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Prise en charge anesthésique du syndrome de Wolf-
Hirschhorn : rapport de deux cas

Anaesthetic management of the Wolf-Hirschhorn syndrome: A report
of two cases
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Le syndrome de Wolf-Hirschhorn est un syndrome mono-
somique rare avec une incidence d’environ 1/50 000 et une
prépondérance féminine. La cause en est une délétion partielle de
la portion distale du bras court du chromosome 4. Ce syndrome est
caractérisé par un retard mental et une hypotrophie plus ou moins
séveres ainsi que des anomalies de la face décrites comme un
« casque de guerrier grec » : microcéphalie, hypertélorisme
oculaire, glabelle proéminente, nez large et/ou cassé, philtrum
court, oreilles bas implantées, micrognathie. ..

D’autres pathologies peuvent y étre associées comme une
fente labiale et/ou palatine, une comitialité, des anomalies de
I'appareil urogénital, un reflux gastro-cesophagien, des troubles
de l'alimentation. Une malformation cardiaque est également
retrouvée dans la moitié des cas : communication interauricu-
laire ou ventriculaire, sténose pulmonaire ou canal artériel
persistant [1].

La prise en charge anesthésique peut étre rendue délicate par
des difficultés d’abord veineux ou d’intubation. En outre, un cas
suspect d’hyperthermie maligne a été rapporté en association a un
syndrome de Wolf-Hirschhorn [2]. Cet article présente deux cas de
syndrome de Wolf-Hirschhorn pris en charge a six reprises dans
notre institution.

1. Casn° 1

Le premier enfant, un garcon, présentait un retard mental
sévere, une hypotonie axiale modérée, un retard de croissance, les
anomalies faciales caractéristiques du syndrome de Wolf-Hirsch-
horn, un hypospadias ainsi que des troubles alimentaires
importants.

La premiére anesthésie a été réalisée a I'dge de trois mois pour
une gastroscopie dans le but d'évaluer un reflux gastro-
cesophagien. Sans prémédication préalable, I'induction a été
réalisée par voie inhalatoire au sévoflurane a concentration
croissante dans un mélange d’oxygéne-protoxyde d’azote. Aprés
la perte de conscience, une voie veineuse périphérique a été posée
et du propofol (1 mg/kg) ainsi que de I'alfentanil (5 p/kg) ont été
administrés pour approfondir l'anesthésie. Une anesthésie
topique de la glotte (lidocaine 2 mg/kg) a été réalisée avant
I'intubation. Celle-ci a été effectuée aisément (grade 1 de
Cormack) par voie nasotrachéale avec une sonde de taille
habituelle pour I’dge. L'intervention et le postopératoire se sont
déroulés sans probléme.

A I'dge de 8 mois, une fundoplicature selon Nissen, associée
a une gastrostomie percutanée, était réalisée par laparoscopie
afin de traiter le reflux gastro-cesophagien et les troubles
alimentaires.

L'induction s’est déroulée de la méme maniére que pré-
cédemment. Une fois la voie veineuse périphérique en place, du
propofol (1 mg/kg), du sufentanil (0,2 w/kg) et de I'atracurium
(0,5 mg/kg) ont été administrés avant I'intubation (grade 1 de
Cormack). Aucune instabilité hémodynamique ou autre compli-
cation n'a été notée durant la procédure. A la fin de la chirurgie,
un cathéter péridural a été posé au niveau de I’espace T9-T10. Un
bolus de 1évobupivacaine (0,25 %, 0,5 ml/kg) adrénalinée (2,5 w/
mL) a été injecté. En fin d’intervention, la sonde d’intubation a été
retirée de la trachée, sans complication immeédiate. L'enfant a été
transféré en salle de surveillance postinterventionnelle (SSPI) ou
une perfusion continue de lévobupivacaine (0,125 % a 0,2 ml/kg
par heure) associée a de la clonidine (0,3 /ml) par voie
péridurale a été débutée. Le séjour postopératoire s’est déroulé
sans complication.

A I'dge de neuf mois, 'enfant a été programmé pour une cure
d’hypospadias. L'induction s’est déroulée de la méme maniére que
décrite précédemment. A la fin de I'induction, un bloc caudal a été
réalisé. A nouveau, aucun incident n'a été observé durant la
chirurgie ou en postopératoire.

A l'dge de deux ans, une gastroscopie et un changement de la
sonde de gastrostomie ont été réalisés. L’anesthésie s’est
déroulée de la méme maniére que pour la premiére gastroscopie,
le patient présentant toujours un grade 1 de Cormack. Aucune
complication durant I'anesthésie ou en postopératoire n'a été
relevée.

2. Casn®2

Le second patient était une jeune fille de 17 ans. Outre le
syndrome de Wolf-Hirschhorn, son histoire médicale était
marquée par une comitialité, un retard mental sévere, un déficit
psychomoteur modéré, des reins hypotrophiques et un reflux
gastro-cesophagien. Au niveau chirurgical, elle avait subi une
amygdalectomie a 'dge de deux ans apparemment sans compli-
cation dans une autre institution.

A I'age de 12 ans, elle a bénéficié d’une anesthésie pour des
soins dentaires. Aucune prémeédication, si ce n’est le traitement
antiépileptique, n'a été administrée. Aprés une tentative infruc-
tueuse de pose d’une voie veineuse périphérique, due a I'agitation
de la patiente, une induction par voie inhalatoire a été réalisée avec
une concentration croissante de sévoflurane dans un mélange
oxygene-protoxyde d’azote. Apreés la perte de conscience, une voie
périphérique a été mise en place et du propofol (1 mg/kg) et du
sufentanil (0,2 /kg) ont été administrés pour approfondir
I'anesthésie. Aprés une anesthésie topique de la glotte, la patiente
a été intubée par voie nasale avec une sonde endotrachéale
préformée n° 6 (tube RAE™) a ballonnet (grade 2 de Cormack a la
laryngoscopie). L'intervention, le retrait de la sonde endotrachéale
ainsi que le séjour en SSPI se sont déroulés sans incident. La
patiente a été autorisée a rentrer a la maison le jour méme de
I'intervention.

A l'age de 17 ans, la patiente a été admise pour la méme
intervention. Son histoire médicale était inchangée par rapport a
l'intervention précédente. L'induction a été réalisée de facon
inhalatoire de la méme maniére que précédemment. Apreés la mise
en place de la perfusion, du propofol (1 mg/kg), du sufentanil
(0,2 /kg) et de I'atracurium (0,5 mg/kg) ont été injectés avant
I'intubation. La laryngoscopie montrait un grade 1 de Cormack.
Aucun incident n’'a été noté en per-ou en postopératoire. La
patiente est rentrée chez elle le jour-méme.

Le syndrome de Wolf-Hirschhorn est un syndrome rare dont les
implications anesthésiques sont mal connues. Seuls quelques cas
ont été rapportés dans la littérature, la plupart sans complication
majeure [3] sauf un cas suspect d’hyperthermie maligne publié en
1988 [2]. Cet article a provoqué, a I'époque, des réactions [4] qui
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ont mis en doute le diagnostic d’hyperthermie maligne qui n’a pu
étre confirmé, les parents ayant refusé une biopsie musculaire. En
effet, le retard d’apparition de l'acidose par rapport au pic
thermique, ainsi que 'absence de rhabdomyolyse, d’hyperkalié-
mie et d’élévation franche des créatines-kinases posent question
méme si I'on sait que les signes d’hyperthermie maligne peuvent
étre trés variables d’un cas a I'autre. De plus, il est bien documenté
que I'utilisation de succinylcholine en association avec des agents
anesthésiques inhalés peut entrainer des syndromes apparentés a
une crise d’hyperthermie maligne qui n’en sont pas une sur le plan
physiopathologique ni génétique [5]. Un doute subsiste donc
quant au diagnostic d’hyperthermie maligne et I'absence d’autres
cas rapportés dans la littérature rend une association entre
syndrome de Wolf-Hirschhorn et I'hyperthermie maligne peu
probable.

Il semble donc que la recommandation d'éviter tout agent
volatil chez les patients atteints de Wolf-Hirschhorn est peu
fondée. Au vu des cas présentés et de la littérature (des halogénés
ayant souvent été utilisés sans complication), I'anesthésie avec
induction inhalatoire nous parait étre un choix licite chez ces
enfants d’autant plus que le retard mental peut rendre un accés
veineux préalable d une anesthésie intraveineuse totale difficile a
réaliser.

Les multiples anesthésies exposées dans cet article semblent
indiquer que le syndrome de Wolf-Hirschhorn ne présente pas en
soi de particularités pour I'anesthésie, mais qu'il faut tenir compte
des pathologies associées : retard mental sévéere, comitialité, reflux
gastro-cesophagien, micrognathie, anomalies cardiaques et rénales
éventuelles dans notre prise en charge.
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Ballonnet des sondes d’intubation trachéale : une « heureuse
coincidence »

Endotracheal tube cuffs: Lucky coincidence
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Merci aux investigateurs pour leurs informations précisant les
risques de surgonflage ou de déflation du ballonnet de sonde
d’intubation (BSIT) quand les patients sont ventilés avec du N,O ou
en O, pur [1]. Ces informations nous renvoient a notre vigilance et
a notre pratique professionnelle. Le manométre reste I'instrument
incontournable a utiliser pour assurer a son patient une sécurité
peropératoire qui lui est due.

Avant que les manomeétres ne soient d’utilisation courante, il
fallait bien se « débrouiller » « faire de son mieux » (il n'y a pas de
pire formule que faire de son mieux en anesthésiologie, car la plus
qu’ailleurs, quand il s’agit de faire, c’est bien de savoir ce qu’il ne
faut pas faire). Nous avons donc connu, nous aussi, ce temps de la
période de I'ajustement du gonflement selon le palper du ballonnet
pilote. ..

Puis nous avons (I’empirisme a la peau dure) pris cette seconde
habitude, dont nous ignorons l'origine, mais sans doute trés
répandue, de gonfler les BSIT en laissant, aprés une inflation de
10 mL d’air, le piston de la seringue revenir lentement de lui-méme
d une position d’équilibre. 11 nous apparaissait empiriquement
logique que ce reflux éliminait le risque de surpression. Une
impression qui se vérifia par des contréles manométriques : quels
que soient le diamétre de la sonde ou le volume de la seringue
utilisée, ce procédé n’était pas source de surpression, le controle,
indiquant (pour le dispositif BSIT Rusch), une fourchette de
pression autour de 30 cmH,0. Nous n’avons pas d’explication a
apporter a cette « heureuse coincidence » Nous ne savons pas non
plus si I'effet initial se poursuit dans le temps, ni s’il est constant
selon les anatomies des trachées ou selon les différentes marques
de dispositif de SIT.

Nous ne recommandons pas ce procédé, le « gold standard »
restant la vérification manométrique tant a l'intubation qu’au
cours de I'intervention, mais un gonflement premier du BSIT de
cette facon pourrait conduire a en diminuer les effets iatrogénes en
I'absence ou I'oubli du recours au manomeétre. . .
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