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Histoh'e  de  cas  
UNE ~ILLETTE de 5.5 arts, J.T., pesant 15.5 kg, 
est admise 5. une clinique dentaire pour un travail 
de restauration (8 dents). L'anamn~se de l 'enfant 
est n6gatif et le questionnaire ne r6v~le aucune 
particularite, sauf une ldg&re toux chronique. 
L'examen physique est normal ~ l 'exception 
d 'une hypertrophie moddrde des amygdales. 
L'enfant n 'a pas ,-e~:u de prdmddication (avant 
l'induction). Le rythme cardiaque est rdgulier h 
100- min et la tension artdrielle systolique est de 
90 mm Hg (11.97 kPa). 

Apr~s l'installation d 'un solut6 dextros6 ~ 5 
pour cent, l'anesthdsie est induite avec une dose 
endoveneuse de 25 mg de Mdthohexital Sodique, 
suivie d'administration de 0.1 mg d'atropine et de 
20 mg de Succinylcholine. L'enfant est intub6e 
par voie nasale et I'anesth6sie maintenue 'a l'aide 
d 'un mdlange de 3 L' min d'oxyg~ne, de 4 L. rain 
de protoxyde d'azote, et d'halothane, administr6 
par un circuit pediatrique Ayre T. La ventilation 
est assistde manuellement, le ddbit du solut6 
ajust6 ~ 60 ml 'heure et les signes vitaux 
monitords par un stdthoscope pr6cordial et un 
moniteur cardiaque avec une ddrivation V-2. 

Dbs l 'induction, l 'anesth6siste note une rigidit6 
moddrde du maxillaire infdrieur mais l 'intubation 
est facile. La tempdrature est alors monitorde en 
permanence par vole rectale. Deux minutes apr,~s 
I'intubation, la tempdrature rectale est de 37.7 ° C, 
ce qui nous semble acceptable vu l'histoire de 
toux et amygdalite. Le pouls est de 130 minute 
avec un 6pisode transitoire d'extra-systoles ven- 
triculaires isolees. 

Quarante-cinq minutes apres I'induction, la 
tempdrature rectale passe brusquement de 37.7 ° 
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C h 38.0 ° C et 5. 38.8° C en cinq minutes. Le pouls 
s'accdl6re 5. 160 mi ne t  une Idgbre cyanose est 
notde. Le diagnostic d'hyperthermie maligne est 
alors pos6. Le dentiste termine rapidement la 
chirurgie pendant que le traitement suivant est 
entrepris : hyperventilation /~ 100 pour cent 
d'oxygbne, solut6 glacd de lactate Ringer "a 80 
ml. heure, procainamide 100 mg endoveineuse en 
20 minutes, suivis d 'une perfusion 5. 100 
mg. heure, 25 mmol de NaHCO3 endoveineuse, 
insertion d 'une sonde nasogastrique et lavage 
d'estomac 5. l 'eau glacde, immersion de l 'enfant 
dans des sacs de glace concassde. Une ambu- 
lance est demand6e et l'h6pital est averti de I'ar- 
rivde de l'enfant. 

La temperature passe 5. 40.8 ° C mais redescend 
• a 37.7 ° C lors du d6part pour I'h6pital, 30 minutes 
plus tard. L'enfant reprend conscience mais est 
gardde intubde. Les parents sont avisds de son 
6tat. 

La fillette arrive h l'h6pital environ une heure 
et demie aprbs le ddbut de I'anesthdsie. Les 
manoeuvres de refroidissement de surface sont 
continudes. Un prdl~vement artdriel avec une 
FIo.., de 0.21 en respiration spontande nous donne 
les rdsultats suivants : Pao2 12.83 kPa (96.5 torr), 
cH + 57.54 nmol. 1 (pH 7.24) Pco2 5.35 kPa (40.2 
tort), E.B. -9 .5 .  L'enfant est alors extub6e et on 
lui administre 25 mmol de NaHCO3 par voie 
endoveineuse. Apr~s I'installation d 'une sonde 
urinaire on lui donne 12.5 gm de mannitol par vole 
endoveineuse. Un thermom~tre rectal est intro- 
duit aprbs un certain retard, et rdv~le que la 
tempdrature est de 31.9 ° C. Le rdchauffement 
se fait graduellement et la r6animation est com- 
pl6tde deux heures apr}s le d6but de Fanes- 
thdsie. 

L'enfant a dvolu6 favorablement. Une analyse 
des gaz sanguins, 60 minutes apr~s son arrivde, 
montre cH + 40.74 n mol. 1 (pH 7.39), Pco2 5.59 kPa 
(42 tort) des E.B. "a 0 et une composante 
mdtabolique normale. Nous pouvons cesser la 
rdfrigdration et l 'administration de procainamide. 
Les signes cliniques d'hyperthermie sont en 
nette rdgression, une heure apr~s son arrivde "a 
I'h6pital. 

A son arrivee 5. l'h6pital, le dosage des CPK 
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(normale 24-78 u), les 61ectrolytes ainsi que 
6tait de 1038 u (norma[e 0 -  [ 3 u), les LDH 5. 195 u 
l'azot6mie dans les limites de la normale, la 
glyc6mie Idg~rement 61ev6e 5. cause d 'un solut6 
glucos6. Le dosage du calcium s'est av61e nor- 
mal. L'analyse d'urine montraite une h6mo- 
globinurie et myoglobinurie. Une radiographie 
pulmonaire revint normale. L'61ectrocardio- 
gramme montra une tachycardie sinusale 5. 138- 
minute avec des signes de surcharge ven- 
triculaire droite. Trente-six (36) heures apr~s son 
admission, la veille de No~l, l 'enfant requt son 
cong6 en excellente condition. 

Histoire familiale 
Cette fillette est la seule enfant de parents 

non-consanguins, Canadien-fran~ais. Vu l'6pi- 
sode d'hyperthermie maligne survenu chez leur 
enfant, les parents sont de nouveau interview6s 
afin de connaitre les complications anesthdsiques 
qui auraient pu survenir dans la famille. Le p~re 
se rappelle que son p~re (grand-p~re paternel de 
l'enfant) est d6c6d6 5. l'~ge de 58 arts, quelques 
heures apr~s une sympathectomie lombaire 
bilatdrale sous anesth~sie g6n~rale. La cause de 
la mort, v6rifide darts le dossier d'hospitalisation, 
a 6t6 ddtermin6e comme 6tant une hyperthermie 
maligne. A 1'6poque aucun conseil n 'a  6t6 donn6 
5. la famille. Cet incident n 'a  d'ailleurs pas 6t6 
mentionn6 en clinique dentaire avant l'anesth6sie 
de l 'enfant. Le p~re de l 'enfant dit avoir subi sans 
incident plusieurs interventions chirurgicales 
sous anesth6sie. La tante paternelle et [es cousins 
ont, eux aussi, subi sans complication des inter- 
ventions chirurgicales sous anesth6sie gdn6rale; 
aucun n'est porteur de syndrome musculaire sus- 
pect; la m/:re de l 'enfant souffre d 'un syndrome 
d'Ehler-Danlos et n 'a  connu aucune complica- 
tion apr~s plusieurs anesthdsies g6n6rales. 

Tel que dejs. rapporte, il n 'y  a pas d'histoire 
familiale positive de myotonie cong6nitale ou de 
myopathie de Evans en association avec le syn- 
drome d'hyperthermie maligne. 1.2 

Les resultats des CPK mesur6s chez les pa- 
rents et plusieurs membres de la famille apparais- 
sent au tableau g6n6alogique de l 'hyperthermie 
dans cette lign6e. 

Conseils genetiques 
La transmission de l 'hyperthermie maligne 

comme caract/~re dominant avec p6ndtration 
variable a dtd expliqude aux parents et aux autres 
membres de la famille. 3 L'enfant a 6t6 avis6e de 
porter en permanence un bracelet Medic Alert et 
les parents ont dt6 renseignds sur les agents 
anesthesiques qui doivent 6tre 6vit6s. Le p~re est 
considdr6 comme porteur de la maladie jusqu'5. 
preuve du contraire, m~me s'il a subi antdrieure- 
ment des interventions chiru:-gicales sans com- 
plication anesthdsique, z Les membres de la 
famille considerds comme suspects h l 'analyse 
des CPK seront soumis h une biopsie musculaire 
selon la technique ddcrite par Denborough. 4 

Les membres de la famille ont 8t~ avis6s de 
renseigner leur m6decin et leur dentiste de la 
prdsence d'hyperthermie maligne dans la famille. 

DISCUSSION 

Notre patiente n'avait pas de strabisme, de 
ptose cong6nitale, d'hernie inguinale ou de 
cyphoscoliose, anomalies connues comme ~tant 
associees avec I'hypertherr, aie maligne, l"s Ces 
malformations se rencontrent sp6cialement chez 
les garqons et peuvent aussi s 'accompagner de 
cryptorchidie. 

L'enfant n'avait aucun signe visible du syn- 
drome d'Ehler-Danlos, pathologie transmise 
comme caract~re dominant avec p6ndtration 
variable et caractdris6e par une hyperextensi- 
bilitd des articulations et une hyperdlasticit6 et 
fragilit~ de la peau. 6 

L'absence de l'dl6vation des CPK ne peut faire 
conclure avec certitude h l 'absence de l 'hyper- 
thermie maligne chez un individu. 7 Les CPK ont 
6t~ refaits chez la fillette et ont donn6 des valeurs 
dans la limite infdrieure de la normale. Ceci 
s'explique probablement par une ddpl~tion tem- 
poraire du rdservoir des enzymes h la suite de 
l'6pisode d'hyperthermie. 8 

Le traitement 6nergique peut abaisser la 
temp6rature 5. des niveaux potentiellement 
dangereux, surtout chez les enfants, en raison de 
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la grande surface corporelle. Nous croyons que 
ce danger augmente Iors de l'arrbt de I'applica- 
tion de glace, alors que les tissus cutands se re- 
perfusent et qu'il peut y avoir absorption rapide 
de floid dans la circulation centrale. 9 I1 est proba- 
ble que la tempdrature de 31.9 ° C notde peu apr~s 
le ddbut du rdchauffement de I'enfant soit due "a 
ce phdnom~ne. Heureusement dans ce cas, la 
temp6rature est revenue ~ la normale tr~s 
rapidement sans causer de problbme cardiaque. 

CONCLUSION 

L'intdr& de cette prdsentation porte surtout 
sur ce cas d'hyperthermie maligne survenu en 
clinique dentaire, qui a pu recevoir sur place, le 
traitement ad6quat pour contrer 1"6volution de 
l'hyperthermie. Depuis quelques anndes, la Cor- 
poration Professionnelle des M6decins du 
Qudbec exige que les m6decins qui administrent 
l'anesthdsie g6nerale dans des centres hors des 
h6pitaux se procurent un dquipement aussi corn- 
Net que dans les h6pitaux afin de prdvenir les 
complications anesthdsiques possibles. L'anes- 
thdsiste poss6dait donc le matdriel addquat pour 
faire la r6frig6ration de la patiente ainsi que les 
mddicaments ndcessaires. Ces exigences sont 
d'ailleurs contenues dans le Guide d'exercice de 
l'Anesth6sie, pubtie par la Corporation Profes- 
sionnelle des M6decins du Qu6bec en 1975. ~° 

RI~SUM~ 

Un cas d'hyperthermie maligne, complication 
grave de I'anesthdsie, est survenu chez une 
fillette de 5½ ans subissant une chirurgie dentaire 
en clinique dentaire. Grfice aux exigences ac- 
tuelles pour la pratique de I'anesth6sie dans les 
cliniques dentaires du Qudbec, ce type de com- 
plication anesthdsique a pu 6tre bien trait& 

SUMMARY 

Malignant hyperthermia, a life-threatening 
complication of anaesthesia, occurred in a 5½- 
year-old girl undergoing dental surgery in a dental 
clinic. During induction, after 20 mg of succi- 
nylcholine, the anaesthetist noted a moderate 
rigidity of the mandible that did not interfere with 
the tracheal intubation. However, after 45 min- 
utes, the temperature rose to 38.8 ° C, pulse was 
rapid at 160 per minute and the child was slightly 
cyanosed. The diagnosis of malignant hyper- 

thermia was made (the temperature eventually 
reached 40.8 ° C). The child was immediately 
treated with refrigeration, procainamide and 
sodium bicarbonate. She was then moved to a 
hospital centre where the treatment was con- 
tinued and she recovered completely. 

After extensive investigation, we found that 
the paternal grandfather of the child died at age 
58, several hours after a bilateral lumbar sym- 
pathectomy under general anaesthesia. The 
cause of the death, as confirmed by hospital rec- 
ords, was malignant hyperthermia. No genetic 
counselling was given at that time; this omission 
has since been corrected. 

Early diagnosis and the availability on the 
premises  of the necessary drugs and equipment to 
treat such a complication probably saved this 
child's life. 

In 1975, - L a  Corporation Professionnelle des 
Medecins du Qu6bec" published standards for 
practice of anaesthesia outside a hospital setting. 
The compliance of the dental clinic with such 
standards has contributed to the avoidance of a 
catastrophe. 
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