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EEN BREVE HER

HEE La prise en quantité exces-
sive de vitamine A pendant la gros-
sesse pourrait étre a l’origine de
rares anomalies chez le nouveau-né.
Ce risque rapporté dans la revue
Toxicology [1] est extrémement faible
mais a conduit cependant les autori-
tés anglaises concernées a charger
d’une enquéte sur ce sujet le Commit-
tee on Toxicity. A la suite des conclu-
sions de cet organisme, le départe-
ment anglais de la santé invite les
femmes enceintes a ne pas consom-
mer de fagon excessive de la vita-
mine A et en particulier a éviter la
consommation réguliere de foie. Dans
cent grammes de cet abat on trou-
verait en effet de 4 a 12 fois la dose
maximum recommandée pendant la
grossesse.

[1. Comparative assessment in the
toxicology of vitamin A and retinoid
acid in man. Toxicology 1989 ; 57 :
117.]
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P aralysies périodiques
hyperkaliémiques
et canal sodium musculaire

Les paralysies périodiques primitives
sont des affections dominantes auto-
somiques qui s’accompagnent d’une
anomalie du potassium sanguin, le
plus souvent d’une élévation. La
paralysie périodique hyperkaliémique
(HYPP) débute en général avant dix
ans et se manifeste par des acces de
faiblesse musculaire, qui peuvent
aboutir a une myopathie vacuolaire.
Il en existe plusieurs formes, suivant
que s’associe ou non une myotonie.
On a pu montrer in vitro qu’une élé-
vation légere de K+ extracellulaire
déclenche dans le muscle atteint, et
lui seul, un courant Nat sensible a
la tétrodoxine. Comme la sous-unité
o du canal sodium suffit a former un
canal sodium sensible a la tétro-
doxine et dépendant du voltage, une
équipe de Boston, MA (USA)
(13 auteurs) a fait I’hypothése que
HYPP pourrait étre lié génétique-
ment au locus de cette sous-unité du
canal sodium [1]. IIs ont utilisé au
départ des clones récemment isolés
d’ADNc de rat [2], qui leur ont per-
mis d’obtenir des clones humains
correspondant a des domaines intra-
cellulaires. L’un d’eux, long de
600 pb, est spécifique du gene de
I’isoforme adulte du canal sodium
musculaire. Des hybrides somatiques
cellulaires ont permis de localiser le
geéne sur le bras long du chromo-
some 17, dont une carte détaillée a
été récemment publiée [3]. Les
auteurs ont identifié un polymor-
phisme de restriction a ’enzyme
BglII, dont la position sur la carte a
été précisée. De plus le geéne est
étroitement lié a celui de I’hormone
de croissance GHI1, situé en
17q22-q24 et pour lequel on connafit
un site de restriction polymorphe a
Hind I. A l'aide de ces deux mar-
queurs on a exploré une vaste famille
atteinte dc HYPP avec myotonie ; 42

sujets ont été examinés dont 24 mala-
des. Le lod score était de 7, I'interpré-
tation que la sous-unité o du canal
sodium du muscle adulte est le siege
de I’anomalie dans cette famille est
vraisemblable.

Il reste évidemment beaucoup de
chemin a parcourir. D’abord, éluci-
der avec précision le mécanisme
moléculaire de I’anomalie et établir
ainsi des procédés de diagnostic de
HYPP ; étendre I’étude a d’autres
familles, du méme type myotonique
et des autres types, ainsi qu’aux for-
mes hypokaliémiques ; une premiére
indication, dans une famille de cette
derniére forme, a été fournie par les
auteurs eux-mémes : ils ont trouvé
un recombinant entre la maladie ct
le canal sodium, suggérant I’existence
d’un locus séparé. Enfin, renforgant
la notion de liaison étroite entre sous-
unité o du canal sodium et hormone
de croissance, ils rappellent qu’il y a
un siecle, G. Clouzot avait rapporté
I’observation d’une famille dans
laquelle la paralysie périodique cosé-
grégeait avec une taille petite, soule-
vant I’hypotheése d’une 1ésion conco-
mitante du géne de ’hormone de
croissance.
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