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Paralysie périodique

Faiblesse musculaire apres une
compétition de culturisme
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Présentation du cas

Un patient de 23 ans se présente un jour apres
une compétition de culturisme avec une faib-
lesse musculaire soudaine au niveau des
jambes et des douleurs aux épaules. Il avait
déja connu des symptomes similaires avec des
douleurs croissantes dans les cuisses et une
perte de force subjective six mois auparavant,
également aprés une compétition, ce qui
lavait conduit aux urgences. A Iépoque, le pa-
tient avait indiqué avoir pris de I'amiloride
plus de 'hydrochlorothiazide et sétre admin-
istré de l'insuline. Lors de ses deux présenta-
tions, il présentait une hypokaliémie. Celle-
ci était de 2,2 mmol/l il y a six mois, et de
2,9 mmol/l actuellement. Lors de la premiére
présentation, une substitution a permis
dobtenir une régression des troubles et une
normalisation du potassium, de sorte que les
symptomes ont été interprétés comme étant
dorigine médicamenteuse. Le patient rap-
porte avoir depuis lors veillé a son apport en
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potassium. Il déclare ne pas avoir repris de
laxatifs, de diurétiques, d’insuline ou d’an-
abolisants, et ne pas avoir de troubles gastro-
intestinaux ni d’affections neurologiques dans
la famille. II explique avoir observé que les
symptomes décrits étaient apparus aprés un
repas salé riche en glucides.

Lors de sa présentation actuelle, nous avons
observé un patient musclé aux parametres vi-
taux normaux et a lexamen clinique sans par-
ticularité. Sur le plan neurologique, le score
de Glasgow était de 15, il n'y avait pas de
méningisme, et Iétat des nerfs craniens était
sans particularité. Les jambes présentaient
toutes les deux une diminution de la force
a M4/5; le réflexe achilléen était symétrique-
ment réduit. Lexamen neurologique des
membres supérieurs était sans particularité,
tout comme le test de sensibilité. La colonne
vertébrale se présentait sans douleur a la pres-
sion ou a la percussion.

Question 1

D’aprés l'anamnese, queest-ce qui est le moins
pertinent en matiére de diagnostic différen-
tiel?

a) Paralysie périodique hypokaliémique

b) Paralysie périodique thyrotoxique

¢) Paralysie périodique hyperkaliémique

d) Hypokaliémie secondaire

e) Courbatures

En raison de la régression des troubles sous
apport potassique, des déclencheurs décrits
par le patient lors de leffort physique, et de
la survenue aprés un repas salé riche en glu-
cides, il convient denvisager les différents di-
agnostics différentiels de la paralysie péri-
odique (tab. 1).
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gnostics différentiels de la paralysie périodique [1, 4, 7]
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Parmi les autres causes qui sur le plan du
diagnostic différentiel peuvent provoquer une
faiblesse musculaire intermittente, on compte
I'hypokaliémie secondaire (par ex. en raison
d’une diarrhée, d’'un abus de laxatifs, de di-
urétiques thiazidiques, d'une insuffisance ré-
nale ou surrénalienne, ou d’hyperaldostéro-
nisme), la myasthénie, et la myopathie
métabolique |1-3].

Question 2

Auquel des examens suivants devriez-vous
renoncer pour la suite de la différenciation di-
agnostique?

a) Gazométrie veineuse avec détermination
du potassium et du glucose pendant la crise et
dans l'intervalle

b) Détermination de la thyréostimuline
(TSH)

c) Test des réflexes proprioceptifs

d) Electromyographie (EMG)

e) Tests de provocation

Notre patient a dans un premier temps subi
une gazométrie veineuse, qui a montré I'hy-
pokaliémie de 2,9 mmol/l décrite plus haut,
tandis que les symptomes étaient toujours
présents. La valeur de pH de 7,37 était nor-
male, tandis que la pression partielle du gaz
carbonique (pCO,) de 7,4 kPa, le bicarbonate
(HCOj;7) de 31,4 mmol/l et Texces de base
de 4,7 mmol/l étaient respectivement élevés.
Sur le plan chimique, le glucose était de 6,3
mmol/l. La créatine kinase (CK) était nette-
ment élevée (663 U/l). Etant donné qu'il est
bien souvent impossible de faire la distinction
entre la paralysie périodique thyrotoxique et
la paralysie périodique hypokaliémique, il
convient de toujours déterminer également
les parametres thyroidiens [4]. Chez notre
patient,
parametres de rétention rénale dans la plage

ceux-ci étajent normaux. Les
de référence, le glucose normal et l'anamnése
crédible nous ont permis dexclure une hy-
pokaliémie secondaire. En outre, le taux de
potassium de notre patient allait a lencontre
d’une hypokaliémie secondaire, car la con-

centration de potassium est dans ce cas sou-
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vent de <2,0 mmol/l et parce que le faible taux
de potassium sérique perdure entre les crises
[5]. Laffaiblissement ou l'absence des réflexes
proprioceptifs au paroxysme d’une crise peu-
vent permettre de compléter et faire avancer
le diagnostic. A TEMG, le potentiel d’action
musculaire retombe jusqua zéro, et [électro-
cardiogramme (ECG) montre des signes typ-
iques d’'une hypokaliémie avec un intervalle
QT allongé (ici 472 ms), une onde T aplatie et
la présence d’une onde U (fig. 1).
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Figure 1: Electrocardiogramme du patient a I'ad-
mission. La fléche rouge indique I'onde U.

Pour le diagnostic différentiel, concernant
lallongement de I'intervalle QT, il convient de
penser au syndrome d’Andersen-Tawil (tab.
1). Le potassium sérique est normal dans 'in-
tervalle [2, 4], tout comme lexamen neu-
rologique. En raison du risque quils
représentent, les tests de provocation sous la
forme dactivité sportive, dhyperglycémie
provoquée ou dadministration d’insuline
doivent étre reconsidérés et, s’ils sont réalisés,
ils ne doivent avoir lieu que sous surveillance

dans un cadre stationnaire [6].

Question 3

Quel examen vous permet de confirmer le di-
agnostic?

a) Test génétique

b) Biopsie musculaire

c) EMG

d) Test électrophysiologique

e) Détermination du quotient potassium/
créatinine dans l'urine

Le diagnostic de la paralysie périodique peut
étre confirmé par un test génétique (gene
CACNAI1S sur le chromosome 1q32.1,
SCNA4A sur le chromosome 17q23., KCNJ18
sur le chromosome 17p11.2) 7, 8]. Un quo-
tient potassium/créatinine dans 'urine abais-
sé a <2,5 permet de corroborer le diagnostic
de suspicion, sans toutefois le confirmer [9].

Question 4

Quelle mesure ne fait pas partie de l'approche
thérapeutique de la paralysie périodique hy-
pokaliémique primaire?

a) Activité physique limitée

b) Substitution en potassium

¢) Régime pauvre en sel et en glucides

d) Renoncement a la réglisse

e) Inhibiteurs de I'anhydrase carbonique pour
la prophylaxie des crises

Lapproche thérapeutique de la paralysie péri-
odique hypokaliémique primaire prend en
compte une stratégie non pharmacologique
au moyen d’une activité physique limitée. En
préventif, il est possible de mettre en place un
régime pauvre en sel et en glucides, une sub-
stitution en potassium ou la prise de diuré-
tiques hyperkaliémiants [2, 7].

Pour stabiliser la valeur intracellulaire de
potassium, et aprés confirmation par un test
génétique, il est possible de recourir de fagon
prophylactique & linhibiteur de l'anhydrase
carbonique acétazolamide (125-1000 g/jour),
ou bien au dichlorphénamide (50-200 mg/
jour) [3, 4].

Au service d’'urgence déja, ladministration
intraveineuse de potassium et de magnésium
a été établie chez notre patient, et sest suivie
d’une admission stationnaire, tandis que la
substitution orale a été poursuivie. Le jour
suivant, le patient présentait des valeurs de
potassium normalisées, navait plus de trou-
bles ni de perte de force dans les jambes.

Dans un consilium neurologique lors d'un
intervalle asymptomatique, il n'y avait ni
parésies, ni myotonies a la percussion, ni fas-
ciculations. Les réflexes proprioceptifs des
membres supérieurs étaient sans particular-
ités, tout comme le réflexe achilléen. Il n’y
avait toujours pas de troubles de la sensibil-
ité.

En considérant lensemble des observations
réalisées chez notre patient, la présence d’'une
paralysie périodique hypokaliémiante est le
diagnostic le plus probable; cependant, dans
le cas présent, il nest que suggestif.

Apreés la normalisation du potassium a 5,2
mmol/l, le patient a été renvoyé chez lui avec
une substitution orale en potassium et en
magnésium. Il lui a également été recom-
mandé déviter lactivité physique maximale,
tout comme les grandes portions de nourrit-
ure riche en sel et en glucides. Un autre ex-
amen de génétique moléculaire a été recom-
mandé en ambulatoire aprés la soumission
d’une demande de prise en charge des cotts
auprés de la caisse-maladie. Malheureuse-
ment, celui-ci wa pas encore été réalisé. Le pa-
tient ne sest pas non plus rendu au contrdle
de suivi neurologique.
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Discussion

On fait la distinction entre paralysie péri-
odique hypokaliémique primaire et sec-
ondaire.

Question 5

Quiest-ce qui ne sapplique pas a la forme pri-
maire de la paralysie périodique hy-
pokaliémique?

a) Il sagit d’'une canalopathie a transmission
autosomique dominante.

b) Il sagit d’'une canalopathie qui touche le
plus souvent le canal du calcium.

¢) 1l sagit d’'une canalopathie qui touche le
plus souvent le canal du potassium.

d) Les hommes sont autant touchés que les
femmes.

e) Rarement, les muscles respiratoires peu-
vent également étre touchés.

La forme primaire fait partie des
canalopathies de la musculature squelettique.
Sa transmission est autosomique dominante
avec une fréquence denviron 1 : 100 000, et
elle apparait suite & des mutations ponctuelles
du géne du canal du calcium (type 1,
fréquence 60%), du sodium (type 2,
fréquence 10%) ou du potassium (plus rare)
de la membrane cellulaire. Cela entraine une
altération de la conductivité ionique de la
membrane cellulaire et une altération de lex-
citabilité des cellules musculaires [3, 7].

La survenue est indépendante du sexe, la
premiére manifestation a lieu dans la 1re ou
2e décennie de vie. Les repas riches en glu-
cides, le stress ou lexercice physique intensif
peuvent entrainer une recrudescence des
troubles [3, 10], souvent la nuit ou au petit
matin [4].

Sur le plan clinique, la baisse du potassium
sérique entraine une faiblesse musculaire
souvent indolore d’intensité, de fréquence et
de durée différentes. Celle-ci est initialement
symétrique dans la musculature proximale
des jambes, puis peut sétendre en direction
distale ainsi quaux bras et au tronc. Des trou-
bles de la déglutition peuvent survenir oc-
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casionnellement, les muscles respiratoires ne
sont que rarement touchés [3, 10], la vigilance
reste intacte [2]. Un rétablissement complet
prend habituellement quelques heures a
quelques jours (tab. 1) [7]. Une CK plus que
doublée lors des analyses de laboratoire est un
autre signe indicateur [11].

Malgré l'absence de confirmation du diag-
nostic au moyen d’'un test génétique, notre
patient présentait de nombreux signes crédi-
bles de la présence d’'une paralysie périodique
hypokaliémique: l'age de la manifestation,
lanamneése avec les déclencheurs correspon-
dants (activité physique intense, consomma-
tion de nourriture riche en sel et en glucides),
les analyses de laboratoire et les observations
cliniques correspondantes avant et aprés la
normalisation des valeurs de potassium.
Seule l'anamneése familiale sans particularité
allait a lencontre du diagnostic de cette affec-
tion rare (tab. 2).

au 2: Critéres diagnostiques de soutien pour la paralysie périodique
taliémique
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