont rarement perturbés en dehors d’un stade évolutif
avancé ou d’un épisode d’encombrement broncho-pulmonaire. Les infections
respiratoire et insuffisance respiratoire sont la cause habituelle du décés. (7)

c- Les signes psychiques :

Environ un tiers des patients présente un retard mental qui n’est pas corrélé avec
I’évolution de la maladie et n’est pas associé a une pathologie cérébrale. Le quotient
intellectuel est souvent inférieure a 75 si la moyenne est de 85. (18)

d- Les signes digestifs :

Il s’agit fréquemment d’une constipation mais on peut voir de dilatation gastrique.

1-5-3 Les formes féminines :

Des myopathies de présentation clinique semblable a la myopathie de Duchenne sont
parfois observées chez les filles et les femmes. Le tableau est en général de gravité

moyenne et peu évolutif. Le début est souvent précoce et le déficit prédomine aux



ceintures parfois asymetrique (19). Les femmes transmetrices ou porteuses de
I’anomalie génétique ont un taux de CPK éleve dans 70% des cas et 8% présentent des

signes cliniques.

1-6 Diagnostic paraclinique : (13)

1-6-1 Biologique :
C’est surtout des dosages enzymatiques et plaquettaires.
- Une forte augmentation du taux de la CKS de 10 fois a 100 fois la normale et baisse
de I’activité des pyrophosphates oxydases plaquettaires qui est spécifique. (20)

D’autres enzymes sont également élevés tels que aldolase , LDH, transaminases.
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Figure n°1 : dosage de la CPK
- La myoglobinemie s’éléve parallelement aux enzymes musculaires.
- Lacréatinurie est augmentée, la créatininurie est diminuée.
- La plus importante des informations est sans nulle doute la découverte du géne
responsable et sa protéine appelée dystrophine. (4) La technique est la génétique inverse
ou le clonage positionnel.

1-6-2 Biopsie musculaire : (11)

Les signes varient suivant le stade évolutif de la maladie.
Au stade précoce, des anomalies de taille entre les fibres qui sont le siege de nécrose et
de régénération. Plus tard, raréfaction des fibres musculaires ; les espaces laissés sont

envahis par des fibroses et une involution adipeuse outre les signes inflammatoires.



1-6-3 L’ Electromyographie (11)

Les vitesses de conduction motrice et sensitive sont normales. Les anomalies

classiqguement retrouvées sont :

- Une amplitude des potentiels unitaires diminuée

- Une durée des potentiels diminuée, le polyphasisme est augmenté

- Des activités spontanées sont notees a type de fibrillation qui sont rattachées a
des nécroses.

1-6-4 Le scanner musculaire :

Au stade précoce, quelques aires tres limités d’hypodensité de répartition diffuse dans
les muscles des cuisses et mollets.

Plus tard, un contraste entre hypodensité des quadriceps, ischio-jambiers et adducteurs
et une densité normale ou augmentée du droit interne et coutirier. Les grands fessiers ne
sont plus visibles, les masses sacro lombaires et psoas sont le siége d’image lacunaire.
Au stade tardif : aspect gommé avec contours musculaires bien distincts sous forme
d’un fin liséré dense.

1-7 Diagnostics différentiels :

1-7-1 La myopathie de Becker : (12)

C’est une variante de la DMD. L’age de début est variable de 2 a 45 ans avec un age

moyenne de 12 ans. Le déficit initial porte électivement sur les muscles de la ceinture
pelvienne, la ceinture scapulaire n’est atteint qu’a 1 a 30 ans plus tard. Une sélectivité
pour certains muscles existe : muscles de la ceinture pelvienne, quadriceps, jambier
antérieur, pectoraux, grands dentelés, biceps, long supinateurs et muscles
periscapulaires. Les réflexes ostéo-tendineux sont souvent respectés mais ils
disparaissent avec I’évolution de la maladie. Les crampes d’effort sont fréquentes, une
atteinte cardiaque peut étre observée. L’incapacité a la marche est tardive en moyenne
vers 30 ans, I’4ge de déces est en moyenne vers 42 ans souvent causé par les

pneumopathies et la défaillance cardiaque.

1-7-2 La paralysie atrophique graisseuse de I’enfant : (20)

Une fievre peut étre observée au début de la maladie. La paralysie musculaire

survient d’ emblée et complétement, certains muscles se récupérent, d’autres



s’atrophient, en plus, des perturbations osseuses se voient. Un arrét de développement
osseux entraine une différence de longueur des membres au niveau des zones

paralysées, une déformation osseuse telle qu’un pied bot.

1-7-3 L’atrophie musculaire progressive du patient : (20)

Elle débute au niveau de la face par atrophie de quelques muscles puis reste stationnaire
pendant plusieures années puis s’étend en suivant une marche descendante vers les
membres et le tronc. En plus, les muscles atrophiques sont paralysés et des
déformations peuvent apparaitre.

1-7-4 Marche tardive :

Par arrét du développement de la faculté coordinatrice qui préside a I’équilibration de la

marche.

1-7-5 Marche tardive par Iésion cérébrale.

1-7-6 Autres diagnostics différentiels : Ce sont plus faciles a éliminer :Mal de

pott, Coxalgie, Luxation congénitale des fémurs.
1-8 Prise en charge thérapeutique :

1-8-1 Meédicale :
Il n’existe pas encore de traitement curatif de cette maladie. L’administration de
corticoides et stéroides non abolisant tel que I’oxandrolone a montré une certaine
efficacité mais leurs effets secondaires limitent leur utilisation. (21) (22)
La physio-balnéo-kinésithérapie intensive et précoce, associée a la prise d’un
vasodilatateur (23) vient d’étre soutenue avec force dans les pays avancés (24)
Il s’agit : des bains chauds quotidiens, mobilisations passive, postures, appareillages de
prévention des déformations et de vérticalisation. Prise de vasodilatateurs comme le
vasculat ®.
Cette thérapeutique a pour but de retarder I’a4ge de perte de la marche du malade. La
thérapie génique appartient encore au future

1-8-2 Chirurgicale :
La chirurgie tient une place tres importante dans la prise en charge de cette maladie. Son
indication est conduite par I’existence des déformations et le stade évolutif de la

maladie.
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Son but est de permettre au patient le port d’appareillage de prévention et de correction
des déformations pour pouvoir mener une vie simple et meilleure. 1l s’agit souvent : -
D’une correction des déformations rachidiennes.

- Des ténotomies souvent limitées au tendon d’Achilles et au tenseur du fascia

lata (25).
1-9 Les moyens d’évaluation de I’évolution de la maladie :

On peut avoir une prévision sur I’évolution de la maladie. Ceci est basée sur la
surveillance de I’évolution musculaire et respiratoire du patient spontanément. Trois
moyens sont utilisables :

1-9-1 Le testing clinique international : (26)

Il s’agit de donner des scores de 46 muscles du malade afin d’avoir un niveau de testing
global dont le normal est 230. Le score d’une force musculaire normale est de 5. Sur 23
patients étudiés, le niveau de ce TG suit une décroissance exponentielle avec un taux de

perte musculaire compris entre 3,5% et 7% par an.
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Figure n°2 : évolution de la force musculaire, par rapport a I’age
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1-9-2 Mesure de la capacité vitale : (27)

L’examen se fait a I’aide d’un spirometre de cara. La capacité vitale semble normale
tant que les muscles de I’enfant atteignent une force de 70% de la normale environ c’est
a dire un TG de 3 ou 4, puis descend régulierement. (Figure 3)

1-9-3 L’examen dynamometrique simple : (27)

Cet examen se fait a I’aide du dynamometre a compression. La force est appliquée entre
les 2 bases d’un cylindre métallique en forme d’accordéon en utilisant la pince entre les
articulations P;P, de I’index et la pulpe du pouce . On utilise la somme des scores droit
et gauche. Cette mesure est précise a 1,5 kgF pres, et indépendant de I’heure du testes.

1-10 Quelques remarques
L’état général du patient est conservé pendant longtemps jusqu’au dernier stade, il
n’existe pas de douleur ni trouble de la sensibilité des membres paralysés. Le rectum et

la vessie fonctionnent normalement.

(9174
CVT 1

0,5

T
To
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Figure n°3 : évolution de la CV par rapport a la force musculaire
2. INTERET DE LA VISITE PRE-ANESTHESIQUE : (28) (29)
Une visite pré-anesthésique doit étre systématique devant tout acte chirurgical
nécessitant une anesthésie générale ou loco-régionale.
But : c’est de permettre au patient de subir un acte douloureux et en général redouté

avec le minimum d’inconfort et le maximum de sécurité. Ainsi, le Meédecin
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Anesthésiste doit réceuillir I’ensemble des renseignements concernant son patient pour

choisir la conduite anesthésique la plus efficace. Cet examen comporte quatre volets :

Un contact psychologique, fondamental pour le patient.

Une enquéte anamnestique précisant les antécédents et les différents
thérapeutiques auxquelles il est soumis.

Un examen somatique général

Demande d’éventuels examens paracliniques complémentaires. Ainsi, le
Médecin peut valablement choisir une conduite thérapeutique couvrant les trois

périodes de I’acte opératoire :

| Examen pré-opératoire

Profil psychologique
Atteintes organiques
Médicament habituel

Patient ) ) ,
L’acte chirurgicale proposé

Durée, importance ( transfusion, . . .)
Impératif ( Position, . . .)

Hahitida v
Il Réflexion
Evaluation du risque Les facteurs anesthésiques
Complication fréquente -
arave martalité nlus élevée v
111 _Décision

Choix d’une préparation, choix d’une conduite
anesthésique, attention particuliére a un appareil.

Figure n°4 : arbre décisionnel

2-1 Phase pré-opératoire

2-1-1 Préparation psychologigue :

Son importance est capitale. On a prouvé que 40% a 60% des sujets au moins sont

anxieux avant une anesthésie générale. Elle consiste a avertir le malade sur

I’intervention et sur I’anesthésie pour éviter I’anxieté et les réflexes nuisibles. Un bon

contact psychologique avec le malade est nécessaire pour sa mise en confiance. Cette

sédation psychique permet de réaliser une induction anesthésique douce avec des doses

faibles de narcotique et favorise la simplicité des suites opératoires.

2-1-2 Préparation physique : (30)

Le tube digestif : tube digestif vide, jeun pré opératoire au moins 6h.
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La peau : prévention de I’infection de la plaie : bain rasage, désinfection.
La vessie : sonder la vessie avant I’intervention et au cours de I’intervention.

2-1-3 Préparation médicamenteuse :

Améliorer I’état du patient pour diminuer le risque opératoire.

Au cours de la DMD, il s’agit d’une équilibration hydro-électrolytique pour un état
hémodynamique favorable, assurer une bonne liberté des voies aériennes, tout en
sachant les interférences des drogues avec I’anesthésique. dans la majorité des cas, il
s’agit d’une antibiothérapie diriger contre les affections respiratoires et éventuellement
la prise de bronchodilatateur.

2-1-4 La prémédication proprement dite : (30)

La prémédication ou médication pré-anesthésique désigne I’ensemble des médicaments
administrés avant une anesthésie générale ou loco-régionale, habituellement dans I’unité
de soins avant I’arrivée au bloc opératoire. Ses buts sont d’améliorer le confort du
malade en diminuant I’angoisse préopératoire, diminuer le metabolisme basal, c’est a
dire, les besoins en oxygeéne et la quantité du produit anesthésique consommé et de
prévenir les effets secondaires des agents anesthésiques. La prémédication doit étre au
bon moment si on veut qu’elle soit efficace

Tableau n°1: Indication de la prémédication :

Pas de prémédication prémédication souhaitable
- Nourrisson <1 ans - Chirurgie cardiaque

- Vieillard - Chirurgie carcinologique
- Anesthésie ambulatoire - Patients hospitalisés

- Présence de trouble de conscience - Anesthésie loco-
- Pathologie intracrénienne régionale

- Insuffisance respiratoire chronique sévere

- Hypovolémie

Les médicaments les plus utilisés sont actuellement I’Hydroxyzine (Atarax ®) per os et
les benzodiazépines administrées a faible dose. Les médicaments qui dépriment la

respiration sont a éviter tels que les morphinominétiques, I’atropine est contre indiquée.
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2-2 La phase opératoire
2-2-1 Conduite de I’anesthésie:

Il faut avoir 2 voies d’abord veineux dont I’'une pour la sécurité dans le cas ou un
remplissage vasculaire rapide est nécessaire et I’autre pour I’administration de drogue
anesthésique.
Il faut avoir les matériels de réanimation en main comme la boite d’intubation, les
sondes d’aspiration.
Le monitorage comprend : - électrocardioscopie

- une spirometrie avec mesure du volume courant

- monitorage de la température par voie centrale

- monitorage de la curarisation.
Assistance respiratoire pour I’oxygénation avant et aprés I’induction.
Si on prévoit une intervention longue et hémorragique, la mesure continue de la
pression artérielle par voie sanglante est nécessaire car la tolérance hémodynamique de
ces patients est souvent médiocre, la mise en place d’une sonde de Swan-Ganz est
souhaitable chez ces patients souvent en hypovolémie relative et dont la tolérance au
remplissage est médiocre.
Lors de la chirurgie rachidienne, I’enregistrement des potentiels évoques somato-
sensitifs et sensoriels est utile pour détecter une souffrance médullaire.
L’intubation s’impose dans toutes les chirurgies mais une biopsie peut étre réalisée
exceptionnellement en ventilation spontanée. L’intubation est pratiquée apres
administration de myorelaxant non dépolarisant.

2-2-2 Les agents anesthésiques (2)

Tableau n° 2 : Les agents anesthésiques

Indiqués Contre indiqueés
Myorelaxants non dépolarisants Agents halogénés
Vécuronium - Atracurium Halothane —Enflurane — Isoflurane
Agents intraveineux Agents intraveineux
Ketamine — Etomidate — Flunitrazepam Thiopental — Droperidol
Morphinomimétique Myorelaxants
Fentanyl — Alfentanyl Succinyl choline

\ Dépression respiratoire post opératoire ~ Suxamethonium
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2-2-3 Schema anesthésique :

Au cours de la DMD, I’induction anesthésique est le plus souvent réalisée par
administration de ketamine a raison de 1 — 1,5 mg / kg. (2)
Ses effets ventilatoires sont bénéfiques car elle n’entraine que peu de dépression
ventilatoire, elle maintient la ventilation spontanée et la ventilation minute est
maintenue chez les patients classés ASA | voire augmentée. Elle préserve I’activite des
muscles respiratoires intercostaux et les réflexes pharyngo-laryngés. Elle est aussi
bronchodilatatrice. (31)
On peut aussi utiliser le flunitrazepam de 25-30 microgramme par kilogramme de poids
en administration lente en solution diluée a 100 microgramme par millilitre, I’etomidate
de 0,2 mg / kg. L’entretien de I’anesthésie peut étre fait par I’administration de fentanyl
de 1,5 & 6 microgramme par kilogramme de poids par heure.

2-2-4 Reéanimation per opératoire :

Pour avoir une normovolemie, le médecin reanimateur doit faire :

Une compensation hydro-électrolytique : (32)

Une compensation sanguine volume pour volume peut étre nécessaire. Le
saignement per opératoire est compris entre 60 et 500 mg par étage vertébrale

instrumenté, soit 30 a 70 ml / kg.

Intervention inférieure a une heure : 25 ml / kg / H. de sérum physiologique.

Intervention supérieure a une heure :

Premiére heure Heures suivantes

20 ml / kg de sérum  Apports de base horaire de Compensation des pertes par

physiologique sérum physiologique du Ringer Lactate.
Jusqu’a 10 kg : 4 ml/kg/H  Ventilation sans
Pour chaque kilogramme humidificateur : 2ml / kg / H.
entre 10 kg et 20kg : Hyperthermie :
40ml+2ml/kg/H. + 1ml / kg / H. par degré

Pour chaque kilogramme supérieure a 37 ° Collecteurs
entre 20 kg et 30 kg :
60 ml + 1ml / kg / H.

Tableau n° 3 : Remplissage vasculaire per opératoire



16

b- Controle de la respiration :

La dépression respiratoire est a craindre chez les myopathes. L’aide inspiratoire avec

appareil d’assistance respiratoire type MONNAL ou BIRD est fondamentale.

2-2-5 Complications per opératoires :

a- Propre a la chirurgie :
Lors de la correction rachidienne, une compression ou éetirement de la VCI

est a surveiller lors du passage en décubitus ventrale.

b - Liees a I’anesthésie :

- L’hyperthermie : une hyperthermie inexpliquée doit évoquer une hyperthermie
maligne. Il faut débuter tres précocement le traitement par administration de dantroléne
de 2,5a3 mg/ kg en IVD, a répéter si nécessaire et il faut arréter I’anesthésie.

- L’hypothermie : une hypothermie peut survenir qui doit étre traitée par tous les
moyens possibles car le patient ne peut pas frissonner : réchauffement des gaz inspirés
et des perfusions, matelas chauffant, couvertures.

- Les complications cardio-vasculaires : des troubles du rythme, une insuffisance
cardiaque globale, un IDM et arrét cardiaque peuvent survenir en per opératoire. C’est
I’hyperkaliemie liée a la rhabdomyolyse qui favorise cet arrét circulatoire. (33)

2-3 La phase post opératoire : (2)

2-3-1 La période de réveil

La période de réveil qui suit une anesthésie générale peut étre définie comme la période
comprise entre I’acte technique nécessitant I’anesthésie générale et la fin de I’effet des
drogues utilisés pour établir I’anesthésie. C’est marqué par I’intolérance a la sonde
d’intubation, respiration ample et rapide, agitation, réflexe de déglutition, pouls

accéléré, TA élevée, pupilles dilatées réflexiques, malade obéissant aux ordres.

2-3-2 Réanimation post opératoire

La perfusion voire une éventuelle transfusion de sang total isogroupe isorhesus peuvent
étre nécessaires.
L’extubation ne doit étre envisagée que chez un patient reveillé, normovolemique ,
ayant repris une ventilation spontanée efficace.

La kinésithérapie respiratoire éventuellement associée a |’aide respiratoire

intermittente doit étre débutée le plus rapidement possible. Elle est fondamental pour
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prévenir les complications respiratoires. La ventilation contrdlée est poursuivie en regle
les 24 a 48 premiéres heures post opératoires pour lutter contre I’encombrement, pour
attendre la récupération musculaire compléte et la disparition des effets dépressifs des
drogues et le retour a la normovolémie. L’assistance respiratoire nocturne et/ou la
trachéotomie doit étre prévue quand la CV préopératoire est inférieure a 30% de la

valeur théorique et peut devenir nécessaire pour une période de 6 mois ou définitive.

2-3-3 Surveillance

a- Suite simple :

Il faut surveiller : le réveil, la fonction respiratoire, la température, I’appareil
cardio-circulatoire, mesure de la pression des gaz du sang, reprise du transit.

b- suite compliquée :

Au cours de la DMD, cette période est dominée par les complications
respiratoires. Dés que la CV pré-opératoire est inférieure a 60% de la valeur théorique,
le risque d’insuffisance respiratoire post opératoire est grand, des épisodes
d’encombrement broncho-pulmonaire et d’atélectasie sont fréquentes, favorisées par les
troubles de déglutition que présentent ces patients surtout dans les formes évoluées. Les
troubles respiratoires peuvent évoluer a bas bruit car ces patients ne peuvent que
rarement tousser.

La dilatation gastrique post opératoire est favorisée par les anomalies de la
contraction des muscles lisses et I’hypotonie des muscles abdominaux. Elle est
prévenue par la mise en place per opératoire d’une sonde nasogastrique.

Le risque de mort subite est expliqué chez certains patients par la survenue
de troubles du rythmes voire d’infarctus du myocarde.

L’HYPERTHERMIE MALIGNE (34)

L hyperthermie maligne encore appelée hyperthermie fulminante peut se
définir comme une rare reponse de dysfonctionnement métabolique majeur, induite
chez des individus susceptibles par certains agents anesthésiques particulierement
I’association de la succinyl-choline et I’halothane.

La fréquence de I’hyperthermie maligne peranesthésique varie d’un pays a
I’autre, sa répartition démographique n’est pas homogeéne.

La mortalité est tres élevée. En 1967, le taux est de 75% mais ce taux tend a

diminuer actuellement.
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Il parait exister une corrélation entre le taux de mortalité et le degre
thermique atteint. Le pourcentage des survivants diminue avec le chiffre maximum de

température.

3-1 Conditions étiologiques :
3-1-1 Tenantal’age:
L hyperthermie maligne n’intéresse pas tous les ages. Selon R Vaughan :
sur 125 cas analyses, la moyenne d’age est de 21 ans, le plus jeune a 15 mois et le plus

age 47 ans.

3-1-2 Tenant & la race :

La plupart des cas concerne une population de descendance européenne ou

africaine.

3-1-3 Tenant aux agents anesthésiques utilisés :

La plupart des agents anesthésiques utilisés couramment est impliquée avec
une exception pour les anesthésies loco-régionales, les anesthésies balancées, les
neuroleptanalgésies.

On peut retenir la responsabilité de I’halothane dans 60%. L’injection de
succinyl-choline est trés fréquement retrouvée. 32 fois / 35 cas analysés par Wincler,
78% des 125 cas étudiees par Vaughan. On peut citer: [I’éther éthylique, le
méthoxyeflurane, cyclopropane. La séquence anesthésique la plus couramment signalée

comprend thiopental-succinyl-choline pour induction et entretien par halothane.

3-1-4 Tenant au terrain :

On note une grande proportion des malades présentant soit une atteinte
musculo-squeletique, soit un syndrome myopathique, soit une forme plus ou moins

latente de dystrophie musculaire d’ou la notion de facteur prédisposant.

3-2 Symptomatologie de I’hyperthermie maligne :

3-2-1 Phase prémonitoire :

Lors de I’induction de I’anesthésie, on peut retenir schématiquement trois formes : -
fasciculations augmentées aprés administration de succinyl-choline pouvant étre
éventuellement suivie rapidement d’une hypertonie musculaire d’abord des masséters.

- d’emblee apparait un trismus impressionnant.

- L’induction de I’anesthésie se fait normalement.
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3-2-2 Phase d’état :
On distingue deux formes cliniques de I’H.M. per anesthésique :
- Forme avec rigidité musculaire

- Forme sans rigidité musculaire qui représente 30% des cas .

a- L’hyperthermie :
Le délai entre I’induction anesthésique et I’élévation thermique est de 90 mn
en moyenne. L’augmentation de la température est rapide et brutale parfois de

1,7°C/15mn. La valeur maximum atteinte peut atteindre 44,5 °C.

b- L’hypertonie musculaire :
Son existence est un signe pathognomonique, elle est inconstante et peut
préceder ou suivre I’hyperthermie. Son intensité varie du simple trismus a I’hypertonie

musculaire avec opisthotonos. Elle résiste aux curares et aux sédatifs.

c- L’hyperpnée :

C’est un signe inconstant .

d- L’hypertension artérielle :
Elle est précoce, accompagnée d’une tachycardie sinusale supérieure a
160/mn . Par la suite, des troubles du rythme ventriculaire est supra-ventriculaire avec

hypotension artérielle. Des bradycardies sinusales sont aussi signalées.

3-3 Signes biologiques :

- Une acidose métabolique : elle est plus grave chez les sujets rigides. Le déficit
en base est constant. Elle s’accompagne d’une acidose lactique et est aggravée par une
hypercapnie de I’ordre de 150 mmHg.

- Une hyperkaliémie qui peut atteindre 9 mEg/l au cours des premiéres heures.

- Une hypocalcémie accompagnée d’une hyperphosphorémie chez les sujets
rigides.

- Des signes divers : augmentation du taux serique : des transaminases, de la
LDH, de I’aldolage, de la CPK.

- La rhabdomyolyse avec CPK sérique élevée, hyperkaliémie, myoglobinémie et
myoglobinurie.

- Des signes inconstants de coagulation intra-vasculaire disséminée (CIVD).
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3-4 Evolution :

Elle n’est favorable que dans 30% a 40% des cas. La mort apparait par arrét
cardiaque précédé le plus souvent d’une phase de collapsus, d’hémorragie, d’une
anurie, d’un arrét respiratoire.

Dans les cas favorables, I’apyrexie et la correction des troubles hydro-
électrolytiques sont souvent obtenues en 24 H, la rigidité s’atténue lentement.

Le taux de CPK reste supérieur a la normale.

3-5 Physiopathologie :
3-5-1 Role du facteur génétigue prédisposant :

Un caractére héreditaire de type myopathique prédispose a I’H.M. mais elle
peut aussi se rencontrer en dehors de toute notion familiale. L’H.M. ne survient méme
chez les sujets prédisposés génétiqguement qu’aprés des anesthésies prolongées

nécessitant une quantité importante de drogue.

3-5-2 Meécanisme de I’hyperthermie :

L’énergie est libérée par I’organisme au niveau de la respiration
mitochondriale ou se produisent les phénoménes d’oxydoréduction. I’augmentation
ultra rapide de la température ne peut étre que le fait d’une transformation quasi
exclusive de I’énergie en chaleur avec emballement de I’activité métabolique. Il ne peut
s’agir que d’un phénoméne de découplage des processus de phosphorylation et
d’oxydation par des agents découplants tels que le 2,4 denitrophenol (DNP). Le
decouplage entrainé par le DNP est considérablement augmenté par I’halothane.
I’association au phenoméne de découplage d’un métabolisme anaérobiotique est

responsable de I’acidose gravissime rapidement constate.
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Figure n°5 : phosphorylation oxydative et effets du DNP (46)
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Figure n°6 : Les trois voies possibles de I’utilisation de I’énergie libérée au cours des

oxydo reductions cellulaires (34)
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3-5-3 Mécanisme de la rigidité musculaire :

C’est en relation avec une anomalie familiale du muscle, relevée par I’anesthésique
avec déficit du réticulum sarcoplasmique a réintégrer le calcium aprés la phase de
contraction. Certains anesthésiques favorisent I’accumulation intracellulaire de I’AMP
cyclique par inhibition de la phospho-diesterase ou activation de I’adenylcyclase

provoquant une augmentation du calcium cellulaire et entraine la contraction.

ATP Phosphrylase a
+
Activateur —» Ademy|
cyclase +
+
Phosphorylase b —»Glycogenolyse
1 + 11
5" AMP 3’5" AMP
- - Altération métabolisme cellulaire
A+
Phosphodiestéra » Activation enzymatique
I ;
Activation perméabilité membranaire
Cafelne, _ +l
Anesthésique . . .
. . Augmentation calcium cellulaire
Imipramine

+}

Contracture

Figure n°7 : Formation de I’AMP cyclique et effet cellulaire

3-5-4 Mécanisme de la mort

Une hyperthermie supérieure a 41,5 °C entraine rapidement des lésions anatomiques
étendues prédominant au niveau du systeme nerveux centrale avec cedeme, congestions,
hémorragies de la pie-mére, du cortex, du cervelet, du corps strié, du thalamus, de
I’hypothalamus et bien d’autres lésions: rénales, digestives, pulmonaires,

thyroidiennes, surrenaliennes, hépatique.

3-6 Traitement :
3-6-1 Préventif :
L’existence d’un antécédent familial d’hyperpyréxie per anesthésique ou de
déces per anesthésique ou au décours immédiat de I’anesthésie, mal expliqué, doit faire

attention devant un malade a risque d’H.M.
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Si I’anesthesie générale est nécessaire, il convient de rejeter I’utilisation des
anesthésiques majeurs surtout I’halothane, la succinyl-choline, le suxamethonium. Le
dosage de la CPK est indispensable.

Il est important de faire un diagnostic précoce de I’ascension thermique par
contrdle permanent de la température ; la vitesse de cette ascension thermique ne doit

pas dépasser le seuil de 0,5°C par minute

3-6-2 Curatif :
Un certain nombre de gestes doit étre réalisé aussitot que le diagnostic est
suspecte :

- Arréter immédiatement I’anesthésie et I’opération chirurgicale et surveiller le
malade avec prises répétées de la température centrale.

- Refroidir par tous les moyens possibles: bains d’eau glacée, réfrigérations
gastriques a la Wangensteen, dialyse péritonéale glacée. Sérum physiologique glacé en
intraveineuse de 15 mg/kg/15x3, mis a part le Ringer lactate.

- Traiter I’acidose métabolique et I’hyperkaliemie en apportant des bases tampons,
aussi qu’en fournissant des substrats glucose et insuline :

Sérum bicarbonaté a 14% : 5ml — 10 ml/kg, soit 1 & 2mM/kg.

Insuline-Glucose : 0,15 Ul d’insuline par kg dans 1 ml de SGI a 5% par kg.

- Bloquer la déviation du métabolisme calcique par I’administration d’acide
procainique : il a la propriété de bloquer la contracture et I’augmentation de la
consommation d’oxygeéne entrainée par la caféine et d’inhiber la libération de calcium
hors du reticulum sarcoplasmique.

Dose d’attaque : 30 a 40 mg/kg suivie d’une perfusion de 23 mg/kg/mn
Effets thérapeutiques : chute thermique rapide et suppression de la rigidité.
Effets indésirables: par mécanisme inverse, il peut augmenter le taux
cellulaire de calcium est devient néfaste.
- Hyperventiler en oxygene pure, au moins 10 I/mn
- Faire une administration initiale de dantrium (dantrolene®). Dose : 2,5 & 3 mg/kg.
Augmenter par incréments de 1 mg/kg jusqu’a 10 mg/kg jusqu’a une
disparition des signes d’ H.M.
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Tant que les signes musculaires persistent : poursuivre le traitement sur la
base de 1 mg/kg toutes les 6 Heures pendant 24 a 48 Heures, relayé per os de 4 mg/kg
pendant 24 heures.

- Assurer une diurése supérieure a 2 mi/kg /h.
En cas d’évolution favorable, apporter du potassium et si I’hypocalcémie

entraine de tétanie, apporter du calcium .

Remarques :
Les digitaliques sont contre indiqués

Les inhibiteurs calciqgues comme le verapamil et le diltiazem peuvent

induire une dissociation électro-mécanique et majorer I’hyperkaliemie.
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DEUXIEME PARTIE : MATERIELS ET METHODE D’ETUDE :

Notre étude porte sur un cas vu dans le service des urgences réanimation au
centre hospitalier régional d’Antsirabe en collaboration avec le Centre de rééducation
motrice de Madagascar Antsirabe.

C’est une étude rétrospective durant deux années : 2001 — 2002.

BUT DE NOTRE TRAVAIL :

Comme la maladie de Duchenne de Boulogne est la forme la plus grave et la
plus invalidante des myopathies, le but de notre travail est de bien prendre en charge un
myopathe sur le plan anesthésio-réanimatoire pendant la période peri-opératoire.

Ainsi, notre surveillance s’étend du moment de la visite pré-anesthésique

jusgu’a la sortie de I’Hopital du patient.

SELECTION DES DOSSIERS :

Criteres d’inclusion :

- dossier complet
- Etat général satisfaisant permettant une intervention chirurgicale.

- Bon état de conscience

Critere d’exclusion :

- Dossier incomplet
- Malade en mauvais état général et mauvais état de conscience

- Mauvais état cardio-pulmonaire.

PRESENTATION DU DOSSIER :
Nous allons presenter I’observation compléte de notre malade. Certains test,
évaluation et investigation sont utilisés dans la réalisation de I’observation.
L’évaluation de la force musculaire par le testing musculaire clinique selon
la procédure internationale du MEDICAL REASERCH COUNCIL avec la cotation de
0a5(35)(36)

Cotation 0: 1l n’y a aucune contraction possible

1 Il'y a une ébauche de mouvement
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2 Un mouvement est possible dans toute son amplitude et contre
I’action de la pesanteur.
3 Le muscle est capable de lutter contre la pesanteur et contre une
résistance.
4 Le muscle est capable de lutter contre la pesanteur et contre une
résistance.
5 Force musculaire normale.
L’état fonctionnel du patient est apprécié selon la classification de
WALTON-CARDENER MEDWIN qui comprend 7 stades : (37)
Stade | : Incapacité de courir librement, possibilité de se lever sans utiliser
les mains
I1. : Démarche dandinante, possibilité de monter les escaliers.
I11. : Grimper seulement avec aide.
IV. : Incapacité de grimper les escaliers.
V. :Incapacité de se lever d’une siége sans aide technique.
V1. : Marcher uniquement avec aide, chutes frequentes.
VII.: Marche impossible, incapacité de se tenir débout, malade
confiné a la chaise roulante, nécessité d’aide pour toute activité.
Examens biologiques : Dosage enzymatique
Autres explorations : I’électro-cardiogramme et spiromeétrie pour détecter
une atteinte viscérale associée. Des clichés radiographiques pour voir I’état cardio-

pulmonaire et I’état osseux du malade.
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OBSERVATION

Il s’agit de JOS ... né le 07 avril 1991 a Tamatave, agé de 10 ans de sexe
masculin, domicilié a Ambolomadinika Tamatave, entré au CRMM le 19 avril 2001
pour amyotrophie et faiblesse musculaire.

Le début de la maladie est marqué par la constatation par la mére des chutes
fréquentes lors de la marche vers I’age de 4 ans, chutes accompagnées d’une difficulté
de se soulever seul.

Vers I’age de 5 ans, I’enfant présentait une difficulté a monter I’escalier et a
courir prenant une allure progressivement croissante.

Vers I’age de 7 ans, la mere a remarqué un élargissement du polygone de
sustentation avec début d’une marche dandinante et impossibilité a courir, puis chutes
de plus en plus fréguentes avec impossibilité de se soulever seul sans I’aide d’une tierce
personne.

On I’a amené a la consultation chez un medecin libre qui I’a traité pendant
un an et demi avec des fortifiants (calcium et vitamine) mais sans amélioration.

A I’4ge de 8 ans et demi, observation par la mére d’une amyotrophie des
ceintures scapulaire et pelvienne avec aggravation de tous les signes précédents, il a
consulte un autre médecin libre qui lui a prescrit de nouveau des fortifiants suivi d’une
référence au CRMM Antsirabe apres un mois de surveillance.

Lors de la premiére consultation au CRMM le 13 novembre 2000, la marche
a été déja tres difficile outre I’aggravation des autres signes précédents.

A I’examen on a noté particulierement :

- Un bon état général

- Une amyotrophie de la ceinture scapulaire et ceinture pelvienne.

- Une pseudo-hypertrophie des mollets.

- Une flexion volontaire des hanches de 20° a gauche et a droite.

Pour lesquelles, une conduite thérapeutique a été proposer telle la
rééducation fonctionnelle avec posture des deux hanches et travail de marche.

Il a suivi 15 séances de rééducation fonctionnelle & Tamatave.

La deuxiéme consultation au CRMM le 20 février 2001 n’ a emmené aucune

amélioration avec flexion volontaire des deux hanches de 20° et équinisme bilatéral de
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10° des pieds ; la station debout trés difficile et la marche impossible motivant le travail
de posture des deux hanches et de la cheville, le réapprentissage de la marche.

Le controle réalise le 10 avril 2001 révele une rétraction des tenseurs du
fascia lata plus importante a droite, la station debout et la marche devenaient

impossibles : ce sont les motifs de I’intervention chirurgicale.

ANTECEDENTS
PERSONNELS
- Médicaux :
Paludisme fréquent aux bas ages traité par quininothérapie, sans notion de
crise convulsive ni d’angine ni d’hospitalisation antérieure.
L’on note des caries dentaires multiples.
Concernant la vaccination : il a déja fait le BCG, DTCP;, DTCP,, DTCP;,
ROUVAX.
- Chirurgicaux :
Aucun antécédent chirurgical ni d’ anesthésie.
- Gynéco-obstetrique :
C’est un enfant né a terme, vigoureux, de fagon eutocique avec circulaire
simple du cordon, sans malformation congénitale extérieurement visible.
Le poids a la naissance a été de 3 500 g.
Quant aux développements psycho- moteurs :
- Rire a 3 mois
- Tenue de la téte a 4 mois et demi
- Position assise sans appui a 7 mois
- Premiére dentition a 6 mois
- Lamarche a quatre pattes a 10 mois
- La station debout sans appui a 12 mois
- Lamarche a pied sans appui a 16 mois
- La fermeture de la fontanelle bregmatique a 18 mois.
- La premiere parole vers I’age de 18 mois
- Il peut s’habiller aI’age de 4 ans
- llestalléal’école a5 ans.

- Il fait laclasse de 12°™ a 5ans- 6ans - 7 ans
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- laarrété I’école & 8 ans en 12°™.
Conclusion :
Retard du développement moteur tres net et retard du développement physique.
Habitude alimentaire :
Viande et poisson : trois fois par semaine.
Régime typiquement malagasy.
Conclusion :
Pas de malnutrition.
Habitude toxique :
Cafeé : Y% tasse par jour depuis le bas age
Alcool = 0, tabac = 0, tambavy = 0.
FAMILIAUX:
Parents vivants, en bonne santé apparente
Il n” y a pas de notion d’infirmité dans la famille.
Il est le dernier d’une fratrie de 7 avec 2 garcons, I’ainé a 26 ans et est en bonne
santé apparente.
EXAMEN CLINIQUE : du 19 avril 2001

Signes généraux :

Malade conscient, en bon santé apparante
T.A:90>60 t°:37°C Pouls : 92 bpm
FR: 20 cpm Pds :27kg
Etat fonctionnel :
L’enfant ne peut ni se tenir debout ni marcher. Il est au stade VII de WALTON ET
GARDNER MEDWIN.

Pour se déplacer, il lui faut une chaise roulante poussée par une tierce personne.

En décubitus dorsal, il ne peut s’asseoir qu’apres étre tourné latéralement pour prendre

appui sur le coude avec I’aide d’une autre personne sous les épaules .

Examen physiques :

A I’inspection :
Les conjonctives sont bien colorées
Nombre des dents = 20 avec des caries multiples, chicot de la canine

inférieure droite.
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On observe une atrophie notable des muscles pectoraux et des muscles de la
ceinture scapulaire.

Abdomen souple avec atrophie visible des muscles abdominaux.

Respiration thoraco-abdominale synchrone.

Atrophie des muscles des membres inférieurs et membres supérieurs qui est
plus marquée au niveau de la ceinture pelvienne.

Un flexum des hanches qui, en décubitus dorsal, est apprécié a 20°, avec
équinisme bilatéral des pieds.

Une pseudo-hypertrophie des mollets.

Hyperlordose lombaire observée en position couchée s’effacant a la position

assise.

Examen neuro-musculaire :

La motricité :

L’ évaluation de la force des différents muscles moteurs de I’enfant est
résumee au tableau n°4 et 5.

Pour les membres supérieures : I’articulation des épaules, des coudes, des
poignets et des doigts est mobilisable sur tous les plans avec une amplitude plus ou
moins maximale sauf celle des épaules qui est diminuée aux mouvements actifs.

Pour les membres inférieurs : au niveau de la hanche et les genoux, en
position couchée, on observe une ébauche de mouvement sur tous les plans sans
déplacement du membre.

Au mouvement passif : les articulations sont mobilisables sur tous les plans
sauf pour I’extension des hanches et la flexion dorsale des pieds qui sont tres limitées a
cause des rétractions tendineuses.

Les orteils conservent encore leur mobilité quasiment normale.

Les reflexes :
Au niveau des membres supérieurs : les réflexes sont conservés a gauche et a droite.
Au niveau des membres inférieurs : les réflexes rotuliens et achiléens sont abolis, le

réflexe cutanéo-plantaire est présent.
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La sensibilité :
Les sensibilités profonde et superficielle sont normales.
La vascularisation et la trophicité de la peau sont normales.

Testing musculaire

COTATION
GROUPES MUSCULAIRES

DROITE GAUCHE

T

R Muscles abdominaux : grand droit — grand oblique 2 2

o)

N Extenseur du tronc 2 2

C

M Hanche

E Fléchisseur : psoas iliague — couturier 1 2

M Extenseurs : grand fessier — Ischio-jambier 1 1

B Adducteurs : petit — moyen — grand pectiné 1 1

R Abducteur : moyen fessier 2 2

E Rotateurs externes : pelvi-trochanteriens 2 2

S Rotateurs internes : petit fessier 1 1
Genoux

I Fléchisseurs : poplité — ischio-jambier 2 3

N Extenseurs : quadriceps 2 2

F Chevilles

E Fléchisseurs : jambier antérieur 2 2

R Extenseurs : soléaire — jumeaux 3 3

I Rotateurs externes : péroniers 3 3

E Rotateurs internes : jambier postérieur 3 3

U

R Muscles du pied 4 4

S

Tableau n° 4 : tronc et membres inférieurs
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GROUPES MUSCULAIRES COTATION
DROITE GAUCHE
Cou : trapéze (supérieur et inférieur) 4 4
Muscles dorsaux : rhomboides — grand dentelé 2 2
M Petit pectoral
- Ceinture scapulaire :
I: Rotateurs externes : sous épineux — petit rond 3 3
Rotateurs internes : sous scapulaire 3 3
R grand dorsal - Grand rond
= Adducteur : grand pectoral 2 2
> Elévateur : deltoide antérieur 2 2
Abducteur : deltoide moyen 2 2
> Rétropulseur : deltoide postérieur 2 2
- Coude :
E Fléchisseurs : brachial antérieur — biceps 3 3
. long supinateur
| Extenseurs : triceps brachiaux
£ Supinateurs : court supinateur — biceps 4 4
U Pronateurs : rond et carré pronateurs 5 5
R Poignets :
S Fléchisseurs : grand palmaire — cubital antérieur 4 4
Extenseurs : radio-cubital postérieur 4 4
Muscles de la main 5 5

Tableau n° 5 : testing musculaire des membres supérieurs

Examen des autres appareils :
Appareil cardiaque :
Bruit du cceur bien frappé
Rythme cardiaque normal

On ne décele aucun bruit anormal.
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Appareil pulmonaire :
L’ampliation thoracique respiratoire est diminuée.
La différence des périmeétres thoraciques aux deux temps respiratoires est de
1,5 cm au niveau xyphoidien et 0 cm au niveau axillaire.
Les vibrations vocales sont bien percues
Les murmures vesiculaires sont bien transmises.
Pas d’anomalie auscultatoire décelable, les poumons sont libres.

Appareil digestif et génito-urinaire : rien a signaler

Conclusion

Il s’agit d’un petit garcon agé de 10 ans, domicilié a Ambolomadinika
Tamatave, entré le 19 avril 2001 au CRMM, qui présente une amyotrophie diverse et
une faiblesse musculaire progressive évoluant depuis I’age de 4 ans et est déja au stade
d’incapacité de se tenir debout et de marcher, évoquant ainsi une myopathie de type

Duchenne de Boulogne, actuellement non compliquée d’atteinte cardio-pulmonaire.

EXAMENS COMPLEMENTAIRES:

Biologie : dosage enzymatique :

Valeur )
. ) » Valeur de  Observation
Systeme Constituants Unite pour le o
) référence S
patient

URINES 24 H CREATININE  pmol/l 2,2 8,84 — 13,26 \\

CKS u/l 2 608 20-120 f f
LDH u/l 918 > 500 f

SERUM

Tableau n° 6

\}‘  trés diminué
b : trés augmenté

/4 : augmenté
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Photo n°01 : Photo de I’enfant couché
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Radiographie :
Radiographie cceur-poumons : vue de face :
- Pas d’anomalie radiographique : la silhouette cardiaque est normale, I’image du
parenchyme pulmonaire est normal.
- Indice cardio-thoracique = 0,33
Radiographie du rachis lombaire : position couchee :
- Taille des vertébres normale
- Lordose lombaire
Des clichés de la hanche et des membres inférieurs ne montrent aucune anomalie
décelable.
Electro-cardiogramme : normale
Le tracé montre un rythme sinusal, des ondes P normales
Fréquences : 96/mn
Espaces[PR] : 12/100 seconde
Axe QRS : +10°
La répolarisation est normale
Exploration fonctionnelle respiratoire :
On n’a pu faire que la mesure de la CV car I’enfant n’arrive pas a expirer profondement
La CV est effondrée a 85% qui signale I’entrée dans un syndrome restrictif.
Les autres explorations paracliniques ne sont pas réalisées car elles
n’existent pas a Antsirabe et la famille n’a pas la possibilité financiére de les faire a
Tananarive :  électro-myographie, scanner musculaire, examen histo-anatomo-
pathologique.
Le conseil génétique n’existe méme pas & Madagascar.

TRAITEMENT :
Pour ameliorer I’état fonctionnel du patient et pour retarder I’évolution de la
maladie, le chirurgien a décidé de faire une cure chirurgicale prévue le 20 avril 2001
pour une ténotomie et allongement des tendons d’Achille.
Comme toutes intervention chirurgicale, elle se passe par trois phases :
- La phase pré-opératoire
- La phase opératoire

- La phase post opératoire
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1. LAPHASE PRE OPERATOIRE
a- Bilan para clinique pré opératoire

Tableau n°7 : Bilan sanguin

Constituants Valeur pour le patient Observations Valeurs références
VSH 2mn a la premiere heure  Normale
NES:
GR (millions/pl) 4,75 Normale 4-54
GB /ul 8 200 Normale 4 5000 - 11 000
PNN 49 Normale 43 -57%
PNE 1 Normale 1-4%
PNB 0 Normale 0-1%
Plaquettes /ul 175 000 Normale 150 000 - 400 000
Glycémie g/l 0,98 Normale 0,8-1,04
Créatininémie 25umol/I Normale 20 - 90 pmol/l
Hémoglobine S
(g/100m) 10,13 Diminuée 12-14,5

Groupe sanguin : O
Rhésus : positif
Temps de saignement : 4mn(normal : 2 — 4 mn)
Temps de coagulation : 8mn (normal : 8 — 12 mn)
Bilan urinaire :
Albumine : 0
Sucre: 0

Acétone : 0

b- La visite pré-anesthésique

Elle est faite la veille de I’intervention.

L’histoire de la maladie, les antécédents , les examens clinique et paraclinique sont les

méme que precédemment.
Le malade est classé ASA | ou I, mallampati |

La prémedication :

Malade gardé a jeun complet a partir de 21 h la veille de I’intervention.
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Pose de sonde naso-gastrique avant d’aller au bloc.
Pose de sonde urinaire effectuée au bloc.
Prémédication : la veille a 21 h, le malade a recu du diazépam 5 mg per os.
30 mn avant d’aller au bloc opératoire , il a pris du diazépam 5 mg en intramusculaire a
8 h 30 mn.
2. LA PHASE OPERATOIRE
A I’arrivée au bloc opératoire, nous avons posé deux voies veineuses : I’une
pour I’induction anesthésique et I’autre pour le remplissage de sécurité.
Nous avons choisi comme technique anesthésique I’anesthésie générale par

voie intraveineuse.

a- Les anesthésiques :
L’induction est réalisée avec de la ketamine : 50 mg, et du diazépam : 5 mg
L entretien anesthésique utilise la ketamine : 50 mg en 4 injections et diazépam : 5 mg.
La dose totale est de 250 mg pour la ketamine et de 10 mg pour le diazépam.
La derniére injection a eu lieu 45 mn avant la fin de I’intervention.
Durée de I’intervention : 1 heure et 50 minutes.
Durée de I’anesthésie : 2 heures et 50 minutes.
Autres médications :
HDC : 50 mg en IVDL
HDC : 50 mg en perfusion .

b- Réanimation :
Controle de la respiration apres I’induction anesthésique :
Intubation trachéale qui est maintenue en place jusqu’a ce que I’enfant ne la tolére pas.
Ventilation contrélée en PPI a I’oxygéne pure.
Compensation liquidienne :
Par mesure de sécurité, deux voies veineuses ont été mises en place dés les début de
I’intervention : 1’une pour véhiculer les drogues et I’autre pour le remplissage
vasculaire de sécurité.

Ringer lactate : 500 ml et Sérum Glucosé Isotonique a 5% : 500 ml.

c- Surveillance :

- contréle de la respiration
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- contrble de la température toutes 15 mn
- contrble de la tension artérielle et du pouls radial,
- ladiurese est de 65 ml au cours de I’intervention.

Tableau n° 8 : les parametres de surveillance per opératoire.

Heure (mn)
\m\ 15 30 45 60 75 90 105
Parame

Température (°C)> 37,2 37,4 37,5 37,5 37,5 37,5 37,5

TA (mmHg) 90>60 95>60 100>60 115>70 100>60 100>60 100>6
0
Pouls/mn 92 100 100 120 90 90 90

Diurese = 65 cc

d- Protocole opeératoire du 20 avril 2001
Intervention sous anesthésie générale en décubitus dorsal.
- Deux hanches : incision type HUETER
A gauche : ténotomie du tenseur de fascia lata et des fibres antérieures partie supérieure
du moyen fessier.
A droite : ténotomie basse du tenseur de fascia lata.
- Deux tendons d’Achille : allongement en percutané selon la technique de HANSEN
GIBEN (En 2).
Suture aprés hémostase.
Confection de deux bottes platrées.
3. PHASE POST-OPERATOIRE
a- Réanimation
De J, a J; : I’oxygenation est maintenue jusqu’au réveil complet
Perfusion de Sérum Glucosé Isotonique a 5% : 500 cc avec ampicilline 2 grammes
Sérum Glucosé Hypertonique a 10% : 500 cc
L’enfant est déperfusé au Hyp .
De J; a Js : amoxicilline 250 mg : 1 gélule x 3/ jour pendant 5 jours
Paracetamol 100mg : 3 comprimés x 3 /jour pendant 5 jours
b- Suite opératoire et éventuelle conduite a tenir :
Jo Ho : TA 1 100 mmHg > 60 mmHg



Pouls : 90 bpm
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Température : 37,5 °C

FR: 24 cpm

Jo Hi : extubation, I’enfant présente une intolérance a la sonde d’intubation et répond

aux questions qu’on lui pose malgré une somnolence et quelques délires en alternance.

Jo Hz : ablation de la sonde naso-gastrique et la sonde urinaire.

Ji: malade trés lucide

Début de la rééducation respiratoire

Reprise du transit digestif (émission du gaz)

Pansement des plaies
Malade peut boire

Jo 0 reprise du transit digestif (selles)

Pansement des plaies

Rééducation respiratoire

Ji3:  ablation des fils des plaies opératoires

b- Surveillance :

Tableau n° 9 : les éléments de surveillance post opératoire.

Heure (mn)

: Ho H1/2 H1 H2 H20 H48
parametres
Température (°C) 37°5 37°5 37°5 37°5 37°5 37°2
F.R/mn 24 30 30 24 20 20
TA ( mmHg) 100>60 100>60 - 90>60 90>60 90>60
Pouls/ mn 90 90 92 100 90 90

Réveil )
_ Incons-  Incons- ) Conscien _

Etat de conscience anesthé-  Somnolant conscient

cient cient

sique
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c- Bilan post-opératoire :

Tableau n°10 : Bilan post-opératoire

Bilan Valeurs pour le patient Valeurs Observations
référence

NFS

G.R (millions/ul) 4,25 4 -54 Normale
G.B/ul 10 000 4500 - 11000 Normale
PNN 48 43 - 57% Normale
PNE 1 0 -4% Normale
PNB 0 0 - 1% Normale
Hémoglobine (gramme/100ml) 10,10 12 - 145 diminuée

d- Evolution :
Aprés ablation des bottes platrées; on a poursuivi la rééducation
fonctionnelle respiratoire qui est faite quotidiennement.
On a fait des mobilisations de toutes les articulations et amélioration de la force
musculaire existante par des travaux des membres inférieurs et supérieurs.
On a constaté une bonne évolution du malade avec une possibilité d’une marche
dandinante avec appui possible sous attelles postérieures et deux cannes canadiennes.

On n’a observé aucun trouble cardio-respiratoire. L’enfant est exeaté au Jss.

e- Conclusion :

Il s’agit d’un petit garcon &gé de 10 ans qui a présenté a I’entrée un tableau clinique de
dystrophie musculaire progressive de type Duchenne de Boulogne, non compliquée. Il
est déja au stade de perte de la marche avec rétractions tendineuses des hanches et des
chevilles nécessitant une ténotomie correctrice.
L’enfant a subi cette intervention chirurgicale pendant 1 heure 50 minutes et celle ci
sous anesthésie générale de 2 heures 50 minutes. Pendant la visite pré-anesthésique,
I’enfant est classé ASA | ou Il, sa prémedication a été effectuée avec du diazépam 5 mg
a 21 h laveille et 5 mg en intramusculaire 45 mn avant I’intervention.

L’ anesthésie générale est réalisée avec de la ketamine et du diazépam
I’intubation trachéale a été obligatoire avec assistance respiratoire. L’expansion

volumique est faite avec 1 000 cc de sérum physiologique.
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La surveillance per opératoire tres minutieuse concerne le contréle de la
respiration, la prise de la température par voie centrale toutes les 15 mn, la prise de la
tension artérielle et des pouls radiaux. Durant I’intervention, les paramétre ont subi tres
peu de variation.

Les ténotomies du TFL et moyen fessier avec allongement percutané des
tendons d’Achille ont été realises avant confection de deux bottes platrées .

La suite opératoire ne présente aucun probléeme cardio-respiratoire. La
rééducation respiratoire est entre tenue trés précocement, ultérieurement une marche
dandinante est obtenue avec appui possible sous attelle postérieure et deux cannes

canadiennes.
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Photo n° 02 : Enfant assis apres la cure chirurgicale
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TROISIEME PARTIE : COMMENTAIRE ET DISCUSSION

La littérature signale que la DMD atteint surtout les garcons. La proportion
d’atteinte dans une méme fratrie est de 1 garcon sur deux. (2)

Notre étude confirme ces données: le frére ainé agé de 26 ans reste indemne de toute
manifestation similaire.

Pour les auteurs, I’age de début clinique de la maladie est de 3 ans et la maladie
évolue fatalement jusqu’a 20 ans environ. (12)

Notre cas est compris dans la tranche d’age.

La myopathie de Duchenne de Boulogne est une maladie génétique héréditaire dont
la transmission se fait sur le mode récessif ; les femmes sont transmetteuses, seules 8%
présentent des signes cliniques.(10) (17)

Dans ce travail, I’enfant est le seul concerné dans la famille. On note qu’on n’a pas

fait le dosage de la CKS de la mere

Les principaux signes observés au cours de la myopathie de Duchenne de
Boulogne sont : le déficit musculaire et I’amyotrophie accompagneés de quelques signes
viscéraux. L’évolution de la maladie est progressive et inexorable jusqu’au déces du
patient.

Pour notre malade, les muscles de la ceinture pelvienne sont les plus touchés.

Le déficit musculaire concerne les muscles de la ceinture pelvienne, la cotation
varie de 1 a 2, il est déja au stade de la perte de la marche avec un niveau de testing
musculaire global réduit a 67%.

L atrophie musculaire se voit au niveau de la ceinture scapulaire, du tronc et
surtout au niveau de la ceinture pelvienne et les fémurs, ou voit une atrophie légere des
membres supérieurs. Une pseudo-hypertrophie des mollets est trés caractéristique de la
maladie.

Dans la myopathie de Duchenne de Boulogne, le déficit musculaire affecte par
ordre d’intensité decroissante la ceinture pelvienne, le tronc, la ceinture scapulaire, les

muscles dorsaux, les muscles de la cuisse et du bras.
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L’amyotrophie intéresse surtout les muscles trés déficients ou le réflexe idio-
musculaire est aboli. Ceci témoigne de la nature myogene et non neurogene des
manifestations observées. (14) (15)

Selon les auteurs, la perte de la marche se situe entre 7 et 14 ans. Les déformations
orthopédiques viennent compliquer cette perte fonctionnelle de la marche. (11)

Notre malade est au stade de la perte de la marche a I’age de 10 ans, les
déformations orthopédiques apparaissent avant la perte de la marche avec équinisme
bilatéral, flexum des hanches. Cette discordance peut s’expliquer par le fait que la

famille ne s’inquiétait pas de cet enfant outre I’absence de maladies intercurrentes.

La localisation de la maladie aux muscles respiratoires se manifeste par un
syndrome restrictif avec une diminution de la CV a la spirométre et/ou des infections
respiratoires répétées. Ce sont plus manifeste apres la perte de la marche.

90% des malades présentent des signes d’atteinte cardiaque. Les signes d’atteinte
myocardique sont fréquents avant 5 ans. (11) (16)

Notre malade présente une réduction de la capacité vitale a 85% alors que les
manifestations respiratoires ne sont pas encore observees.

Notre malade ne présente pas encore de signe d’atteinte cardiaque.

La normalité de la sensibilité chez notre malade affirme I’origine myogene de
I’affection. (14)

Des investigations paracliniques sont nécessaires au cours de la DMD pour
confirmer le diagnostic, et évaluer I’état général du patient et le stade de I’évolution de
la maladie. Pour notre patient nous avons réalisé:

- Le dosage enzymatique avec la créatininurie (qui est trés diminuée),
la CKS tres augmentée (environ 25 fois la normale) et le taux de la
LDH augmenté. Ces résultats confirment la littérature méme si ce ne

sont pas des examens spécifiques de cette maladie.
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Nous n’avons pas pu faire I’examen histo-anatomo-pathologique car cet examen
n’existe pas a Antsirabe et la famille n’a pas la possibilité financiére de se déplacer vers
Tananarive.

De méme , le diagnostic de certitude est obtenu par le conseil génétique (4). On n’a
pas fait cet examen car il n’existe pas a Madagascar.

A I’dge de cet enfant, des déformations osseuses comme 0s en haltére ou
augmentation de la hauteur des vertebres pourraient étre observées (16).

Les clichés radiographiques que nous avons obtenu montrent des images 0sseux
tout & fait normaux.

Au cours de la myopathie de Duchenne de Boulogne, la capacité vitale reste
normale jusqu’a une perte de la force musculaire a 70% au testing musculaire clinique
puis décroit pour s’annuler a une valeur correspondante d’une force musculaire réduite
a 22% environs. Cette baisse de la CV signe I’atteinte des muscles respiratoires .

L’examen fonctionnel respiratoire montre a la spiromeétrie une baisse a 85% de la
CV, le seul examen effectué, qui signe I’entrée dans le syndrome restrictif.

A I’examen électrocardiogramme, la littérature dit que plus de 90% des sujets
présentent des signes d’anomalie électrique. Une atteinte myocardique et quasi-
constante a I’age de 5 ans.(16)

Dans notre cas, le tracé électrocardiographique est normale. Aucune anomalie n’est
retrouvee.

L’électromyographie et le scanner musculaire n’ont pas été faits.

Tout au long de son évolution, la DMD présente deux phases de durée voisine mais
de gravité inégale. La premiere celle de la dégradation de la locomotion , conduit a la
perte de la marche ; la seconde celle de la vie au fauteuil roulant aboutit au déces. (11)
Cette évolution et le pronostic dépendent de deux facteurs :

- La précocité de prise en charge thérapeutique qui a pour but de ralentir la perte
progressive de la force musculaire et de limiter les déformations orthopédiques.

- La rééducation respiratoire est d’une grande importance avant la perte de la marche
afin de développer au maximum la CV et de prévenir I’insuffisance respiratoire

chronique.



46

Pour notre malade, il est au stade de perte de la marche, la force musculaire est
réduite a 67% et la CV est réduite a 85%. L’age de début et la progression de
I’apparition des signes durant I’évolution de la maladie confirment bien ceux qui sont
signalés dans la littérature.

Malgré I’essai de nombreux médicaments depuis la connaissance de la DMD, il
n’existe pas de drogue actuellement connu susceptible d’avoir une efficacité
significative et durable. Dans la pratique courante, les médicaments sont prescrits a
titres de reconstituants de I’état général.

La rééducation fonctionnelle tient une place importante dans le traitement de cette
maladie. Elle vise a retarder la perte de la marche et a limiter les complications
orthopédiques et respiratoires de la maladie. Les résultats expérimentaux obtenus chez
le malade traité n’objectivent qu’une prolongation de possibilité de la marche pendant
quelgues mois par rapport aux sujets non traités. Lorsque la marche n’est plus possible
et que le syndrome restrictif s’installe, la rééducation fonctionnelle essaie de prévenir
les facteurs d’aggravation en particulier I’encombrement broncho-pulmonaire et la
déformation du tronc. (23)

Pour notre malade, la prise en charge médicale n’est pas entre tenue correctement
comme il le faut méme si elle I’est palliative ; il n’a obtenu que des fortifiants (calcium
et vitamine) alors que la littérature préconise des vasodilatateurs associés a une physio-
balnéo-kinesithérapie précoce.

La kinésithérapie n’est entre tenue que 5 mois avant la perte de la marche. La prise
des fortifiants avant la perte de la marche n’a aucun effet bénéfique sur I’évolution de
la maladie, la rééducation fonctionnelle qu’on lui a fait devant la faiblesse musculaire et
les rétractions tendineuses n’empéche pas I’aboutissement a la perte de la marche 5

mois seulement apres son entretien.

La chirurgie tient une place non négligeable dans le traitement de cette maladie. Il
vise a réduire les déformations orthopédiques pour faciliter le port de matériel

orthopédique et de donner une vie confortable au patient. Notre malade a subi une
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intervention chirurgicale avec des ténotomies du TFL et moyen fessier et allongement
des tendons d’Achille pour réduire le flexum des hanches et I’équin bilatéral des pieds.
Il a suivi les trois phases nécessaires pour cette intervention :

- La phase préopératoire

- La phase opératoire

- La phase post opératoire.

La préparation préopératoire concerne surtout I’appareil cardio-respiratoire et le
rétablissement de son état général. 1l s’agit souvent d’une antibiothérapie dirigée contre
les infections respiratoire et une correction hydroélectrolytique.

Vu I’état général du patient conserve et son état cardio-pulmonaire conserve , il n’a fait
que la rééducation respiratoire pendant 5 jours avant I’intervention pour prévenir toute
éventuelle altération respiratoire.
La visite pré anesthésique vise a préparer le malade a I’intervention et a choisir une
meilleure conduite anesthésique.

La préparation est psychologique, physique et médicamenteuse (30).

Notre malade a subi ces préparations.

La préparation psychologique est toujours nécessaire chez ce malade anxieux et
déja infirme moteur, I’intervention lui est expliquée en la minimisant au tant que
possible. La préparation physique concerne en premier lieu le tube digestif avec un jeun
préopératoire au moins 6 heures . Le jeun préopératoire de 11 heures est demandé pour
notre malade. La sonde naso-gastrique est systématique pour prévenir la régurgitation
accidentelle du liquide gastrique dans les voies aériennes et pour prévenir la dilatation
gastrique post opératoire. La préparation de la vessie qui consiste en un sondage
vésical. Notre malade est porteur d’une sonde vésicale mise en place au bloc opératoire.
C’est un bon moyen pour surveiller la diurese et la volémie. La préparation
médicamenteuse est surtout une antibiothérapie contre I’infection respiratoire mais
aucune médication préopératoire n’est indiquée a notre malade car son état général et
son état cardio-respiratoire sont satisfaisants pour subir une intervention. Seule la
kinésithérapie respiratoire est entretenue.

La préemédication est faite la veille et le matin avant I’intervention.

La veille, la préparation psychologique a déja un effet tranquillisant non

pharmacologique et en plus, I’enfant a pris a 21 heures 5 mg de diazépam per os.
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Le matin avant I’intervention, la prémédication doit étre au bon moment si on veut
qu’elle soit efficace. (30) La drogue par voie intramusculaire doit étre administrée 45
minutes avant I’induction anesthésique. 5 mn par voie intraveineuse et 1 heure par voie
orale avec un peu d’eau.

Notre malade a recu 5 mg de diazépam en intramusculaire 30 mn avant d’aller au
bloc opératoire. Le délai de 45 mn est bien respecté avant I’induction.

Le bilan préopératoire réalisé est surtout sanguin. Les valeurs obtenus sont toutes
normales sauf I’hémoglobinémie qui est diminuée a 10,13mg/100ml si la normale est
comprise entre 12 et 14,5mg/100ml.

L’intervention chirurgicale est indiquée au cours de la DMD devant les
déformations orthopediques pour permettre au patient le port d’appareillage (26)

Notre malade est au stade de perte de la marche mais encore non compliquéee
d’atteinte cardio-respiratoire, les déformations orthopédiques telles que le flexum des
hanches et I’équinisme des pieds sont déja irréductibles justifiant la ténotomie du TFL
et moyen fessier et I’allongement des tendons d’Achille.

C’est une chirurgie des extremités mais une conduite anesthésique mal menée peut
entrainer des complications graves pouvant causer la mort per opératoire ou post
opératoire du sujet. Ce sont surtout I’H.M , la détresse respiratoire et I’arrét cardiaque.

La technique anesthésique utilisée couramment est I’utilisation de la ketamine ou
benzodiazépine ou étomidate pour I’induction et I’entretien est fait avec du fentanyl .(2)

Pour notre malade, nous avons fait I’induction avec la ketamine associée au
diazépam ; I’entretien est fait avec la ketamine et le diazépam également. L’intubation
trachéale a été réalisée chez notre cas avec la ventilation assistée en PPI & I’oxygéne

pure.

Notre patient a été sous I’effet de I’anesthésie pendant 2 heures et 50 minutes ;
I’extubation est faite en salle de réanimation une heure apres I’intervention.
Les auteurs ont préconisé une assistance respiratoire en salle de réanimation 24

heures a 48 heures aprés I’intervention pour lutter contre I’insuffisance respiratoire. Par
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manque de matériel en salle de réanimation, nous avons jugé bon de laisser le patient se
réveiller dés que les produits anesthesiques sont jugés éliminés.

Le réveil est signalé par une intolérance a la sonde d’intubation, rejet du canule de
Guedel, une respiration ample et rapide, agitation, présence des réflexes de déglutition,
pouls accélérés, tension artérielle élevée, pupilles dilatées réagissant a la lumiere, aprés
I’extubation, le malade redevient calme. (2)

Le réveil de notre patient a eu lieu 1 heures apres la fin de I’intervention, I’enfant a
présenté le signe d’intolérance a la sonde d’intubation, des respirations amples et

rapides, quelques délires et somnolence en alternance.

La ketamine a une courte durée d’action, elle est a la fois sédative, analgésique et
anesthésique. Ses effets ventilatoires sont bénéfiques pour les myopathes car elle
n’entraine que trés peu de dépression ventilatoire et préserve I’activité des muscles
intercostaux et les réflexes pharyngolaryngés, elle a un effet bronchodilatateur. (32) Au
cours de la DMD, I’emploi du diazépam a dose réduite est accepté.

Pour notre patient, on n’a utilisé que 10 mg de diazépam au cours de I’intervention
dont 5 mg au début de I’intervention et 5 mg 45 mn avant la fin de I’intervention.

Le diazépam ralentit le métabolisme de la ketamine et en prolonge les effets, il

inhibe I’action stimulatrice cardio-vasculaire de la kétamine donc inhibe I’élévation :

- De la pression intracranienne
- De la fréguence cardiaque
- De la pression artérielle
- Du débit cardiaque

Le diazépam bloque les effets hallucinatoires et agitatoires post opeératoires de la
ketamine. (32)

La connaissance de ces effets bénéfiques de la ketamine nous a permis son
utilisation dans le cas de cet enfant. La réussite de I’anesthésie est obtenue par son
association avec le diazépam ; I’induction est réalisée avec une dose de 50 mg de

ketamine associé a 5 mg de diazépam. L’épuisement des effets du drogue est signalé
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par une respiration ample de I’enfant motivant I’administration répétée de la ketamine a

une frequence variable.

La réanimation per opératoire d’un myopathe vise a réduire les complications per
opératoires de I’anesthésie et de I’intervention. Notre patient est intubé au bloc
opératoire apres I’induction anesthésique avec la ventilation assisté a I’oxygéne pure.
Tout ceci pour prévenir I’effet dépressif respiratoire de la ketamine.

L’intervention est effectuée sur les deux hanches et les chevilles. Méme si nous
avons prévu trois flacons de SGI 5% a 500ml et une poche de sang isogroupe isorhesus,
le saignement est minime et I’expansion volumique est assuré par une litre de liquide.

Aucune transfusion n’a été nécessaire.

La surveillance est cardio-vasculaire avec prise des pouls radicaux et de la TA,
respiratoire et prise de la température.

L’ assistance ventilatoire a I’oxygene pure a pu assurer un bon fonctionnement
respiratoire malgreé I’effet depressif respiratoire qu’a la ketamine. Ses effets
stimulateurs cardio-vasculaires ont été observes dés le début de I’anesthésie malgré
I’effet inhibiteur du diazépam. L’accélération des pouls radiaux est progressive et
atteint 120 battements/mn a la 45°™ minute, accompagnée d’une élévation paralléle de
la T.A. allant jusqu’a 115 mmHg pour la pression systolique et 70 mmHg pour la
surveillance per opératoire montrent en fait une bonne tolérance du patient a

I’anesthésie.

La complication liée a la chirurgie d’un myopathe est I’étirement ou compression
de la veine cave inférieure lors du passage en décubitus ventral en cas de correction
rachidienne. (2)

Dans notre cas, comme il s’agit d’une chirurgie des extrémités, on n’a observé
aucune complication liée a cette intervention.

Les complication liées a I’anesthésie d’un myopathe les plus redoutées sont:

I’hyperthermie maligne, la détresse respiratoire pouvant aller jusqu'a une apnée, un
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arrét cardio-circulatoire. Aucun de ces complications n’est retrouvée au cours de
I’anesthésie de ce patient et pas d’autre éventuelle complication per anesthésique

retrouvée.

En post opératoire, la ventilation contr6lée est poursuivie en regle les 24 a 48
premiéres heures pour lutter contre I’encombrement broncho-pulmonaire, pour attendre
la récupération musculaire complete et le retour a la normovolémie (2) . une dépression
post-opératoire peut survenir au cours de I’anesthésie des myopathes.

Nous avons maintenu I’intubation jusqu’au réveil du patient, I’oxygénation est
poursuivie associée a une surveillance trés étroite de la fonction respiratoire.
L ampliation thoracique aprés cette extubation est bonne et la fréquence respiratoire

reste supérieure a 24 respirations par minute.

Les pertes liquidiennes et sanguines per opératoires doivent étre compensees pour
avoir une normovolémie surtout chez les myopathes car leur tolérance hémodynamique
a I’hypovolémie est médiocre.

A la fin de I’intervention, la volémie de I’enfant reste normale, une perfusion de
Sérum Glucosé Isotonique a 5% a 500 ml est maintenu en place et Sérum Glucosé
Hypertonique a 10% a 500 ml en post opératoire est utilisé comme soluté d’apport
énergétique.

Nous avons administré 2 g d’ampicilline dans la perfusion, qui est relayée par de
I’amoxicilline a partir de J1. C’est pour prévenir une éventuelle sur infection
respiratoire.

Comme toute intervention chirurgicale, les plaies opératoires sont douloureuses
pour le patient justifiant I’utilisation d’antalgique. pour cela, nous avons utilisé le
paracétamol pour son action antalgique et antithermique.

Quant au bilan post opératoire, on n’a fait que le contréle de la NFS du patient. Les
valeurs observées sont normales méme si on a constaté une légére baisse du nombre des

globules rouges.
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Concernant les soins post opératoires du malade, I’extubation a eu lieu une heure
aprés I’intervention, la sonde naso-gastrique et sonde urinaire sont enlevées au Hy, les
pansements des plaies sont quotidiens.

La surveillance post opératoire de I’opéré est trés serrée.

Elle consiste en une prise de la T.A, compter les pouls radiaux et la fréquence
respiratoire, controler la température. Les valeurs obtenues ont subi trés peu de
variation. Le réveil est facile méme si on a observé quelques délires du patient. Le
malade est complétement réveillé au Hyo.

Son état général est pratiqguement bon aprés son réveil complet, sans altération de
son etat de conscience. La reprise du transit a lieu au J; sans trouble, la diurése est
parfaite.

Les suites opératoires d’un myopathe peut étre simple comme dans notre cas. Il n’a
présenté aucune complication post opératoire pendant les moments ou il était sous

notre surveillance.
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SUGGESTION

L’existence de la DMD a Madagascar est actuellement connue.

La mise en place par I’Etat des centres de rééducation motrice bien équipés, du
point de vue personnel et matériel, au moins dans chaque chef lieu de province est
souhaité pour la prise en charge précoce de ces patients .

De méme, I’existence d’un laboratoire plus confortable dans chaque région de I’ile
est nécessaire pour pouvoir faire le diagnostic précoce de la maladie. On encourage
I’Etat a fonder a Madagascar un laboratoire pour le diagnostic génétique qui est le
diagnostic de certitude de la maladie.

Pour les médecins traitants et les chirurgiens : le transfert immédiat du malade dans
un centre plus spécialisé est une bonne foi pour une meilleure prise en charge . le

respect de la visite pré anesthesique avant toute acte chirurgicale est nécessaire.



54

CONCLUSION

Notre travail intitulé anesthésie réanimation au cours de la dystrophie musculaire
de Duchenne est une étude rétrospective a propos d’un cas observé a Antsirabe durant
I’année 2001 et 2002.

Notre patient a subit une intervention chirurgicale le 20 avril 2001 pour ténotomie
des TFL et moyens fessiers avec allongement des tendons d’Achille en percutané. C’est
une chirurgie des extrémités et son indication a pour but de permettre au patient le port
d’appareillage de rééducation pour une vie simple et meilleure.

Un myopathe, lors de son intervention chirurgicale, doit étre bien pris en charge
quelque soit le type d’intervention prévue. Les complications a craindre au cours de
cette chirurgie sont surtout liees a I’anesthésie dont les plus redoutées sont
I’hyperthermie maligne, I’hypothermie, I’insuffisance respiratoire et les complications
cardio-vasculaires a noter I’arrét cardiaque per opératoire.

Comme tous les malades qui vont subir une intervention chirurgicale, ce malade a
passé 3 phases successives :

e Laphase pré opératoire
e La phase opératoire
e La phase post opératoire.

Le Meédecin Anesthésiste assure la visite pré anesthésique la veille de
I’intervention dans le but de rechercher tous les facteurs de risque pouvant entraver le
déroulement de I’intervention en tenant compte des antécédents. Il classe le patient
selon la classification ASA et dicte la prémedication avec la conduite anesthésique
appropriée.

Cette prémédication rend I’induction plus facile et aussi présente I’intérét de
s’opposer aux spasmes et aux réflexes créés par I’agent employé. On a ainsi utilisé le
valium la veille et le matin avant I’intervention en tenant compte de I’heure de son
administration. On note que les agents dépressifs respiratoires doivent étre évités.

Pendant la phase opératoire, on évite surtout I’hypovolémie, la dépression
respiratoire, I’hypothermie et I’hyperthermie. c’est pourquoi, la surveillance per

opératoire du malade est tres serrée sur un malade intube.
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La ketamine, solution diluée a 50 mg/ml, la plus souvent utilisée au cours de la
DMD, a la dose de 250 mg, a pu faire preuve de son efficacité et de son succes en
association avec le diazépam a la dose de 10 mg.

A part I’anesthésie, I’oxygenation du patient en PPI est aussi I’un des facteurs de
succes de cette intervention. Deux voies d’abord veineux sont mises en place dés les
début de I’intervention pour I’administration des drogues et le remplissage vasculaire
rapide éventuellement.

La surveillance de I’opérée est poursuivie en post opératoire avec prise de la
tension artérielle, de la tempeérature, surveillance de I’état cardio-respiratoire.

Le reveil a lieu 1 heure apres la fin de I’intervention ; I’oxygénation est maintenue
jusgu’au réveil complet du malade.

Cet enfant, a son &ge de perte de la marche, avec une force musculaire diminuée a
67% au testing musculaire et CV diminuée & 85% a pu subir I’intervention chirurgicale
sans incidence péri opeératoire. Ce succes est obtenu grace a I’entretien d’une bonne
conduite anesthésique sous surveillance trés serrée peri opératoire. Son état général post
opératoire est inchangé par rapport a celui du début de I’acte.

On note que c’est la premiére étude sur cette pathologie dans cette rubrique
effectuée a Madagascar.

Le maintien du Centre de Rééducation Motrice est nécessaire pour la prise en
charge et le suivi de ces patients.

Toutefois, d’autres travaux ultérieurs sont souhaités pour compléter et améliorer
les connaissances portées par cette étude et de plus, nous souhaitons vivement ici le
succes des diverses recherches actuellement connues pour la thérapeutique curative

efficace de cette pathologie.
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Nom de la maladie

Génétique

Début clinique

Symptomes initiaux (précoces)

Progression

Myopathie de
Duchenne de
Boulogne

Récessif lié a I’X
Xp21.2 (dystrophine)

Petite enfance
Dés 2-3 ans)

Torse rejeté en arriere, démarche dandinante,
difficulté a relever ou @ monter les escaliers, dus &
I’affaiblissement de la ceinture pelvienne.
Augmentation de volume, consistance anormale
des muscles des mollets

Perte de la marche vers 10 ans.
Evolution impliquant a long terme
tous les muscles : squelettiques,
respiratoires, digestifs et cardiaques.
A partir de I’adolescence, nécessité
d’une assistance respiratoire.

Myopathie de
Becker

Récessif lié a I’X
Xp21.2 (dystrophine)

Plus tardive que la
myopathie de Duchenne
(entre 6 et 15 ans)

Idem

Plus lente que dans la myopathie de
Duchenne, avec une espérance de
vie normale ou subnormale.

Myopathie facio-
scapulo-humerale

Autosomique
dominant 4g935-qter

Enfance ,adolescence ou
adulte jeune

Mobilité faciale réduite, difficulté a lever les bras
au dessus de la téte, épaules tombant en avant et

Trés lente avec souvent des périodes
de stabilisation. Espérance de vie

autosomiques
récessives de
I’enfance

13q12, 17912-g21, 33
(adhaline)

et atrophie musculaire prédominant aux ceintures.
Rétractions. Il existe des formes moins sévéres.

(Landouzy- omoplates proéminentes, dues a une faiblesse des | non modifiée malgré une incapacité
déjerine) muscles du visage et de la ceinture scapulaire qui peut étre sévere
Myopathie des Autosomique récessif | Généralement entre 10 et | Habituellement faiblesse des muscles des ceintures | Variable dans la vitesse d’évolution
ceintures 15015.192.1 (calpaine |30 ans pelvienne et scapulaire. En regle, purement avec incapacité parfois sévere.

3) atrophique, I’hypertrophie des mollets est

Autosomique cependant possible. Rétraction importante.

dominant 5922-g34
Myopathies Autosomique récessif | Petite enfance ou enfance | Semblable a la myopathie de Duchenne. Faiblesse | Evolution lente avec perte de la

marche entre 10 et 20 ans dans les
formes les plus séveres.

Myopathie
d’Emery-Dreifuss

Récessif lié a I'X
Xq28 (émerine)

Enfance ou adolescence

Amyotrophie et faiblesse musculaire
humeroperoniere. Rétraction musculaire des
biceps, des tendons d’Achille et des muscles
cervicaux postérieurs, sans hypertrophie

Lentement progressive. Atteinte
cardiaque potentiellement sévére
(trouble du rythmes, des conductions
ou insuffisance ventriculaire gauche)

Myopathie
oculopharyngée

Autosomique
dominant 14q11. 2-
g13

Age adulte

Paupiéres supérieures tombantes et ou dysphagie.
Parfois atteinte des membres

Lente, avec trouble de déglutition
parfois sévere.




57

ANNEXE 11 : Fiche d’observation type
ETAT CIVIL :

Nom et prénoms :

Age : sexe
Pere :
Mere :

Adresse

Date et motif d’entrée :

HISTOIRE DE LA MALADIE

Début, circonstances de découverte

Evolution

Traitementrecu, . . . .

ANTECEDENTS

FAMILIAUX : A préciser notamment I’existence d’infirmité motrice dans la

famille et un antécédent familiale de déces péri opératoire mal expliqué.

PERSONNELS
e Meédicaux

e Chirurgicaux
e Gyneco-obstetrique
e Habitude alimentaire et toxique
e Développement psycho-moteur
EXAMENS CLINIQUES : Date....a... par :

e Signes généraux
e Signes fonctionnels

e Examens physiques

Examen neuro-musculaire
Déficit moteur

Axe : face:

Cou:
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Rachis : (mouvement)
Muscles respiratoires
Muscles abdominaux
Membres :  supérieurs (proximal, distal)
Inférieurs (proximal, distal)

Atrophie musculaire
Axe: face

Cou
Thorax

Abdomen
Colonne
Bassin
Membres :  supérieurs (proximal, distal)

Inférieurs (proximal, distal)

Hypertrophie musculaire
Bras

Mollets

Fesse

Examen des autres appareils :

Appareil pulmonaire
appareil cardiaque
appareil digestif
appareil urinaire

autres appareils

EXAMENS COMPLEMENTAIRES

Dosage enzymatique : CKS — LDH - ...
Biopsie musculaire

Radiographie



ELECTROMYOGRAPHIE, SCANNER, ECG

CONDUITE THERAPEUTIQUE

Médicale

CHIRURGICALE
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Annexe Ill Fiche de pré anestheésie : n°
Date
Nom prénoms
Age sexe

Intervention (diagnostic)

Antécédent
Médicaux : HTA — Asthme — crise convulsive

Epilepsie — palpitation — allergie
Chirurgicaux : ( anesthésiques)
Incidents

Autres

Traitements :

- PRIS ACTUELLEMENT OU PENDANT PLUSIEURS MOIS OU ANNEES

-  POUR CAUSE
Examen cliniquedu........ - S
E.G. Température ASA
TA FR FC
Conclusion
Prémedication type d’anesthesie

Prévision de la période post opératoire

Heure d’injection.
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VELIRANO

Eto antrehan’ireo mpampianatra ahy eto amin’ny toeram-pampianarana
ambony momba ny fahasalamana sy ireo niaranianatra tamiko, eto anoloan’ny
sarin’i HIPPOCRATE
- DIA MANOME TOKY SY MIANIANA AHO, EO ANATREHAN’ANDRIAMANITRA

ANDRIANANAHARY, FA HANAJA LALANDAVA NY FITSIPIKA HITANDROVANA

NY VONINAHITRA SY NY FAHAMARINANA EO AM-PANATONTOSANA NY
RAHARAHAM-PITSABOANA.

- HO TSABOIKO MAIMAIM-POANA IREO ORY ARY TSY HITAKY SARAN’ASA
MIHOATRA NOHO NY RARINY AHO, TSY HIRAY TETIKA MAIZINA NA OVIANA
NA OVIANA ARY NA AMIN’IZA NA AMIN’1IZA AHO MBA HAHAZOANA MIZARA
AMINY NY KARAMA METY HO AZOKO.

Raha tafiditra an-tranon’olona aho dia tsy hahita izay zava-miseho ao ny
masoko ka tanako ho ahy samy irery ireo tsy ambaratelo aboraka amiko ary ny
asako tsy avelako hatao fitaovana hanatontosana ny zavatra mamoa fady na

hanamorana famitan-keloka.

Tsy ekeko ho efitra hanelanelana ny adidiko amin’ny olona tsaboiko ny

anton-javatra ara-pinoana, ara-pirenena, ara-pirazanana, ary ara-tsaranga.

Hajaiko tanteraka ny ain’olombelona na dia vao notorontoronina aza. Tsy
hahazo mampiasa ny fahalalako ho enti-manohitra ny lalanan’ny maha-olona

aho na dia vozonana aza.

Manaja sy mankasitraka ireo mpampianatra ahy aho, ka hampita amin’ny

taranany ny fahaizana noraisiko tamin’izy ireo.

Ho toavin’ny mpiara-belona amiko anie aho raha tanteraka ny velirano

nataoko.

Ho rakotra henatra sy ho rabirabian’ireo mpitsabo namako kosa aho raha

mivadika amin’izany.
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SUMMARY

Duchenne muscular dystrophic is a muscular paralysis pseudo hypertrophic. It is
a genetical desease which transmission is recessive, affected especially boys. Clinical

evolution is progressive lead to death about age of 20 years.

Children’s anaesthesia recquires particular rule.error of anaesthesia may lead to
several complications,malignant hyperthermia is feared.this bad effect depends on
nature of drugs, its posology and its duration.

In per anaesthesia,thermic,respiratory and cardio-vasculary function must be
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RESUME

La dystrophie musculaire de Duchenne est une paralysie musculaire pseudo
hypertrophique. C’est une maladie d’origine génétique, sa transmission est récessive,
elle atteint surtout les gargons.

Son évolution clinique est progressive aboutissant toujours au décés du patient

aux alentours de 20 ans. Il n” y a pas encore de traitement curatif de cette maladie.

L’anesthésie chez les myopathes nécessite une conduite anesthésique
particuliere car des complications per anesthésiques sont a craindre dont la plus grave
est I’hyperthermie maligne. La survenue de ces complications dépend de la nature du
drogue utilisé, de sa dose et de sa durée. La surveillance per anesthésique du patient est
respiratoire, cardio-vasculaire et thermique ; le maintien d’une normovolémie est

capital.

Notre étude est effectuée chez un cas observé au service de Réanimation -
Anesthésie du Centre Hospitalier Régional d’Antsirabe en collaboration avec le
CRMM. Il a subi une intervention chirurgicale sous anesthésie générale réalisée avec
I’association de la ketamine et diazépam. Aucun incident ni complication péri

anesthésique n’est observe.

Mots clés : myopathie — Duchenne - Anesthésie - Réanimation —
Hyperthermie maligne.
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