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135 Effet de la température ambiante 
sur la réponse ventilatoire au CO2 
des souriceaux hétérozygotes 
pour le facteur de transcription Phox2b

N. Ramanantsoa1, V. Vaubourg1, S. Dauger1,2, B. Matrot1,
G. Vardon3, Z. Chettouh4, C. Gaultier1, C. Goridis4,
J. Gallego1

Introduction : Des mutations hétérozygotes de PHOX2B (qui
régit le développement du système nerveux autonome) sont présen-
tes chez plus de 93 % des patients atteints du syndrome d’Ondine
(maladie rare autosomique dominante). Ce syndrome, diagnostiqué
dès les premiers jours de vie, est caractérisé par l’hypoventilation au
cours du sommeil, l’absence de sensibilité au CO2 et souvent asso-
cié à une anomalie de la thermorégulation qui aggrave le déficit res-
piratoire. Les souriceaux Phox2b+/- ont une sensibilité au CO2
atténuée [1] et une activité tonique des chémorécepteurs accrue [2].
Nous avons étudié l’effet de la température ambiante sur la sensibi-
lité au CO2 des souriceaux Phox2b+/-.
Méthodes : 103 souriceaux Phox2b+/- et 102 Phox2b+/+ ont été
exposés à 2 jours à deux stimuli 8 % CO2 de 6 min (figure 1, zones
grisées). Les souriceaux étaient répartis en trois groupes de tempéra-
ture ambiante : 29, 32, et 35 °C. La ventilation (VE) était mesurée
non invasivement par pléthysmographie barométrique corps-entier
balayée.
Résultats : La réponse VE au CO2 augmente en fonction de la
température (Figure ; moyennes±SEM). A toutes les températures,
cette réponse est plus faible chez les Phox2b+/-. Ce déficit augmente
avec la température (p < 0,022).
Conclusion : L’aggravation du déficit de la réponse ventilatoire au
CO2 des souriceaux Phox2b+/- est conforme aux observations chez
l’enfant. La mutation Phox2b perturbe aussi la composante supra-
pontique du contrôle ventilatoire bien que l’hypothalamus anté-
rieur, site présumé de la modulation ventilatoire en fonction de la
température, n’exprime pas Phox2b.
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Fig. 1.




