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INTRODUCTION

Les enfants atteints du syndrome CHARGE
nécessitent souvent de multiples interventions
chirurgicales tout au long de leur vie afin de
traiter les anomalies anatomiques structurelles
et fonctionnelles. Il est donc important de
prendre en considération tous les risques liés a
I'anesthésie. Ces risques ont tendance a varier
selon les caractéristiques du syndrome
CHARGE de chaque enfant.

OBSTRUCTION DES VOIES RESPIRATOIRES

L'atteinte des voies respiratoires est commune
dans le syndrome CHARGE. La Figure 1 montre
I'anatomie normale des voies respiratoires et
des nerfs craniens associés. La plupart des
enfants atteints du syndrome CHARGE

présentent des anomalies des nerfs craniens,
notamment des nerfs glossopharyngien et
vague, qui sont responsables de l'innervation
du pharynx et du larynx et permettent la
déglutition (Blake et al. 2008).

Les problemes de sécrétions orales peuvent
étre le résultat d'une atteinte des nerfs craniens
(Blake et al. 2009a). Une étude de Morgan et
al. (1993) portant sur 50 patients atteints du
syndrome CHARGE a établi que 86 % d'entre
eux présentaient des anomalies des voies
respiratoires supérieures, 56 % présentaient
des anomalies des choanes postérieures, et 42
% avaient un rétrognathisme. Cela peut étre
responsable difficultés d'intubation.

Une étude réalisée par Naito et al (2007) a
étudié 10 patients atteints du syndrome
CHARGE qui ont subi une laryngoscopie par
fibre optique. Tous les patients présentaient
une obstruction des voies respiratoires
supérieures au niveau du larynx, avec un larynx
hypotonique et des aryténoides hypertrophiés.
lls avaient aussi une incoordination des
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mouvements  supraglottiques, qui rendait
difficile le maintien de la circulation de lair.
D'autres problemes incluaient une ptose de la
langue, une fistule cesophagienne et des fentes
palatines ou labiales. Voir Figure 1, page 3.

SECURISER LA VENTILATION

Des interventions chirurgicales annulées et des
anesthésies  interrompues du  fait de
I'impossibilité  d'assurer un contréle de la
ventilation chez des enfants présentant le
syndrome CHARGE ont été rapporté (Hara et
al. 2009). Une étude antérieure a montré que
I'intubation trachéale est plus difficile a mesure
que l'age du patient avance (Stack and Wyse,
1997). La laryngo-malacie peut contribuer au
collapsus des voies respiratoires supérieures au
cours d'une anesthésie Iégere et peut conduire
a la nécessité d'une ventilation en pression
positive continue (CPAP) pendant I'induction.

Comme le pharynx et le larynx des patients
CHARGE peuvent étre beaucoup plus petits
que ce a quoi on pourrait s'attendre, un
masque laryngé de plus petite taille devrait
étre utilisé d'emblée (Hara et al 2009). Un
grand choix de tailles d'équipements devrait
étre disponible, de méme que le matériel
nécessaire a une trachéotomie (Stack et Wyse,
1997). Il est suggéeré qu'un anesthésiste
pédiatriqgue et/ou un laryngologiste soient
présents dans la salle d'opération pour
anticiper de possibles problemes d'intubation
(Blake et al. 2009b).

Hara et al (2009) ont proposé une stratégie
pour sécuriser la ventilation chez les enfants
CHARGE, en commencant par un étude
anatomique par fibroscopie a fibre optique. Ils
recommandent que les enfants soient intubés
par voie endotrachéale sous fibroscopie
bronchique. Un masque laryngé de type Pro
Seal devrait étre utilise. L'Atropine est
recommandée pour éviter 'inhalation de salive
(Hara et al. 2009).


https://www.cochrane.org/fr/CD008930/ANAESTH_la-ventilation-en-pression-positive-continue-cpap-est-elle-utile-pendant-la-periode-postoperatoire
https://www.cochrane.org/fr/CD008930/ANAESTH_la-ventilation-en-pression-positive-continue-cpap-est-elle-utile-pendant-la-periode-postoperatoire
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FIGURE 1 ANATOMIE DES VOIES RESPIRATOIRES ET NERFS CRANIENS ASSOCIES
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CHOIX DES AGENTS ANESTHESIQUES

Dans une étude rétrospective de patients
atteints du Syndrome CHARGE suivis dans un
centre de référence (Blake et al. 2009b), il a été
note que [llsoflurane, [I'Halothane et le
Sevoflurane étaient les agents les plus souvent
utilisés pour l'induction. Le Propofol, le
Ketamine et le Thiopentol étaient les
hypnotiques  les  plus  courants.  Le
Succinylcholine et le Rocuronium étaient les
curares les plus fréguemment utilisés. Le
Fentanyl, le Sufentanyl et la Morphine étaient
les opioides les plus couramment utilisés. Les
experts dans ce domaine rapportent qu'il faut
des doses plus élevees d'agent anesthésiques
pour sédater ces enfants.

Une prémédication peut étre importante dans
les cas ou les sécrétions pourraient étre
problématiques. Du Glycopyrrolate peut étre
administré via un J-tube afin de contrdler les
sécrétions excessives (Blake et al 2009a). Le
Botox est aussi efficace pour controler les
sécretions lorsqu'il est injecté en préventif dans
les glandes sous-maxillaires et parotides (Blake
et al 2009a). L'Atropine a aussi été
recommandée (Stack et Wyse, 1991).

COMPLICATIONS
OPERATOIRES

Les difficultés respiratoires post-opératoires
sont fréquentes chez les enfants atteints du

RESPIRATOIRES ~ POST-

syndrome CHARGE. Dans une étude par Blake
et al. (2009b), 35 % des anesthésies étaient
suivies de difficultés  respiratoires  post-
opératoires. La plus courante était la
désaturation en oxygene nécessitant une
supplémentation. D'autres  problemes
incluaient un  encombrement par des
sécrétions  excessives, avec deésaturations
nécessitant une prise en charge, une

respiration sifflante prolongée, de l'arythmie
cardiaque, une insuffisance respiratoire, un
stridor et un échec de I'extubation.

Les difficultés respiratoires post-opératoires
survenaient plus frequemment a la suite
d'interventions chirurgicales concernant les
systemes  cardiovasculaire  et/ou  gastro-
intestinal, ou apres des explorations a des fins
de diagnostic. Etant donnés ces risques, les
enfants CHARGE devraient étre surveillés plus
longtemps que la population pédiatrique
générale, apres une intervention chirurgicale.

En termes de risque lié a I'anesthésie, il y a des
facteurs de protection pour ces enfants. La
méme étude par Blake et al. (2009b) a montré
que les individus qui présentaient une fente
palatine avaient un risque anesthésique
moindre, probablement en lien avec un
élargissement de l'espace nasopharyngé qui
permettrait un  meilleur drainage  des
sécretions. De méme, deux ou trois patients de
'étude  avaient moins de  problemes
respiratoires  apres une opération  des
amygdales et des vegeétations. Ces conclusions
nécessiteraient d'étre confirmeées par une
étude plus poussée. Les risques anesthésiques
ne sont pas lié au nombres d'interventions
chirurgicales au cours du méme temps
anesthésique, incitant a combiner celles-ci
pour réduire les risques.

SUGGESTIONS

Les témoins experts notent que la plupart des
litiges concernant les patients atteints du
syndrome CHARGE portent sur des problemes
pendant une chirurgie ou une anesthésie. Voir
la Figure 2 en page 5 pour les conclusions et les
suggestions.
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FIGURE 2 FACTEURS A PRENDRE EN COMPTE AVANT LA CHIRURGIE

L'anestnésiste devrait étre informé des
specificités de cette Population

Un lit en unité de soins intensifs
devrait étre disponible pour ces
enfants au cas oU des complications
surviendraient pendant ou apres
l'intervention chirurgicale

Toutes les anesthésies (méme pour
des opérations mineures devraient
avoir lieu dans des centres de soins
hospitaliers avec les ressources pour
traiter ces cas compliqués

On devrait disposer d'une grande
varieté d'équipements

SUGGESTIONS

S'il y a des complications, I'aspiration
des voies respiratoires est la meilleure

chose a faire

Des interventions chirurgicales combinées (par exemple pose d'aérateurs, examen des yeux, dentiste,
remplacement de la sonde gastrique, etc...) devraient étre considérées pour diminuer le nombre d'anesthésies.

GLOSSAIRE

Aryténoides : deux petits cartilages pyramidaux
situés a l'arriere du larynx auxquels les cordes
vocales sont attachées.

Nerfs craniens: nerfs qui  émergent
directement du cerveau plutdt que de la
moelle épiniere.

Anomalies des choanes : anomalies affectant la
circulation de l'air entre le nez et le pharynx.

Fistule : une communication anormale et
permanente entre deux organes du corps ou
entre un organe et I'extérieur du corps

Ptose de la langue : rétraction ou déplacement
vers |'arriere de la langue.

Laryngo-malacie : un larynx souple et mou, dd
au ramollissement du cartilage.

Rétrognathisme : situation dans laquelle un ou
deux maxillaires inferieurs sont en retrait par
rapport a la ligne verticale du front.

Supraglottique : concerne la zone du pharynx
située au-dessus de la glotte jusqu’a I'épiglotte.
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