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Introduction

» Du point de vue de I'anestheésie, I'enfant porteur d'une myopathie peut se présenter :

» sous la forme d'une demarche diagnostique (biopsie musculaire) lors de la
déecouverte d'élements suspects

» ou lors de la prise en charge d'une complication « musculaire » en période
péri- anesthésique




Définition

= Les myopathies constituent un sous-groupe des maladies neuromusculaires

» maladies du muscle proprement dit.

® ] en existe difféerentes formes selon les manifestations et les mécanismes de 1’ atteinte
musculaire



https://www.afm-telethon.fr/maladies-neuromusculaires-6676

Classification

¢ les dystrophies musculaires (Duchenne et de Becker),
¢ les myopathies congenitales
¢ les canalopathies
% les myopathies metaboliques
¢ les myopathies distales,
¢ les myopathies myofibrillaires,
¢ les dermatopolymyosites et les polymyosites.
» endocrinienne, toxigue ou inflammatoire

«»» Endocrinienne,
s Toxique
+* Inflammatoire




Classification

Causes des déces au cours de la
dystrophie Musculaire de Duchenne

Cause du déces %

Insuffisance respiratoire 64

Insuffisance cardiaque congestive 12
Mort subite

Pneumopathie aigué
Iléus paralytique
Thrombose@rtére renale




Suspicion

Anamnése familiale Motion de maladie musculaire dans la famille

Anamneése personnelle Période néonatale : hypotonie, troubles respiratoires ou de déglutition
Syndrome arthrogryposigue (contractures d'articulations dans au moins deux régions différentes du corps)
Retard d'acquisition de la position assise (> 10 mois) ou de la marche (> 18 mois)
Crampes a |'effort
Urines sombres ou rouges aprés un effort (myoglobinurie)
Troubles de la conduction auriculo-ventriculaire ou arythmies chez un enfant qui n'a pas subi d'intervention cardiague
Cardiomyopathie sans étiologie connue

Examen clinique Nourrisson : hypotonie
Enfant : démarche dandinante (« en canard »)
Manceuvre de Gowers : I'enfant prend appui sur les cuisses avec les mains pour se relever d'un accroupissement
Hypertrophie des mollets (« de coq =»)
Difficulté a monter un escalier
Amyotrophie
Contractures

Fxamens paracliniques Augmentation des CPK et/ou des SGOT

FPrise < chh arnge anesthes.que de I"esnfFamt
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But de ’etude

» la planification d'une anesthesie adaptée a une maladie
neuromusculaire suspectée .




Materiel et methode

» Etude descriptive observationnelle entre janvier 2017 et novembre
2019, de dix dossiers d’enfants opéres pour biopsie musculaire suite a
une maladie neuromusculaire suspectee.

> une anesthesie générale a éte réalise par propofol et Rapifen chez tous
les malades




Resultats

Age Sexe (gargon, ASA1
fille)

70 % infa o5ans 100% Garcons

Présentation démographique et classification ASA




Reésultats

Evaluation cardiaque

B ECG+echocoeur SANS

20%




Reésultats

Bilan biologique
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Reésultats

Incidents

hyperthermie maligne

arret cardiaque

absence HM mabsence AR




Discussion

= [’existence d’une myopathie suspectée impose une €valuation preé anestheésique
approfondie

Rhabdomyolyse




Discussion

HYPERTHERMIE MALIGNE

RISCAJE VITAL

Agents déclenchants :
SEVORANE® (Sévoflurane), SUPRANE® (Desflurane), FORENE® (Isoflurane), FLUOTHANE® (Halothane)

methoxytiurane), uxamethonium, Uccinyicnaiine
PENTHROX® (méthoxyflurane), CELOCURINE® (Suxaméthonium, Succinylcholine)
d'hyperthermie maligne

Unité Hyperthermie Mali M
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‘ Troubles du rythme ou arrét Carq uuite werthermiematigne@ehru .t

Ce document est téléchargeable sur le site: www.sfar.org
Mise a jour 2018.




Discussion

HYPERTHERMIE MALIGNE A

RAISGUE VITAL

» monitorage de la PETCO2, 1aSp0O2, I'ECG et la tempeérature.

SIGNES EVOCATEURS D’HYPERTHERMIE MALIGNE (HM)

Spasme des masseéters Tachycardie, arythmies Acidose mixte
Hypercapnie ( AEtCO2) Rigidité Elévation des CPK
Tachypnée Hyperthermie, sueurs Marbrures
Acidose respiratoire Urines rouges (myoglobinurie) Coagulation intravasculaire

Unité Hyperthermie Maligne {-__ . I "
CHRU LILLE 59037 F U SFAR
Tel : 02.20.44.62.68 ou 02.20.44.40.74

unite. hyperthermiemaligneE@chru-lille.fr
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Conclusion

= La biopsie musculaire est un acte essentiel dans les investigations a visée
etiologique
= principalement dans les myopathies ou elle est souvent un examen complémentaire

indispensable en ’absence de donneée clinique évocatrice,
= |a necessité d'établir un dossier patient comportant des eléments objectifs sur le

diagnostic de myopathie et les précautions anesthesique a prendre
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