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L 'hyperthermie maligne : 
mécanismes et génétique 

pénétrance incomplète . Une revue 
vient de lui être consacrée dans J Med 
Genet [ 1 ]  par deux chercheurs britanni­
ques. Le diagnostic de susceptibilité, 
chez des apparentés de malades con­
nus, peut être fait par un test in vitro 
de contracture musculaire en présence 
d'halothane et de caféine ; il réclame 
le prélèvement de faisceaux musculai­
res et un laboratoire spécialisé. 

à l 'halothane n'est positif que chez les 
animaux homozygotes pour un trait 
appelé Hal ; mais la détection est pos-
sible sur les hétérozygotes si à l 'halo-
thane on ajoute du succinylméthonium. 
Grâce au modèle porcin, on a pu 
analyser les phénomènes qui ont lieu 
au cours de l 'attaque. n se produit une 
augmentation massive du métabolisme 
cellulaire, surtout dans le muscle. Le 
rôle central semble dévolu au Ca2 + ,  
dont la concentration accrue entraîne 
une contraction soutenue ; l'origine en 
serait une libération anormale de 
Ca2 + à partir du réticulum sarcoplas­
mique. La protéine siège de l 'anoma­

L'hyperthermie maligne est la cause la 
plus fréquente de mort à la suite d'une 
anesthésie générale . Elle résulte d'une 
hypersensibilité à certains anesthésiques 
dont le type est l'halothane. Sa fré­
quence est estimée selon les pays -
et aussi selon l 'âge, car elle serait plus 
élevée chez l'enfant - de 1 p. 10 000 
à 1 p. 75 000. Elle se manifeste clini­
quement, outre l 'hyperthermie, par 
une tachycardie et une élévation de 
pC02 artérielle (d'où l 'hyperventila­
tion) et du potassium plasmatique . Le 
pronostic a pu être amélioré par 
l'emploi d'un myorelaxant, le dantro­
lène. La maladie est familiale, d'héré­
dité autosomique dominante avec 

Les études physiologiques et génétiques 
ont bénéficié de la connaissance d'un 
modèle animal ; le syndrome de stress 
chez le porc est une cause majeure de 
mort de ces animaux à la suite de sti­
muli divers. Ce syndrome mortel a une 
hérédité autosornique récessive ; un test lie semble être le CRC (canal de relar- ---� 
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