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Contraintes anesthésiques et maladie de Steinert

Steinert myotonia and anaesthetic considerations
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RESUME

La myotonie dystrophique de Steinert est la plégdente des myopathies de I'adulte. La périod@pératoire est marquée par le risque de surve-
nue des crises myotoniques. L'anesthésiste-réaeimaloit anticiper les effets potentiellement inddsdes de tous les médicaments et autres
facteurs pouvant déclencher des crises myotonidimss rapportons le cas d’une patiente porteusetie maladie et ayant bénéficié d’'une cholé-

cystectomie sous anesthésie générale. Nous raggelbprécautions a prendre lors de la prise emehgériopératoire de cette pathologie.
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ABSTRACT

Steinert disease or myotonic dystrophy type 1 (Mxlthe most common myopathy in adults. MD1 presesgveral particularities to the
anesthesiologist. Those patients are more sengiiv@nesthetics and prone to cardiac and pulmooanyplications. The risk of developing
myotonic crisis is also present. We report theadsa patient with MD1 who underwent cholecystegtainder general anesthesia, for discussing

the anesthetic conduct.
Keywords: Anaesthesia; Myotonia; Steinert.

Introduction

La maladie de Steinert est une dystrophie mageul
myotonique de typel caractérisée par une myotdnie e
par une atteinte multisystémique associant, a des d
grés divers, un déficit musculaire, respiratoires d
troubles cardiaques, une cataracte, une atteirde-en
crinienne, des troubles du sommeil, et une cal{dfie
De nombreuses précautions doivent étre priseslors
I'anesthésie de patients atteints de cette majaflie

Nous rapportons le cas d'une patiente portese d
cette maladie et ayant bénéficié d’'une cholécystect
mie sous anesthésie générale. Nous rappelonsdes pr
cautions a prendre lors de la prise en chargeqpéri
ratoire de cette pathologie.

Observation

Madame D a été adressée en consultation der<hiru
gie pour lithiase vésiculaire symptomatique. ligis&a
sait d'une patiente dgée de 40 ans, 1,62 m, 98ikg,
antécédents de dystrophie myotonique de Steinert,
chirurgie de cataracte, fracture du coude drojpeap
dicectomie, conisation avec suivi carcinologique-no
mal, sans allergie connue, avec un tabagisme non
sevré a 20 paquets-année. Sa meére porte un pacema-
ker dans le cadre de cette maladie. Son fréregagt-€
ment porteur de la maladie. Mme D a eu un bilan de-
vant des épigastralgies et des douleurs de I'hygoch

dre droit, qui a mis en évidence le diagnostic ide |
thiase vésiculaire non compliquée. L'échographie ab
dominale a retrouvé des calculs dans la vésicule bi
liaire, sans signe de complication. Devant le dérac
symptomatique, il existait une indication a unelého
cystectomie. L'évaluation préopératoire comportait
bilan cardiaque sans particularité, 'ECG a noté un
rythme sinusal a 65/min, des auriculogrammes l#nite
les espaces PR allongés a 216 ms, I'axe de QR$ dévi
a gauche avec SV5-SV6. La TA était a 100/60 mmHg.
Une échographie cardiaque montrait une fraction d'é
jection a 65 %.

L'exploration fonctionnelle respiratoire objectivai
un VEMS a 1,56 litres (39% de la valeur théorique),
un syndrome mixte essentiellement restrictif avee u
capacité vitale a 2,4 litres (49% de la théoricete)ne
capacité pulmonaire totale a 3,6 litres (55% dgada
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leur théorique) et discretement obstructif aveaap:
port de Tiffeneau VEMS/CV a 65% (79% de la valeur
théorique).

L'analyse des gaz du sang artériel en air anbian
montrait une hypoxie (PaO2 a 63 mmHg), une hyper-
capnie (PaCO2 a 46 mmHg), un pH a 7,44, une ré-
serve alcaline a 32 mmol et une Sa02 a 94 %.

Les résultats de I'oxymétrie nocturne, réaliséaes
facteur intercurrent, sont satisfaisants, sanstdésa
tion inférieure a 86 %, et avec des désaturatinfés i
rieures & 90 % seulement dans 3 % de la duréeed’enr
gistrement. La ventilation non invasive n'a dong pa
été envisagée.

L'ionogramme sanguin éliminait une hyperkaliémie
et une altération de la fonction rénale.

Aprés prémédication par hydroxyzine, l'induction
était réalisée par: propofol en mode a objectif de
concentration et rémifentanil. L'intubation orotra-
chéale a été réalisée sans curare. L'entretietades-
thésie était assuré par du propofol et remifentaaihs
curares, et en normothermie. La cholécystectonie a
faite par voie sous costale. L'intervention chiiaede
se déroulait sans probleme particulier et n'a paes-
sité de curarisation.

A la fin de l'intervention, la patiente ayanéétémo-
dynamiquement stable, normothermique et parfaite-
ment réveillée, elle a été rapidement extubée. dl'an
gésie postopératoire était assurée par 2 g dediara
mol et 100 mg de tramadol toutes les 6 heures. La
patiente était transférée en unité de soins comtoaur
surveillance postopératoire. La kinésithérapie irasp
toire était reprise en postopératoire immédiatgazo-
métrie de contrdle était identique a celle réalisée
période préopératoire. Aucune crise myotonique n'a
été constatée et la patiente quittait 'unité denso
continue au deuxiéme jour postopératoire, et I'tabpi
au huitieme jour, sans complications.

Discussion

La maladie de Steinert est une dystrophie masgeul
caractérisée par une myotonie et par une atteiote-m
systémique associant, a des degrés divers, unitdéfic
musculaire avec une myotonie prédominante aux
mains et une atrophie avec faiblesse musculaire typ
gquement axiale et segmentaire périphérique mais pou
vant affecter également les muscles de la faceesu |
muscles laryngés et respiratoires, des troubles du
rythme (TV, FV) et/ou de conduction cardiaque (BAV
complet) sont fréquents et peuvent étre respoasabl
de mort subite [3, 4]. Plus rarement, on retrouse u
cardiomyopathie dilatée ou un prolapsus de la valve
mitrale [3, 4]. Les complications respiratoires tsdes
infections a répétition dues a des inhalationsriaees
par un reflux gastro-cesophagien et l'altération des
réflexes de toux. Une insuffisance respiratoirdries
tive peut se constituer a long terme, par attedide
phragmatique, encombrement bronchique et apnée du
sommeil [5]. Une atteinte endocrinienne, des tresibl
du sommeil, une calvitie, sont souvent associés. La
cataracte bilatérale est en pratique constantephdae

d’état de la maladie de Steinert, mais elle pend &t
premiére voire la seule manifestation de la malftie

La maladie de Steinert est la plus fréquentedyss
trophies musculaires de I'adulte ; sa prévalende es
estimée a 1/20 000 habitants. La transmission @st d
minante, non liée au sexe. Elle est due a I'exjpande
triplets cytosine-thymine-guanine (CTG) dans leggén
codant pour une protéine appelée « dystrophia myoto
nica protein kinase » (DMPK) situé sur le chromo-
some 19913.3. [1].

La prise en charge nécessite idéalement un suivi
multidisciplinaire annuel. L'évolution est habitleel
ment lentement progressive mais une dégradation ra-
pide peut parfois étre observée. L'espérance destie
grevée d'une mortalité accrue par complications pul
monaires et cardiaques.

L'évaluation préopératoire du patient lors de la
consultation pré anesthésique doit s'attacher &éapp
cier la sévérité de I'atteinte musculaire par uanegn
musculaire complet. L’'anamnése recherche des antécé
dents familiaux de myopathie. La myotonie est fe si
gne cardinal de la maladie de Steinert; elle sanidéf
comme une lenteur anormale et indolore a la dé-
contraction musculaire. Elle diminue a la répétitou
mouvement et prédomine au niveau des mains. L'at-
teinte des muscles de la face et du cou est sopvént
coce, entrainant un affaissement des traits avpo-hy
mimie; la levre inférieure est souvent éverséepite
sis est fréquent. Les muscles masticateurs saitatr
ques. Cette atteinte musculaire donne au faciéssun
pect trés particulier évocateur du diagnostic Rign
que l'atteinte distale soit importante, particdident
au niveau des loges antéro-extemes, le malade
conserve une activité physique compatible avec des
occupations professionnelles aménagées. L'examen
neurologique retrouve en général des réflexes ostéo
tendineux diminués ou absents. L'électromyogramme
caractéristique enregistre des salves myotoniques.
diagnostic positif est neurogénétique. Il faut égant
évaluer les fonctions cardiaque et respiratoiret-L’
teinte cardiaque est fréquente [3], 90 % des patien
ayant des anomalies électrocardiographiques souvent
asymptomatiques. L'ECG recherche un trouble de la
conduction, qui peut justifier la pose d’'un paceerak
avant I'anesthésie. L'échocardiographie recherate u
anomalie valvulaire ou une cardiomyopathie dilatée
L'insuffisance cardiaque par cardiomyopathie d#até
ou hypertrophique est beaucoup plus rare que dans
d’autres dystrophies musculaires.

L'atteinte respiratoire est liée a I'atteinte ohuscle
diaphragmatique (atteinte myopathique et myotosie),
I'encombrement broncho-pulmonaire secondaire au
déficit des muscles oropharyngés et aux troubles du
sommeil. Le dépistage repose sur la réalisation-rég
liere d’explorations fonctionnelles respiratoirég pt
d'une gazométrie artérielle, éventuellement condgglét
par un enregistrement polysomnographique. Il est re
commandé comme strict minimum, pour tout patient
atteint de maladie neuromusculaire, une mesurede |
capacité vitale ; une mesure des gaz du sang mene
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sure de la saturation nocturne en oxygéne ; emaie
sure de la pression inspiratoire maximale (Pl mdg),
la pression expiratoire maximale (PE max) et uff-sni
test [5].

L'intolérance aux hydrates de carbone, dépiptie
I'épreuve d’hyperglycémie provoquée par voie orale,
est plus fréquente. Elle reléve le plus souvennd'u
simple régime voire d’'un traitement par metformine.
Des troubles du métabolisme lipidique sont souvent
rapportés et leur traitement peut poser problére [6

De nombreuses précautions doivent étre prises lo
de l'anesthésie de patients atteints de cette mealad
aussi bien en péri- qu'en postopératoire [7, 8pbt’
jectif de l'anesthésiste est de prévenir la sureenu
d'une crise myotonique qui peut entrainer des-diff
cultés a intuber voire rendre l'intubation impossib
en cas d’atteinte des muscles laryngés et respeato
Certains médicaments peuvent étre responsables du
déclenchement des myotonies : clofibrate, propanolo
et le potassium. Certains agents anesthésiquesasont
éviter comme la succinylcholine, les anticholinergi
ques (néostigmine...) qui peuvent provoquer une
contraction prolongée et myotonie généraliséealit f
éviter I'hypothermie et les frissons. Tous les mmye
de réchauffement du patient doivent étre mis enreeuv
surtout lors des interventions prolongées (couvestu
chauffantes, réchauffement des solutés et desngaz i
pirés). Le monitorage de la température est oldigat
L’anesthésie générale reste incourtournable dans de
nombreux cas, mais il faut privilégier I'anesthéksie
corégionale dés que cela est possible [9]. Quekqiie
le protocole choisi, certains produits anesthé&squ
sont contre-indiqués comme la succinylcholine st le
anticholinergiques. Sinon, il faut préférer unesiné-
sie générale par voie intraveineuse totale, au xnéeu
objectif de concentration, en diminuant la posdogi
des hypnotiques et des morphiniques, avec intubatio
systématique et entretien par un mélange oxygene—
protoxyde d’'azote. Il faut privilégier les morphjoies
de durée d'action courte ou moyenne (rémifentanil,
sufentanil) [9]. L’hypnotique de choix reste le pafol
malgré certains effets secondaires rapportés dans |
littérature (retard de réveil, des réponses exagéet
la survenue d'une crise myotonique) [10- 12]. Les

agents anesthésiques halogénés ne sont pas recom-

mandés en raison du risque de survenue de friggons
réveil, risque de dépression myocardique ; etdgue
d’hyperthermie maligne méme s'il n'existe pas de re
lation directe entre dystrophies myotoniques etyd’h
perthermie maligne [13]. A propos des curares,eseul
la succinylcholine est formellement contre-indiquée
cause du risque de contracture généralisée aves-hyp
kaliémie menacante. L'emploi des curares non dépola
risants est possible en diminuant les posologies. L
monitorage de la curarisation est indispensableptem
tenu de la variabilité de réponse aux curares [D4].
plus, les signes usuels de décurarisation sonffipeu
bles (ouvrir les yeux, soulever la téte, serremkin)

en raison de l'atteinte variable de la maladie. I/
monitorage, en raison de cette atteinte musculaire

riable, peut ne pas détecter une faiblesse résiddes
muscles respiratoires alors que la réponse du pestce
normale [15]. L'emploi d'anticholinestérasiques, a
priori contre-indiqué, doit mettre en balance lsgues
liés a la survenue d’'une crise myotonique et ciisxd
un bloc résiduel. La prise en charge postopératimie
avoir lieu en soins intensifs, avec kinésithérapten-
sive. L'extubation doit étre réalisée apres récteauf
ment complet pour minimiser le risque de crise rmyot
nique.

Conclusion

L’'anesthésie des patients atteints de myotomie d
Steinert comporte certaines particularités. L’amést
siste doit anticiper les effets indésirables desliozé
ments pour éviter des complications. Tous les taste
pouvant déclencher des crises myotoniques doivent
étre anticipés par le monitorage de la températere
trale et la prévention de I'hypothermie et dessfiiss
postopératoires. Les agents anesthésiques doitrent é
titrés en raison de I'hypersensibilité de ces pasiet
la succinylcholine est formellement contre-indiquée
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