
21Revue de l'AIISOC • decembre 2015 • www.AIISOC.ca

RÉSUMÉ :

Cet article est un résumé de la
présentation intitulée « Mises à jour
concernant l’hyperthermie maligne »
(“Updates on Malignant
Hyperthermia”) donnée lors de la
Conférence nationale 2015 de l’AIISOC,
à Edmonton. Il présente les faits connus
de l’hyperthermie maligne (HM),
notamment la définition, les
déclencheurs anesthésiques et non
anesthésiques de l’HM, les signes et les
symptômes ainsi que le traitement de
l’HM. Il aborde également les soins à
apporter à un patient susceptible de
souffrir d’HM lors d’une intervention
chirurgicale élective.

Qu’est-ce que l’hyperthermie maligne 
(HM)?

’hyperthermie maligne (HM) est
un trouble potentiellement mortel
des muscles du squelette.1 Elle est

généralement déclenchée par des agents
anesthésiques volatils et(ou) la
succinylcholine qui entraînent chez les
personnes susceptibles à l’HM une crise

hypermétabolique potentiellement
mortelle.2,3 La réaction
hypermétabolique se caractérise par une
augmentation subite du calcium
intracellulaire, une interaction accrue et
prolongée entre l’actine et la myosine
causant à la limite la rigidité musculaire,
une température corporelle accrue, une
production accrue de dioxyde de
carbone et une consommation accrue
d’oxygène. Ce processus peut provoquer
l’épuisement des approvisionnements
énergétiques dans les muscles. La
dégradation des cellules du muscle
squelettique qui s’ensuit provoque de
l’hyperkaliémie, de l’acidose, de la
myoglobinurie et une augmentation de
la créatine kinase (CK). L’acidose et
l’hyperkaliémie peuvent causer de
l’arythmie et une dysfonction cardiaque
pouvant être mortels.4

Parmi les complications graves que
causent l’HM, notons l’arythmie et la
dysfonction cardiaque, l’insuffisance
rénale, la coagulation intravasculaire
disséminée (CIVD), l’œdème
pulmonaire, les lésions du système
nerveux central et la mort.

La plupart des personnes susceptibles à
l’HM sont porteuses d’une mutation ou
d’une variante du gène lié au récepteur
de ryanodine de type 1 ou, beaucoup
moins couramment, du gène lié au
récepteur de dihydropyridine.5,6 Ces
gènes encodent les protéines essentielles
au couplage excitation-contraction et à
la libération de calcium dans le
cytoplasme des cellules du muscle
squelettique. Jusqu’à 40 ou 50 % des
patients susceptibles à l’HM ne sont
cependant pas porteurs d’aucune
mutation ni variante des deux gènes ci-
dessus.7-11 La recherche se poursuit
dans le but d’explorer d’autres gènes
associés à l’HM.     

Il a été signalé que l’incidence de l’HM
variait selon l’exposition aux agents
anesthésiques allant de moins de 1/50
000 à 1/250 000 anesthésies,12,13 mais on
estime entre 1/2 000 à 1/3 000 la
fréquence du gène en question dans la
population en général.14,15 Il existe
certaines régions au Canada, comme au
Québec et dans l’est de l’Ontario, où
l’incidence des réactions d’HM est plus
élevée que dans d’autres régions
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géographiques. Ce taux élevé d’incidence
s'explique probablement par le fait
qu'un groupe de personnes susceptibles
à l’HM habitent à ces endroits et ces
dernières transmettent ce trouble à leurs
descendants. L’HM présente une
pénétrance variable, ce qui signifie qu’il
se peut qu’une personne susceptible à
l’HM ne soit pas victime d’HM à chaque
anesthésie. Des études ont démontré que
certains patients susceptibles à l’HM
peuvent connaître jusqu’à 4 à 5
anesthésies sans complication avant
d’être victimes d’une réaction d’HM.4

Quels sont les facteurs déclencheurs de
l’HM?

Les médicaments pouvant possiblement
déclencher l’HM sont des agents
anesthésiques volatils (p. ex. le
desflurane, le sevoflurane, l’isoflurane)
et un relaxant musculaire dépolarisant
(la succinylcholine).3

On signale de plus en plus de cas de
sensibilité à la rhabdomyolyse
provoquée par l’exercice et la chaleur
chez les personnes susceptibles à l’HM et
ces événements sont considérés comme
des réactions de type HM déclenchées
par des agents non anesthésiques.16-21
Il a été suggéré que les personnes
susceptibles à l’HM devraient posséder
un plan de traitement pour les troubles
personnels dus à la chaleur et que ces
dernières devraient envisager d’éviter de
pratiquer des activités vigoureuses dans
un environnement chaud.

Quel est le traitement pour l’HM?

Le traitement d’une réaction d’HM
comprend la suppression des facteurs
déclencheurs, des mesures de soutien (c.-
à-d. refroidir le patient, traiter
l’hyperkaliémie et l’acidose,
l’hyperventilation) et l’administration de
dantrolène par voie intraveineuse le plus
rapidement possible.

Un chariot d’HM ainsi que le chariot
d’urgence normalisé devraient être
apportés dans la salle où le patient est
traité. Un chariot d’HM contient du
dantrolène, de l’eau stérile pour y verser
la poudre de dantrolène et reconstituer

une solution pour les injections ainsi que
des seringues pour les injections. Des
filtres au charbon peuvent être ajoutés
au chariot d’HM. Ces derniers seront
utilisés en SOP pour supprimer
rapidement les agents anesthésiques
inhalés du circuit respiratoire.  

Les chariots d'urgence pour l'HM sont
également équipés de bicarbonate de
sodium, de dextrose à 50 %, d’insuline
(réfrigérée) et de chlorure de calcium.
Des couvertures de refroidissement ou
des blocs réfrigérants peuvent être
utilisés pour refroidir le patient. Une
sonde de Foley sera insérée pour
surveiller la diurèse. Dans le cadre d'une
gestion continue, un cathéter intra-
artériel sera inséré pour effectuer un
suivi régulier du dioxyde de carbone, des
électrolytes (surtout le potassium) et du
pH. Aux fins de documentation de la
fonction de coagulation et de la fonction
rénale, du sang devrait avoir été prélevé.
La CK devrait être mesurée, aussitôt que
possible, et à nouveau au moins une fois
par jour jusqu’à ce qu’un niveau
constant soit observé. 

Le dantrolène est un relaxant musculaire
pouvant réduire le calcium
myoplasmique et, par conséquent, il peut
traiter la cause de la réaction d’HM.
Depuis l’introduction du dantrolène par
voie intraveineuse, le taux de morbidité
et de mortalité associé à l’HM a été
considérablement réduit. La dose
recommandée est de 2,5 mg/kg comme
dose de bolus initial, dose pouvant être
répétée jusqu’à un total de 10 mg/kg ou
plus jusqu’à ce que tous les signes d’HM
se soient résorbés.

La documentation indique qu’un délai
dans l’administration de dantrolène peut
considérablement accroître les
complications associées à l’HM.4

Signes et symptômes

Afin d’estimer les probabilités que
l’événement indésirable soit en fait une
réaction d’HM, une échelle de
classement clinique a été créée en
fonction des signes d’HM et des mesures
d’essais en laboratoire. L’échelle de
classement clinique classe un événement
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en utilisant des critères de points pour
évaluer la rigidité musculaire générale et
la rigidité du muscle masséter, une
hausse de la CK, l’hyperthermie, une
tachycardie inexpliquée, les antécédents
familiaux, l’acidose et la réaction au
dantrolène.22 Il peut cependant être
difficile d'évaluer si une personne sera
susceptible à l’HM si les médicaments
ayant déclenché la réaction d’HM ont
été supprimés rapidement ou si certains
éléments de l’échelle de classement
clinique n’ont pas été documentés. La
plupart des signes et des symptômes de
l’HM sont, par contre, non spécifiques
et communs à des maladies plus
fréquentes que l’HM. À moins que le
résultat de l’échelle de classement
clinique ne soit égal ou supérieur à 35,
l’HM peut être difficile à reconnaître
seulement en fonction des observations
cliniques. 

Les deux tests diagnostiques offerts sont
les tests génétiques et le test de
contracture musculaire à la caféine et à
l’halothane. Les tests génétiques
présentent une sensibilité relativement
restreinte qui est d’environ 50 à 60 %.11

Le test de contracture musculaire à la
caféine et à l’halothane présente, quant
à lui, une sensibilité et une spécificité de
97 % et de 78 % respectivement.23

Les tests génétiques, comme nous l’avons
précédemment mentionné, examinent les
gènes RYR1 et CACNA1S à la recherche
d’anomalies.

Le test de contracture musculaire à la
caféine et à l’halothane est un test invasif
nécessitant une chirurgie afin de prélever
un morceau du muscle de la cuisse et de
tester la réaction de la contracture
musculaire à la caféine et à l’halothane
(un agent anesthésique volatil). Des
seuils sont préalablement établis et les
patients dont les muscles se contractent
au-delà des seuils, en réaction à soit l’un
ou l’autre ou aux deux agents, sont
appelés des sujets positifs (susceptibilité
HM).24

Il existe actuellement quatre centres aux
É.-U. et seulement un centre au Canada
(à l’Hôpital général de Toronto) qui
effectuent le test de contracture

musculaire à la caféine et à l’halothane.
Selon les observations des auteures
quant aux dossiers référés reçus par le
centre canadien sur une période de 3 ans,
on peut estimer l’incidence de la réaction
à l’HM à 50 cas par année au Canada.
Le nombre de centres de diagnostic
d’HM au Canada et aux É.-U. a
continué de diminuer, passant de plus de
20 en 1990 à 5 en 2015. Veuillez visiter
le site www.mhaus.org pour consulter la
liste mise à jour des centres de biopsie
effectuant le test de contracture
musculaire à la caféine et à l’halothane. 

La grande majorité des patients
susceptibles à l’HM présente une
histomorphologie musculaire normale.
L’évaluation histopathologique des
prélèvements musculaires ne constitue
donc pas un diagnostic d’HM et est
principalement effectuée pour écarter
toute autre maladie musculaire.25 Les
crises subites et rapides d’HM peuvent
exténuer le glycogène musculaire.

Comment traite-t-on les patients
susceptibles à l’HM?

On ne devrait pas administrer d’agents
anesthésiques volatils ou de la
succinylcholine à une personne ayant
reçu un diagnostic de susceptibilité HM,
ou dont un membre de la famille a déjà
connu une réaction d’HM. On devrait
leur administrer une anesthésie générale
par intraveineuse. L’agent anesthésique
devrait être désigné comme étant « sans
stress ». L’appareil et le ventilateur
d’anesthésie devraient être nettoyés selon
le manuel ou la documentation publiés
par le fabricant,26,27 afin de supprimer les
agents anesthésiques volatils qui auraient
pu y rester avant de l’utiliser avec un
patient susceptible à l’HM. L’application
de filtres au charbon accélérera le
nettoyage des agents anesthésiques
volatils de l’appareil.28 Si possible,
l’administration d’une anesthésie
régionale est généralement considérée
comme une technique appropriée.
L’utilisation prophylactique du
dantrolène ne joue aucun rôle. Les
patients susceptibles à l’HM à qui on
administre des agents anesthésiques
exempts de déclencheurs et qui ne
présentent aucun signe d’HM dans la
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première heure postopératoire peuvent
obtenir leur congé la même journée et
n’ont pas besoin d’être hospitalisés pour
susceptibilité HM.29

Il est recommandé d’administrer une
anesthésie péridurale pour les douleurs
de l’accouchement chez les patientes
susceptibles à l’HM. Une anesthésie
régionale peut également être utilisée en
cas de césarienne. Au moment de
l’admission d’une telle patiente en salle
de travail et d’accouchement, une SOP
devrait être assignée en cas d’urgence et
l’appareil d’anesthésie devrait être
préparé conformément aux lignes
directrices associées à l’HM. Une femme
enceinte dont le partenaire est
susceptible à l’HM devrait également
être traitée pour la susceptibilité HM en
raison du statut potentiel de
susceptibilité HM du fœtus.30

Quelles sont les ressources disponibles?

Il existe seulement un centre de
diagnostic d’HM au Canada et ce
dernier est situé à l’Hôpital général de
Toronto (https://pie.med.utoronto.ca/
mh). Les personnes à risque de toutes les
provinces sont aiguillées vers ce centre
pour obtenir du counseling génétique et
subir le test de contracture musculaire à
la caféine et à l’halothane.

L’association Malignant Hyperthermia
Association of United States (MHAUS)
est une association à but non lucratif pour
la défense des patients, ayant comme
mission « la promotion de soins
optimaux et la compréhension
scientifique de l’HM et des troubles
connexes ». Afin de préparer le public à
faire face à une réaction d’HM, elle
fournit des affiches donnant de
l’information sur la façon de traiter une
crise d’HM. De plus, elle offre des lignes
directrices pour le transfert des soins afin
d’aider l’équipe de soins de santé à
préparer des plans d’action pour le
transport des patients en crise d’HM d’un
centre ambulatoire, ou d’une installation
en bureau, vers la salle d’urgence de
l’hôpital le plus proche.31 Elle fournit
également de la documentation sur la
façon d’effectuer des simulations d’HM
dans différents types d’établissements.

Les membres du Conseil consultatif
professionnel de MHAUS revoient et
affichent des réponses aux questions
fréquemment posées sur leur site Web à
l’adresse www.mhaus.org. L’information
inclut des détails sur les fournitures du
chariot d’HM, la préparation de
l’appareil, le contrôle de la température
d’un patient sous anesthésie, et bien plus.
Des cas récents ont démontré que le fait
d’omettre de surveiller la température
centrale augmente le risque de décès dû
à l’HM.32

Une liste de tous les centres actifs de
biopsie ainsi qu’un document intitulé
Roadmap to Answers about MH
(Feuille de route aux réponses
concernant l’HM) (une ressource pour
la communication entre les fournisseurs
de soins et leurs patients) sont également
affichés sur le site Web. Veuillez visiter
le site pour consulter les ressources
additionnelles et obtenir de
l’information à jour sur l’HM.
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