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Recommandations pour l’anesthésie d’un patient porteur 
d’une  

Paralysie Spastique Familiale 

Nom de la maladie: Paralysie spastique familiale (PSF) 
 
ICD 10: G11.4 
 
Synonymes: Maladie de Strumpell Lorrain (Désignant un type de PSF nommé SPG4); 
Paralysie Spastique Héréditaire. 

Description de la maladie: La PSF est la description Clinique d’un groupe de désordres 
neurologiques rares d’origine génétique1. En Europe, l’incidence est estimée entre 1 et 9 
pour 100,000 habitant2–6. 

La PSF est un groupe de désordres neurologiques héréditaires qui affecte principalement les 
voies corticospinales avec une dégénérescence axonale évoluant de la distalité vers la 
proximalité. La description Clinique typique est celle d’une spasticité progressive des 
membres inférieurs évoluant vers une paraparésie ou une paraplégie affectant plusieurs 
personnes d’une même famille. La plupart des patients souffrent d’une faiblesse, d’une 
raideur et d’une fatigabilité des muscles des membres inférieurs; peu d’entre eux ont besoin 
d’un fauteuil roulant. La progression de la maladie au reste des voies corticospinales, aux 
nerfs périphériques, au cervelet et au cerveau explique le reste des symptômes commu-
nément retrouvés dans les PSF compliquées ou complexes: ataxie cérébelleuse, dysarthrie, 
syndrome extrapyramidal, retard mental, démence, épilepsie, rétinopathie, surdité, neuro-
pathie axonale ou démyélinisante et éventuellement symptômes systémiques. Le diagnostic 
clinique est basé sur quatre critères7: exclusion d’un diagnostic différentiel, histoire familiale 
compatible (mais ce n’est pas nécessaire), perturbation progressive de la démarche et des 
déficit du tractus cortico spinal au niveau des membres inférieurs avec hyperréflexie. 

L’atrophie de la moelle épinière est communément retrouvée dans la PSF8. Les résultats de 
l’imagerie par résonance magnétique cérébrale conventionnelle sont habituellement 
normaux chez les patients atteints de PSF; mais de nombreux indices peuvent être pertur-
bés sur les séquences de diffucion9. Ainsi différents signes peuvent être découverts dans les 
PSF compliquées ou complexes: un corp calleux fin, une leuco encéphalopathie et une 
hyper-intensité du tractus cortico spinal. 

Le diagnostic doit être confirmé par une analyse AND. Les gènes les plus fréquemment 
impliqués sont les gènes SPG4 et SPG3A qui codent respectivement pour les protéines 
spastine et atlastine. La transmission du HSP peut être autosomique dominante, auto-
somique récessive, liée à l’X ou être un héritage mitochondrial10. Des mutations dans plus de 
80 locus différents et plus de 50 produits de gènes mutés ont été identifiés chez des patients 
atteints de PSF11,12. Les principaux mécanismes pathogéniques sous-jacents au phénotype 
clinique incluent une perturbation du trafic membranaire, une altération de la morphogénèse, 
du transport et de la distribution des organites dans les cellules neuronales; ainsi qu’un 
dysfonctionnement mitochondrial1,13. Le trafic membranaire ainsi que la morphogénèse et la 
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distribution des organites sont important pour le développement axonal, son maintien et la 
prévention de sa dégénérescence.  

Il n’y a pas de traitement pharmacologique spécifique. Le traitement est symptomatique, il 
inclue une rééducation physique, l’usage de benzodiazépine, et de baclofène par voie orale 
ou intra thécale14, et des injections de toxine botulique15 pour réduire la spasticité. La 
dalfampridine peut être utile dans le traitement des PSF: le blocage des canaux potassique 
augmente la durée du potentiel d’action et la libération de neurotransmetteurs au niveau de 
la jonction neuro musculaire16,17. 

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 
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Chirurgies typiques 

Les patients sont fréquemment évalués pour des chirurgies liées au contrôle de la spasticité: 
rhizotomie sélective dorsale, ténotomie et autres procédures. 

 

Choix de l’anesthésie 

Il n’y a pas de recommandation définie pour ou contre l’anesthésie générale ou l’anesthésie 
locorégionale centrale ou périphérique. 

Six cas cliniques de chirurgie sous anesthésie générale ont déjà été publiées 18–22. Dans tous 
ces cas aucune complication des hypnotiques ou de morphinique n’ont été décrit.  

Certains auteurs ont préféré la rachianesthésie à l’anesthésie générale 23–25. La PSF n’est 
pas connue pour augmenter la toxicité des anesthésiques locaux et aucune complication n’a 
été décrite. 

 

Bilan préopératoire 

Aucun bilan préopératoire spécifique n’est nécessaire. 

 

Précaution pour la prise en charge des voies aériennes 

Il n’y a pas de précautions spécifiques à prendre pour la prise en charge des voies 
aériennes. 

 

Particularités de la transfusion et de l’administration de produits sanguins 

Il n’y a pas de particularité pour la transfusion et l’administration de produits sanguins. 

 

Particularité de l’anticoagulation 

Il n’y a pas de preuve de la nécessité d’une anticoagulation particulière. Sauf en cas de mobilité 
réduite des patients au stade avancé: cela peut suggérer un risque plus élevé de thrombose 

postopératoire26. 

 

Précautions particulières pour le transport, la mobilisation et le positionnement 

Il n’y a pas de précaution particulière à prendre pour le transport, la mobilisation ou le positionnement. 
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Interactions possibles entre le traitement au long cours et les médicaments 
d’anesthésie 

Des interférences sont possibles entre le baclofène et le curare et les anesthésiques 
généraux. Ils peuvent être responsables d'une augmentation du bloc neuromusculaire, de 
troubles du rythme cardiaque, d'une hypotension artérielle ou d'une sédation accrue. Le 
sevrage du baclofène est beaucoup plus dangereux27–30. Pour éviter l'apparition d’un 
sevrage, il est recommandé de ne pas interrompre le baclofène intrathécal. 

Aucune interaction entre les agents anesthésiques et la dalfampridine n'a été décrite en 
pratique clinique. La dalfampridine (4-aminopyridine ou 4-AP) bloque sélectivement les 
canaux potassiques voltage-dépendants, prolonge le potentiel d'action, augmente l'afflux de 
calcium et, par la suite, améliore la transmission synaptique interneuronale et neuro-
musculaire. Le 4-AP est utilisé dans des modèles animaux pour augmenter la libération de 
GABA et pour étudier l'action des antagonistes de GABAergics. La MAC des halogènes est 
souvent utilisé comme critère d'évaluation. On suppose que le 4-AP ne modifie pas la MAC 
dans ces modèles31. Des cas d'empoisonnement cliniques révèlent que son mécanisme 
d'action présente des caractéristiques cholinergiques32. Aucune complication n’a été décrite 
en cas de sédation au propofol. L'action cholinergique centrale produit un antagonisme à 
l'anesthésie à la kétamine chez le rat33,34. Cet effet a également été observé en anesthésie 
pédiatrique35. Le 4-AP a été utilisé comme antidote au coma induit par le rohypnol36. Il réduit 
également la dépression respiratoire induite par la morphine, mais l'activité anti nociceptive 
de la morphine n'est pas affectée37,38. L'antagonisation des médicaments anesthésiques est 
décrite pour des doses supérieures (0,3 à 1,0 mg / kg i.v.) à celles utilisées dans le 
traitement de la maladie (un comprimé de 10 mg par 12 heures). Par principe de précaution, 
Dalfampridine doit être interrompu le matin de l'opération. 

Un surdosage peut être observé chez les patients présentant une insuffisance rénale aiguë 
postopératoire39. La dalfampridine est contre indiquée pendant la grossesse et l’allaitement39. 

 

Procédure d’anesthésie 

Il n'y a pas de données dans la littérature pour appuyer une recommandation de TIVA ou 
d'anesthésie par inhalation. Le problème est que les PSF constituent un groupe hétérogène 
de maladies génétiques et il n’est pas certain que les médicaments anesthésiques aient la 
même action dans toutes les variantes. Le monitorage de la profondeur de l'anesthésie 
semble être la meilleure approche chez les patients PSF. 

Le choix des agents bloquants neuromusculaires doit être fait avec une extrême prudence 
chez les patients porteurs d’une PSF. L'utilisation de succinylcholine est contre-indiquée car 
elle peut provoquer une hyperkaliémie en raison de la régulation à la hausse des récepteurs 
nicotiniques de l'acétylcholine40. Les myorelaxants non dépolarisants comportent un risque 
de réponse myorelaxante exagérée. L'utilisation de rocuronium avait été décrite dans la 
plupart des cas22,41,42 et du sugammadex avait été utilisé dans trois des cas en raison de la 
présence d’un bloc neuromusculaire modéré à la fin de la chirurgie. Après l'utilisation de 
sugammadex, aucune re-curarisation n'a été observée. Le rocuronium semble être le 
meilleur choix lorsque la relaxation musculaire est indiquée, en raison de la possibilité 
d'antagoniser ses effets avec le sugammadex. Les bloqueurs neuromusculaires à longue 
durée d'action doivent être évités et un train de quatre avec un rapport T4/T1 supérieurs à 
0,9 doit être obtenu avant l'extubation. La récupération avec la néostigmine peut entraîner 
une nouvelle curarisation. 
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Particularité du monitorage 

La surveillance du blocage neuromusculaire est strictement recommandée en cas 
d'utilisation d'un agent bloquant neuromusculaire : il est utile d'obtenir les valeurs de base 
avant l'injection de l'agent bloquant neuromusculaire non dépolarisant. L’association 
rocuronium - sugammadex semble être la plus indiquée. 

Le monitorage de la profondeur de l'anesthésie est fortement recommandé en cas 
d'anesthésie générale. 

 

Complications possibles 

Les patients atteints de HSP présentent un risque d'arrêt cardiaque hyperkaliémiant lors de 
l'utilisation de succinylcholine. 

La durée du blocage neuromusculaire augmente lorsque des agents bloquants 
neuromusculaires sont utilisés. 

Il n'y a aucune preuve d'un risque élevé d'hyperthermie maligne. 

 

Soins post opératoires 

Le degré de surveillance postopératoire dépend de la procédure chirurgicale et de l'état 
préopératoire du patient. Les soins intensifs ne sont pas obligatoires. 

 

Informations sur les situations d'urgence / Diagnostics différentiels 

Les situations d’urgences déclenchées par les PSF ne sont pas courantes.  

 

Anesthésie ambulatoire 

Une anesthésie ambulatoire (selon les directives courantes) est probablement possible chez 
les patients atteints de HSP présentant une maladie à un stade précoce et une chirurgie à 
faible risque. 

 

Anesthésie en obstétrique 

La césarienne sous anesthésie générale ou rachianesthésie a déjà été décrite sans 
complication19,23.  L'accouchement ou la césarienne n'a pas été décrit sous analgésie / 
anesthésie épidurale. Il n’est pas connu que la PSF augmente la toxicité des médicaments 
d’anesthésie locale et aucune complication n’a été rapportée. Le rapport bénéfice / risque 
doit être évalué avec l'avis du neurologue. 
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