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Recommandations pour l’anesthésie d’un patient porteur 
de 

Maladie de Kennedy 

Nom de la maladie:  Maladie de Kennedy 

CIM 10:  G12.1 

Synonymes:  Atrophie musculaire spinale et bulbaire, atrophie musculaire spinale et 
bulbaire liée à l'X, atrophie musculaire bulbospinale. 

Description de la maladie:  La maladie de Kennedy (KD) est une affection récessive du 
motoneurone liée à l’X qui apparaît à l’âge adulte et est due à une expansion de triplets  
CAG polymorphe répétés dans l'exon 1 du gène du récepteur des androgènes (AR) sur le 
chromosome Xq11-12 [1]. Le mécanisme exact entraînant une dégénérescence et une perte 
neuronale est actuellement inconnu; cependant, la gravité de la maladie semble augmenter 
avec l'augmentation du nombre de répétitions de trinucléotides CAG. 

L'incidence mondiale estimée de la Maladie de Kennedy est d'environ un homme sur 40 000. 
En raison de la transmission liée à l'X, la Maladie de Kennedy (KD) affecte quasi 
exclusivement les hommes mais est transmise par les femmes porteuses qui peuvent en 
présenter des manifestations moins importantes [2]. 

Les patients présentent généralement entre 30 et 50 ans une faiblesse musculaire avec 
amyotrophie et une fonte des muscles faciaux, bulbaires et de la partie proximale des 
membres. Il existe parfois des troubles sensoriels et / ou endocriniens, tels que la résistance 
aux androgènes, la gynécomastie, une élévation de la testostérone ou de la progestérone, et 
une fertilité réduite [3-5]. Les symptômes initiaux spécifiques peuvent inclure des 
tremblements, des crampes musculaires, de la fatigue et des troubles de l'élocution.  

Au fur et à mesure que la maladie progresse, les patients peuvent développer des difficultés 
à mâcher et à avaler, une fonte musculaire de la langue, une dysarthrie, une dysphonie et 
une mobilité réduite. Les cas graves peuvent développer des  difficultés respiratoires et sont 
à risque d'aspiration. De plus, les patients peuvent présenter des accès de laryngospasme 
spontané et transitoire. Certaines caractéristiques de la KD ressemblent aux premiers signes 
de la sclérose latérale amyotrophique (SLA), ce qui peut conduire à un diagnostic erroné. Le 
diagnostic formel de KD est confirmé par des tests génétiques confirmant la présence de  
> 35 répétitions de trinucléotides CAG dans le gène AR. 

Un certain nombre d'études sont en cours pour évaluer l'efficacité de divers traitements 
pharmacologiques. Actuellement, il n’existe aucun traitement efficace connu pour la maladie 
de Kennedy. 
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La médecine progresse,  

De nouvelles connaissances émergent 

Chaque patient est unique 

Le diagnostic est peut-être erroné 

 
 

Trouvez plus d’information sur la maladie, ses centres de références et les 
associations de patients sur Orphanet: www.orpha.net 

 

http://www.orphananesthesia.eu/
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Chirurgies typiques 

Biopsie musculaire, trachéotomie, orthopédie / traumatisme, abdominale. 

 

Choix de l’anesthésie 

Il est recommandé, dans la mesure du possible, d’éviter l'anesthésie générale chez les 
patients KD présentant une amyotrophie sévère et de choisir une anesthésie locale ou 
régionale. 

Les patients atteints de KD modérée à légère peuvent bénéficier d’une anesthésie générale. 
Des cas d'utilisation du propofol, du fentanyl et du rémifentanil ont été rapportés. Cependant, 
lors de l'utilisation de ces médicaments, il est nécessaire de surveiller la fonction respiratoire.  

Certains anesthésistes ont utilisé l'anesthésie par inhalation (sévoflurane, isoflurane), mais 
aucun cas d’utilisation du desflurane n’a été publié. 

Chez les patients KD, il faut garder à l’esprit que l’action des myorelaxants peut être 
prolongée ou potentialisée. Lors de l'utilisation d'un myorelaxant, il est nécessaire de 
mesurer la profondeur du relâchement musculaire à l'aide d'un moniteur de relaxation 
musculaire.  

Le sugammadex est utile comme antagoniste des relaxants musculaires non-dépolarisants 
de type rocuronium ou vécuronium. 

Comme dans toute affection neuromusculaire, l'administration de succinylcholine doit être 
évitée en raison d'un risque d’hyperkaliémie. 

 

Bilan préopératoire 

(En plus des soins standards). 

En fonction de la gravité des symptômes, des tests de la fonction pulmonaire, y compris des 
volumes pulmonaires et une analyse des gaz sanguins, peuvent être effectués pour évaluer 
la sévérité de l'atteinte pulmonaire [6,7]. 

Le taux sanguin de créatine phosphokinase est généralement élevé: CPK (et peut être utilisé 
comme outil de dépistage) [6,7]. 

Chez les patients présentant une faiblesse musculaire sévère et une mobilité réduite, il est 
prudent d'évaluer le risque de thrombose au niveau des membres inférieurs [7]. 

 

Précaution pour la prise en charge des voies aériennes 

Les soignants doivent être prêts à gérer un laryngospasme spontané et les complications de 
l'atteinte musculaire respiratoire. Les patients peuvent être à risque d'aspiration et 
d'insuffisance respiratoire postopératoire. 
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Particularités de la transfusion et de l’administration de produits sanguins 

Aucune précaution particulière n’est rapportée. 

 

Particularité de l’anticoagulation 

Il n'y a aucune évidence d'un besoin particulier en anticoagulants.  

 

Précautions particulières pour le transport, la mobilisation et le positionnement 

Le positionnement doit être soigneusement effectué pour optimiser la sécurité du patient. 

 

Interactions possibles entre le traitement au long cours et les médicaments 
d’anesthésie 

Aucune interaction n’a été rapportée. 

 

Procédure d’anesthésie 

Les cas publiés d'anesthésie chez les patients atteints de KD sont rares. À ce jour, il y a un 
cas d'anesthésie péridurale et une série de cas dans laquelle six patients ont reçu un total de 
13 anesthésies générales.  

Actuellement, il n'y a pas de recommandation définitive en faveur d’une anesthésie générale 
ou régionale. Les symptômes individuels du patient, les facteurs de risque et le type de 
chirurgie doivent être pris en compte lors du choix du type d'anesthésie.  

Les risques spécifiques sont: le laryngospasme, une hyperkaliémie possible lors de 
l'administration de succinylcholine, une sensibilité accrue aux myorelaxants non 
dépolarisants, l'aspiration pulmonaire et l’insuffisance respiratoire postopératoire. 

Pour l'induction de l'anesthésie, le propofol et le thiopental ont été utilisés sans complication 
[6,7]. Une induction en séquence rapide ou une intubation vigile peut être nécessaire, selon 
la gravité des symptômes bulbaires ou des antécédents d'aspiration. Les patients atteints de 
KD n'ont aucune altération des besoins en opioïdes par rapport aux individus non affectés 
[6,7]. Cependant, il est nécessaire de rester attentif au risque de dépression respiratoire. 

L'anesthésie inhalatoire à l'aide de sévoflurane ou d'isoflurane a été réalisée sans 
complication. Il n'y a aucun rapport d'utilisation du desflurane.  

Étant donné que les patients KD sont à risque de développer un laryngospasme, l'utilisation 
de médicaments irritant les voies respiratoires tels que le desflurane doit être envisagé avec 
une extrême prudence. Le protoxyde d’azote a été utilisé sans complication dans les cas 
publiés [6]. 
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Une extrême prudence est requise lors de l’utilisation d’un myorelaxant non-dépolarisant. 

Bien que l'utilisation d'un curare non dépolarisant soit acceptable, une surveillance étroite de 
la profondeur du bloc neuromusculaire est nécessaire. Les patients atteints de KD ont des 
taux réduits d'acétylcholine et peuvent présenter une sensibilité accrue aux curares non 
dépolarisants ainsi qu'un risque de curarisation résiduelle après une antagonisation avec des 
anticholinestérasiques. 

L'utilisation de sugammadex pour antagoniser le bloc neuromusculaire peut être préférée; 
cependant, il y a peu de cas publiés de son utilisation en cas de KD [7]. Bien qu'aucun 
événement indésirable  n'ait été rapporté chez les patients ayant reçu de la succinylcholine, il 
est probable qu'elle doive être évitée chez les patients atteints de KD en raison du risque 
d'hyperkaliémie [6]. 

 

Particularité du monitorage 

En cas d’utilisation d’un myorelaxant, le monitorage de la profondeur du bloc 
neuromusculaire est nécessaire [7]. 

 

Complications possibles 

1. L'apparition d'un laryngospasme aigu [8,9]. 

2. Sensibilité accrue aux myorelaxants non dépolarisants.  

3. Hyperkaliémie après l’utilisation de succinylcholine [10,11]. 

4. Niveau élevé des CPK. 

5. Insuffisance respiratoire ou aspiration pulmonaire postopératoire. 

 

Soins postopératoires 

Le degré de surveillance postopératoire dépend de la procédure chirurgicale et de l'état 
préopératoire du patient. L’admission aux soins intensifs n’est pas obligatoire. Cependant, il 
convient de prêter attention au risque accru de laryngospasme postopératoire, d’aspiration et 
de prolongation du bloc neuromusculaire. Par conséquent, une observation étroite avec un 
moniteur de saturation est recommandée en postopératoire, en particulier chez les patients 
présentant une forme sévère de la maladie. 

 

Informations sur les situations d'urgence / Diagnostics différentiels 

Non reporté. 

 

Anesthésie ambulatoire 

http://www.orphananesthesia.eu/
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L'anesthésie ambulatoire est acceptable si les symptômes du syndrome de Kennedy sont 
légers et que la chirurgie est à faible risque. Cependant, l'anesthésie ambulatoire doit être 
considérée avec prudence chez les patients atteints d'une forme plus avancée de la maladie 
en raison d'un risque accru de complications postopératoires. 

 

Anesthésie en obstétrique 

Les femmes porteuses de la mutation ne sont généralement pas affectées cliniquement, 
avec de rares symptômes avant 45 ans. [12,13] Les manifestations cliniques chez les 
femmes porteuses comprennent un taux élevé de CPK, des fasciculations, une faiblesse 
musculaire modérée ou des crampes musculaires, [14]. 
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