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- Les premiers mois de vie s'accompagnent trés fréquemment de troubles digestifs bénins : rejets physiologiques, coliques, gaz/

LABOR :wmz ballonnements, constipation. Dans plus de 60 % des cas, ces troubles, liés a Iimmaturité du systeme digestif, sont associés®. C'est pour apporter

G une réponse adaptée de premiére intention que la recherche du Laboratoire Gallia a mis au point Gallia Digest Premium 2, une formule qui propose :

- une association d’amidons* qui permet un épaississement rapide et durable de la préparation afin de limiter les rejets physiologiques.
- une acidification de la caséine qui facilite la vidange gastrique.
R - une activité lactasique garantie™ qui contribue & faciliter la digestion du lactose.

En accompagnant la maturation du systéme digestif de bébé, Gallia Digest Premium 2 pour un plus grand confort de toute la famille.

G ll‘a Protégeons ce qui est fragile.

ique Mm rum en charge des troubles digestifs *“m s du nourrisson. Arch Pediatr 2004;11(12):1546-54
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Les jeunes pédiatres et la recherche
M. Castanet

TR23 — Génétique pratique pour le pédiatre

Modérateurs : A. Boet et D. Lacombe

Approche du cardiopédiatre
P. Parisot

Retard mental
D. Déron
Signes ORL

S. Marlin



TR24 - Education thérapeutique et conseils

17

19

121

123

avant le voyage
Modérateurs : M. de Montalembert et D. Malvy

Lenfant voyageur : quelques conseils
C. Hengy

Education thérapeutique et conseils avant le voyage :
vaccins et maladies chroniques

P. Imbert, N. Guérin, et le Groupe de pédiatrie tropicale
de la Société Francaise de Pédiatrie

Préparation au voyage en Afrique d’'un enfant
drépanocytaire

M. de Montalembert, B. Quinet, S. Mensah, A. Niakate,
S. Quelet, D. Gendrel

Traitement probabiliste dans le conseil et I'éducation

thérapeutique des parents d’enfant voyageur
F.Sorge, D. Gendrel

TR25 - Les troubles des apprentissages

125

127

Modérateurs : B. Samson et J.-P. Blanc

Enfant adressé au pédiatre pour difficultés scolaires,
premiére consultation
J.-P.Blanc

La prescription du bilan orthophonique par le médecin
C. Billard

Adoption internationale et troubles des apprentissages
chez I'enfant
M.-O. Pérouse de Montclos

Les troubles des apprentissages chez les anciens

prématurés
I. Berlie

TR26 - La décision partagée en cancérologie

*

129

131

133

Modérateurs : H. Rubie et Y. Pérel

Introduction
H. Rubie

Les réunions de concertation pluridisciplinaire
en onco-hématologie pédiatrique

A. Petit, S. Fasola, M.-D.Tabone, A. Auvrignon,

J. Landman-Parker, G. Leverger

Le vécu d’'un médecin de réseau
A. Notz

Le témoignage des parents et des enfants

dans le domaine de la recherche

H. Chappuy

Décision partagée en cancérologie pédiatrique :
Lexpérience d’un Centre Hospitalier Régional

C. Laffort

TR27 - Limitations et arréts des traitements

135

en amont et en aval de la réanimation
Modeérateurs : O. Brissaud et M. Schell

Limitations et arréts des traitements en amont
de la réanimation
M. Schell, C. Rémy, C. Bouffay, A. Rollin, M. Castaing

*Non parvenu

137

139
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Devenir des malades qui survivent aprés une décision
de limitation ou d’arrét de traitements en réanimation
P. Hubert

Le médecin consultant, une chance pour 'interdisciplinarité
R. Crémer

TR28 - Diagnostic des angines a streptocoque

141

143

145

147

du groupe A :avancées bactériologiques
et épidémiologiques récentes
Modérateurs : A. Martinot et R. Cohen
Angine a streptocoque du groupe A :
enjeux nationaux et internationaux
R. Cohen, A. Martinot

Sensibilité du test de diagnostic rapide du streptocoque
du groupe A chez les porteurs sains et les enfants

ayant une angine

J.-F. Cohen, C. Levy, P. Bidet, M. Benani, F. Thollot, M. Koskas,
M. Chalumeau, E. Bingen, R. Cohen

Faux positifs du test de diagnostic rapide du streptocoque
du groupe A dans les angines de I'enfant

J.-F. Cohen, R. Cohen, P. Bidet, C. Levy, P. Deberdt,

C. d’Humieres, S. Liguori, F. Corrard, F. Thollot,

P. Mariani-Kurkdjian, M. Chalumeau, E. Bingen

Test de diagnostic rapide du streptocoque du groupe A
dans les angines de I'enfant : effet et biais de spectre
J.-F. Cohen, C. Levy, P. Bidet, F. Thollot, A. Wollner,

P. Mariani-Kurkdjian, M. Chalumeau, E. Bingen, R. Cohen

TR29 — Asthme aux urgences

149

151

153

Modérateurs : D. Ploin et O. Richer

Le traitement de la crise d’asthme de I'enfant
aux urgences basé sur des données probantes :
utopie ou réalité ?

F.-M. Ducharme

Enquéte RMEF-GFRUP sur les modalités de prise

en charge de la crise d’asthme dans les services
d’urgences pédiatriques francophones : des pratiques
ala pratique

D. Ploin, C. Mahraoui, A.Lamontagne, A. Ploin,

F.M. Ducharme, pour le RMEF et le GFRUP

Le retour a domicile aprés une crise d'asthme gérée
aux Urgences et la filiére de suivi
P.Le Roux

TR30 — Maladies métaboliques en période

154

156

néonatale
Modeérateurs :Y. Aujard et |. Redonnet-Vernhet

Manifestations prénatales des maladies héréditaires
du métabolisme

R. Bouvier, M.-P. Cordier, N. Guffon, L. Guibaud,

C. Vianey-Saban

Maladies métaboliques en période néonatale :

quandy penser ?
D. Lamireau, J.-F. Benoist, F. Labarthe
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159 Maladies métaboliques en période néonatale.
Enquéte biochimique
J.-F. Benoist, D. Lamireau, F. Labarthe

161 Maladies métaboliques en période néonatale :
Comment traiter durant les 48 premiéres heures ?
F. Labarthe, M. Tardieu, J.-F. Benoist, D. Lamireau

TR31 — Transfusions de culots globulaires

au long cours
Modérateurs :J. Donadieu et |. Thuret

163 Transfusions de culots globulaires au long cours :
Indications et modalités dans les thalassémies
et anémies de Blackfan Diamond
N. Firah

164  Chélation du fer :les approches actuelles
I. Thuret

166  Transfusions au long cours: évaluation de la surcharge
en fer
S. Verlhac

TR32 - Purpura thrombopénique idiopathique
Modérateurs :T. Leblanc et G. Leverger

Rappel sur I'épidémiologie et |a prise en charge initiale
C. Pondarré

168 Que peut-on attendre des agonistes du récepteur
de la thrombopoiétine dans les purpuras
thrombopéniques immunologiques de I'enfant ?
Y. Pérel, N. Aladjidi, G. Leverger, T. Leblanc

170 La splénectomie dans le purpura thrombopénique
immunologique de I'enfant : pour qui ? Quand ? Comment ?
N. Aladijidi, Y. Pérel, G. Leverger, T. Leblanc

TR33 — Traumatismes de la cheville
Modeérateurs :Y. Lefévre et F. Dubos

172 Traumatisme de la cheville :
épidémiologie et évaluation clinique
N. de Suremain, C. Thevenin-Lemoine, C. Tournier, P. Mary,
J.-B. Armengaud, R. Vialle, R. Carbajal

174 Nouveauté dans les investigations radiologiques
du traumatisme de cheville
A. Moraux, F. Dubos, E. Nectoux, N. Boutry

176 Prise en charge orthopédique des traumatismes
de cheville de I'enfant
F. Launay, E. Viehweger, E. Choufani, R. Kabbaj, G. Bollini,
J.-L. Jouve

TR34 — Métabolisme phosphocalcique et nouveau-né
Modeérateurs : E. Mallet et P. Barat

178 Hypocalcémie et hypophosphatémie en période néonatale
A. Lienhardt-Roussie

180  Densité osseuse et marqueurs osseux du prématuré
A. Lapillonne

Vitamine D mére et enfant
H. Péjoan

* Non parvenu
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Situation secondaire a une pathologie maternelle
A.lLinglart

TR35 — Quels traitements pour les maladies génétiques ?
Modérateurs : D. Sanlaville et C. Goizet

Progeria de Hutchinson-Gilford, de la découverte
du géne aux premiéres approches thérapeutiques
A. de Sandre-Giovannoli

X fragile : quelles lecons tirer des premiers essais
thérapeutiques ?

V. Des Portes

La mucoviscidose

I. Sermet

TR36 — Réactions secondaires aux vaccins :

distinguer le vrai du faux
Modérateurs : R. Cohen et M.-H. Cavert

182 Réactions secondaires aux vaccins :
distinguer le vrai du faux
R. Cohen, E. Grimprel

TR37 — Vomissements cycliques
Modérateurs : E. Mas et L. Lazaro

186 Les vomissements cycliques de I'enfant :
le point de vue du neuropédiatre
A. Roubertie, D. Doummar, B. Echenne

Les vomissements cycliques de I'enfant :
le point de vue du gastroentérologue
D. Guimber

188 Les vomissements cycliques de I'enfant,
le point du vue du métabolicien
F. Feillet

TR38 — Syndrome néphrotique idiopathique :
les nouveaux traitements
Modérateurs : G. Deschénes et V. Guigonis

190  Place actuelle du cyclophosphamide dans le syndrome
néphrotique idiopathique de I'enfant
J. Harambat, A. Godron, B. Llanas
192 Syndrome néphrotique idiopathique,
quelle place pour le mycophénolate mofétil ?
B. Ranchin

194 Utilisation du rituximab dans le syndrome néphrotique
idiopathique de I'enfant.
A.-L. Sellier-Leclerc

TR39 — Prise en charge médico-chirurgicale

des cardiomyopathies du nourrisson
Modeérateurs :J.-B. Thambo et P. Acar

196 Myocardiopathies du nourrisson :
dans quels cas envisager une transplantation
cardiaque ?
V. Gournay



TR40

198

199

200

Assistance circulatoire chez le tout petit
P. Mauriat

Les résultats de la transplantation cardiaque
avant unan
V. Fouilloux

- Sexualité chez I'adolescent atteint de maladie

chronique ou de handicap
Modeérateurs : P.Jacquin et A. El| Ghoneimi

Sexualité chez les adolescents opérés de malformations
uro-génitales complexes
A. Paye-Jaouen, A. El Ghoneimi

Sexualité et mucoviscidose
L. Agrario

Lassistance sexuelle : une suppléance possible

pour encore « grandir » ? Situations de handicaps,
réflexion éthique et esquisses de réponses concrétes
C.Agthe Diserens

TR41 — Les MDPH (Maison Départementale

202

des Personnes Handicapées) en 2012
Modeérateurs :J. Cheymol et O. Kremp

MDPH, des origines a nos jours

B. Moreau

Epidémiologie des handicaps de I'enfant en France
C. Cans, M. van Bakel.

Le point de vue des parents
M.-F. Epagneul

TR42 - Convulsions néonatales

205

207

Modérateurs :E. Saliba et Y. Wardi
Mouvements anormaux paroxystiques

du nouveau-né a terme

S.Marret, A. Chadlie, S. Rondeau, A. Lebas
Convulsions du nouveau-né prématuré

O. Baud

Apport de I'EEG et de 'aEEG dans le diagnostic

des convulsions néonatales
N. Bednarek

Approches thérapeutiques des convulsions néonatales
E. Saliba, G. Favrais

TR43 - Maladie rénale chronique et rénoprotection

209

221

Modérateurs :S. Decramer et J. Harambat

Quand penser a I'insuffisance rénale chronique
chez I'enfant ?

B. Llanas, A. Godron

Atteinte osseuse chez I'enfant insuffisant rénal

chronique
J. Bacchetta

Protéger les reins et préserver le cceur
G. Deschénes

* Non parvenu
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LA SOLIDITE OSSEUSE

DES ENFANTS :

ENJEU DES APPORTS EN CALCIUM

Le point de vue du Dr ALAIN BOCQUET
Pédiatre a Besancon et Responsable

' du groupe Nutrition de I’AFPA
(Association Francaise des Pédiatres de ville)

Le calcium est un nutriment essentiel pour [a construction
et la solidité des os. Il est important que les besoins cal-
ciques de l'organisme soient couverts dés le plus jeune
age puisque c'est lors des vingt premieres années de la
vie que nous construisons notre masse minérale osseuse,
celle-ci diminuant ensuite progressivement tout au long
de I'age adulte. Environ 1 kg de calcium au total sera
déposé et fixé sur notre squelette a I'issue de I'enfance et
de I'adolescence. Et 90% du poids du squelette est du au calcium !
Une bonne masse osseuse permettra de réduire fortement le risque de frac-
tures ultérieures®?. Veiller 3 la construction du capital osseux de nos enfants est
donc indispensable pour leur santé de demain.

@
LUTION DE LA MASSE OSSEUSE EN FONCTION DE 'AGE

ZONE DE RISQUE DE FRACTURES

En quoi le
calcium est-il
important chez '
les enfants et
les adolescents

-MENOPAUSE

Hommes

Femmes

MASSE OSSEUSE

AGE

(années) J

20 40 60 80

Les apports nutritionnels conseillés tiennent compte des
besoins de l'organisme et de la constitution du capital
calcique durant I'enfance. Ainsi, les ANC des enfants
sont-ils rapidement aussi élevés voire méme supérieurs
3 ceux des adultes, en évoluant de 800mg/j chez les en-

fantsde429ans,jusqu’a1200mg/jchezlesadolescents®.

Il est alors recommandé aux enfants et adolescents de

consommer 3 3 4 produits laitiers par jour, sous forme de

lait, yaourts ou fromages par exemple.

Quels sont
les besoins
en calcium des
enfants et des
adolescents

Les fromages enfants sont avant tout de vrais
fromages : 3 quantité équivalente, ils apportent en
moyenne autant de calcium, sans contenir plus de

lipides et de calories.
Au global les fromages constituent un vecteur indis-
pensable de calcium en contribuant aux apports calciques
des enfants a hauteur de 11%, derriere le lait et les produits
laitiers ultra-frais®. Les fromages enfants ont donc un vrai role
3 jouer dans I'alimentation des petits qui apprécient notamment
leurs goOts doux et leurs textures fondantes.
lIs présentent de plus I'intérét d’étre conditionnés en portions indivi-
duelles. Les parents ont ainsi I'assurance de faire plaisir 3 leurs enfants
et surtout de donner la bonne quantité puisqu’une portion de fromage enfants
représente une portion de produit laitier.

(1) Bonjour JP and col.Lait et santé csseuse : e essentel du cacium et des protéines
Cah Nt Die, 40, Hors s 1, 2005,

(2) Bonjour JP and coll. Osteoporos. Int, 1994, 4 (Suppl 1), 7-13.

(3) D'aprés Chapuria RD et Delmas PD. Lostéoporose. John Libbey Eurotext. Pais. 2003,
(4) Appors Nutronmels Conseilés pour a populaton frangaise. Afssa,Crema, Cars,Ed
Tec ot Doc Lawoser, 20

(5) CCAF 2010, Credoc:

Du swurine & partager
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TR44 - Controverses thérapeutiques

en chirurgie cardiaque pédiatrique
Modérateurs : A. Fraisse et F. Roubertie
Quand faut-il opérer une membrane sous-aortique
asymptomatique ?
B. Bonello
Quand et comment faut-il valver une tétralogie de Fallot
opérée ?
J.-B. Thambo
Comment décider de l'opérabilité d’'un shunt gauche-
droite vieilli ?
M. Jimenez
Faut-il proposer I'intervention de Norwood classique
ou hybride dans I'hypoplasie du cceur gauche ?
Y. Boudjemline

TR45 - Maltraitance psychologique

al'adolescence
Modérateurs : B. Tourniaire et C. Stheneur

213 Repérage des situations de maltraitance psychologiques
al'adolescence
C. Stheneur, C. Mignot

215 Violences psychologiques et adolescence :
des histoires « de et en » famille
G. Picherot, L. Dreno, N. Vabres, J. Fleury, M. Caquard,
E. Caldagues

217 Violences psychologiques et institutions
B. Berthélémy

Harcélement a I'école
G. Gonnet

TR46 - Alimentation de I'ancien prématuré
Modérateurs : U. Siméoni et C. Billeaud.

Nutrition du prématuré :les enjeux avant la sortie
de I'hopital

J.Rigo

Lalimentation et le développement

de I'ancien prématuré

J.-C. Picaud

Préserver la santé a I'age adulte
U. Siméoni

TR47 — Diagnostic des tumeurs abdominales
Modérateurs : G. Audry et D. Valteau-Couanet

Lapproche de 'oncopédiatre
F. Bourdeaut

219 Apport de I'imagerie au diagnostic des tumeurs
abdomino-pelviennes de I'enfant
M. Brun, M. Yvert, S. Missonnier, C. Vérité, F. Lavrand

221 Diagnostic des tumeurs abdominales : Role du chirurgien
F.Lavrand

222 Diagnostic des tumeurs abdominales de I'enfant :
les données du pathologiste
A. Coulomb

* Non parvenu
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TR48 - Loi Léonetti, applications en pédiatrie
non réanimatoire
Modeérateurs : A. Auvrignon et C. Vérité
224  LoiLéonetti en oncologie pédiatrique
N. Gaspar, B. Fresneau, C. Dufour, L. Brugiéres,
D. Valteau-Couanet

226  Laloidu 2 avril 2005 en pédiatrie
A.de Broca

227 Loi Léonetti, application en pédiatrie non réanimatoire :
Point de vue du pédiatre aux urgences et en pédiatrie
générale
B. Pellegrino, I. Badier, H. Crosnier, N. Gaspar,

A. Auvrignon

TR49 - Le squelette de I'enfant handicapé
Modeérateurs : Y. Lefévre et A. Linglart

229  Lesquelette de I'enfant handicapé :
Quelle imagerie a quel moment ?
V. Forin

231 Scoliose de I'enfant handicapé :
indication du traitement orthopédique
versus chirurgical
P. Peyrou, D. Mouliés

233 Traitement chirurgical des fractures
de I'enfant handicapé
Y. Lefévre, A. Durbec Vinay, R. Mariey, J. Rigal

235 Traitement médical des fractures
de I'enfant handicapé
A.lLinglart

TRs0 — Orthopédie néonatale
Modeérateurs : K. Mazda et M. Lambert

237 Infections ostéo-articulaires en période néonatale
P. Souchet

Anomalies des pieds a la naissance.
Prise en charge en période néonatale
Y. Glard

239 Luxation congénitale de hanche.
Conduite a tenir en période néonatale
F. Pfliger
241 Anomalies rachidiennes diagnostiquées
en période néonatale. Conduite a tenir
Y. Lefévre, J. Rigal, R. Mariey, A. Durbec-Vinay

TR51 — Lenfant orphelin
Modeérateurs :F.Sorge et J. Lavaud

243 La parole aux orphelins : résultats d’'une grande enquéte
FAVEC-UNAF. Présentation des résultats.
G. Séraphin

245  Laprise en charge de I'enfant orphelin par le Droit
J. Rovinski, S. Pons

*

Lenfant orphelin :entre fierté et culpabilité
A. Kremp-Guibal



TR52 — Incontinences fécales chez 'enfant

247

249

251

Modeérateurs :J.-M. Guys et L. Rebouissoux

Incontinences fécales chez I'enfant :
cadres nosologiques — Orientation diagnostique
P.Roy

Incontinence fécale et constipation chez I'enfant :
une prise en charge adaptée ?

J.-P. Chouraqui

Incontinences fécales chez I'enfant :

les solutions chirurgicales
C. Louis-Borrione, G. Hery, J.-M. Guys

Le point de vue du pédopsychiatre
C. Getin

TR53 — Tumeur de I'ovaire chez I'enfant

253

254

Modérateurs : C. Pienkowski et E. Dobremez

Kystes ovariens feetaux : prise en charge
P. Galinier, O. Bouali, Q. Ballouhey, S. Mouttalib,
A. Le Mandat, F. Lemasson, L. Carfagna, C. Pienkowski

Prise en charge en urgence d’une torsion d’annexe
C. Grapin-Dagorno

Les tumeurs secrétantes : comment diagnostiquer
une tumeur de la granulosa ?
N. Kalfa

TR54 - Les équipes ressources régionales de soins

256

258

260

palliatifs pédiatriques : a quoi bon ?
Modeérateurs :A. Suc et A. de Broca
Pourquoi avoir créé les équipes régionales ressources
de soins palliatifs pédiatriques ?
R. Aubry
Les Equipes Ressources Régionales de Soins Palliatifs
Pédiatriques. Multiplicité des acteurs dans un projet
unique : quelle complémentarité ?
Lexpérience en Rhone- Alpes
C. Bouffay, A. Rollin, C. Rémy, M. Castaing, S. Filion,
A. Chapelot, M. Schell

Lintérét d’'une collaboration avec une équipe ressource
régionale de soins palliatifs pédiatriques :

expérience d'une HAD

O. Mory, P.Chapuis, J. Seon

TRs5 — Indications et efficacité des médicaments

262

264

266

de I'asthme selon I'age
Modeérateurs : C. Marguet et S. Debelleix

Les anti-leucotriénes dans la prise en charge de I'asthme
selon I'age

S. Debelleix

Les corticoides inhalés ou les formes combinées

dans I'asthme :Indications et efficacité selon I'age

C. Ménétrey

Les traitements de l'allergie dans la prise en charge
de l'asthme selon I'age
J. Just

*Non parvenu
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TR56 — Le parcours de soins en pédiatrie :

268

270

identifier et faire connaitre
Modérateurs : B. Chevallier et C. Salinier

Un exemple de parcours de soin :
le réseau de suivi des prématurés
B. Simon-Ghediri

Parcours de soins en cancérologie : 'exemple du réseau
francilien d’oncologie pédiatrique (RIFHOP)
J. Michon

Frein au parcours de soins :I'absence de médecin référent
P. Babe

Frein au parcours de soin : 'absence de médecin référent
V. Ronziére

Information du public et des professionnels de santé :
vers un annuaire régional de ressources ?
A.-M. de Belleville

TR57 — Plaintes douloureuses a I'adolescence

272

274

276

Modérateurs : C. Stheneur et G. Picherot

La consultation douleur en binéme :
corps et psyché indissociables
B. Tourniaire, F Reiter

La plainte somatique a I'adolescence :
de la douleur a la souffrance, plaidoyer
pour une double lecture

C. Mille, B. Boudailliez

Que sont devenus les adolescents douloureux
chroniques ? Suivi d’'une cohorte
A. Gallo, B. Tourniaire, A.-C. Chary-Tardy

TR58 — La santé des enfants migrants

278

280

282

Modérateurs :J. Lavaud et A.-M. Dandres

Les enfants Roms : problématique de santé
L. Seban, P. Lanusse-Cazalé, F. Vu-Dinh, D. Bridier

Un programme de médiation sanitaire en direction
de femmes et de jeunes enfants Roms en France
J.-Y. Grall, D. de Penanster, N. Goyaux, L. El Ghozi, J. Rustico

Un apercu sur la santé des enfants des gens du voyage
et Roms : conditions de vie, suivi périnatal

et jusqu’a 6 ans :situation dans la métropole lilloise
M. Moukagni Pelzer, M.-L.Charkaluk, N. Kalach, O. Kremp

TR59 - Identités sexuelles dans les anomalies

284

286

287

du développement génito-sexuel
Modérateurs : P. Mouriquand et C. Bouvattier

Sur I'identité sexuelle, sa découverte dans les disorders
of sex development (DSD).
J.-Y. Tamet

Identité sexuelle dans les anomalies du développement
sexuel :le point de vue de I'endocrinologue pédiatre
C. Bouvattier

Identités sexuelles dans les anomalies

du développement génito-sexuel : étre visible...
P. Mouriquand
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Le point de vue des urologues pédiatres :
chez le nouveau-né
P. Hoebeke

TR60 - Les aliments industriels non lactés destinés
aux nourrissons et enfants en bas age :

un intérét pour leur santé ou un fait de société ?
Modérateurs :J. Ghisolfi et D. Turck

289  Aliments industriels non lactés et qui ne sont pas a base
de céréales spécifiquement destinés aux nourrissons
et enfants en bas age : état de la consommation ;
intérét nutritionnel
J.-P. Chouraqui, J Ghisolfi

201 Sécurité alimentaire
G. Pascal

292 Lalimentation diversifiée des nourrissons :
le « fait maison »
A. Bocquet

TR61 — L'ovaire de I'adolescente
Modérateurs : C. Sultan et S. Christin-Maitre

294  Dépistage du syndrome des ovaires
polymicrokystiques : enjeu de la prise en charge
S. Catteau-Jonard

296 Insuffisance ovarienne prématurée
S.Christin-Maitre, J. Hugon-Rodin

298  Pronostic ovarien aprés cancer
C. Pienkowski, A. Cartault

TR62 — Neuropathologie foetale
Modérateurs :J.-M. Pédespan et D. Lacombe

Agénésies calleuses
M.-L. Moutard

Anomalies de la fosse postérieure
M. Tardieu

300 Lasclérose tubéreuse de Bourneville : modalités
de I'imagerie et complexité du pronostic anténatal
M. Yvert, L. Vallée, B. Maugey-Laulom
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Une douleur inhabituelle chez ’enfant :
que faire ?

ELSEVI
MASSON

P. Marec-Berard

leur neuropathique (anciennement appelée neurogéne ou

douleur par déafférentation) est liée a une atteinte ou un
dysfonctionnement du systéme nerveux périphérique ou central.
Elle doit étre distinguée des douleurs d’origine nociceptive, elle a
une sémiologie différente et des traitements spécifiques. Elle est
difficile a reconnaitre chez le jeune enfant, et peu de médecins
connaissent son existence, aussi cette douleur est souvent
méconnue, non diagnostiquée et non traitée [1]. Aucune étude
épidémiologique n’est actuellement disponible chez I'enfant
pour évaluer sa véritable incidence et il est probable qu’elle soit
sous estimée. Dans de nombreuses situations pédiatriques, nous
pouvons étre confrontés a des douleurs neuropathiques ou a la
composante neuropathique d’une douleur mixte.
Le diagnostic de ce type de douleur n’est possible qu’en ayant
connaissance du contexte dans lequel elle survient : lésion ou
maladie connue ou suspectée du systéme nerveux, traumatisme
ou intervention chirurgicale pouvant s’accompagner d’une
Iésion nerveuse. Les causes de douleur neuropathique les plus
fréquentes chez l'enfant sont avant tout les traumatismes
(fracture) et la chirurgie en particulier la chirurgie orthopédique
invasive, les atteintes neurologiques du cancer (envahissement
et compression, chirurgie, chimiothérapie, radiothérapie,
amputation), ou encore les atteintes nerveuses des affections
neurologiques aigués et chroniques (maladies dégénératives,
lysosomales, maladies de surcharge, polyhandicap). Le syndrome
régional douloureux complexe (anciennement algodystrophie) a
les caractéristiques d’une douleur neuropathique, mais est une
entité a part avec ses spécificités sémiologiques et thérapeu-
tiques, que nous ne traiterons pas lors de cette présentation.
Compte tenu de ces éléments, il parait essentiel que les soignants
travaillant en pédiatrie soient sensibilisés, informés et formés a la
reconnaissance et a la prise en charge de ce type de symptoma-
tologie. Des éléments sémiologiques et cliniques doivent alerter
sur la nature éventuellement neuropathique d’'une douleur et ce
d’autant que I'enfant est jeune. Des outils d’aide au diagnostic
existent ou sont en cours de validation et il est indispensable qu’ils
soient connus et utilisés afin d’affiner 'approche clinique [2].
Enfin, sur un plan thérapeutique, certaines spécificités de prise
en charge doivent étre connues afin de ne pas risquer un échec
thérapeutique ou la survenue deffets indésirables préjudiciables

I ongtemps méconnue, en particulier chez I'enfant, la dou-
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a l'enfant ou a sa famille. La prise en charge médicamenteuse des
douleurs neuropathiques de I'enfant est limitée par 'absence de
données d'efficacité scientifiquement pertinentes et la pauvreté
de la pharmacopée dans ce domaine et dans cette classe d’age.
Les grands principes du traitement sont tirés de la pratique adulte
avec les limites que l'on connait a cette extrapolation [3-6].
Leffet antalgique des médicaments n’est pas immédiat, s’installe
progressivement, et est rarement complet ce qui représente un
obstacle supplémentaire a la prise en charge. Leffet raisonnable-
ment attendu est une réduction progressive de la douleur et il
est nécessaire de faire comprendre cela a I'enfant et a sa famille
avant de débuter une prise en charge. Des moyens non pharma-
cologiques sont aussi utilisables et efficaces, mais des recherches
doivent étre mises en place pour valider ces indications. En effet
la relaxation, I'nypnose, les techniques de TENS (stimulations
électriques transcutanées), ou les massages semblent apporter
un bénéfice dans cette prise en charge, mais la démonstration de
cette efficacité doit passer par des études cliniques dont la métho-
dologie doit étre adaptée a la pratique pédiatrique. Lobjectif
global de cette prise en charge est avant tout 'amélioration de la
qualité de vie,du sommeil et de 'humeur, ainsi que le maintien des
capacités cognitives, avec réinsertion familiale, scolaire, sociale [1].
La douleur neuropathique de I'enfant est un modéle particulier en
termes d’approche diagnostique et thérapeutique qui nécessite
une prise en charge et des connaissances spécifiques.
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Une douleur inhabituelle chez I’'enfant :
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D. Annequin

présenter des épisodes douloureux prolongés, un cer-

tain nombre d’entre eux vont développer des tableaux
beaucoup plus sévéres : les comportements, les pensées, la vie
est centrée sur la douleur. Les activités diminuent, I'invalidité, le
repli social augmentent. Un absentéisme scolaire massif s’ins-
talle. Une spirale infernale d’aggravation, de renforcement de
la douleur se met en place. Les principales localisations [2] sont
les céphalées chroniques, les douleurs abdominales, les douleurs
des membres (souvent inférieurs), le rachis, les douleurs diffuses.
Les bilans somatiques sont négatifs.

D es enfants et le plus souvent des adolescents [1] peuvent

1. Des médecins mal préparés
pour répondre aux douleurs inexpliquées

C'est psycho somatique, c’est fonctionnel, tout est normal, ce n'est
rien et plus rarement je ne sais pas... sont les phrases souvent
utilisées par les praticiens démunis face a ces « énigmes » ; Ce
peut étre aussi : il n’y a rien, c’est dans la téte, c'est psy, clest de
I’hystérie, de la comédie, de la simulation, je ne peux rien y faire.
Ces tableaux cliniques peuvent se comprendre de plusieurs
facons :

- la notion de « plainte douloureuse » implique une modalité
relationnelle, un symptdme qui doit étre intégré dans les interac-
tions familiales et scolaires ;

« leterme « somatisation » signifie I'expression somatique d’'un
trouble ou d’une difficulté psychologique ;la part psychogéne y
apparait majeure et déterminante ;

- l'appellation « douleur chronique » est plus descriptive, elle se
définit par une durée de plus de 3 mois, I'absence de lésion identi-
fiée ou une lésion trop modeste ou disparue ou disproportionnée
par rapport aux symptéomes ; elle résiste aux traitements habi-
tuels, elle envahit massivement la vie de I'enfant et des parents [3].

2. Les pieges

Les « faux négatifs » doivent inciter le clinicien a rester vigilant,
mais pour déterminer une stratégie thérapeutique cohérente,
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il faut savoir a un moment trancher et opter clairement pour le
« non organique ».Ces tableaux vont donner lieu a des explora-
tions sans fin d’autant plus que les médecins consultés mettent
I’hypothése « somatisation » en toute fin de liste des diagnostics
différentiels et que les parents ou les adolescents réfutent toute
part « psy » dans la genése des troubles.

« Clest la douleur qui me déprime et pas l'inverse » nous
déclarent régulierement ces adolescents. Derriére ce refus se
retrouvent plusieurs types d’explication notamment : « je suis
responsable de ce qui m’arrive » « on va penser que je fais du
cinéma », « je suis fou ». Le terrain peut étre « miné » :il est
impossible de parler, de verbaliser (secrets de famille, alcool
parental, suicide, abus sexuel, homosexualité...).

3. La dépression

Parmiles douleurs « inexpliquées, se retrouvent trés souvent des
tableaux ou les éléments dépressifs sont déterminants [4-6].
Plusieurs études chez I'adulte, ont bien montré les liens entre la
fréquence, I'intensité des points douloureux musculaires et la
comorbidité anxio-dépressive [7].

Ladolescent exprime plus facilement son « mal étre » avec son
corps, la sémiologie du douloureux chronique est souvent super-
posable a celle de la dépression : fatigue matinale, absentéisme
scolaire, pensées « catastrophistes »,replisocial (jeuxen ligne...),
troubles du sommeil.

4.Les piéges des « faux positifs »

Les phénoménes de somatisation peuvent également survenir
dans le cadre d’une authentique pathologie somatique présente
ou ancienne ce qui va largement compliquer la démarche
diagnostique. Les pathologies lourdes chroniques avec multi
hospitalisations (maladie rare, maladie maligne, séquelles de
pathologie néonatale lourde..) exposent les enfants et leurs
familles a des phénoménes de stress continu qui sont un terrain
idéal pour développer une somatisation.

Limagerie faussement positive : sinus maxillaire épaissi, bouché,
découverte d’un kyste arachnoidien vont masquer le diagnostic
de maladie migraineuse [8].



Dans des cas beaucoup plus rares, il faut évoquer le syndrome de
Miinchhausen par procuration qui est une forme de maltraitance
a forme médicale. Lallégation par un parent de symptémes
douloureux va induire une suite continue de bilans, de consulta-
tions, de soins. Les traitements sont inefficaces, mal tolérés. Les
tableaux cliniques sont émaillés de complications inhabituelles,
de bizarreries, de discordances.

5. Quel bilan ?

Les données psychosociales doivent étre recherchées systéma-
tiquement, elles nécessitent du temps, de la confiance et de
'empathie.

Schématiquement il faudra essayer de répondre a 2 questions :
+ quelestlestyledu patient ? « zen »,« stressé »,« faux cool » ;
« quels sont les principaux facteurs de stress ? :la check list
des « soucis » permet de les rechercher : problémes de santé,
maladies graves, décés dans la famille, état des finances,
emploi des parents, disputes (fratrie, parents...), problémes
scolaires, pression parentale, relations avec les pairs... Il ne
faut pas hésiter, une fois la confiance acquise, a questionner
les adolescents sur leurs « coup de blues » et leurs « idées
noires ».

6.Que dire, que faire ?

Une fois, les facteurs de stress identifiés il est beaucoup plus
facile de faire le lien entre psyché et soma. Le traitement va
permettre de faire remonter le seuil de perception de la douleur
qui est abaissé par le stress, les soucis.

Lefficacité des méthodes psychocorporelles (relaxation, auto-
hypnose) est maintenant bien documentée, ce sont les théra-
peutiques de référence [9].

Les médicaments inutiles doivent étre arrétés, car le risque
iatrogéne est non négligeable avecl'utilisation de morphiniques
faibles [10]. Parfois, la prescription de Laroxyl 0,3-0,5 mg/kg
durant quelques semaines permet, par son effet sédatif, de
récupérer un cycle de sommeil particulierement précieux.

En cas d’échec de ces traitements ambulatoires, le recours a un
séjour de plusieurs mois en centre médicalisé permet bien sou-
vent de « débloquer » la situation en modifiant les interactions
familiales et scolaires.

Douleur inexpliquée chez I’enfant : somatisation ?

7. En conclusion

Les tableaux de somatisation chez I'enfant et I'adolescent néces-
sitent un recueil initial des données bio-psychosociales particu-
lierement détaillé pour bien évaluer les interactions psyché/soma
et pour mettre en place une stratégie thérapeutique homogéne.
Les explications données aux patients et a sa famille doivent étre
adaptées a leurs capacités de discernement. Les médicaments
doivent le plus souvent étre arrétés. Lutilisation des méthodes
psychocorporelles est un élément majeur de la prise en charge.
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Formation en néonatalogie
dans les zones a moyens limités

ELSEVIE
MASSON

conscience profonde de la gravité de la situation néona-

tale internationale et de I'urgence de I'améliorer, ainsi que
de 'intérét croissant des pédiatres pour I'exercice humanitaire,
en réponse a une demande de plus en plus spécialisée, tant dans
les urgences internationales qu'en appui aux ministéres de la
santé aupres de populations défavorisées ou isolées.

C es derniéres années ont été marquées par une prise de

1. Une situation néonatale alarmante

Sur les 130 millions de naissances annuelles mondiales, 20 mil-
lions ont un petit poids de naissance (< 2,5 kg), 4 millions vivent
moins de 4 semaines et 3,3 millions sont mort-nés, le plus souvent
a cause de complications de la grossesse et d’'un manque d’accés
aux soins obstétricaux d’urgence. Chaque année, 2 millions de
décés néonatals ont lieu au cours de la naissance et seulement
1 enfant sur 5 a accés a une réanimation per-natale adaptée.
Cette mortalité survient pour 98 % dans des pays a faibles
revenus. Elle représente une part croissante de la mortalité des
enfants de moins de 5 ans (41 %). Cet alarmant constat, proba-
blement encore sous-estimé, met en péril le quatriéme objectif
du millénaire de I'OMS statué en 2010 qui est de réduire des 2/3
la mortalité néonatale entre 2010 et 2015 [1].

Les principales causes de mortalité sont connues et se retrou-
vent dans les programmes de MSF : asphyxies per-natales
(25 %), infections néonatales incluant septicémies, méningites,
pneumopathies, diarrhées et tétanos (33 %), complications de la
prématurité (30 %) et malformations congénitales (8 %) [2,3].
Dans les pays a forte mortalité néonatale, les systémes sani-
taires sont généralement déficients et I'accés aux soins difficile.
Soixante-cing pour cent des femmes accouchent chez elles et
plus de 55 % des décés néonatals ont lieu a la maison. Les 3 fac-
teurs majeurs de mortalité sont le retard dans l'identification de
I'urgence et dans la prise de décision par la famille ; le délai dans
'accés aux structures de soins et au sein de ces structures ; le
délai avant une prise en charge adaptée [4].

Chaque nouveau-né nécessite des soins qui sont normalement
prodigués par la mére a la maison : réchauffement, allaitement
exclusifimmédiat, hygiéne élémentaire, identification des signes
de danger et, si nécessaire, recherche d’aide auprés de personnels
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de santé. Au niveau des centres de santé, certaines interventions
simples sont connues comme ayant un trés bon rapport colt/
efficacité : vaccination antitétanique des femmes enceintes,
accouchement par du personnel médical qualifié en milieu
médicalisé, soins du cordon, vaccins a la naissance (BCG, hépatite
B et polio oral), et reconnaissance précoce des signes de danger.
Malgré cela la mortalité néonatale ne diminue pas et les études
récentes identifient une insuffisance dans la mise en ceuvre de
ces pratiques et interventions par manque de connaissances [s].
Dés lors, il est urgent d’informer et de former.

2. Volonté politique
et approche multidisciplinaire

Depuis 2011 la pédiatrie incluant la néonatologie est I'une des
priorités opérationnelles de MSF Suisse. Les axes majeurs sont la
formation du personnel médical et paramédical, et I'association
systématique des soins néonataux de base aux interventions
obstétricales d’urgence ou de post-urgence. Chaque fois que
possible des soins néonatals plus complets sont aussi mis en
ceuvre.

Les soins a donner a la mére et a son enfant doivent commencer
a la maison, dans les communautés, les centres de santé, et seu-
lement ensuite dans les hopitaux de districts et les structures de
troisiéme niveau. Seule une amélioration globale permettra un
impact conséquent [s]. De la méme facon, les formations en vue
de réduire la mortalité néonatale doivent étre faites aux méres
(éducation maternelle a la santé qui a prouvé qu'elle réduit
la mortalité de leurs enfants), aux agents communautaires
(matrones et agents de santé communautaires, en commencant
par les messages-clés néonatals a promouvoir dans les commu-
nautés, Tableau I), aux sages-femmes et infirmiers des centres de
santé, et enfin aux médecins des hopitaux.

3. La formation dans I'expérience MSF

Lobjectif principal que s’est fixé MSF a été d’améliorer le suivi
néonatal dans ses programmes et les structures sanitaires par-
tenaires et de se doter d’outils de formation adaptés : « Guide
clinique et thérapeutique néonatal » répondant aux besoins
des différents contextes, algorithmes simples, mannequins
de démonstration et matériels peu colteux pour la pratique



Tableaul
Messages néonatals a promouvoir dans la communauté

1— Promouvoir les soins anténatals.

2 - Promouvoir I'accouchement fait par un personnel qualifié,
dans une structure sanitaire.

3 - Promouvoir les soins postnatals,y compris
pour le nouveau-né (allaitement maternel exclusif,
soins a donner au nouveau-né pendant la premiére semaine).

4 — Rapide reconnaissance et référence vers un centre de santé
de tout nouveau-né présentant des signes de danger :

—Incapacité a téter
- Convulsions, hypotonie
—Somnolence, inconscience

- Difficultés a respirer (respiration trop rapide, pauses respiratoires,
dépression thoracique)

- Grognements, gémissements
- Grande paleur ou cyanose de I'enfant.

5— Promotion de I'hygiéne élémentaire.

clinique. Lorganisation a aussi réfléchi aux éléments a introduire
dans son nouveau catalogue, médicaments et matériel indispen-
sables a la mise en ceuvre des protocoles. Le suivi des activités et
la capitalisation des expériences se fait grace a la mise en place
de bases de données et de leur exploitation.

Afin de faciliter I'introduction et la bonne utilisation des guides
cliniques, un programme de formation néonatale de base a
été développé. Ce programme intensifie donc la collaboration
entre maternités et soins pédiatriques et cible avant tout les
sages-femmes et la prise en charge des nouveau-nés en salle
de naissance (soins de base et réanimation néonatale). Pour
cela, MSF a choisi de s’appuyer sur des outils internationaux
reconnus et adaptés a nos contextes d’intervention comme
« Helping Babies Breathe (HBB) — The Golden Minute » Initia-
tive et « NeoNatalie ».Le deuxieme niveau de ce cours consiste
en la formation de formateurs et permet la réplication de ce
savoir.

En complément de la formation de base, un niveau plus avancé a
été élaboré et peut étre dispensé sur les terrains ou le personnel
médical est plus spécifiquement en charge de la néonatologie. Il
vise a supporter les soins kangourou en maternité et la création de
petites unités de soins kangourou (petits poids de naissance non
malades) dans les postes et centres de santé. Le dernier objectif
est d'améliorer la mise en ceuvre de la prévention de la transmis-
sion du VIH de la mére a son enfant (PTME) et la prise en charge

Lexpérience de MSF Suisse dans les formations en néonatologie

des nouveau-nés malades dans les hopitaux de districts et/ou les
hopitaux de référence en se concentrant sur les 3 principales causes
de mortalité : asphyxies per natales, infections néonatales et petits
poids de naissance avec complications médicales.

Ce programme ambitieux ne pourrait étre réalisé sans le
développement d’une équipe pluridisciplinaire chargée de la
formation et du lien avec I'OMS, les ministéres de la santé et les
milieux hospitalo-universitaires dans le but de concevoir, réaliser,
évaluer et suivre les programmes de formation.

4.En conclusion

Lexpérience nous a montré que tout programme obstétrical
doit étre couplé a une composante néonatale et vice versa.
Elle nous a aussi montré qu’il est urgent de modifier les
comportements sanitaires maternels et communautaires et
tout spécialement la demande de soins materno-infantiles.
Toutefois le probléme est complexe et si I'expansion des soins
néonatals de base a la maison semble porteuse de promesses,
elle a aussi ses limitations. Comme dans notre expérience,
les études récentes prouvent que dans les pays a haute
mortalité néonatale, seule une amélioration paralléle de tous
les services responsables, a tous les niveaux de soins et de
facon homogeéne dans I'’ensemble du pays, permettront une
réduction conséquente de la mortalité néonatale, tant il est
certain que le nouveau-né demandant des soins de deuxiéme
voire de troisieme niveau doit aussi pouvoir en bénéficier [s5].
Aucune solution a long terme ne pourra étre atteinte sans une
éducation et une autonomisation des meres.
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Cependant, quelques difficultés d’adaptation peuvent

survenir chez environ 10 % des nouveau-nés. Moins de
1 % auront besoin de réanimation [1]. Pourtant, 4 millions de
nouveau-nés décédent chaque année, 75 % avant la fin de la
premiere semaine et 98 % de ces déces surviennent dans les
pays a moyens modestes [2,3].
La plupart de ces déceés néonatals (40 a 72 %) sont évitables par
des soins de base de la grossesse et de I'accouchement. Au cours
des1s5 derniéres années, ’Association des Pédiatres de langue Fran-
caise a organisé des ateliers de formation destinés aux pédiatres
du sud (Afrique du nord et Sub-saharienne). Cette formation
effectuée a Paris (hopital Saint Vincent de Paul) a été délocalisée
et élargie aux sages-femmes dans plusieurs pays du sud.

I a naissance d’'un nouveau-né se fait souvent sans probléme.

1. Formation en néonatologie

Afin de cibler facilement les patients, 'OMS recommande le seul
critére de « respiration spontanée » pour la mise en place du
secourisme néonatal. Ainsi, tout nouveau-né qui ne crie pas, ne
respire pas a la naissance ou présente des gasps a 30 sec de vie,
doit étre secouru [4,5].

1.1. Quel personnel ?

La formation des pédiatres est indispensable pour leur rdle de
formateurs auprés des hopitaux et des centres de santé. Leur
faible nombre rend indispensable 'appel a d’autres compétences.
Les sages-femmes restent le personnel le plus compétent a
moindre colit. En Zambie en 2006, la formation par I'organisation
mondiale de la santé (OMS) des sages-femmes aux techniques
de ventilation par le masque et le ballon insufflateur a permis
de diminuer la mortalité néonatale de 43 % dans 18 centres de
santé [6].

*Auteur correspondant.
e-mail : mostafa.mokhtari@bct.aphp.fr
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1.2. Particularités des zones a moyens limités

Les accoucheuses traditionnelles (AT) non qualifiées réalisent 30 a
80 % d’accouchements a domicile. Leur formation est rendu difficile
par I'illettrisme qui touche environ 8o % des femmes. Ceci constitue
un réel obstacle a |a sensibilisation par des brochures. Certains pays
comme Cuba ou la mortalité néonatale est < 5/1000 (40° rang
mondial), ont obtenu de bons résultats grace a une formation des
sages-femmes et une scolarisation de 100 % de la population [2,7].

2. Quels moyens ?

Tous les moyens locaux doivent étre optimisés.

2.1. Les accoucheuses traditionnelles (AT)

En 1980, en Inde, la formation des AT a la ventilation par du
« bouche a bouche » et « bouche a nez » a permis de diminuer
la mortalité néonatale de 75 a 29/1000 en 10 ans. En 1999, l'utili-
sation par ces AT de I'aspirateur de mucosités et de I'insufflateur
manuel a diminué encore la mortalité de 20 % [2].

2.2. Les agents de santé

Missionnés pour des programmes de prévention et de dépistage,
ces agents de santé n‘ont pas de compétence en néonatologie.
Leur présence institutionnalisée en zones rurales et leur proxi-
mité de la population (visites a domicile), leur permet d’informer
les familles des risques maternels et néonataux.

Au Pakistan, en milieu rural, 'organisation en binéme des AT et
des « agents féminins de santé » formés a la prise en charge
de la grossesse, de I'accouchement et du nouveau-né a permis
de diminuer la mortalité néonatale de 30 % pour les accouche-
ments a domicile [8].

En 2006, 173 experts (ONG, responsables de politique de santé,
chercheurs, professionnels de santé..) représentant 32 pays
de I'Asie du Sud, Afrique sub-saharienne et pays industrialisés
ont répondu a un questionnaire concernant la lutte contre la
mortalité néonatale. Ils ont tous insisté sur le réle majeur des
accoucheuses traditionnelles et des agents de santé, leur forma-
tion et I'évaluation de leurs connaissances [5].
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2.3. Mobilisation de la communauté

Dans les régions rurales du Népal, 70 % des femmes sont illet-
trées et 80 % des accouchements se font a domicile par les AT. La
création de « groupes de femmes » animés par une femme du
village (méme langue) a permis de diminuer la mortalité néona-
tale de 30 %, d’améliorer 'utilisation des kits d’accouchements,
des mesures d’hygiéne et de I'allaitement maternel [9,10].

3. Les moyens techniques

La réanimation du nouveau-né nécessite un matériel de ventila-
tion manuelle (insufflateur), un dispositif d’aspiration de mucosi-
tés et une source de chaleur pour lutter contre le refroidissement.

3.1. Aspects techniques

La formation par un entrainement sur mannequin doit étre
répétée et appropriée. Elle doit simuler I'urgence vraie, favoriser
la prise de décision et la résolution immédiate du probléme. Elle
doit insister sur la coordination entre les différents membres de
la chaine de santé. Lévaluation est indispensable pour définir un
rythme de formation adapté.

3.2. Laspirateur de mucosités

La désobstruction oro- et naso-pharyngée n'est plus recomman-
dée de facon systématique. Elle n'est utile que chez les nouveau-
nés qui présentent des difficultés respiratoires. Il est préférable
d’utiliser un dispositif a fonctionnement électrique. En I'absence
de source d’électricité, préférer un aspirateur manuel a pédale.
Ces dispositifs permettent |'utilisation de sondes a usage unique.

3.3. Place de la « poire »

Il n'est pas recommandé d’utiliser la poire pour la désobstruction
nasale ou pharyngée, car son nettoyage reste difficile et le risque
des infections transversales est élevé.

Le dispositif de DeLee permet d’obtenir un vide créé par I'opéra-
teur en aspirant directement a travers un tube relié a un réservoir
(mucus extracteur). Ce dispositif n'est indiqué qu’en I'absence de
tout autre systéme d’aspiration, car il existe un risque de conta-
mination de l'opérateur [4].

3.4. Ventilation manuelle

Linsufflateur manuel (ballon auto-gonflable) reste le moyen
le plus efficace pour la réanimation du nouveau-né. En raison
du colt élevé, 'OMS avait expérimenté un dispositif de « tube-
masque » interposé entre la bouche de I'opérateur et le nez du
patient afin de diminuer le risque infectieux lié a la technique
de bouche-a-bouche. Des études expérimentales ont prouvé
I'efficacité et la fiabilité de ce dispositif. Cependant, les opérateurs

préférent I'insufflateur manuel pour des raisons d’ergonomie [4].
Actuellement, LOMS recommande la ventilation par I'insufflateur
manuel. En I'absence de dispositif ou en cas de dispositif défec-
tueux, la ventilation par bouche-a-bouche-nez est recommandée.
Cependant, cette recommandation doit étre tempérée au regard
du risque infectieux pour le nouveau-né et I'opérateur.

3.5. Pour prévenir I’hypothermie

En plus du séchage rapide, il faut envelopper le nouveau-né dans
un lange chaud pour limiter les déperditions caloriques. Le local
doit étre chauffé a I'avance par l'utilisation d’un radiateur a foyer
rayonnant.

4. Conclusion

La formation en néonatologie dans les zones a moyens limités
doit tenir compte des moyens humains et techniques locaux. Elle
doit privilégier la sensibilisation et I'optimisation des différents
éléments de la chaine des soins. Des moyens simples peuvent
améliorer considérablement la survie des nouveau-nés.
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de décés chaque année, majoritairement dans les pays

en développement (PED). Chez le nouveau-né, I'infection
est également la principale cause de décés dans ces pays.
Mais l'identification des pathogénes responsables est souvent
impossible par manque de laboratoires de microbiologie et de
systémes de surveillance efficace. La plupart des patients des
PED n’ont pas accés aux examens de laboratoire, pour des raisons
géographiques (zones rurales) ou économiques. Dans la majorité
des cas, ils recoivent des antibiotiques a large spectre prescrits
de maniére empirique, au risque d’exercer une importante
pression de sélection. Quand un laboratoire existe, les difficultés
de stockage sont souvent a l'origine de dégradation des produits
réactifs, d’'ol des résultats erronés et de mauvaises indications
d’antibiothérapie. Face a toutes ces difficultés, il existe pourtant
des solutions pour un laboratoire minimum, qui s’appuient sur
des méthodes classiques ou sur des outils modernes.

I es maladies infectieuses sont responsables de millions

1. Une méthode éprouvée :
I’examen direct

Il constitue la base de la microbiologie.

1.1. Diarrhée

« Bactéries : Campylobacter jejuni peut étre reconnu a I'examen
direct de selles fraiches.

* Parasites : 'examen microscopique des selles a I'état frais et
aprés coloration au lugol et au merthiolate-iode-formol (Mif)
donne les meilleurs résultats sur le terrain.

1.2. Paludisme

Le frottis sanguin et la goutte épaisse restent les méthodes de
référence selon I'Organisation mondiale de la santé.

*Auteur correspondant.
e-mail : josette.raymond@cch.aphp.fr
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1.3. Méningite purulente

Lexamen microscopique direct du LCR peut apporter une réponse
rapide et fiable. Sa sensibilité par rapport a la culture est de 60-
90 %, meilleure pour S. pneumoniae et H. influenzae que pour N.
meningitidis, L. monocytogenes ou M. tuberculosis.

1.4. Autres infections

Urines, pus d’abcés ou d’autres séreuses : I'examen direct peut
suffire a guider l'antibiothérapie.

Dans tous les cas, le recours a I'examen direct se heurte a la
nécessité d’avoir un personnel formé, un microscope en bon état
et des réactifs non altérés. Ces limites renforcent l'intérét des
outils modernes, notamment les tests de diagnostic rapide (TDR)
et la Polymerase Chain Reaction (PCR).

2. Les outils modernes

Un TDR obtient un diagnostic biologique de certitude ou de
quasi-certitude dans un délai plus court que la technique de
référence. La plupart des TDR sont concus pour étre employés sur
le terrain, dans I'urgence, avec des moyens réduits. La simplicité
de mise en ceuvre, la conservation a température ambiante, la
réduction du nombre de réactifs au strict nécessaire, 'absence
d’équipements lourds pour la lecture et I'interprétation et le
faible encombrement, sont les principaux critéres exigés d’'un
TDR. Les supports les plus utilisés sont les cartes pour réactions
d’agglutination et les membranes de nitrocellulose au format
de bandelettes cartonnées ou plastifiées pour immunochro-
matographie (dipsticks des auteurs anglophones). Cependant,
ces notions évoluent avec I'apparition d’automates de biologie
moléculaire transportables et utilisables sur le terrain.

2.1. Principales techniques
2.1.1. Détection d’antigénes

Il existe plusieurs méthodes : agglutination directe (ex. : séro-
groupage des méningocoques), agglutination de particules de
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latex sensibilisées par des anticorps (Ac) spécifiques dans les
liquides biologiques (sérum, LCR, urines) (ex. : méningocoques,
pneumocoques, streptocoque B), immunocapture (ou immuno-
chromatographie) sur membrane (ex. : Clostridium difficile et sa
toxine).

2.1.2. Détection d’anticorps

La séroconversion ou l'ascension significative des titres d’Ac
nécessite un délai moyen de 15 j, incompatible avec un diagnos-
tic rapide. Mais la détection d’IgM spécifiques est possible grace
a différents procédés d'immunocapture : agglutination passive,
inhibition de I'agglutination de particules sensibilisées par des
Ac (Ac anti-Salmonella Typhi) conjugués a des billes colorées,
immunodot sur membrane (technique Elisa), immunochroma-
tographie sur membrane.

2.1.3. Tests moléculaires

Lutilisation d’automates de PCR en temps réel peut étre largement
mise a profit pour le diagnostic rapide. Parfaitement adaptés au ter-
rain, ces tests peuvent étre utilisés par du personnel non spécialisé.

2.2. Applications cliniques
2.2.1. Fiévre

Depuis 2009, 'OMS recommande, en zone d’endémie palustre,
d’effectuer un TDR pour détecter une antigénémie palustre. Ces
tests sont trés performants pour Plasmodium falciparum, beau-
coup moins pour les autres espéces plasmodiales. Plusieurs tests
validés sont disponibles sur le terrain. Leur utilisation a permis
de démontrer que la majorité des enfants fébriles souffraient
non pas de paludisme, mais d’infections autres.

2.2.2. Infection respiratoire aigué

Les infections respiratoires aigués basses sont responsables
d’environ 1 million de décés par an chez les enfants de moins
de 5 ans. Outre le virus grippal, d’autres agents viraux (Para-
myxovirus influenzae, VRS, adénovirus) et bactériens (Chlamydia
pneumoniae, Mycoplasma pneumoniae, Legionella pneumophila),
souvent isolés au cours de syndromes pseudo-grippaux, peuvent
étre recherchés simultanément. Un TDR permettrait d’hospita-
liser seulement les pneumonies graves et de ne traiter avec des
antibiotiques que des pneumonies bactériennes. Le test rapide
PCR pourrait étre utile dans cette situation. Pour les virus, les
tests disponibles sont la grippe, 'adénovirus, le VRS (sensibilité et
spécificité respectivement de 8o et 95 % par rapport a I'isolement
viral sur culture cellulaire). Une PCR multiplex a été développée,
permettant de détecter C. pneumoniae, M. pneumoniae et
L. pneumophilaen 4a 6 h,mais son application n'est pas réalisable
sur le terrain. Certains contextes font rechercher des pathogénes
spécifiques : Yersinia pestis, Bacillus anthracis, Mycobacterium
tuberculosis multirésistant. En ce qui concerne la peste, un TDR a
été développé récemment a I'institut Pasteur de Madagascar. Il
s'agit d’un test unitaire de type dipstick qui détecte I'antigéne F1
spécifique de Y. pestis a partir de sérums ou de crachats.

Le diagnostic rapide de la tuberculose pose plus de problémes.
La PCR en temps réel sur du produit pathologique (LightCycler®)
donne un résultat en 1 h. Cette technique détecte simultanément
la résistance a la rifampicine et a I'isoniazide dans le méme tube de
réaction.

2.2.3. Diarrhée

« Bactéries : V. cholerae peut étre détecté dans les selles en
5 minutes. Selon les tests, la sensibilité est au moins équivalente
a celle de la culture. D’autres bactéries (Campylobacter, salmo-
nelle) peuvent étre détectées par un antigéne spécifique d’es-
péce. Certains tests peuvent identifier un facteur de virulence
comme l'entérotoxine thermolabile d’E. coli. D’autres tests plus
récents identifient I'espéce par hybridation moléculaire. Mais les
progrés les plus importants ont été réalisés avec le développe-
ment de techniques moléculaires directes. Celles-ci ont été d’un
apport significatif au diagnostic des pathovars d’E. coli.

- Parasites : des méthodes immunochromatographiques sur
carte, trés faciles a utiliser, ont été récemment commercialisées.
Par rapport a I'examen microscopique, ces tests permettent la
détection simultanée de Giardia intestinalis et de Cryptospori-
dium spp, 2 agents de diarrhées épidémiques, avec une sensibi-
lité de 93,5-100 %, et une spécificité de 100 %. lls peuvent étre
réalisés sur des selles préalablement formolées.

« Virus : un test immuno-enzymatique détecte les rotavirus
(groupe A), les adénovirus (sérotypes 40 et 41) et les astrovirus
en moins de 2 h. La seule contrainte est la conservation.

2.2.4. Méningite purulente

La détection directe d’antigénes capsulaires solubles de S. pneu-
moniae dans le LCR est possible (Test Binax) avec d’excellentes
performances. La PCR permet un diagnostic rapide et fiable,
méme lorsque la culture de la souche est impossible. Lidentifi-
cation et le groupage (A, B, C, Y, W135) de N. meningitidis peuvent
étre effectués en quelques heures avec le test LightCycler®.

2.2.5. Méningite a liquide clair

Des TDR pour les entérovirus ont été développés. Un diagnostic
rapide de différents arbovirus (virus West Nile, virus des encépha-
lites équines de l'est et de I'ouest, de 'encéphalite de Saint-Louis
et de la dengue) est disponible.

2.2.6. VIH

Les tests de diagnostic rapide VIH 1 et VIH 2 permettent un acces
au screening dans les PED.

2.2.7. Angine

Il existe des TDR pour le streptocoque du groupe A, la mononu-
cléose infectieuse et la diphtérie.

3. Conclusion

Le recours aux tests de diagnostic rapide dans les PED devrait
progresser dans les années a venir, parce qu’ils s'adaptent de
mieux en mieux aux situations d’urgence et de précarité alors
que leurs performances intrinséques s'améliorent. Leur utilisa-
tion se heurte pour I'instant surtout a leur coit relativement
élevé. De nouvelles technologies apparaissent, qui révolutionne-
ront probablement les pratiques futures.

Références
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nécessite une organisation rigoureuse. En effet si I'étude

doit conduire a des publications nationales ou inter-
nationales [1-6], elle doit respecter un seuil de qualité. Les
pédiatres exercant en ville sont souvent désireux de faire de la
recherche clinique sur les pathologies qu’ils rencontrent le plus
fréquemment dans leur pratique quotidienne. Leur motivation
principale est 'amélioration de la qualité de leur exercice. La
recherche clinique étant basée sur la qualité de sélection des
patients inclus et le recueil des données dans le respect d’'impé-
ratifs dictés par les Bonnes Pratiques Cliniques et les exigences
des protocoles internationaux, elle se doit d’étre professionna-
lisée et encadrée. Uharmonisation des critéres d’inclusion des
malades est un point clé. Lamélioration du recueil de données
passe par une simplification « raisonnable » des taches admi-
nistratives pour les investigateurs. C’'est dans cet esprit qu’en
1988, I'Association Clinique et Thérapeutique Infantile du Val
de Marne (ACTIV) a été créée et qu’elle a constitué sa propre
structure de coordination. ACTIV est également un groupe de
spécialité de la Société Francaise de Pédiatrie (SFP) et ses acti-
vités de recherche clinique, thérapeutique et épidémiologique,
sur toute la France, sont la plupart du temps réalisées en par-
tenariat avec I'’Association Francaise de Pédiatrie Ambulatoire
(AFPA).

La réalisation d’études cliniques en pédiatrie de ville

1. Les investigateurs :
recrutement et formation

La connaissance des pédiatres a qui une étude va étre confiée
est un atout majeur dans la réussite d’un projet de recherche.
Initialement ACTIV contactait les médecins, futurs investiga-
teurs, par cooptation. C'est toujours le cas aujourd’hui, mais les
antécédents du pédiatre, son expérience des essais cliniques,
sa formation médicale, ses publications et ses affiliations

*Auteur correspondant.
e-mail : corinne.levy@activfrance.fr
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sont des éléments qui vont jouer un réle essentiel dans la
« profession d’investigateur ». Dans un second temps, c’est
I'intérét du praticien pour la conduite d’'une étude, sa motiva-
tion, sa capacité de recrutement des patients qui va I'amener a
devenir un « investigateur potentiel ». Le lieu d’exercice (ville,
campagne, région) peut aussi étre un facteur pris en compte
lors d’'un recrutement de centres. Actuellement, ACTIV travaille
avec un réseau d’investigateurs pédiatres en ville qui varie de
100 a 1000 pédiatres en fonction des études thérapeutiques ou
épidémiologiques.

2. Quelques contraintes
et quelques solutions

Si ACTIV n’échappe pas aux contraintes légales et réglemen-
taires (dépot des dossiers d’études au Comité de Protection
des Personnes, a la Direction Générale de la Santé, a la Com-
mission Nationale Informatique et Libertés), elle n’échappe
pas non plus aux audits (Ministére de la santé, industrie phar-
maceutique, FDA, etc.). Pour honorer ces objectifs de qualité
et étre en accord avec les régles actuellement pronées par
les organismes de contréle de la validité et de la qualité des
études, ACTIV a dii rédiger et surtout appliquer des Procédures
Opératoires Standardisées. Celles-ci sont adaptées a la spéci-
ficité inhérente a la réalisation d’études épidémiologiques ou
thérapeutiques en pratique médicale de ville. Avec le souci
de faciliter la tache de I'investigateur tout en maintenant un
certain seuil de qualité, ACTIV a créé des cahiers d’observation
originaux sur le principe « 1visite = 1 fiche ». En supprimant
le travail fastidieux de copies multiples de renseignements
démographiques (nom du médecin, numéro d’inclusion, ini-
tiales du patient, etc.) sur de nombreuses pages, les sources
d’erreur sont limitées et les données recueillies de meilleure
qualité.

Lapprovisionnement des centres en traitements et matériels
(tests de diagnostic rapide, écouvillons) peut parfois générer
des contraintes. Dans le cadre d’'une étude thérapeutique, la
connaissance en temps réel des inclusions, le plus souvent par



randomisation internet centralisée, permet de gérer au mieux
les stocks de médicaments, de tests de diagnostic ou d’écou-
villons pour prélever les patients, selon une méthode de “flux
tendus” qui réapprovisionne régulierement les investigateurs au
fur et a mesure de leurs inclusions. Cette méthode, en diminuant
considérablement la quantité de produits a commander et
en limitant les stocks de médicaments ou de matériel chez les
investigateurs, limite de nombreuses sources d’erreurs.

3. Quelques questions posées
et quelques réponses apportées
par les résultats des études

Dans I'impossibilité d’étre exhaustif, nous avons choisi de
résumer 3 études qui reflétent particuliérement la diversité et la
qualité de nos travaux :

3.1. Intérét de la CRP en microméthode

La fiévre isolée étant un motif fréquent de consultation en
pédiatrie, plusieurs études avaient montré 'intérét d’un test
rapide de la CRP (TDR-CRP) aux urgences hospitaliéres. Notre
étude avait pour objectif d’évaluer I'apport de ce test en ambu-
latoire. Un premier groupe de pédiatres disposait de TDR-CRP
(NycoCard® CRP Single test, Progen Biotechnique) et le second
adressait les enfants au laboratoire pour un dosage de CRP en
macrométhode. Une baisse du nombre des examens (sanguins
et ECBU) demandés en routine et I'obtention beaucoup plus
rapide des résultats ont été observées dans le groupe qui
utilisait les TDR-CRP. De plus, le colit des examens biologiques
demandés « en routine » était réduit de 8o % en cas d'utilisa-
tion de TDR-CRP [2].

3.2. Intérét et impact des tests de diagnostic de la grippe

Le diagnostic clinique de la grippe est impossible chez I'enfant.
Notre étude devait montrer I'impact des Tests de Diagnostic
Rapide de la Grippe (TDRG, test QuickVue® pour Influenza A et
B, Quidel) dans la prise en charge en ville des enfants fébriles en
période d’épidémie grippale.

Parmi les 695 enfants inclus, 41,6 % avaient un TDRG + et les
examens complémentaires avaient été moins prescrits dans
ce groupe, qu’ils soient biologiques (0,7 % versus 11,6 %) ou
radiologiques (0,7 % versus 8,6 %). De plus, le groupe TDRG+
avait recu un antibiotique dans 7,6 % des cas contre 18,5 %
pour TDRG-, et un antiviral dans 64,7 % contre o % pour TDRG-
(p < 0,0001). Cette étude avait donc montré I'intérét des TDRG
en pédiatrie ambulatoire pour améliorer la prise en charge des
enfants [5].

Organisation des études cliniques en pédiatrie de ville

3.3. Intérét d’évaluer I'acceptabilité et la compliance
des antibiotiques chez I'enfant

La compliance aux antibiotiques est essentielle pour s’assurer de
l'efficacité du traitement et limiter 'émergence de bactéries résis-
tantes. Une étude observationnelle et descriptive avait été menée
pour évaluer 'acceptabilité et la compliance des antibiotiques oraux
chez des enfants de moins de 6 ans traités pour OMA ou sinusite.
Pour chaque patient inclus, le médecin et les parents devaient
remplir un questionnaire. Les résultats ont confirmé les disparités
en termes d’acceptabilité entre les différents antibiotiques prescrits
chez I'enfant méme pour un méme médicament, justifiant des
évaluations pour la mise sur le marché des futurs génériques de
médicaments en suspension buvable pédiatrique [7].

4.Conclusion

Depuis plus de 20 ans, de nombreuses études ont ainsi pu étre
réalisées dans le souci constant d’amélioration des pratiques
médicales. Si les sujets ont varié au cours du temps, les patho-
logies infectieuses (otites, angines, sinusites, coqueluche, etc.)
ont souvent été au centre de nos recherches. Les résultats
ont systématiquement été présentés aux investigateurs qui
réalisaient les études, dans des congrés, et ont fait l'objet de
nombreuses publications.
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tique (quand il est justifié) sont I'épidémiologie bactérienne

de la pathologie considérée et la résistance bactérienne [1].
Si les bactéries impliquées dans une situation pathologique don-
née sont bien connues et varient relativement peu en fonction
du lieu et du temps, la résistance aux antibiotiques est 'objet de
variations majeures [2]. Les bactéries responsables d’infections
communautaires sont bien connues (Pneumocoque, H. influen-
zae, Streptocoque du groupe A, S. aureus, E. coli) et il existe de
nombreuses données sur leurs niveaux de résistance pour les
malades hospitalisés (Tableau I). Cependant, ces patients hospi-
talisés ne sont que le reflet indirect de ce qui se passe pour les
patients communautaires : patients plus sévéres (souches avec
des sérotypes et/ou des génotypes particuliers), échecs de trai-
tements ayant conduit a I’hospitalisation, enfin possibilité pour
un certain nombre de patient de contamination nosocomiale. Il
existe trés peu de données sur la résistance en soins primaires, et
ce pour plusieurs raisons. La premiére est qu'’il n’est pas recom-
mandé de réaliser des prélévements bactériologiques en soins
primaires pour la quasi-totalité des patients. La seconde est que,
lorsque des prélévements bactériologiques sont réalisés chez
des patients en ambulatoire, ces derniers sont le plus souvent
recrutés pour des échecs de traitements [3, 4], ou ces patients
présentent des formes cliniques particuliéres. La troisiéme,
enfin, est que chez ces patients prélevés, les données cliniques
permettant d’'interpréter les résultats (dge des patients, antécé-
dents, antibiothérapies antérieures...) sont rares. Depuis 24 ans,
ACTIV réalise des études cliniques et épidémiologiques sur les
pathologies infectieuses communautaires : otites moyennes
aigués (OMA) et angines notamment. Dans la quasi-totalité de
ces études, des prélévements bactériologiques sont effectués
chez des patients recrutés en ambulatoire par des pédiatres. Les
critéres d’inclusion, les modalités de prélévements et de mise en
culture sont similaires dans toutes ces études [5-15].

L es deux principaux déterminants du choix d’'un d’antibio-
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Tableau |
Pourcentages de résistance des pneumocoques,
H. influenzae,SGA, S. aureus

Années d’études

[Références]
< 2000 2000-2005 2005-2010 p**
[7.8m,13] [6,9,15] [2] (Chi-2)
% % %
S. pneumoniae
PNSP 53,1 54,0 45,0 < 0,001
PIP 30,3 1,5 1,3 < 0,001
PRP 22,8 12,6 3,7 < 0,001
ErythroR 383 35,8 0,1
H.influenzae
B-lactamase + 38,6 n,7* 17,1 < 0,001
BLNAR / / 77
S. pyogenes
ErythroR 6,6 12,5% 3,9% < 0,001
S.aureus
Meti-R / 9,7 3,0 <0,001***
Erythro-R / 18,5 13,6 0,099"*

*kk

* données internes ACTIV non publiées, **p compare les 3 périodes,
2 derniéres périodes.

PNSP : Pneumocoque non sensible a la pénicilline ; PIP : Pneumocoque inter-
médiaire a la pénicilline ; PRP : Pneumocoque résistant a la pénicilline ; BLNAR :
Souche résistante par un autre mécanisme que la production de béta-lactamases

p compare les

Pour les OMA, des prélévements rhinopharyngés sont effec-
tués, d’'une part, parce qu’ils sont faciles a réaliser et indolores
et d'autre part, il avait été préalablement démontré que les
mémes souches étaient retrouvées dans les pus de paracentése
et dans la flore rhinopharyngée [16]. Concernant les angines,
les streptocoques du groupe A (SGA) sont isolés aprés mise en
culture des prélévements de gorge.
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Le tableau 1 donne les pourcentages de résistance pour les
principales bactéries communautaires. On notera qu’a la fois
pour les pneumocoques, H. influenzae et les SGA, la résistance
aux antibiotiques a sensiblement diminué ces derniéres années
en France, permettant de nouveau l'utilisation de I'amoxicilline
dans les recommandations sur le traitement antibiotique des
infections ORL [1]. Linquiétude essentielle aujourd’hui pour les
infections communautaires est 'émergence des souches d’E. Coli
producteur de BLSE [17].
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traitements antibiotiques et diminuer la pression de sélec-

tion qu’ils induisent, il est nécessaire de raccourcir la durée
des traitements et de prescrire la dose efficace et bien tolérée.
Depuis plus de 20 ans, ACTIV a réalisé de nombreuses études
cliniques, thérapeutiques, épidémiologiques et bactériologiques
qui ont profondément modifié la prise en charge des enfants
présentant des infections communautaires.

P our améliorer l'efficacité, la tolérance et I'acceptabilité des

1. Otites moyennes aigués (OMA)
de I'enfant : 5 joursou 10 jours
d’antibiothérapie ? [1,2]

Il est souhaitable de réduire la durée des traitements anti-
biotiques (quand ils sont justifiés) a chaque fois que cela est
possible. Dans la littérature et d’'un pays a l'autre, les durées de
traitements proposées dans 'OMA varient. Si tout le monde
s’accordait a considérer que des traitements courts (5 j) étaient
possibles chez les enfants de plus de 2 ans, ce nétait pas le
cas pour les plus jeunes. C’est dans ce contexte, dans la fin des
années 1990, que nous avons réalisé les 2 premiéres études
prospectives, randomisées, multicentriques, en double aveugle,
comparant le méme antibiotique avec des durées de traitement
différentes dans 'OMA. Les critéres d’inclusion des patients
étaient les mémes, en particulier le diagnostic clinique de
I’'OMA reposait sur des critéres rigoureux [3]. La premiére étude
comparait I'amoxicilline/acide clavulanique 10 j versus 5 j suivis
de 5 j de placebo. Les 385 enfants inclus agés de 4 a 30 mois
étaient guéris a J12-J14 et a J28-J42 chez respectivement 77 % et

*Auteur correspondant.
e-mail : olivier.romain@abc.aphp.fr
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41 % des enfants traités 5 j et chez 88 % et 46 % des enfants
traités 10 j (p = 0,006 et p = 0,34) [2]. Pour confirmer que cet
effet « durée » n'était pas lié a la molécule utilisée, une étude
similaire réalisée peu de temps aprés la premiére a comparé le
cefpodoxime-proxetil, 8 mg/kg/j pendant 10 j versus 5 j suivis
par une période de 5 jde placebo [1]. Parmiles 450 enfantsinclus,
la guérison clinique était obtenue a J12-J14 et avait persisté a J28-
Jg2 chez respectivement 84 % et 83,7 % des enfants traités 5 j et
chez 85 % et 83 % des enfants traités10 j(p= 0,009 etp = 0,68).
En pratique, la durée de traitement de 5 j n’est pas équivalente a la
durée de 10 j de traitement pour une guérison de nourrissons et de
jeunes enfants présentant une OMA. Ces études ont été 4 la base de
la durée de traitement des recommandations officielles en France.

2. Angines aigués a streptocoques A (SGA) :
10 mg/kg/j ou 20 mg/kg/j d’azithromycine
(AZM) pendant 3 jours vs 10 jours

de pénicillineV ? [4]

La compliance de la pénicilline V (traitement de référence de I'an-
gine a SGA) prescrite pendant 10 j n'étant pas bonne, la nécessité de
trouver des thérapeutiques alternatives d’'une durée inférieure nous
a conduits a mener une étude comparative, randomisée, multicen-
trique comportant 321 enfants, en 1996. Nous avions montré que
6 j d'amoxicilline donnaient des résultats non inférieurs a 10 j de
pénicilline V [s]. Lamoxicilline est maintenant le traitement recom-
mandé en France dans les angines a SGA.Dans une autre étude, nous
avions comparé l'efficacité et la tolérance de la pénicilline V pendant
10 j et de 2 posologies d’AZM prescrites pendant 3 j, avec contréles
clinique et bactériologique a J14 et J30 [4]. Cing cent un patients
agés de 2 a 12 ans avaient été inclus. Avant le traitement, 8 % des
SGA isolés chez les patients ayant recu I'AZM étaient résistants a
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cette molécule. A J14, les SGA avaient été éradiqués chez respecti-
vement 58 % et 84 % des enfants recevant 10 mg dAZM ou 20 mg
d’AZM. Un mois aprés le traitement, les rechutes bactériologiques
étaient observées chez 40,5 % des enfants dans le groupe AZM
10 mg,14,8 % dans le groupe AZM 20 mg et 13,2 % dans le groupe
pénicilline V. De plus, dans le groupe de patients recevant la faible
dose d'AZM, une émergence de souches résistantes aux macrolides
avait été mise en évidence. La posologie dAZM 20 mg/kg/j est
statistiquement supérieure a celle de 'AZM 10 mg/kg/j sur le plan
microbiologique a J14 (p = 0,0001) et a J30 (p = 0,0001) et sur le
plan clinique a J14 (p = 0,0035). Cette étude a permis de modifier la
posologie recommandée d'AZM par 'AMM dans de trés nombreux
pays en Europe et dans différentes régions du monde.

3. Rhino-sinusites aigués maxillaires

de I'enfant en 2000 : cefpodoxime-proxetil
(CPD) ou amoxicilline-acide clavulanique
(AAC) ? (6]

Les sinusites maxillaires aigués représentent un probléme complexe
et controversé en pédiatrie. Nous avions comparé l'efficacité et la
tolérance du CPD (8 mg/kg/j en 2 prises pendant 10 j) a celles de
I'AAC (80 mg/kg/jen 3 prises pendant 10 j) dans les rhino-sinusites
aigués de l'enfant. Lage moyen des 268 enfants inclus était de
5 ans. Le diagnostic doit étre porté sur un faisceau d’arguments a
la fois anamnestiques et cliniques. Le meilleur indicateur clinique
d’une rhino-sinusite maxillaire est la persistance, sans tendance
a 'amélioration, des signes respiratoires au-dela de 10 a 14 j (the
Ten-day mark des auteurs anglo-saxons). En pratique courante,
sur le plan radiologique, I'intérét de la radiographie des sinus reste
toujours discutable du fait de son coiit, de la dose de rayons délivrée
et de son absence de spécificité. Elle n'est pas a demander systé-
matiquement mais principalement en cas de doute diagnostique
devant un tableau atypique. Le diagnostic de sinusite reposait sur :
rhinorrhée, toux, obstruction nasale, céphalées persistant depuis
plus de 10 j et moins de 30 j sans tendance a 'amélioration pour
au moins 2 de ces symptomes. Le cliché radiologique (incidence
de Blondeau debout), effectué dans les 48 h suivant I'inclusion,
était jugé évocateur de rhino-sinusite aigué s’il montrait I'un des
3 signes suivants :niveau liquide, opacité compléte (ou incompléte),
épaississement muqueux d’au moins 4 mm.Tous les clichés étaient
relus et interprétés par un radiopédiatre qui n’avait connaissance ni
du dossier clinique, ni du traitement recu par le patient. Les taux de
succés étaient de 89 % (CPD) et de 87 % (AAC) a V2 (entre J11 et
J13). Labsence de rechute avait été confirmée a V3 (entre J25 et J35),
pour 76 % (CPD) et 74 % (AAC) des patients, ce qui démontrait une
équivalence des 2 traitements en fin de traitement et a distance.

4.Prévention des otites moyennes aigués :
intérét des pré- et probiotiques ? 7]

LOMA étant la plus fréquente des infections bactériennes de
'enfant et la premiére cause de prescription d’antibiotiques en
pédiatrie, I'objectif de notre étude était de déterminer si une
préparation de lait de suite (débutée entre 7 et 13 mois) supplé-
mentée en symbiotiques (prébiotiques + probiotiques) entrai-
nerait une diminution du nombre d’épisodes d'OMA. Il s’agissait

d’'une étude clinique prospective, multicentrique, randomisée
en 2 groupes paralléles, « traitement » versus « placebo », en
double insu. Trente-sept pédiatres avaient inclus 224 enfants
(112 dans chaque groupe). Lajout de probiotiques (Streptococcus
thermophilus, Streptococcus salivarius, Lactobacillus rhamnosus)
et de prébiotiques (raftilose/raftiline) dans I'alimentation lactée
des enfants entre 12 et 24 mois pendant 1 an n’a pas permis de
faire diminuer le nombre d’'OMA, ni le nombre d’otites récur-
rentes, ni le nombre d’infections des voies respiratoires basses, ni
méme le nombre de périodes avec des antibiotiques.

5. Acceptabilité, compliance et rythme
d’administration des antibiotiques oraux
chez I’enfant, en ambulatoire [s]

La compliance aux antibiotiques est essentielle pour s’assurer
de l'efficacité du traitement et limiter 'émergence de bactéries
résistantes. Cette étude observationnelle et descriptive avait été
menée chez des enfants de moins de 6 ans traités pour OMA
ou sinusite. Parmi les 1482 dossiers analysables, 'acceptabilité
était meilleure pour I'amoxicilline-acide clavulanique (AAC) que
pour le cefpodoxime-proxétil (CPD) et le céfuroxime-axétil. Le
CPD obtenait un meilleur score de compliance que I'AAC du fait
de son mode d’administration en 2 prises par jour. Une grande
variabilité existait au sein des génériques de 'AAC.

Les différences d’acceptabilité des différents antibiotiques pres-
crits pour un méme médicament, justifient des évaluations pour
la mise sur le marché des futurs génériques de médicaments
en suspension buvable pédiatrique. La disparité des intervalles
pour les médicaments en 3 prises quotidiennes pose la question
des conséquences pharmacocinétiques et de I'adaptation de la
posologie pour un passage a 2 prises par jour pour 'AAC.
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Société Francaise de Pédiatrie (SFP) et I'Association Clinique

et Thérapeutique Infantile du Val de Marne (ACTIV) ont
mis en place, depuis plus de 10 ans, différents observatoires
hospitaliers. Ces réseaux reposent essentiellement sur la dispo-
nibilité et la bonne volonté des médecins des différents services
de pédiatrie et de microbiologie qui y participent. Avant la mise
en place de ces observatoires, il nexistait pas de systéme de sur-
veillance incluant a la fois des données cliniques, thérapeutiques
et microbiologiques. Une coopération efficace est indispensable
entre les médecins qui incluent les patients, les microbiologistes
qui adressent les souches aux divers Centres Nationaux de Réfé-
rence et les coordonnateurs des observatoires. Actuellement,
4 Observatoires (Tableau 1) permettent d’actualiser les données
des méningites, des varicelles, des pneumonies et des infections
invasives a pneumocoque.

L e groupe de pathologie infectieuse pédiatrique (GPIP) de la

1. LObservatoire des méningites
bactériennes de I'enfant

C'est le premier Observatoire qui a été créé en 2001. Son
objectif principal est de colliger non seulement I'épidémiologie
bactérienne (déja surveillée par le réseau EPIBAC et les Centres
Nationaux de Référence), mais aussi les données anamnestiques
(statut vaccinal notamment), cliniques, biologiques et évolutives.
De fait, il permet de mesurer I'impact des vaccins actuellement
disponibles contre les méningites [1-5]. Tous les patients agés
de o a 18 ans, ayant une méningite bactérienne documentée,
doivent étre inclus. Sur les 4110 cas rapportés en 10 ans, le
méningocoque est retrouvé dans un peu moins de la moitié des
cas (43,1 %), suivi par S. pneumoniae (29,4 %) et le streptocoque
du groupe B (14,5 %). Concernant I'impact des vaccins, parmi les
patients ayant une méningite a méningocoque C, aucun n’était
vacciné avec le vaccin anti-méningococcique C conjugué et
I'impact du vaccin pneumococcique 13 valents n’a pas encore été
mesuré. Chaque année, les résultats sont disponibles sous forme

*Auteur correspondant.
e-mail :activ@wanadoo.fr
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d’un diaporama adressé aux pédiatres et aux microbiologistes
qui le souhaitent, afin de les présenter dans leurs propres ser-
vices. Ils sont également publiés réguliérement.

2. 'Observatoire des varicelles hospitalisées
et le registre des varicelles en lle-de-France

Crééen 2003 dans la continuité du premier, son objectif principal
était de décrire les complications de la varicelle ayant entrainé
I’hospitalisation. En 5 ans, 3590 cas avaient été rapportés, 87 %
des enfants étaient 4gés de moins de 5 ans et 76 % présentaient
une complication (surinfection dans la moitié des cas) [6-8]. En
2008, le GPIP a proposé la poursuite de cet Observatoire sous
forme d’un Registre des varicelles hospitalisées de I'enfant en
lle-de-France. Ce registre prospectif a pour but de déterminer le
poids de la maladie en lle-de-France et d’évaluer I'incidence des
varicelles hospitalisées. Cette région a été choisie car 'Observa-
toire y couvrait la quasi-totalité des services de pédiatrie.

3. UObservatoire des pneumonies
aux urgences

En 2005, le GPIP et ACTIV avaient mis en place une étude rétros-
pective sur les pleuropneumopathies infectieuses de I'enfant
en France pour faire un état des lieux de cette pathologie. Cette
cohorte d’enfants atteints de pleuropneumopathies n’avait
pas recu le vaccin anti-pneumococcique conjugué heptavalent
(PCV7), non encore généralisé. Aux Etats-Unis, I'impact du PCV7
sur les hospitalisations pour pneumonie avait déja été évalué
par les études de Grijalva et Zhou. En France, aucun systéme
de surveillance n’avait été mis en place, I'impact du PCV7 ne
pouvait donc pas étre évalué. C’est dans le contexte des recom-
mandations généralisées pour ce vaccin qu’a été mis en place cet
observatoire des pneumonies et des pleuropneumopathies dans
les services d’urgences pédiatriques. Son objectif est de décrire
I'épidémiologie des pneumonies et des pleuropneumopathies
aux urgences pédiatriques en France :fréquence, caractéristiques
cliniques et biologiques, bactéries responsables et place du



Tableau |
Caractéristiques des Observatoires

Les Observatoires Nationaux en pédiatrie : organisation et résultats

Observatoires Années Nombre de services participants Nombre Nombre de publications
de cas
Méningites bactériennes 2001-en cours 252 de pédiatrie 410 28
168 de microbiologie
Varicelles hospitalisées 2003-2008 175 de pédiatrie 3590 5
Registre des varicelles 2009-€en cours 59 de pédiatrie 489 Non encore publié
en lle-de-France
Pneumonies aux urgences 2009 9 d’'urgences pédiatriques 4649 2 en cours
Infections invasives a pneumocoque 2010 174 de pédiatrie 101 Non encore publié

150 de microbiologie

pneumocoque, résistance aux antibiotiques, traitement, statut
vaccinal. Cet Observatoire devrait permettre de suivre I'évolution
épidémiologique de ces pneumonies et pleuropneumopathies a
I'ére de la généralisation des vaccins PCV7 et aujourd’hui PCV13.
Les premiers résultats présentés récemment a I'Interscience
Conference on Antimicrobial Agents and Chemotherapy (ICAAC)
montraient, sur les 1544 patients inclus entre mai 2009 et
mars 2010, un épanchement pleural dans 126 cas (8 %). Liden-
tification bactérienne était rare (2 % des pneumonies et 35 %
des épanchements pleuraux) et les sérotypes du pneumocoque
retrouvés le plus souvent étaient le 1, 19A et 7F. Ces premiers
résultats vont servir de base pour évaluer les modifications
depuis I'introduction du PCV13.

4.L'Observatoire des infections invasives
a pneumocoque

Lintroduction du PCV7 dans notre pays avait été suivie par
une diminution des infections invasives a pneumocoque, en
raison de la diminution des sérotypes vaccinaux chez les jeunes
enfants. Cependant, un remplacement partiel par des sérotypes
non vaccinaux avait été observé. Par ailleurs, en décembre 2009,
les autorités francaises ont recommandé le PCV13 pour tous les
enfants de moins de 2 ans (avec une dose de rattrapage pour
les enfants entre 12 et 24 mois déja entiérement vaccinés par
le PCV7) et pour les enfants de moins de 5 ans a risque. Dans ce
contexte, en 2010, le GPIP et ACTIV ont mis en place cet obser-

vatoire dont I'objectif principal est de rechercher une éventuelle
association entre les sérotypes du pneumocoque et la sévérité
de la pathologie (évolution a court terme et mortalité) chez les
enfants ayant une infection invasive a pneumocoque.
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participé a ce travail, il s’agit d’'une prise en charge multidis-

ciplinaire impliquant le chirurgien bien siir, mais aussi le gas-
troentérologue pédiatre, 'anatomopathologiste, le néonatalogiste,
I'anesthésiste, le généticien et toute I'équipe de soin.
Le diagnostic de maladie de Hirschsprung (MH) est le plus
souvent réalisé en période néonatale. Il existe également des
formes de découverte plus tardives, aprés la premiére année de
vie voire a I'age adulte. Elles seront arbitrairement exclues de
cette présentation.

C omme ['atteste le grand nombre de collaborateurs ayant

1. Présentations cliniques

Deux tableaux cliniques distincts prédominent dans cette pré-
sentation néonatale :les formes non compliquées et les formes
compliquées.

1.1. Formes non compliquées

Les formes non compliquées sont évoquées devant une occlusion
fonctionnelle basse, chez un bébé a terme, avec une grossesse
non compliquée. Lenfant se ballonne progressivement en
quelques heures. Les vomissements sont tardifs et témoignent
de la sévérité de 'occlusion. Linterrogatoire pourra retrouver un
retard d’élimination du méconium (> 24 h).

Devant cette suspicion clinique, aprés avoir mis I'enfant au repos
digestif et I'avoir perfusé, plusieurs examens complémentaires
peuvent étre utilisés, en fonction du tableau clinique et de leur
disponibilité dans les différents centres. Citons, les explorations
radiologiques, les méthodes d’exploration fonctionnelle et I'exa-
men anatomopathologique.

*Auteur correspondant.
e-mail : Laurent.fourcade@chu-limoges.fr
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C'est I'ASP debout qui doit étre réalisé en premiére intention et ce
avant toute manceuvre instrumentale. Le toucher rectal avec la
montée de la sonde rectale, permettra de se faire une idée de la
hauteur de la zone aganglionnaire. Le lavement opaque, prudent,
sans inondation de tout le cadre colique, permettra de visualiser
la disparité de calibre.

La manométrie anorectale a la recherche de la disparition du
réflexe recto-anal inhibiteur est un examen non invasif. Il néces-
site un opérateur maitrisant parfaitement la technique, mais
aussi l'interprétation des résultats ambigus.

Lanalyse anatomo-pathologique reste I'examen de confirmation
de la MH. Les prélévements peuvent étre réalisés a la pince de
Noblett, qui permet d’obtenir au lit du patient un fragment
colique intéressant la muqueuse et la sous-muqueuse. Labsence
de cellules neuro-ganglionnaires associée a I’hypertrophie des
fibres nerveuses confirme le diagnostic. Des techniques histo-
chimiques (acétylcholinestérase) ou immunohistochimiques
(synaptophysine, calrétinine) affinent I'analyse histologique
conventionnelle. De nombreuses causes derreur d’interpréta-
tion sont toujours possibles (migration hélicoidale du systeme
nerveux entérique, prélévements de taille insuffisante...). En
cas de doute, il faudra alors réaliser des biopsies chirurgicales
intéressant toute la paroi colique avec les 2 couches musculaires
entourant le plexus d’Auerbach. Le dialogue doit étre permanent
entre le chirurgien et 'anatomopathologiste, avant de proposer
une chirurgie radicale.

D’autres formes non compliquées peuvent étre suspectées chez
des enfants syndromiques ou dans les rares familles présentant
des formes familiales de MH.

1.2. Formes compliquées

La MH peut également étre révélée par une complication pou-
vant mettre en jeu le pronostic vital du patient : I'entérocolite
et la perforation intestinale. Lentérocolite est consécutive a la
translocation bactérienne favorisée par l'occlusion. Les perfora-



tions intestinales diastatiques en zone saine sont plus contro-
versées. Le pneumopéritoine peut masquer la distension colique.
Ainsi, devant toute entérocolite, ou perforation intestinale, une
biopsie rectale permettra d’affirmer ou d’éliminer le diagnostic.
Parfois, le tableau clinique n'est pas typique. On s’appuiera alors
sur les examens complémentaires déja décrits pour préciser le
diagnostic.

2. Prise en charge

Une fois le diagnostic fortement suspecté ou avéré, il faudra
expliquer a la famille ce qu'est cette maladie et tenter de lui
esquisser un échéancier concernant les différentes étapes du
traitement. Laide d’infirmiéres spécialisées ou des associations
de famille n'est pas a négliger a cette étape de la prise en charge
(Association Francophone de la Maladie de Hirschsprung).
Plusieurs questions sont alors soulevées et doivent étre parta-
gées avec la famille : peut-on opérer d’emblée, ou vaut-il mieux
attendre quelques jours ou quelques semaines ? Lintervention
différée peut étre obligatoire ne serait-ce que pour obtenir tous
les résultats des examens complémentaires. La famille est-elle
suffisamment fiable pour proposer un nursing a domicile, ou
faudra-t-il faire une stomie de gestion parfois difficile et pour
les parents et pour I'équilibre électrolytique de I'enfant ? Linter-
vention d’emblée parait une alternative raisonnable si toutes les
conditions sont réunies.

Lintervention consiste a effectuer I'exérése de la zone malade
pour effectuer une anastomose entre I'anus et la zone colique
normalement innervée.

Diagnostic et prise en charge de la maladie de Hirschsprung a la naissance

Une fois la date opératoire proposée, quelle technique choisir
parmi celles qui ont été décrites, sachant qu'aucune ne se dégage
réellement du lot en termes de résultats fonctionnels aux longs
cours ? Faut-il opter pour la séduisante voie trans-anale aux pre-
miers résultats fonctionnels a moyen terme incertains ou opter
pour une technique plus historique mais aux détails techniques
affinés et aux résultats a long terme connus ? Faut-il privilégier
les techniques mini-invasives (laparoscopie, laparoscopie robot-
assistée) aux dépens des abaissements par chirurgie ouverte ?
Quels sont les critéres aboutissant a la réalisation de I'une ou
l'autre des techniques, si ce n’est la réalisation de celle que I'on
maitrise le mieux ?

3. Conclusion

Ainsi, tout comme pour la gestion des examens complémen-
taires, il n’y a pas réellement de consensus thérapeutique, méme
si des schémas décisionnels ont pu étre proposés. Il semble pré-
maturé de pouvoir apporter des réponses tranchées a chacune
de ces questions sans connaitre les pratiques de chacun. De
maniére a pouvoir y répondre un jour, il nous a paru important
de proposer la réalisation d’'un état des lieux du diagnostic et de
la prise en charge a la naissance de la MH en France. Pour ce faire
un questionnaire a été envoyé (étude en cours) a tous les centres
francais amenés a prendre en charge ces enfants. Les résultats
seront présentés lors de la table ronde aprés avoir été comparés
aux résultats de la littérature. Cette étude, pourrait servir de base
de travail a I'élaboration de régles de bonnes pratiques concer-
nant la prise en charge initiale de la MH.
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Plusieurs voies d’abord et techniques sont possibles qu’il
faut ne pas méconnaitre pour adapter la surveillance a
court et moyen terme.

L e traitement de la maladie de Hirschsprung est chirurgical.

1. Les voies d’abord

1.1. La laparotomie

Elle reste la voie d’abord privilégiée par certaines équipes
(médiane sus- et sous-ombilicale ou voie de Pfannenstiel).

1.1.1. Lintervention de Duhamel

Le rectum est conservé et le colon ou I'iléon sain est abaissé
en rétro-rectal et anastomosé a la face postérieure du rectum,
quelques millimétres au-dessus de la ligne ano-pectinée. Les 2
sont ensuite adossés et anastomosés ensemble verticalement, le
plus souvent au moyen de pince automatique type GIA.

1.1.2. Lintervention de Swenson et Soave

La dissection du méso est menée au plus prés du colon, atteint
jusqu’a la ligne des releveurs (Swenson) ou entre muqueuse et
musculeuse pour conserver un manchon musculaire (Soave).
Par le bas ensuite on va venir éverser le colon pour en pratiquer
I'exérése et réaliser 'anastomose colo-anale.

1.2. La voie d’abord trans-anale

Décrite en 1998 par de la Torre-Mondragén et al. [1], popularisée
par J Langer et al. [2], elle réalise la technique de Swenson ou
Soave sans cicatrice abdominale et sans abord de la cavité péri-
tonéale.

*Auteur correspondant.
e-mail : arnaud.bonnard@rdb.aphp.fr

20

© 2012 Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés.
Archives de Pédiatrie 2012;19:20-22

Table ronde

Maladie de Hirschsprung :
quel suivi pour quelles complications
a court et moyen terme ?

A. Bonnard*, E. Carricaburu, B. Boimond-Aulagne, C. Capito,
D. Berrebi, A. El Ghoneimi

Département de chirurgie pédiatrique viscérale et urologique,
/ AP-HP, Hopital Robert Debré et Université Paris VII, Paris, France

1.3. La voie caelioscopique

Elle reste la voie d’abord de choix dans les formes longues néces-
sitant une colectomie totale ou subtotale [3]. Lintervention de
Duhamel est le plus souvent préférée.

2. Les complications a court terme

Elles sont le plus souvent d’origine chirurgicale.

2.1. Occlusion mécanique postopératoire

Elle peut étre liée a 4 causes : la bride postopératoire, I'éventra-
tion avec incarcération d’anse, le twist de I'intestin abaissé et la
sténose de I'anastomose. En cas d’occlusion, il faudra palper le
ventre et faire un toucher rectal afin d’éliminer une sténose. Si
I'examen n’est pas concluant, il faut réaliser une opacification.
Le twist est trés difficile a diagnostiquer, c’est bien souvent I'ex-
ploration chirurgicale qui permettra de confirmer ou d’infirmer
le diagnostic.

2.2, Occlusion fonctionnelle postopératoire

Quand la cause mécanique est éliminée, il faut penser a une
origine fonctionnelle. Il faudra dans ces cas la revoir les lames
d’anatomopathologie pour étre siir que I'abaissement s’est fait
en zone saine. Si oui, il faut alors évoquer 2 diagnostics : une
aganglionnose secondaire par phénomeénes ischémiques (une
biopsie est nécessaire), une hypertonie sphinctérienne sympto-
matique. Linjection de toxine botulique (Botox®, Lab. Allergan)
peut étre proposée [4].

2.3. Entérocolite post maladie de Hirschsprung

Elle est le résultat d'occlusion persistante postopératoire,
mécanique ou fonctionnelle. Le tableau est sévére avec une
distension abdominale et un ventre pseudo chirurgical. Quand
le transit est conservé, les selles sont liquides et une gastro-
entérite est souvent évoquée. La radio d’ASP montre une
distension majeure avec des niveaux hydro-aériques (fig. 1).
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Figure 1. ASP : distension majeure avec des niveaux hydro-aériques.

Le traitement est médical. En I'absence d’amélioration, il
faudra penser soit a une dérivation digestive, soit a la pause
d’un cathéter central pour une nutrition parentérale exclusive
jusqu’a I'amélioration clinique. Des déces par choc septique
sont possibles.

2.4. Lésions du siége

Elles sont quasi constantes aprés abaissement, quelles que
soient la technique et la voie d’abord. Elles peuvent étre sévéres,
alourdissant la prise en charge familiale.

2.5. Lésions des organes adjacents [s]

Elles se produisent au cours de la chirurgie et peuvent passer
inapercues et ne se révéler que dans les suites opératoires.
Pour le garcon, il s’agit essentiellement de lésions de l'urétre
au cours d’'un abaissement par voie trans-anale avec un risque
de sténose urétrale séquellaire ; pour la fille, de ésions du
vagin.

3. Les complications a moyen terme
En cas de maladie de Hirschsprung, on peut situer le moyen

terme jusqu’a l'acquisition théorique de la propreté. En
pratique, I'échéance de la premiére rentrée scolaire en petite

section, vers I'age de 3 ans fait que les problémes peuvent
apparaitre souvent vers cet age-1a. En cas de MH pancolique
avec un abaissement iléo-anal, le moyen terme peut étre enta-
ché de difficultés.

3.1. La diarrhée et les lésions du siége

Elle est une source de souffrance quotidienne, a la fois pour
I'enfant et les parents. Une fois les causes anatomiques,
comme la sténose, éliminées, il faut traiter ces enfants et les
revoir régulierement en consultation. Le traitement doit agir
a la fois sur la cause (les selles) et la conséquence (le siége).
Cette évolution est surtout le fait des abaissements par voie
trans-anale quand la résection a emporté le colon au-dela de
I'angle gauche, ou des interventions de Duhamel pour forme
pancolique.

Le traitement des selles liquides peut passer par des ralentis-
seurs du transit comme le Smecta®, ou le Tiorfan®. Le plus sou-
vent, dans les formes longues, les enfants ont perdu la valvule
iléo-caecale et la derniére anse iléale siége de la réabsorption
des acides biliaires (cycle entéro-hépatique). Ces sels biliaires
contribuent a l'acidité des selles et des chélateurs comme
le Questran® (cholestyramine) peuvent aider. La pullulation
microbienne peut aggraver I'acidité des selles et la prescription
de gélules décontaminantes de colymicine-gentamicine peut
également participer a 'amélioration. Le traitement du siége
doit faire appel au stomathérapeute qui a une grande habitude
des lésions de dermite érosive péri-stomiale, auxquelles les
Iésions s’apparentent.

3.2. La constipation

Elle est finalement assez rare dans les premiéres années qui
suivent le traitement chirurgical. Il faudra éliminer une sténose
avant d’envisager un traitement de cette constipation.

Une complication spécifique de I'intervention de Duhamel est
un « éperon » un peu long. Il sagit d’un accolement entre la face
postérieure du rectum et la face antérieure de I'intestin abaissé.
Le diagnostic est fait au toucher rectal avec un doigt qui passe de
part et d’autre de I'éperon, en avant dans le rectum et en arriére
dans I'intestin abaissé. Le traitement est chirurgical avec une
recoupe a la GIA.

Une fois ces causes éliminées, on peut envisager un traitement.
Le Forlax® (macrogol 4000) a notre préférence, sachet a 4 g a
cet age.

3.3. Retard et ralentissement de la croissance
staturo-pondérale

Cela se voit surtout en cas de MH pancolique, remontant sur
le gréle de facon plus ou moins importante. Il existe souvent
dans ces formes des douleurs abdominales chroniques par
ballonnement, distension, liées a une pullulation microbienne
et I’hypertonie sphinctérienne. Il existe alors souvent une
perte d’appétit. Les selles abondantes sont responsables
d’une perte de sel. C’est dans ces cas que I'injection de toxine
botulique et |a prescription de gélules décontaminantes peut
aider, mais il est possible d’avoir recours a une dérivation
digestive itérative, en association parfois méme a une nutri-
tion parentérale.
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3.4. Les souillures

Cest une complication fréquente a la « fin » du moyen terme,
soit3a 5 ans.Elle est probablement liée a plusieurs facteurs a
cet age. La technique chirurgicale d’abord. La voie trans-anale
est dans ce sens assez critiquée car elle semble donner de
mauvais résultats a moyen terme. Les pressions « sociales » et
les impératifs scolaires imposés dés la petite section ensuite.
Elles font que I'enfant doit étre propre a I'dge de 3 ans. Il
existe donc parfois une ambiance familiale tournée autour
de l'apprentissage du pot et de la propreté qui n’est sans
doute pas anodine sur les comportements encoprétiques que
développent certains enfants. De ce fait, il s’agit souvent de
fausse incontinence par constitution de fécalome au-dessus
duquel s’accumulent des selles liquides rendant obligatoire
la mise en route d’un projet d’accueil individualisé (PAl) pour
permettre la scolarisation de ces enfants. La prise en charge
est difficile. Le recours a un programme de lavement rétro-
grade quotidien, dés cet age, est parfois nécessaire.

4.Conclusion

Le suivi a court et moyen terme des enfants opérés de MH est donc
nécessaire et plus facile si le médecin qui les suit connait les compli-
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cations possibles. Ce suivi doit étre multidisciplinaire, faisant inter-
venir a la fois le chirurgien, le gastro-entérologue, la diététicienne,
la stomathérapeute et le médecin ou pédiatre de ville. Cette prise
en charge précoce, parfois un peu « agressive » a la fin du moyen
terme est la seule garantie de I'absence de retard sur I'acquisition de
bons résultats a long terme et sur I'insertion sociale de ces enfants.
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tutionnelles, regroupant principalement les dystrophies

musculaires progressives, les dystrophies musculaires
congénitales, les myopathies congénitales, et les myopathies
métaboliques. Plus rarement, elles sont acquises, ce groupe
étant trés largement dominé par les dermatomyosites. Les myo-
pathies de I'enfant, qu’elles soient génétiquement déterminées
ou inflammatoires, ont des caractéristiques communes : déficit
et amyotrophie prédominant aux ceintures, réflexes ostéo-
tendineux normaux ou abolis, absence de fasciculations et de
troubles sensitifs [1].

Les myopathies chez I'enfant sont le plus souvent consti-

1. Myopathies constitutionnelles

Les dystrophies musculaires progressives se caractérisent par
un déficit proximal, progressif, débutant aprés un intervalle
libre de une a plusieurs années, inconstamment associé a une
augmentation des CPK plasmatiques, et authentifiées par I'exis-
tence sur la biopsie musculaire d’un processus dystrophique
(nécrose-régénération et fibrose endomysiale) [2]. Au sein des
dystrophies musculaires progressives, la dystrophie myotonique
de Steinert mérite d’étre individualisée en raison de plusieurs
particularités : existence d’une myotonie (difficulté et lenteur a
la décontraction musculaire), atteinte de la musculature distale,
atteinte multisystémique (atteinte cardiaque, cataracte, diabéte,
troubles cognitifs, calvitie précoce...) [3].

Les dystrophies musculaires congénitales constituent un groupe
cliniquement et génétiquement hétérogene d’affections muscu-
laires a début néonatal ou infantile précoce, a CPK plasmatiques
inconstamment élevées, pour lesquelles la biopsie musculaire
montre des anomalies compatibles avec un processus dys-
trophique. Lexistence éventuelle de rétractions articulaires
précoces, d'une hyperlaxité articulaire distale, d’anomalies du
systéme nerveux central,d’'une anomalie d’expression de 'alpha-
dystroglycane musculaire, sont des éléments déterminants
pour la définition de sous-types précis, voire pour le diagnostic
génique [4]. Les myopathies congénitales, génétiquement hété-
rogénes, ont des caractéristiques communes : début trés sou-
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vent précoce avec hypotonie globale et retard moteur, troubles
de la succion-déglutition et faciés myopathique fréquents,
évolution favorable dans la majorité des cas. Ces affections, a
CPK toujours normales, sont caractérisées en histopathologie
par des altérations de la structure des fibres musculaires tou-
chant 'organisation sarcomérique ou comportant des inclusions
cytoplasmiques [5].

Les myopathies métaboliques se définissent comme un
ensemble hétérogéne de maladies du métabolisme inter-
médiaire s’exprimant par des symptémes en rapport avec un
défaut de production ou d’utilisation de I'énergie au niveau
du muscle principalement : intolérance a I'effort, myalgies,
déficit musculaire progressif ou réversible, myoglobinurie.
Accessoirement, d’autres organes tels le cceur, le foie ou le
cerveau peuvent étre concernés par ce déficit énergétique. Les
principales myopathies métaboliques sont : les glycogénoses
musculaires (Il, 1, V et VII), les troubles de la béta-oxydation
des acides gras et les anomalies de la chaine respiratoire (myo-
pathies mitochondriales). Les myopathies mitochondriales doi-
vent étre évoquées plus spécifiquement en cas d’atteinte des
nerfs oculomoteurs (ptosis et/ou ophtalmoplégie), d’atteinte
multisystémique (cardiomyopathie, hépatopathie, épilepsie,
déficience corticale...), ou d’arguments pour une hérédité de
type maternel [6].

2. Myopathies inflammatoires

La dermatomyosite juvénile est une maladie auto-immune, de
mécanisme vascularitique, affectant principalement le muscle
et la peau, et représente plus de 8o % des myopathies inflam-
matoires de I'enfant [7]. Elle débute par un déficit rapidement
acquis des muscles proximaux survenant quelques semaines
aprés une infection virale, dans un contexte d’altération de I'état
général parfois fébrile. Ce déficit musculaire est accompagné,
parfois précédé, de signes cutanés évocateurs : érytheme liliacé
péri-orbitaire possiblement étendu a tout le visage ; papules
de Gottron, correspondant a des plaques érythémateuses ou
violacées a la face dorsale des articulations phalangiennes, voire
au niveau des coudes ou des genoux ; plus rarement érythéme
péri-unguéal douloureux, calcinose. Les CPK plasmatiques sont
élevées dans deux tiers des cas, I'électromyogramme peut
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objectiver une triade caractéristique (potentiels d’unité motrice
de faible amplitude, brefs et polyphasiques ; activités anormales
de repos :fibrillations, ondes positives pointues, irritabilité d’in-
sertion ; décharges pseudo-myotoniques), la biopsie musculaire
met en évidence des anomalies évocatrices traduisant I'atteinte
vascularitique du muscle, en premier lieu I'atrophie périfascicu-
laire [8].

Les myosites aigués bénignes de l'enfant affectent le plus
souvent des garcons entre 5 et 8 ans, se révélant par des
myalgies diffuses dans les jours suivant le début d’une virose
banale, en contexte fébrile. Lexamen clinique révéle, outre le
déficit musculaire proximal, des mollets tendus et douloureux
a la pression. Les CPK sont élevées, I'évolution est favorable en
quelques jours. Les virus le plus souvent en cause sont : myxo-
virus influenza et parainfluenza, coxsackies A et B, echovirus,
adenovirus [9].

3. Conclusion

Les myopathies constitutionnelles et inflammatoires de I'enfant
se distinguent par leurs caractéristiques sémiologiques propres,
en premier lieu le profil évolutif :I'installation du déficit est pro-
gressive dans les myopathies génétiques, beaucoup plus aigué
dans les myopathies inflammatoires.
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1. Situation du sujet

Chez l'enfant, les myopathies constitutionnelles peuvent se
définir comme des affections primitivement musculaires par
mutation d’'un géne affectant la structure et/ou le fonctionne-
ment normal du muscle squelettique. On peut distinguer : les
dystrophies musculaires congénitales (DMC) et progressives
(DMP) dont la plus fréquente est la myopathie de Duchenne
(DMD), les myopathies congénitales, les canalopathies mus-
culaires, les myopathies métaboliques, la maladie de Steinert.
Pour la grande majorité le mode de révélation est un syndrome
myopathique soit congénital soit progressif. Les présentations
sous forme d’une myolyse aigué et les signes d’atteinte centrale
(retard psychomoteur et déficience intellectuelle dans certaines
DMGC, la maladie de Steinert ou la DMD) sont plus équivoques.

2. Différents examens complémentaires
disponibles

Le dosage des créatines kinases (CK) plasmatiques est le premier
examen a réaliser. Pratiqué dans des conditions adéquates, on
admet chez I'enfant qu’une valeur des CK au dessus de 300 Ul/I
doit étre considérée comme pathologique. Entre 300 et 1000 Ul/I
augmentation des CK n’est pas toujours synonyme d’atteinte
musculaire primitive, en particulier ces chiffres peuvent se voir dans
les amyotrophies spinales infantiles (ASI). Au dela de 1000 Ul/I,
I'élévation des CK traduit un processus myopathique, aigu ou chro-
nique, mais leur normalité ne I'exclut absolument pas [1].

Lélectroneuromyogramme (ENMG) n’a pratiquement aucune
place dans les pathologies strictement musculaires chez I'enfant.
Néanmoins c’est un examen souvent incontournable, bien que
pas toujours informatif, si 'on suspecte une canalopathie mus-
culaire (myotonies congénitales et paralysies périodiques) mais
avec des tests trés particuliers [2]. Il peut étre trés intéressant
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a titre de diagnostic différentiel, en particulier pour les ASI sur-
tout de type 3, les syndromes myasthéniques congénitaux et la
myasthénie.

Limagerie musculaire en particulier par IRM doit étre envisagée
avant la réalisation d’'une biopsie musculaire surtout si les
CK sont normales. Elle permet une analyse de I'ensemble des
muscles a l'inverse de la biopsie musculaire qui permet certes
des analyses trés détaillées, mais sur un échantillon d’'un muscle
donné. Actuellement on peut différencier différents patterns
d’atteinte a I'IRM, en fonction du ou des muscles touchés et du
type d’atteinte (diffuse, périphérique...), correspondant chacun a
une maladie musculaire précise. Les données cliniques couplées
a un pattern IRM spécifique peuvent ainsi conduire a I'étude
du géne responsable, en particulier dans certaines myopathies
congénitales et dystrophies musculaires [3].

Une épreuve d’effort lorsque I'age de I'enfant le permet, en géné-
ral aprés 10 ans, est utile surtout lorsqu’il existe une fatigabilité
anormale, des douleurs et/ou des crampes musculaires en parti-
culier au cours ou aprés effort. Elle permet d’évaluer 'adaptation
a I'effort du sujet sur le plan respiratoire, cardiaque et au niveau
métabolique. Surtout utile pour dépister certaines pathologies
métaboliques, elle n’évite pas dans la majorité des cas le recours
a la biopsie musculaire en cas de suspicion de myopathie struc-
turelle ou métabolique.

Parmi les explorations métaboliques on citera la lactacidémie, la
carnitinémie, le dosage des acyl-carnitines plasmatiques et la
chromatographie des acides organiques urinaires surtout utiles
dans les situations de myolyse aigué [1].

La biopsie musculaire reste toujours un geste a visée diagnos-
tique trés souvent nécessaire, mais qui doit étre envisagé
aprés une analyse précise de la situation clinique et une
démarche diagnostique rigoureuse. Dans bon nombre de cas,
elle sera pratiquée précocement si la clinique et I'élévation
des CK a plus de 1000 Ul/I sont en faveur d’'une dystrophie
musculaire. A I’exception de I'IRM musculaire, les autres
explorations n'ont en général pas d’intérét dans ce type de
situation. Lorsque les CK sont normales ou inférieures a 1000
Ul/1, la décision de la biopsie musculaire devra étre discutée
aprés une démarche diagnostique souvent plus longue, ou la
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place de 'IRM musculaire devient prépondérante. Dans tous
les cas ou une biopsie musculaire est réalisée, celle-ci devra
étre faite dans un centre de référence maladies neuromuscu-
laires pédiatrique. Le prélévement devra comprendre plusieurs
échantillons préparés immédiatement pour étre en mesure
de réaliser les techniques suivantes : histologie classique en
microscopie optique, histoenzymologie, immunocytochimie,
microscopie électronique, études enzymatiques, étude en
Western blot des protéines impliquées dans les dystrophies
musculaires [4].

Les études en biologie moléculaire ciblées représentent actuel-
lement I'étape ultime de la démarche diagnostique. Dans de
rares cas la présentation clinique conduira immédiatement
a la réalisation de I'étude génétique ciblée (géne DMPK dans
la maladie de Steinert, locus D4Z4 dans la dystrophie facio-
scapulo-humérale). En général, la ou les études d’un ou plusieurs
génes interviendront successivement aprés et au cours d’une
démarche diagnostique qui peut s’inscrire dans le temps. En
effet les données cliniques et para-cliniques peuvent évoluer
avec la croissance et la maturation de I'enfant, apportant des
éléments d’orientation nouveaux, ainsi qu’avec l'avancée des
connaissances sientifiques.

3. Indication des explorations en fonction
de I'age et des situations cliniques

Devant toutes situations, aigués ou chroniques, qui peuvent
évoquer une pathologie musculaire primitive, quel que soit
I'age, le premier examen a demander est le dosage des CK. Leur
augmentation persistante, mais qui peut étre fluctuante, au-
dessus de 1000 Ul/I, doit évoquer en premier lieu une dystrophie
musculaire et conduire dans la majorité des cas a la réalisation
d’'une biopsie musculaire, précédée dans certains cas d’une IRM
musculaire.

Devant un tableau de myolyse aigué il faut toujours évoquer la
possibilité d'une myopathie métabolique (mitochondriopathies,
troubles de la béta-oxydation, glycogénoses) et réaliser au
moindre doute un bilan métabolique. Surtout il est capital de
s’assurer du retour a la normale des CK dans le mois qui suit, afin
de ne pas méconnaitre une dystrophie musculaire.

Chez le nourrisson la principale maladie neuromusculaire, qui
nest pas une myopathie, est 'amyotrophie spinale infantile dont
le diagnostic est assuré directement par I'étude du géne SMN1.
Parmi les principales myopathies a cet age on citera la maladie
de Steinert dont le diagnostic repose également directement
sur I'étude du géne responsable. Les myopathies et dystrophies
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musculaires congénitales nécessiteront souvent une démarche
diagnostique beaucoup plus complexe ot I'IRM musculaire et
la biopsie musculaire ont toute leur place. Il ne faut pas oublier
la possibilité d’'une maladie de Pompe dont le diagnostic repose
sur I'étude de la maltase acide sur prélévement sanguin (papier
buvard), ensuite confirmé sur leucocytes et/ou fibroblastes et sur
le plan moléculaire.

Chez I'enfant les myopathies les plus fréquentes sont les dys-
trophies musculaires progressives en particulier la DMD chez
le garcon. On connait actuellement plus 20 DMP différentes,
le plus souvent autosomiques récessives a 'age pédiatrique.
La démarche diagnostique devant un syndrome myopathique
de I'enfant doit étre particuliérement rigoureuse et comporter
quasiment toujours une biopsie musculaire avant d’envisager
une étude moléculaire ciblée qui sera guidée par I'étude de la
protéine correspondante a partir de la biopsie [4]. En dehors de
la DMD, I'IRM musculaire prend une place prépondérante dans la
démarche diagnostique de ce groupe de myopathies, surtout si
les CK sont peu élevées [3].

4.Conclusion

La démarche diagnostique dans les myopathies constitution-
nelles chez I'enfant repose avant tout sur une analyse clinique
rigoureuse qui doit s’inscrire dans la dynamique du développe-
ment. Les explorations complémentaires sont incontournables,
mais doivent étre bien maitrisées. Elles ne sont pas toutes néces-
saires dans tous les cas. Il faut savoir les répéter dans certains
cas. Le dosage des CK est indispensable mais ne donne qu’une
orientation. Couplée aux données cliniques, I'lRM musculaire
prend une place de plus en plus importante. La biopsie muscu-
laire reste le plus souvent incontournable, en particulier dans le
diagnostic des dystrophies musculaires.
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portent essentiellement la dermatomyosite juvénile (DMJ)

(85 % des cas), et plus rarement une myosite de chevauche-
ment (3-10 %) ou une polymyosite (2-5 %) [1]. Latteinte cutanée
présente dans la grande majorité des cas est I'élément clé pour
orienter le diagnostic. La prise en charge de ces pathologies est
multidisciplinaire et souvent difficile.

I es myosites inflammatoires de I'enfant sont rares et com-

1. Quand évoquer le diagnostic de myosite
inflammatoire chez I'enfant ?

La DMJ est la myosite inflammatoire la plus fréquente chez
I'enfant. Elle se caractérise par une atteinte inflammatoire non
infectieuse des muscles et de la peau liée a une vascularite qui
représente I'élément physiopathologique prédominant. Elle
peut étre trés sévére et ses complications sont nombreuses. lage
médian de début des dermatomyosites de I'enfant est de 7 ans
environ, mais la maladie commence avant I'age de 4 ans dans un
quart des cas. Il s'agit d’'une maladie rare dont I'incidence a été
estimée entre 3 et 4 cas par million d’habitants aux Etats-Unis et
en Grande Bretagne.

Le diagnostic est porté suivant les critéres de Bohan, bien que
leur sensibilité et spécificité n'aient pas été validées chez I'enfant
(Tableau 1).

Tableau |
Critéres diagnostiques pour la dermatomyosite juvénile
d’apreés Peter et Bohan.

— Eruption du visage « héliotrope »,vascularite des faces d’extension
des petites articulations (nodules de Gottron) et des grosses
articulations (coudes, genoux).

— Atteinte musculaire proximale et symétrique.

— Elévation du taux d’au moins un enzyme musculaire.

- Signes d’atteinte myogéne a I'électromyogramme.

- Biopsie musculaire caractéristique.

Le diagnostic est certain en présence des signes cutanés

et 3 des 4 autres critéres.

*Auteur correspondant.
e-mail : brigitte.bader-meunier@nck.aphp.fr

© 2012 Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés.
Archives de Pédiatrie 2012;19:27-28

Table ronde
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diagnostic et prise en charge
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aService d'Immunologie et Rhumatologie pédiatrique, AP-HP, Hopital Necker, Paris, France
bService de Dermatologie et Dermatologie pédiatrique, AP-HP, Hopital Necker, Paris ;
Université Paris Descartes, Paris.

Le début de la maladie est le plus souvent progressif, insidieux.
Plus rarement des complications aigués peuvent étre révélatrices
et nécessiter un traitement urgent.

1.1. examen clinique est essentiel

Lexamen clinique est essentiel pour orienter le diagnostic en
raison de I'association de signes cutanés a I'atteinte musculaire :
« l'atteinte musculaire est proximale prédominant au niveau
du tronc, de la ceinture scapulaire et de la ceinture pelvienne,
et de facon symétrique avec difficultés a monter une marche, a
se lever d’'une chaise a I'aide de ses bras pour se mettre debout
(signe du tabouret, signe de Gower), a se relever d’une position
accroupie, a se relever du plan du lit en position allongée. Le bilan
de I'atteinte musculaire doit se faire selon une échelle standardi-
sée (CMAS (childhood myositis assessment scale), MMT (Manual
Muscle Testing)). Une douleur a la pression des masses muscu-
laires est possible, mais elle n'a généralement pas I'intensité de
celle observée au cours des myosites aigués. Une sensation de
fermeté musculaire témoigne de la participation cedémateuse.
Dans les formes graves, la faiblesse musculaire est diffuse,
atteignant également les muscles distaux. Dans ces formes, une
atteinte des muscles lisses est possible entrainant des troubles
de la déglutition, une voix nasonnée. Les risques de fausse-route
sont alors importants ;

« les signes cutanés sont caractéristiques de la DMJ. Ils sont
d’intensité variable, parfois trés discrets a rechercher attentive-
ment devant un déficit musculaire. Les signes caractéristiques
sont :une coloration érythémateuse voire violacée des paupiéres
supérieures, un érythéme fréquent des pommettes parfois du
front et des tempes, d’aspect rouge violacé « héliotrope », des
Iésions maculo-papuleuses, érythémateuses et/ou squameuses
en regard des faces d’extension des articulations, en particulier
des articulations interphalangiennes proximales (nodules de
Gottron) des coudes, des genoux. Lexistence de télangiectasies
péri-unguéales parfois visibles a I'ceil nu, et de télangiectasies
gingivales est également évocatrice du diagnostic. D’'autres
Iésions moins spécifiques peuvent étre présentes : érythéme
squameux, ulcérations, phénoméne de Raynaud, poikilodermie,
formes cedémateuses.

Les autres atteintes comportent : une atteinte articulaire
fréquente (23-58 % des cas), une atteinte cardio-pulmonaire
(dyspnée, pneumopathie interstitielle, atteintes cardiaques infra-
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cliniques, troubles de conduction), une atteinte digestive parfois
trés sévere (dysphagie, ulcérations, perforations, hémorragies
digestives, malabsorption). La fiévre est absente ou modérée.
Rarement des formes aigués peuvent étre révélatrices : formes
cedémateuses, fuite capillaire, hémorragie, perforation digestive,
atteinte myocardique, dyspnée aigué, micro-angiopathie throm-
botique.

Contrairement a ce qui est observé dans les DM de I'adulte,
I'association a un cancer est exceptionnelle chez I'enfant.

1.2. Les examens complémentaires
sont d’un apport variable

» Examens biologiques : le syndrome inflammatoire est absent
ou modéré ;les auto-anticorps sont présents dans 40 % des cas
environ (FAN surtout) ; I'’élévation d’au moins un enzyme muscu-
laire (CPK, aldolase, LDH, ASAT) est fréquente mais non constante
(absente dans 10 % des cas environ).

- Electromyogramme : il est peu réalisé et montrerait une
atteinte myogéne.

« Imagerie par résonance magnétique :elle est utilisée de facon
récente avec une bonne sensibilité pour mettre en évidence une
atteinte inflammatoire musculaire et des fascia.

« Capillaroscopie : elle peut montrer un épaississement des
capillaires du pourtour unguéal, avec une raréfaction des anses,
des hémorragies et des mégacapillaires ; cet aspect n’est cepen-
dant pas spécifique de la DMJ.

 Biopsie musculaire : elle doit étre systématique en cas de
signes cutanés absents ou peu typiques. Dans les autres cas, son
indication, systématique ou non, différe selon les équipes. Elle
montre 4 types de |ésions, communes a la DM, aux myosites de
chevauchement et a la myosite lupique : i) atteinte inflamma-
toire : inflammation perimysiale, endomysiale, périvasculaire :
lymphocyte et macrophages ; i) atteinte vasculaire : perte capil-
laire, épaississement endothélium artére/artériole ; iii) atteinte
musculaire : régénération/dégénérescence/atrophie des fibres
musculaires, réexpression des molécules HLA classe | ;iv) fibrose
endo- et périmysiale.

1.3. Les autres causes de myosite inflammatoire
sont plus rares chez I'enfant

- Les myosites de chevauchement sont caractérisées par
I'association de signes cliniques et biologiques présents dans le
lupus systémique, la sclérodermie et la DM. Les signes cutanéo-
muqueux sont donc trés fréquents et leur recherche rigoureuse
oriente également souvent le diagnostic.
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+ La polymyosite est rare chez I'enfant. Elle se manifeste par
un déficit musculaire proximal et distal, souvent associé a une
atteinte articulaire.

+ La biopsie musculaire est indispensable dans ces 2 types de
myosite.

2. Prise en charge des myosites
inflammatoires

La DMJ est une pathologie sévére entrainant des séquelles dans
60 % des cas [2] : atteinte musculaire, cutanée, articulaire,
digestive, retard de croissance ; les atteintes plus spécifiques
comportent une calcinose et une lipodystrophie.

Elle nécessite une prise en charge pluridisciplinaire spécialisée.
Elle repose sur une corticothérapie a fortes doses initialement,
associée d'emblée pour certains a un traitement par métho-
trexate qui permettrait une épargne cortisonique. D’autres
traitements se discutent en fonction de I’évolution : ciclosporine,
mycophénolate mofétyl, rituximab, cyclophosphamide, perfu-
sions d’immunoglobulines polyvalentes. Un essai randomisé
initié par le PRINTO (Pediatric Rheumatology International trials
organization) en 2008, compare un traitement par corticoides
seuls, une association corticoides et méthotrexate, et une asso-
ciation corticoides et ciclosporine Des échanges plasmatiques
sont indiqués dans certaines formes aigués. Lassociation a une
rééducation pour prévenir les attitudes vicieuses et permettre un
renforcement musculaire est indispensable.

3. Conclusion

Le diagnostic de myosite inflammatoire est donc trés souvent
orienté par la recherche attentive d’'une atteinte cutanée,
concernant notamment les mains, paupiéres, coudes, genoux et
bouche. Le traitement est parfois urgent et doit étre posé en lien
avec une équipe spécialisée.
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d’'un dépistage néonatal systématique de la surdité

comme cela se fait dans d’autres pays (Canada, Danemark,
Belgique, Luxembourg, Allemagne, en partie en Australie et
dans certains états des Etats-Unis). Or ce n'est pas encore le
cas en France ou le dépistage et la prise en charge sont trés
hétérogénes.
En janvier 2007 la Haute Autorité de Santé publie « Eva-
luation du dépistage néonatal systématique de la surdité
permanente bilatérale ». Ce rapport est favorable a ce dépis-
tage, mais sans triomphalisme, et reconnait la difficulté pour
établir des preuves scientifiques de son efficacité. Il souhaite
un protocole national précisant en particulier la prise en
charge, une mise en place progressive, région par région, avec
évaluation réguliére et correction si besoin au fur et a mesure
de I'extension.
Pendant la méme période sont connus les résultats de I'impor-
tant travail fait par la CNAMTS (Caisse Nationale d’Assurance
Maladie des Travailleurs Salariés) et 'AFDPHE (Association
Francaise pour le Dépistage et la Prévention des Handicaps
de I'Enfant), portant sur 155 ooo enfants dans 6 sites et
33 maternités. Ce travail montre la faisabilité du dépistage
et précise : la fréquence des surdités bilatérales (1,26 pour
mille) ; les coGts d’un test (20 €) et d’une surdité bilatérale
dépistée (17 ooo €) ;le vécu des familles
Malgré la prudence et la mesure des conclusions de I'HAS et de
la CNAMTS, certaines associations craignent la généralisation
rapide de ce dépistage et |a Fédération Nationale des Sourds
de France et le Réseau d’Actions Médicopsychologiques et
Sociales pour Enfants Sourds (RAMSES) saisissent le Comité
Consultatif National d’Ethique qui rend son avis (N °103) en
décembre 2007 : Ethique et surdité de I'enfant : Eléments de
réflexion a propos de I'information sur le dépistage néonatal
et la prise en charge des enfants sourds.
Dans cet avis, le Comité souhaite pour le bénéfice de I'enfant
un diagnostic précoce, mais craint des perturbations de la
relation parents-enfants, une déshumanisation de ce dépis-
tage généralisé et systématique et I'insuffisance des moyens
d’accompagnement. Et il conclut que les conditions éthiques
d’une généralisation du dépistage ne sont pas réunies.
Cet avis a certainement une influence importante sur I'aspect
politique. En effet le parcours politique du dépistage systéma-

L es organisateurs de cette table ronde sont des partisans
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tique de la surdité en maternité est déja long et complexe :
En juillet 2010, les députés Jean-Pierre Dupont, Jean-Francois
Chossy et Mme Edwige Antier déposent une proposition de loi
(2752) pour généraliser le dépistage précoce. Elle est adoptée
le 30/11/2010 en premiére lecture a I'Assemblée Nationale.
Les députés socialistes se sont abstenus en souhaitant une
meilleure concertation avec les associations, une meilleure
organisation du suivi et un projet plus abouti en deuxiéme
lecture (Mme Delaunay). Mais cette loi n’arrive jamais au
Sénat en raison de 'encombrement parlementaire et elle est
proposée comme amendement a la loi HPST (Hopital, Patients,
Santé, Territoire) ; cet amendement est voté au Sénat, puis
adopté a ’Assemblée Nationale le 7/7/2011. Mais cet article est
censuré par le conseil Constitutionnel le 4/8/2011. Qu’importe,
ce texte constitue un nouvel amendement a la loi de finance-
ment de la Sécurité Sociale 2012, adoptée le 20/10/2011... Et a
nouveau censuré par le Conseil Constitutionnel le15/12/2011.
Rejet politique ou moral ? La politique n’est pas absente
puisque dans les votes des parlementaires, on constate un
clivage majorité-opposition. Mais I'aspect moral n’est pas
absent et l'avis du Comité Consultatif National d’Ethique
influence trés certainement I’avis du Conseil Constitutionnel.
Cette loi en confiant la responsabilité du dépistage aux
Agences Régionales de Santé, en généralisant le schéma de
dépistage, en valorisant la prise en charge elt été pour le
professeur Fraysse un acte fondateur.

Mais le dépistage, méme s’il n'est pas généralisé par la loi
sur le plan national, n’est pas interdit. Et certaines régions
ont généralisé ou sont en cours de généralisation et on peut
citer Champagne-Ardenne (2004, 16 500 naissances), Haute
Normandie (de 1999 a 2006, 23 000 naissances), Alsace,
Languedoc-Roussillon, Aquitaine, Pays de Loire, Centre. Dans
beaucoup d’autres régions le dépistage se fait partiellement
par département, ville ou maternité. En Lorraine plusieurs
maternités sont équipées pour le dépistage, sans organisation
du diagnostic et de la prise en charge.

Toutes ces initiatives sont louables. Mais elles justifient
partiellement les réserves du Comité Consultatif National
d’Ethique ou des députés socialistes quand ils jugent insuffi-
sants les moyens d’accompagnement.

Nous avons donc pour mettre en place ce dépistage 2 devoirs :
- une collaboration étroite entre tous les professionnels de
santé, les autorités de santé (ARS) et les politiques ;

+ la mise en place derriére le dépistage d’une organisation
sans faille pour le diagnostic, I'annonce du diagnostic, la prise
en charge, le choix du traitement et le respect de I'enfant et
de sa famille.
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avant méme qu'’il n’y ait le moindre signe d’alerte, les

enfants susceptibles d’avoir une surdité bilatérale moyenne,
sévére ou profonde, pour pouvoir leur proposer, si le diagnostic
est confirmé, une prise en charge précoce. La prévalence de ces
surdités est de l'ordre de 1/1000 a 1/2000, dans les pays occiden-
taux [1,2].

L e but du dépistage néonatal des surdités est de détecter,

1. Généralités

Les déficiences auditives sont classées en fonction de la perte
auditive moyenne, exprimée en dB, sur les fréquences o,5, 1,
2 et 4 kHz [3]. Ce qui compte c’est le niveau d’audition sur la
meilleure oreille. Seules les surdités bilatérales doivent étre
dépistées et prises en charge. Une déficience auditive moyenne,
c’est-a-dire avec une perte auditive entre 40 et 70 dB, entraine
un retard de langage [4]. Les enfants qui ont une surdité sévére
(perte auditive moyenne entre 70 et 9o dB) ou profonde (perte
auditive supérieure a 9o dB) ne percoivent pas la parole et, en
I'absence de prise en charge adaptée, ne peuvent pas développer
une communication orale [2].

2. Pourquoi un dépistage néonatal
des surdités ?

Des études épidémiologiques ont permis de repérer des facteurs
de risque de surdité congénitale dont les plus importants sont
les antécédents familiaux de surdité, la consanguinité, I’nypoxie
néonatale, I'infection prénatale a CMV. Mais un dépistage limité
aux enfants qui ont un ou plusieurs facteurs de risque n’est pas
satisfaisant car il méconnait la moitié des enfants ayant une
surdité congénitale [2,5].

Les signes cliniques d’une déficience auditive bilatérale congé-
nitale permanente sont peu spécifiques (désintérét du monde
sonore) ou tardifs (disparition du babillage entre 4 et 9 mois,
retard d’apparition du langage). En I'absence d’'un dépistage
systématique de la surdité, méme avec les moyens actuellement
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mis en place comme I'information du public et la refonte du
carnet de santé [6], le diagnostic, et donc la prise en charge, sont
mis en ceuvre avec un délai de I'ordre d’un an a un an et demi
pour les surdités profondes, et supérieur a 3 ans pour les surdités
moyennes [7]. Or la précocité de la prise en charge, par prothéses
auditives bilatérales et une guidance parentale par une ortho-
phoniste spécialisée, est un élément important du pronostic
sur la qualité du langage, mais aussi de la prononciation et des
possibilités de scolarisation [4,8,9].

3. Modalités du dépistage

Chez le nouveau-né les tests auditifs subjectifs sont entachés
d’erreurs en plus et en moins. Deux types de tests objectifs sont
actuellement validés pour le dépistage néonatal de la surdité :
les otoémissions provoquées (OEP) et les potentiels évoqués
auditifs automatisés (PEAA) [2,10-12].

3.1. OEP

Les OEP sont des sons de trés faible intensité enregistrables
dans le conduit auditif externe au moyen d’'un microphone trés
sensible, en réponse a des stimuli sonores de faible intensité. La
présence d’OEP permet de conclure a la normalité de la chaine
auditive allant de 'oreille externe aux cellules ciliées externes de
I'oreille interne. Labsence d’OEP peut étre due :

 aune déficience auditive de plus de 30 dB, qui peut étre tran-
sitoire, lorsqu’elle est liée a la persistance de liquide dans 'oreille
moyenne, ou définitive, lorsqu’elle est liée a une malformation
des osselets ou a une oreille interne déficiente ;

+ auneerreur technique (sonde bouchée par du cérumen) ou un
bruit de fond trop important (respiration bruyante de I'enfant,
bruits parasites de I'entourage) : ce sont des tests de dépistage
faussement positifs.

3.2. PEAA

Les PEAA sont I'enregistrement par électrodes de surface collées
ou appliquées sur la peau de I'activité électrique sur les premiers
relais des voies auditives, en réponse a des clics (sons de fré-
quence aigué) a une intensité de 35 ou 40 dB.Les PEAA ne testent
donc que les fréquences aigués et ne permettent pas d’apprécier
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I'audition sur les fréquences graves qui sont pourtant utiles pour
la reconnaissance de la parole. Par ailleurs cet examen n’est pas
réalisable si 'enfant bouge, car alors le signal électrique prove-
nant de I'activité musculaire couvre I'activité électrique sur les
voies auditives, ou si I'impédance des électrodes est élevée.

Sile résultat des OEP ou des PEAA est anormal des 2 cotés, 'examen
est refait quelques heures plus tard, avant la sortie de la maternité.
Silorsdudeuxiémetest le résultat est encore anormal des 2 cotés, le
dépistage est dit positif et 'enfant doit étre adressé dans un centre
d’audiophonologie pour poursuite des investigations permettant
de conclure soit a une audition normale (faux positif) ; soit a une
réelle hypoacousie (vrai positif). Avec un peu d’expérience le taux
de faux positifs (absence d’'OEP ou de PEAA alors qu’il n’y a pas de
surdité permanente) est inférieur a1 % [10-12].

4.Conclusion

Lenregistrement des OEP ou de PEAA permet en une dizaine de
minutes de vérifier si un nouveau-né entend bien. Les résultats
sont notés dans le carnet de santé a la rubrique appropriée. Si
I'examen est anormal sur les 2 oreilles (car seules les surdités
bilatérales doivent étre prises en charge), 'enfant doit étre référé
a un centre d’audiophonologie pédiatrique pour vérification du
diagnostic par otoscopie, impédancemétrie et enregistrement
des potentiels évoqués de diagnostic (beaucoup plus longs
a réaliser que les PEAA, mais permettant de préciser le niveau
d’audition), et début de la prise en charge. La précocité de celle-ci
est en effet un élément important du pronostic.
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tématisation du dépistage néonatal de la surdité est

en débat a I'’Assemblée Nationale. Divisant le monde
politique, cette loi suscite de vives polémiques entre les profes-
sionnels de santé et la communauté sourde représentée par la
FNSF (Fédération Nationale des Sourds de France).
S'appuyant sur les résultats de nombreuses recherches, la
communauté scientifique insiste, depuis plusieurs années, sur
la nécessité de dépister la surdité en maternité afin d’établir
un diagnostic et une prise en charge précoce (avant 6 mois)
des troubles de I'audition. Lexistence d’une plasticité cérébrale
accrue et d’'une période critique, a la fois pour le développement
de l'audition mais aussi pour celui du langage, constitue autant
d’arguments en faveur d’un dépistage néonatal de la surdité [1].
En effet, une intervention précoce permet de soutenir le dévelop-
pement cognitif et langagier chez un enfant atteint de surdité
congénitale [2] et entretient une relation étroite avec le pronos-
tic développemental de I'enfant [3].
Toutefois, un certain nombre de professionnels émettent un avis
réservé quant aux bénéfices réels d’'un tel dépistage lorsqu’il
est pratiqué pendant la période néonatale qui s’avére sensible
a bien des égards [4]. Depuis une quinzaine d’années, de nom-
breuses études ont tenté d'évaluer les effets d’'un dépistage
néonatal de la surdité et montrent que ce n'est pas tant le test
en lui-méme qui est source d’anxiété parentale, mais plutét son
résultat lorsqu’il s’avére positif et qu’il laisse planer un doute
sur l'intégrité auditive du nourrisson [5,6]. De plus, des facteurs
tels qu’un niveau d’étude parental faible peuvent étre a l'origine
d’une anxiété accrue [7] ; dans ce cas la qualité de I'information
donnée aux parents sur les buts et les bénéfices du dépistage ne
semble pas jouerson réle de protection contre I'anxiété [8]. Ainsi,
I'objectif de notre travail, depuis plusieurs années maintenant,
est d’évaluer le retentissement de la réalisation d’'un dépistage
néonatal de la surdité.
Une premiére étude menée auprés de 143 dyades mére-bébé,
nous a permis de confirmer que la période néonatale s’avére
étre la plus pertinente en termes d’efficacité (meilleur taux de
couverture et taux de faux positif plus faible) [9], mais aussi la
plus anxiogéne lorsque le résultat du dépistage se révéle posi-

D epuis plus d’'un an en France, la loi concernant la sys-
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tif [10]. Ceci se traduit par une altération persistante de I'état
psychologique des méres et une détérioration des interactions
précoces mére-bébé. En effet, bien que ne constituant pas un
diagnostic de surdité, le résultat positif obtenu par I'enfant au
test de dépistage laisse planer un doute sur I'intégrité de son
systéme auditif. Cela contribue a la mise en place de représenta-
tions parentales qui ne correspondent pas toujours a la réalité de
I'enfant. Or, les représentations parentales modélent les premiers
échanges entre les parents et le bébé en se matérialisant dans
les interactions précoces. Si ces représentations sont déformées,
elles peuvent influencer la qualité des interactions comme tend
a le montrer notre recherche. Uétude approfondie des entretiens
psychologiques réalisés avec les meres, met en évidence une
diminution de la sensibilité maternelle aux signaux du bébé
lorsque celui-ci a été dépisté positif a la surdité néonatale
permanente. Sensibilité qui s’avére pourtant essentielle pour
attribuer un sens aux comportements de I'enfant et y répondre
de maniére appropriée. Par voie de conséquence, on constate une
remise en cause du sentiment de compétence maternelle chez
ces méres. Ceci n’est pas surprenant, dans la mesure ou celui-ci
est intimement lié & la connaissance et aux représentations
dont la meére dispose a propos des capacités de son propre
enfant. Enfin, il faut garder a I'esprit que la survenue de schémas
interactifs disharmonieux pendant la période néonatale peut
constituer une situation a risque pour le développement de la
relation future entre les parents et leur enfant. Les parents ne
jouant alors plus correctement leur réle d'encadrement du déve-
loppement. Ainsi,au regard de ces premiers résultats, nous avons
souhaité approfondir I'étude de I'effet anxiogéne d’un résultat
positif au test de dépistage, sur les capacités de collaboration
maternelles lors des échanges précoces. Plus précisément, nous
explorons le lien entre I'anxiété maternelle, ses représentations
et la qualité des interactions qu’elle entretient avec son enfant.

A cet effet, une seconde étude longitudinale, incluant 30 dyades
meére-enfant est actuellement en cours. Les premiers résultats
montrent que I'anxiété maternelle, en général, apparait comme
un élément désorganisateur de la relation mére-enfant par le
biais des représentations que les meéres se font d’elles-mémes.
Celles-ci présentent moins de confiance en elles-mémes et une
moins bonne perception de leur réle de mére. Le résultat positif au
test de dépistage, quant a lui, agit plutét sur les représentations
que les méres élaborent a propos de leur enfant. Ainsi, les méres
percoivent leur enfant différemment de celles dont I'enfant a



obtenuunrésultat négatif surdes dimensions telles que I'agitation,
la dépendance, le fait d’étre « soucieux », etc. Nous notons
également une grande variabilité dans la qualité des interactions
mere-bébé dépisté positif avec un effet sur la dimension psychique
de l'interaction qui concerne notamment la sensibilité maternelle
aux signaux émis par le bébé. Nos résultats défendent I'idée que
les processus dynamiques d’échanges entre la mére et I'enfant
sont intimement liés entre eux et qu'ils s'élaborent dans un
équilibre complexe. lls doivent faire I'objet d’'une attention et d’'un
soutien spécifiques adaptés au vécu de chaque famille confrontée
a une situation susceptible de les fragiliser.

Tous ces éléments confirment la nécessité de réaliser un
accompagnement psychologique immédiat des parents lorsque
leur enfant présente un résultat positif au test de dépistage de
la surdité néonatale permanente afin d’éviter la mise en place
de processus psychologiques risquant d’affecter de maniére
plus ou moins irréversible le développement de I'enfant et des
relations qu’il entretiendra avec ses parents. Pour se faire, il
semble nécessaire de réaliser, dés |a période néonatale, une prise
en charge psychologique des dyades parents-enfant afin de
rétablir des patterns interactifs harmonieux et de restaurer une
représentation positive de I'enfant en consolidant le sentiment
de compétences parentales lorsque celui-ci apparait défaillant.
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donne va devoir étre prise en compte par la famille, qu’il va

falloir mobiliser car elle reste essentielle au bon développe-
ment du langage de I'enfant concerné.
La surdité est moins un probléme de « mal entendre » que de
« malentendus » : elle compromet la mise en place naturelle,
spontanée, de la langue maternelle (généralement, une langue
orale) ; elle entrave la communication et I’échange d’informa-
tions, naturels entre le bébé en croissance et sa famille.
Une grande partie du langage (lexique mais aussi base syn-
taxique) se met spontanément en place avant que I'enfant ne
commence a parler : il commence par comprendre les ordres
simples, il connait le sens des mots du quotidien avant d’étre en
mesure de les articuler ; sa connaissance de la langue orale est
aussi un préalable a 'apprentissage de la lecture et de I'écriture
de ces mémes mots.
Ce diagnostic précoce va permettre de remettre I'enfant dans le
monde sonore, celui des perceptions efficaces et utiles, le plus t6t
possible, avant méme que les parents n’aient pris conscience des
effets délétéres de la surdité sur le langage et la communication.
La prise en charge va sarticuler autour de 3 axes :
« remettre du son par des appareillages auditifs adaptés a I'age
et au type de surdité ;
- favoriser le décryptage, I'identification, la prise de sens des
sons ainsi percus et s’orienter vers une expression orale, grace a
la prise en charge réguliére par I'orthophoniste spécialisé(e), avec
I'aide de la communication signée (LSF ou francais signé) chaque
fois que cela sera nécessaire ;
- favoriser les apprentissages scolaires par des aides adaptées
a I'écoute en salle de classe : un soutien via une assistante de
vie scolaire (AVS) pour réexpliquer des consignes, un lien avec
les enseignants, une intervention d’'un codeur de langage parlé
complété (LPC) pour soutenir la lecture labiale...
Lappareillage va relever des laboratoires d’audioprothése
(privilégier ceux spécialisés dans I'appareillage des trés jeunes
enfants) ou des centres d’implantation cochléaire pour les
enfants les plus sourds. La gamme d’appareillage auditif est
large, ce qui permet de s’adapter au mieux au profil de I'enfant :
boitier pour nourrissons, contour classique, vibrateur sur serre-
téte, systétmes implantables : implants cochléaires, implants
hybrides...

L e dépistage améne au diagnostic de surdité : cette nouvelle
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La prise en charge orthophonique peut se faire en cabinet
libéral ou auprés de services types Service dAccompagnement
familial et d’Education Précoce (SAFEP) ou CAMSP, dépendants
des Maisons Départementales du Handicap (MDPH). Les ORL
audiologistes qui font le diagnostic, remplissent les certificats
médicaux et protocoles de soins et orientent les parents vers
les structures les plus adaptées, en fonction de I'age de I'enfant,
du type de surdité, de pathologies associées éventuelles, des
besoins sociaux de la famille...

Le soutien pédagogique et les autres prises en charge sont
modulés en fonction de I'importance du handicap de I'enfant :
psychomotricité (beaucoup d’enfants sourds présentent une
atteinte vestibulaire conjointe), soutien psychologique, aides
sociales...

Ce dépistage et cette prise en charge n‘ont d’intérét que parce
qu’ils donnent effectivement des résultats : plus I'enfant
est dépisté et pris en charge tot (appareillage, orthophonie,
accompagnement familial), plus il a de chance d’acquérir un
niveau de langage correct et suffisant pour poursuivre une sco-
larité en intégration totale, avec une rééducation orthophonique
simple [1].

Au contraire, plus I'enfant sera dépisté tard et sa réhabilitation
auditive tardive, plus il gardera de décalage et de retard de
lexique (vocabulaire faible), d’articulation insuffisante (tout se
joue avant I'age de 4 ans pour les enfants les plus sourds), et
plus il risquera de rester scolarisé en structure spécialisée, avec
des acquisitions scolaires moindres, donc une autonomie et des
perspectives de carriére professionnelle plus limitées.

Leffet de I’age de prise en charge des enfants sourds est visible
sur un indicateur tel que le profil APCEI (Acceptation de I'appa-
reillage — Perceptions — Compréhension — Expression orale —
Intelligibilité) utilisée a I'h6pital Robert Debré, a Paris [2].

Ce profil (cotation de 0 = « trés mauvais » a 5 = « excellent »)
sert a visualiser le développement du langage des enfants
sourds profonds de naissance, ayant recu un implant cochléaire.
Plus I'enfant est performant, plus les valeurs du profil tendent
vers 5,dans chacun des 5 domaines explorés.

La figure 1 donne I'évolution moyenne de cet indice chez
3 groupes d’enfants, implantés a I'dge de1an, 4 anset 8 ans :
elle montre le niveau de langage acquis a un age donné (par
exemple celui correspondant aux enfants agés de 8 ans :
valeurs APCEI surlignées en noir dans le graphique) : un
trés bon niveau est obtenu pour le groupe implanté trés tot
(moyenne a 4,7), un plus faible pour les enfants implantés
a 4 ans (moyenne a 3,7) et un niveau d’oral trés insuffisant



Ce que 'on fait apres le dépistage de la surdité

Enfants sourcis profonds implantés Enfants sourcis profonds implantés Enfants sourcis profonds implantés
a 1 an : évolution du langage a 4 ans : évolution du langage vers 8 ans : évolution du langage
entre 'dge de 0 a 8 ans entre 'age de 0 a 17 ans a partir de 7 ans

(moyenne sur 7 enfants) (moyenne sur 14 enfants) (moyenne sur 10 enfants)

Figure 1. Evolution du langage oral, entre o et 18 ans, visualisé par la grille APCEI chez 3 séries d’enfants sourds profonds congénitaux implantés
a1,4et8 ansau niveau de I'hopital Robert Debré a Paris.
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est une source alimentaire importante de protéines, de

lipides en particulier d’acides gras polyinsaturés a longue
chaine n-3 (AGPI-LCn-3), de minéraux, d’oligo-éléments et de
vitamines. Le contenu en glucides essentiellement du glyco-
géne est trés faible (< 1 g/100 g). Compte tenu de la grande
diversité des espéces, il existe d'importantes différences dans
la composition des poissons consommés. La consommation de
poissons issus de |'élevage se développe considérablement :
elle représente 25 % des poissons consommés en France et
50 % dans le monde.

I a chair des poissons, qu’ils soient sauvages ou d’élevage,

1. Protéines, minéraux, oligo-éléments

Selon les espeéces, la teneur en protéines de la chair de poisson
varie de 15 a 25 g/100 g (moyenne 19 g) avec une grande sta-
bilité au sein d’'une méme espéce. Le profil en acides aminés
de la chair de poisson est équilibré et comparable a celui des
viandes [1]. Contenant moins de collagéne, protéine fibreuse
insoluble, la chair de poisson est plus tendre que la viande.
La chair de poisson est riche en potassium, en phosphore,
mais pauvre en calcium qui se trouve essentiellement dans
le squelette. La teneur en fer varie selon les espéces de 0,2 a
3 mg/100 g, les plus riches étant le maquereau et le thon [2].
Le poisson est une source importante de sélénium et de fluor.
Les poissons constituent avec le lait, les laitages et les ceufs les
principales sources alimentaires d’iode. La teneur en iode des
poissons marins est plus élevée que celle des poissons d’eau
douce a I'exception des poissons d’élevage dont I'alimentation
peut étre enrichie. La concentration en iode des poissons
marins varie selon les espéces de 17 a 330 pg/100 g de chair
(moyenne 111 pg) [1]. Les apports conseillés en iode sont esti-
més a 9o pg/j entre 4 et 6 ans, 150 pg/j chez I'adolescent
et I'adulte (ANC 2001) [3]. Dans I'étude des consommations
alimentaires INCA 2 (2006-2007), I'apport quotidien moyen
d’iode était de 105 pg (+ 37) chez les enfants entre 3 et 17 ans,
les filles agées de 13 a 17 ans constituant un groupe a risque
d’insuffisance d’apport d’iode [4].

Correspondance.
e-mail : dzrieu@aol.com

36

© 2012 Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés.
Archives de Pédiatrie 2012;19:36-37

Table ronde

Composition des poissons :
protéines, lipides, vitamine D, iode...

Y uUniversite Montpellier 1, 5 boulevard Henri IV, CS 19044, 34967 Montpellier cedex 2, France

2. Lipides

Les lipides et acides gras sont les nutriments pour lesquels les
teneurs varient le plus fortement selon les saisons, le cycle de
reproduction et I'alimentation des animaux.

Selon les espéces, la quantité de lipides de la chair de poisson
est trés variable allant de 0,1 a 18 g/100 g. Les poissons gras
sont définis par des teneurs supérieures a 2 % et les poissons
maigres par des valeurs inférieures a ce seuil [1]. Chez certains
poissons maigres, comme la morue, le foie est riche en lipides.
Les lipides de la chair de poisson contiennent moins d’acides gras
saturés (AGS) et mono insaturés (AGMI) que la viande [2].1ls sont
caractérisés par leur grande richesse en acides gras polyinsaturés
(AGPI) appartenant principalement a la série n-3 dont le pré-
curseur est 'acide o-linolénique et les dérivés a longue chaine
les acides eicosapentaénoique (EPA) et docosahexaénoique
(DHA) [5]. La conversion de l'acide a-linolénique en DHA étant
trés faible chez I’'homme, I'apport alimentaire en AGPI-LC n-3 est
considéré aujourd’hui comme essentiel [1]. Les apports nutri-
tionnels conseillés en EPA + DHA ont été actualisés en France en
2010. lIs sont de 250 mg/j entre 3 et 9 ans, et 500 mg/j chez les
adolescents et les adultes [6]. Les poissons gras sont la principale
source d’EPA et de DHA. Le saumon, la sardine, le maquereau, le
hareng sont les plus riches (AGPI = 3 g/100 g) ; le rouget, le
bar, la truite, la daurade, le turbot ont des teneurs moyennes
(AGPI = 1,4 g/oo g). Les poissons maigres, colin, cabillaud,
merlan, sole, julienne, raie, merlu, lotte... en contiennent peu
(AGPI < 0,3 g/100 g).

3. Vitamines

La chair de poisson est riche en vitamines B6 et B12 et pauvre en
vitamine C sauf celle des poissons d’élevage dont I'alimentation
a été enrichie [2]. Les poissons gras sont une source appréciable
de vitamine A et D. Dans I'enquéte de consommation alimentaire
INCA2 I'apport quotidien moyen de vitamine D est de 1,9 pg/j
chez I'enfant (3-17 ans) et de 2,6 pg/j chez l'adulte [4]. La
consommation de 2 portions de poisson par semaine dont un
poisson gras permettrait d'augmenter I'apport a 2,30 pg/j chez
I'enfant et 3,30 pg/j chez I'adulte [1]. Les apports nutritionnels
conseillés en France en 2001 sont de 5 pg/j [3] ; ceux de I'Institut
Américain de Médecine en 2010 sont de 15 pg/j [7].



4.Conclusion

Les poissons gras sont une source alimentaire essentielle
d’AGPI-LC n-3 (EPA-DHA), de vitamine D et d’iode. Il est recom-
mandé de consommer des poissons gras et des poissons maigres
et de diversifier les espéces.
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polyinsaturés a longue chaine (AGPI-LC) n-3, de vitamines

liposolubles (A, D, E) et hydrosolubles (B, B,,), de minéraux
et d'oligo-éléments, mais ils contiennent également des contami-
nants chimiques. Un équilibre doit donc étre maintenu entre les
bénéfices et les risques en lien avec la consommation de poissons,
en particulier pendant la période critique de la grossesse et de la
petite enfance. La grande majorité des travaux consacrés aux consé-
quences de la consommation de poissons sur la santé a porté sur les
AGPI-LC n-3 :acide eicosapentaénoique (EPA) et acide docosahexaé-
noique (DHA), qui en sont les principaux nutriments d’intérét [1].
Les femmes enceintes ou allaitantes apportent a leurs enfants
des AGPI-LC n-3 a un niveau variable selon leur propre consom-
mation de graisses. Limportance des besoins en AGPI-LC n-3
aprées la naissance a été démontrée par leur dosage dans le tissu
cérébral d’enfants décédés subitement, qui étaient nourris soit
au sein, soit avec un lait non supplémenté en AGPI-LC n-3. La
teneur du cortex en DHA des enfants recevant un lait non sup-
plémenté était significativement inférieure a celle des enfants
allaités. Pour les 0 a 6 mois, les apports nutritionnels conseillés
(ANC) pour le DHA sont de 0,32 % des acides gras totaux, avec
EPA < DHA.Les ANC pour le DHA sont de 70 mgde 6 mois a3 ans,
125 mgde3a 9 ans,et 250 mgde 9a18 ans.Pour EPA + DHA, ils
sont de 250 mgde3ag ansetsoo mgdegai8 ans [1].

I es poissons constituent une source privilégiée d’acides gras

1. Niveaux de consommation
de poissons et d’AGPI-LC n-3

En France, selon I'étude Individuelle Nationale des Consom-
mations Alimentaires 2 (enquéte INCA,), les femmes sont plus
nombreuses que les hommes (82 % contre 77 %) a consommer
du poisson. Les niveaux de consommation moyens (+ écart-type)
sont de 26,6 + 27,8 g/j chez les hommes et de 26,5 + 22,4 g/j
chez les femmes, soit un peu moins de 2 portions par semaine
(la portion moyenne est de l'ordre de 100 g chez les adultes).
Chez les enfants, les niveaux de consommation moyens sont de
19,3 + 19,0 g/j chez les garcons et de 17,2 + 16,2 g/j chez les
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filles, soit un peu moins de 2 portions par semaine (la portion
moyenne est d’environ 75 g chez les enfants). La consommation
de poissons est stable depuis 1998. Létude nationale nutrition
santé (enquéte ENNS) montre qu’environ 30 % des enfants
consomment au moins 2 fois par semaine des produits de la
péche, sans différence liée au sexe [2].

La faible consommation d’huiles végétales et de poissons chez les
enfants de 3 218 ans mise en évidence dans I'enquéte INCA, sug-
gére qu’un pourcentage significatif d'entre eux n’a pas des apports
adéquats en oméga 3. Les consommations d’EPA et DHA sont de
I'ordre de 80 mg/j chez des adolescents australiens agés de 12 a
15 ans et des enfants belges agés de 2,5 a 6,5 ans, et de 'ordre de
150 mg/j chez des enfants canadiens 4gés de1,5a 5 ans [3].

2. Bénéfices nutritionnels
de la consommation de poissons

2.1. Chez I'adulte

Des méta-analyses des études épidémiologiques d’observation
ont montré une association inverse entre la consommation de
poissons ou le contenu tissulaire en AGPI-LC n-3, et la survenue
d’événements cardiovasculaires (accidents vasculaires cérébraux,
cardiopathies ischémiques, mort subite) [2]. Les essais d’interven-
tion ont confirmé ces résultats en mettant en évidence une dimi-
nution des pathologies coronariennes létales chez les patients
coronariens consommant du poisson ou recevant des supplé-
ments d’EPA et DHA. La consommation d’huile de poisson a des
effets favorables sur plusieurs facteurs de risque cardiovasculaire
(diminution des triglycérides, augmentation du HDL-cholestérol,
diminution de la pression artérielle systolique et diastolique).

La consommation de poissons est associée a une réduction pro-
bable du risque de cancer colo-rectal et de cancer de la prostate.
Les résultats sont controversés pour les autres cancers. Il existe
de nombreux arguments en faveur du réle des AGPI-LC n-3 dans
la survenue des troubles mentaux, et de I'importance d’apports
suffisants pour leur prévention et le maintien de la santé
mentale. Quant a la dégénérescence maculaire liée a I'age, les
données disponibles suggérent un effet favorable d’un apport
élevé en AGPI-LC n-3 et de poissons [2].



Bénéfices nutritionnels de la consommation de poisson pour la nutrition du feetus, du nourrisson et de ’enfant

2.2. Chez I’enfant

2.2.1. Consommation de poissons
et développement cérébral et visuel

Lincorporation des AGPI-LC n-3, et spécifiquement du DHA, dans
les membranes cérébrales (cerveau, rétine) est essentielle pour
le développement anatomo-fonctionnel du systéme nerveux
central du feetus et du nouveau-né [2]. En effet, le DHA est
impliqué dans de multiples fonctions cellulaires. Le cerveau, la
moelle épiniére, les nerfs périphériques et les organes des sens
étant particulierement riches en AGPI-LC, leur croissance accé-
lérée in utero (le poids du cerveau passe de 100 g a 400 gdela
24° a la 40° semaine) correspond a une accumulation d’AGPI-LC
de la série n-3 a partir de la 268-31° semaine, en particulier du
DHA, dont la concentration double de la 26¢ semaine au terme.
Un apport insuffisant en DHA pendant cette période affecte la
composition et les fonctions des membranes synaptiques et la
synthése des neurotransmetteurs. Chez le nourrisson né a terme
et encore plus chez le prématuré, l'utilisation des réserves en
oméga 3 du tissu adipeux et leur redistribution vers le cerveau et
les organes sensoriels sont insuffisamment actives par rapport
aux besoins physiologiques.

Les études cliniques chez la femme enceinte ont montré que la
supplémentation du régime maternel avec du DHA augmente la
concentration plasmatique chez la mére et chez le nouveau-né.
Les données issues d’études de corrélation indiquent de maniére
constante une relation directe entre le statut sanguin en DHA
de la meére ou du nourrisson a la naissance et le développe-
ment visuel (électrorétinogramme, acuité visuelle) et cognitif
(habituation) chez I'enfant au cours des 2 premiéres années [2].
Cependant, ces études ne permettent pas de conclure quant aux
bénéfices neurofonctionnels a long terme d’une supplémenta-
tion systématique en AGPI-LC chez le feetus et le nouveau-né.
Lapport alimentaire de DHA pendant la grossesse permet la
constitution des réserves de la mére, nécessaires pour le trans-
fert de cet AG dans les lipides du lait maternel et vers le foetus
lors d’une grossesse éventuelle ultérieure, et la constitution des
réserves corporelles du nouveau-né, qui permettent de couvrir,
en partie, les besoins au cours des premiers mois de la vie.

Ainsi, les apports de DHA via I'alimentation maternelle pendant
la grossesse et la phase d’allaitement, et au cours des premiéres
années de vie constituent un paramétre clé pour le développe-
ment et la maturation au niveau cérébral du nouveau-né et du
jeune enfant [2].

2.2.2. Consommation de poissons
et maladies cardiovasculaires

Il est licite de postuler que la consommation de poissons pen-
dant I'enfance ait le méme bénéfice cardiovasculaire que chez
I'adulte [2]. Les Iésions d’athérosclérose peuvent en effet débuter
au cours de I'enfance et de I'adolescence, et leur progression et
leur sévérité sont liées a I'existence et a la persistance de facteurs
de risque cardiovasculaires. Il a été montré une diminution du
risque cardiovasculaire chez des enfants issus de familles a
risque et supplémentés en EPA et DHA.

2.2.3. Autres actions

Bien que des effets bénéfiques aient été observés dans les
déficits de I'attention et I'hyperactivité, les données disponibles
sont trop préliminaires pour conclure. Les études consacrées
au développement cognitif, a 'asthme, a la mucoviscidose ne
mettent pas en évidence d'effets bénéfiques patents ou sont
trop peu nombreuses pour conclure [3]. Méme si aucun effet
délétére n'a été observé, il n’y a a ce jour aucune justification de
recommander l'utilisation de compléments alimentaires enrichis
en oméga 3 chez I'enfant.

3. Conclusion

Chez I'enfant, la consommation de 2 portions de poissons par
semaine permet la couverture des besoins en AGPI-LC n-3, et
contribue a I'apport en iode, vitamine D et en minéraux.
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saires au fonctionnement physiologique de l'organisme,

mais aussi de nombreux contaminants impliqués dans des
processus physiopathologiques. Il est nécessaire de tenir compte
a la fois des bénéfices et des risques afin de proposer des recom-
mandations de consommation cohérentes, ne menant pas a
I'éviction de certains aliments et a la non-couverture des besoins
nutritionnels, ni a 'augmentation de consommation d’aliments
pouvant entrainer des dépassements des doses toxicologiques
de référence pour un ou plusieurs contaminants.
Le poisson est un cas d’étude dans la mesure ou c’est un vecteur
important voire majoritaire d’acides gras essentiels, de protéines,
de vitamines, et de minéraux. Les bénéfices santé de ces nutri-
ments sont bien documentés et le poisson est généralement
considéré comme un aliment « bon pour la santé ».Néanmoins, il
est également un contributeur parfois majoritaire de I'exposition
a certains contaminants de I'environnement : méthylmercure,
arsenic, polluants organiques persistants (dioxines, polychloro-
biphényles (PCB), polybromodiphényléthers, etc.)... dont les roles
dans le déclenchement ou I'aggravation de certaines pathologies
sont aussi connus.
Naturellement présent dans I'environnement, le mercure est
principalement retrouvé sous forme de méthylmercure dans
les produits de la mer [1]. Les poissons, en particulier les préda-
teurs car en bout de chaine alimentaire, constituent le principal
contributeur a I'exposition de I'enfant [2]. Le méthylmercure est
principalement neurotoxique. Le cerveau en développement
du feetus est plus sensible a I'exposition car le méthylmercure
passe également la barriére placentaire. Chez I'enfant exposé in
utero,une exposition prolongée induit des dysfonctionnements
moteurs et sensoriels, et un important retard mental [2].
Les produits de la mer constituent également le vecteur majo-
ritaire d’arsenic chez les enfants [3]. Chez I'animal, une expo-
sition chronique a l'arsenic inorganique provoque des troubles
gastro-intestinaux, respiratoires, et des troubles des fonctions
de reproduction, immunologique et du systéme nerveux [4]. En
2009, I'International Agency for research on cancer (IARC) a classé
I'arsenic inorganique et ses composés comme cancérogeénes
pour I’'hnomme (groupe 1). lls causeraient notamment des cancers
de la peau, du poumon et de la vessie [4].

I ‘alimentation est a la fois le vecteur de nutriments néces-
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Les polluants organiques persistants (POP) sont des contami-
nants rémanents de l'environnement qui regroupent entre
autres les polychlorodibenzo-p-dioxines et polychlorodibenzo-
furanes (PCDD/F), les polychlorobiphényles dioxin-like (PCB-DL)
et non dioxin-like (PCB-NDL). Lipophiles, ils s'accumulent dans
la chaine alimentaire. Plus de 9o % de I'exposition totale pro-
vient des aliments, en particulier les poissons gras qui sont les
plus contaminés. Si les PCDD/F sont cancérogénes (classés en
catégorie 1 par I'lARC en 1997), I'effet critique porte sur la fonc-
tion de reproduction, et plus particulierement I'altération de la
maturation sexuelle évaluée chez le jeune rat exposé a la 2,3,7,8-
TCDD [5]. Les effets critiques retenus pour les PCB-NDL portent
sur le développement moteur et mental de I'enfant exposé in
utero (hyperactivité, moindres capacités sensorimotrices, etc.) et,
chez I'adulte, les perturbations endocriniennes [6].

Plusieurs organismes, dont I'Agence francaise de sécurité sanitaire
des aliments (AFSSA), ont émis des recommandations de consom-
mation de poissons, le plus souvent de l'ordre de deux fois par
semaine, dont un poisson « gras » [7], principalement pour tenir
compte des bénéfices liés aux oméga 3. Afin de protéger les jeunes
enfants, 'AFSSA a émis des recommandations relatives au risque
lié a 'apport de méthylmercure [8] : pour les femmes enceintes et
allaitant, ainsi que les enfants en bas age (1-30 mois), veiller a ne pas
consommer respectivement plus de 150 et 60 grammes de poissons
prédateurs sauvages par semaine, en évitant, a titre de précaution,
la consommation d’espadons, marlins, sikis, requins et lamproies, en
plus de leur consommation habituelle de poissons non prédateurs.
Pour déterminer des consommations optimales, il est nécessaire
d’intégrer les apports nutritionnels et I'exposition de la popula-
tion pour un grand nombre de composants sans se limiter aux
oméga 3 et au méthylmercure, non seulement via les poissons
mais aussi le reste de I'alimentation. Il faut considérer les quan-
tités consommées, mais aussi la diversité des espéces consom-
mées, avec leur variabilité de composition et de contamination.
Considérer des groupes de poissons « gras » et « maigres » est
insuffisant, des espéces avec un méme taux de matiére grasse
peuvent avoir des compositions en acides gras trés différentes.
Enfin, il faut considérer les populations cibles, leur sensibilité vis-
a-vis des différents contaminants et des bénéfices nutritionnels
attendus en fonction de leur état physiologique au cours de la vie.
LAgence Nationale de SEcurité Sanitaire alimentation, envi-
ronnement, travail (ANSES) a mené un travail méthodologique
d’analyse risque-bénéfice, consistant en l'utilisation d’'un modéle
d’optimisation sous contraintes pour déterminer chez I'adulte



des consommations optimales de produits de lamer [9]. Lobjectif
de l'analyse était d’optimiser les apports nutritionnels et I'expo-
sition aux contaminants, sous contrainte d’atteinte des apports
nutritionnels conseillés (ANC) et de non dépassement des valeurs
toxicologiques de référence (VTR), en tenant compte des apports
par le reste du régime. Il a été déterminé une consommation
« optimale », permettant a la fois de minimiser I'exposition a
I'arsenic inorganique et d'augmenter I'apport de vitamine D en
population générale, tout en garantissant l'atteinte de 'ANC
pour les oméga 3, le sélénium et I'iode, le non dépassement des
VTR établies pour le méthylmercure, le cadmium, les dioxines
et PCB, ainsi que le non dépassement des limites de sécurité
établies pour le zinc, le calcium et le cuivre. Cette consommation
est de 200 g/semaine environ de certaines espéces de poissons
gras (parmi : espadon, hareng, flétan, saumon, maquereau en
conserve, sardine en conserve) et de 50 g/semaine environ de
poissons maigres, mollusques ou crustacés.

Les analyses risque-bénéfice sont conditionnées par la disponibilité
des données (composition nutritionnelle des produits, contamina-
tion, apports et exposition des populations, référentiels nutrition-
nels et toxicologiques...) et les résultats sont susceptibles d’évoluer
avec les nouvelles données. Lanalyse devrait étre prochainement
reconduite a la fois chez les femmes enceintes, puis chez les jeunes
enfants, dont les besoins nutritionnels sont variables en fonction
de I'age, et pour lesquels les effets toxiques des contaminants dif-
férent. Pour beaucoup de nombreux nutriments et contaminants,
I'identification des effets et la détermination des doses associées a
ceux-ci nécessitent encore de nombreux travaux de recherche.

Risques toxicologiques liés a la consommation de poisson
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dement sont un impératif pour des soins de qualité, et

I'une des attentes clé des parents [1]. Malheureusement
les publications récentes font encore état d’'une insuffisance
d’analgésie aux urgences pédiatriques [2,3].

Q ux urgences, reconnaitre la douleur et la traiter rapi-

1. Les piéges

La difficulté ne se situe pas tant au niveau des douleurs majeures,
vite reconnues et traitées par les équipes des services d’urgence,
mais des douleurs moyennes a intenses, souvent encore mécon-
nues, surtout si I'enfant ne pleure pas, soit qu’il est trop fatigué,
soit qu’il soit courageux.

Si elle n'est pas évaluée, la douleur risque d’étre sous-estimée :
« tu n’as pas si mal que ca », ou ignorée : « tais-toi, sois sage ».
Les parents sont mécontents, souvent leur présence est découra-
gée. Les symptomes sont classés en peur, agressivité ou tristesse,
alors qu’il s’agit de douleur. Ces réactions évitent au soignant
d’étre confronté a quelque chose sans doute a I'antipode de sa
vocation :le non-soin. La prise en charge d’un enfant douloureux
entraine appréhension et émotions. Les sentiments d’impuis-
sance et de culpabilité vont envahir I'équipe, provoquant ten-
sions, conflits, manque de satisfaction dans le travail.

Sans aller jusqu’a ces extrémes du déni, I'habitude d’évaluer de
facon subjective, globale, parait a tort suffisante pour affirmer
ou infirmer l'existence de douleur. Bien sir, un expert de la
douleur pourrait, sans employer d’outil d’évaluation, choisir et
adapter le traitement pour obtenir I'analgésie ; mais dans le
monde soignant, cette situation est utopique ; les soignants se
basent souvent — a tort — sur le niveau sonore des plaintes [4],
et sont d’expérience, d’expertise et d’empathie trés variables !
De nombreux soignants ignorent la sémiologie de la douleur
extréme, faite de retrait, de prostration, dite atonie psychomo-
trice ;la concordance entre les différents observateurs est mau-
vaise : « moi je pense que... » ne fait jamais 'unanimité ; noter
« douleur ++ » dans le dossier ne facilite pas la prescription.

Un autre obstacle est 'argument du temps nécessaire. Lexpé-
rience montre que c’est I'absence d’analgésie qui fait perdre
du temps : I'enfant, inabordable, ne peut étre correctement
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examiné, ni correctement soigné, c’est I'escalade de la conten-
tion voire de la violence, source ensuite de phobie des soins pour
'enfant et d’'un golt amer d’insatisfaction pour le soignant.
Au contraire, prendre le temps d’entrer en relation, d’évaluer la
douleur, d’annoncer les antalgiques accompagnant les soins
curatifs, permet a I'enfant de subir les examens avec le minimum
de détresse, et aux soignants de gagner du temps tout en se
sentant valorisés [5].

Une des difficultés est néanmoins la nécessaire rapidité de
I'évaluation de la douleur aux urgences, chez un enfant anxieux
voire paniqué, par une infirmiére souvent trés occupée, et alors
que beaucoup d’autres parameétres nécessitent I'attention des
soignants.

2. Pourquoi évaluer la douleur ?

Toutes ces difficultés nous aménent a promouvoir I'emploi
systématique d’un outil d’évaluation validé, simple et rapide
d’emploi. Lévaluation permet aussi de confirmer la douleur si
I'on a un doute entre peur et douleur, ou entre dépression et
douleur. Lévaluation facilite grandement le choix des antal-
giques, et le suivi sous traitement. Elle fait partie des constantes
physiologiques a relever systématiquement par I'infirmiére.
Les avantages de I'évaluation I'ont fait retenir dans les critéres
d’accréditation.

L'échelle sert de référence, le résultat fait autorité et sert d’outil
de communication entre les équipes, une plus grande objectivité
est atteinte. Les infirmiéres disposent d’une prescription de
recours si le score dépasse un certain seuil, et sont ainsi délivrées
de la charge de décider ce que I'enfant peut supporter.
Lévaluation permet-elle d’obtenir effectivement une meilleure
analgésie ? Plusieurs études vont dans ce sens [6,7], si du moins
le prescripteur tient compte du résultat.

3. Comment évaluer ?

La douleur est par essence une expérience personnelle, subjec-
tive. Evaluer la douleur, c’est essayer de comprendre au plus prés
ce que le patient éprouve. Cette communication, spontanée ou
sollicitée, se fait, grace a une relation de confiance, par des mots
('enfant décrit ce qu’il éprouve), c’'est I'auto-évaluation, et par
des comportements (la sémiologie de la douleur), c’est I’hétéro-
évaluation.



3.1. Se donner les moyens d’une relation de confiance

Aborder I'enfant avec précaution et douceur, en lui faisant com-
prendre que l'on sait qu’il a mal, en instaurant une relation la
moins médicalisée possible (proposer un jeu).

3.2. Dialoguer avec les parents

Demander I'avis des parents, échanger avec eux sur le comporte-
ment habituel de leur enfant, et ce qui est modifié :alimentation,
jeux, sommeil.

3.3. Observer

Noter les plaintes, la consolabilité, la sociabilité, le désir de
communiquer, I'intérét pour les jeux, I'expression du visage,
les réactions a la mobilisation, les attitudes antalgiques, le
tonus (hyper ou hypotonie), les raideurs, les crispations, la

Faut-il vraiment évaluer la douleur aux urgences ? Comment le faire ?

3.4. Dialoguer avec I'enfant
et proposer I'auto-évaluation dés 4 ans

Choisir une méthode adaptée a I'age : échelle de visages FPS-R
(a partir de 4-5 ans’), Echelle Visuelle Analogique pédiatrique
(EVA, a partir de 6-7 ans), échelle numérique de o a 10 (EN,
a partir de 8-10 ans), et faire comprendre a I'enfant qu’on a
besoin de son avis pour le soulager efficacement : c’est un
partenariat.

3.5. Employer une échelle d’hétéro-évaluation
si 'enfant ne sait ou ne peut s’auto-évaluer

Choisir une échelle adaptée. Parmi les outils validés [8,9],
seule I'échelle EVENDOL (fig. 1), a été élaborée et validée pour
répondre aux besoins des urgences : un seul outil pour tout
age et pour toute situation, un outil simple, facile a comprendre
et a partager, vite lu et facile a remplirz. EVENDOL a I'intérét

mobilité. d’étre validée pour tout dge (de la naissance a 7 ans) et pour

. Echelle validée
EVO'UO'IOH dé‘.‘ ILI noissance o 7 ans
Enfant
D I Score de 0 6 15,
ouleur sauil de tratement 4715
Notez tout U VOUS
Antalgique
Signe - o ' Evaluation suivantes
Signe Signe moyen ou Signe Evaluation a l'arrivée Evaluation apres antalgique?
Nom absent faible environ fortou quasi [ o001 alexamen?oula |R R R R
ou passager la moitié du permanent au calme (R) | mobilisation (M) M M M M
temps
Expression vocale ou verbale

pleure et/ou crie et/ou gémit
et/ou dit qu’il a mal 0 1 2 3

a le front plissé et/ou les sourcils froncés
et/ou la boucle crispée 0 1 2 3

Mouvements

s'agite et/ou se raidit ou se crispe 0 1 2 3

a une attitude inhabituelle et/ou antalgique 0 1 2 3
et/ou se protége et/ou reste immobile

Relation avec I'environnement

peut étre consolé et/ou s'intéresse aux jeux normale diminuée trés diminuée absente
et/ou communique avec I'entourage 0 1 2 3

Score total 1/5
Date et heure

Remarques

Initiales évaluateur

1 Au repos au calme (R) : observer I'enfant avant tout soin ou examen, dans les meilleures conditions possibles de confort et de confi ance, par exemple a distance, avec ses parents,
quand il joue...

2 A 'examen ou la mobilisation (M) : il s'agit de 'examen cliniques ou de la mobilisation ou palpation de la zone douloureuse par l'infi rmiére ou le médecin.

3 Réévaluer régulierement en particulier aprés antalgique, au moment du pic d’action : aprés 30 a 45 minutes si oral ou rectal, 5 a 10 minutes si IV. Préciser la situation,

au repos (R) ou a la mobilisation (M).

Echelle validée aux urgences, Références bibliographiques : Archives de Pédiatrie 2006, 13, 922, P129 et 130. Contact : elisabethfournier-chariee @ bct.aphp.fr © 2011 :

Groupe EVENDOL Zid et Zen Communication

Figure 1. Echelle EVENDOL.

1 Echelles téléchargeables sur www.pediadol.org
2 Un DVD de formation est disponible auprés de I'association Sparadrap, ainsi que des réglettes de poche. Voir www.sparadrap.org
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toute douleur : aigué avec agitation, et installée, prolongée,
avec atonie psychomotrice ; elle est validée aux urgences [10],
et en pré-hospitalier au SAMU (a paraitre). EVENDOL a l'intérét
d’enregistrer les enfants douloureux immobiles qui ne pleurent
pas, ce que ne font pas les autres échelles, et a d’excellents cri-
téres de validité, en particulier un bon accord entre les juges [1].
L'évaluation comprend 2 temps, 'un a distance ou « au repos »,
au mieux dans la salle d’attente, avant tout soin ou geste
anxiogéne ou algogéne, 'lautre au mouvement ou la mobilisa-
tion bréve et précautionneuse de la région douloureuse, pour
mettre en évidence une douleur contenue auparavant par
I'immobilité et nécessitant cependant des antalgiques urgents,
en particulier avant la radiographie.

3.6. Echanger en équipe

Se référer au comportement de I'enfant quand il n’a pas mal.

3.7. Noter

Noter le score, I'échelle employée, les réactions de I'enfant et des
parents, les actions réalisées et leur impact : la tracabilité est
indispensable.

3.8. Prescrire et administrer

Prescrire ou faire prescrire les antalgiques, les administrer.

3.9. Réévaluer

Au moment du pic d’action de I'antalgique, la réévaluation
permet de mesurer I'efficacité et si besoin de compléter I'an-
talgie.
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4.La démarche

Lévaluation de la douleur est au coeur du soin. Aujourd’hui les
impératifs de I'accréditation nous I'imposent. Mais c’est d’abord
une éthique soignante marquée par I'empathie.
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diverses : brilures, lésions viscérales, morsures, surtout

plaies plus ou moins profondes et fractures qui sont
la source de douleurs généralement intenses, chiffrées en
moyenne a 4,4 sur une échelle de o0 a 10 dans une étude portant
sur 55 enfants de 3315 ans [1].

I es lésions traumatiques chez I'enfant peuvent étre trés

1. Quand faut-il traiter la douleur
aux urgences ?

La douleur n'est en aucun cas une aide au diagnostic comme
cela a pu étre évoqué dans le cadre des syndromes douloureux
aigus abdominaux. Il est maintenant clairement admis qu’un
traitement morphinique est bénéfique sur la douleur dans cette
situation, sans entrainer d’erreur ou de retard au diagnostic [2].
Ceci était déja acté dans des recommandations de I'Agence
Nationale pour le Développement de I'Evaluation Médicale
(ANDEM) de 1997, mais souvent mal appliqué.

La mise en route d'un traitement antalgique doit étre la plus
précoce possible de maniére a traiter, mais aussi a prévenir
I'inévitable exacerbation des douleurs lors de I'examen clinique,
des transferts, des mobilisations et des explorations d’imagerie.
Quand cela est possible, la prise en charge de la douleur devra
étre débutée sur les lieux méme de I'accident avant toute mobi-
lisation [3].

2. Peut-on évaluer la douleur aux urgences ?

Méme si la douleur est prise en charge de maniére précoce et
rapide, I’évaluation reste indispensable pour quantifier le phé-
nomeéne avant d’entreprendre toute thérapeutique antalgique.
Cette évaluation devra étre régulierement répétée pour juger de
l'efficacité des traitements administrés.

Elle peut se faire classiquement chez I'enfant de plus de 6 ans
par des outils d’autoévaluation tels que I'échelle visuelle analo-
gique (EVA), ou une échelle numérique qui sont généralement
fiables a cet age.

*Auteur correspondant.
e-mail : yves.meymat@chu-bordeaux.fr
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Table ronde

La douleur traumatologique aigué :
quels antalgiques ?

Y Service d’anesthésie-réanimation 3, Hopital des Enfants, CHU de Bordeaux, France

Il n’existait en revanche pas avant 2006, d’échelles d’hétéro-
évaluation susceptibles d’étre utilisées avant 6 ans dans le
cadre de l'urgence. On avait alors recours a des scores validés
en situation postopératoire (échelle CHEOPS, Objective Pain
Scale). Nous disposons actuellement d’'une échelle comporte-
mentale validée, EVENDOL, élaborée pour évaluer la douleur
de I'enfant de moins de 7 ans dans le cadre de l'urgence. La
cotation fait appel a 5 items cotés de o a 3 (expression vocale
ou verbale, mimique, mouvements, positions, relation avec
I’environnement) pour un total a 15 et un seuil d’intervention
thérapeutique a 4/15 [4]. Cette échelle peut étre aussi utilisée
en pré-hospitalier [5]. Léchelle FLACC (Face, Legs, Activity, Cry,
Consolability), plus polyvalente, est également employée dans
ce contexte [6].

3. Quelles sont les possibilités antalgiques ?

La prise en charge médicamenteuse a fait I'objet d’une revue
exhaustive dans les recommandations de bonne pratique de
I'’Agence Francaise de Sécurité Sanitaire des Produits de Santé
(AFSSAPS) en 2009 [7]. Elle concerne le traitement de la douleur
avant chirurgie qui, si elle est nécessaire, s’effectuera au mieux
sous anesthésie générale au bloc opératoire.

En cas de fracture, I'intensité douloureuse est telle qu’elle justifie
une association d’antalgiques de niveaux1et 3. Un antalgique de
niveau 1 comme le paracétamol (15 mg/kg™) ou un AINS (ibupro-
féne oral a 20 mg/kg" ou kétoproféne intraveineux a 1 mg/kg™)
en monothérapie est logique en premiére intention mais rare-
ment suffisant. Bien que la biodisponibilité de ces molécules
soit satisfaisante par voie orale, les délais d’action doivent faire
préférer 'administration parentérale.

Lorsqu’un agent de niveau 1 est insuffisant, I'association a un
médicament de niveau 2 (nalbuphine, tramadol), ou mieux de
niveau 3 doit étre prescrite. De nombreuses études montrent I'in-
térét de 'administration de morphine par voie orale (0,5 mg/kg™)
et avec un moindre délai par voie intraveineuse (0,1 mg/kg”).
D’autres ont montré I'efficacité du fentanyl oral transmuqueux
ou intranasal mais on ne dispose pas encore en France de formes
galéniques adaptées. Les délais peuvent encore étre raccourcis
par 'administration dés l'arrivée aux urgences d’un antalgique
par une infirmiére d’accueil et d’orientation, aprés évaluation et
sans prescription médicale, sur simple protocole de service. Cette
procédure a pu étre utilisée pour tous niveaux d’antalgiques y
compris la morphine [8].
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Certaines techniques d’anesthésie locorégionale (ALR) doivent
tenir une large place dans la prise en charge aux urgences et
méme en pré-hospitalier. Il s’agit, pour les non anesthésistes, du
blocilio-fascial (traumatismes du fémur et du genou) et des blocs
tronculaires au poignet (traumatologie de la main), utilisant la
lidocaine. La conduite a tenir (posologies, matériel) est précisée
par 3 conférences d’experts de la Société Francaise d’Anesthésie
et de Réanimation (SFAR) pour I'anesthésie locorégionale (ALR)
de I'enfant (1997 et 2010) [3] et pour I'ALR pratiquée par des non
anesthésistes (2002) [9].

Si les enfants nécessitent des soins aux urgences (sutures, pan-
sements...), des mesures de prévention des douleurs induites
sont a mettre en ceuvre. Ladministration de solutions sucrées
hypertoniques n’a que peu de place en traumatologie, car peu
puissante et généralement inefficace si I'enfant a plus 4 mois.
Lapplication d’anesthésiques locaux topiques (mélange eutec-
tique de lidocaine et prilocaine : EMLA®) est efficace pour toute
effraction cutanée mais il faut respecter les délais d’installation
(plus de 60 minutes) de I'analgésie. A condition que I'enfant
adhére a la technique, I'inhalation d’'un mélange équimolaire
d’oxygéne et de protoxyde d’azote (MEOPA) permet la réalisa-
tion de nombreux gestes invasifs aux urgences (mobilisations,
sutures, pansements, ponctions..) avec un effet antalgique
satisfaisant, rapidement installé, rapidement réversible et un
excellent rapport « bénéfice/risque ». En cas d’inefficacité
du MEOPA, la kétamine, agent hypno-analgésique, procure
une analgésie excellente, mais relativement bréve, a doses
infra-anesthésiques (0,5 mg/kg" intraveineux). Lutilisation de
cet agent, classiquement réservé aux anesthésistes, nécessite
cependant une formation (détection des complications et
maitrise des gestes d’urgence de base permettant d’assurer la
ventilation).

Enfin, l'enfant peut bénéficier de techniques cognitivo-
comportementales (hypnose, distraction, imagerie visuelle) pour
lesquelles il est particuliérement réceptif [10].

4.Conclusion

La traumatologie en particulier les fractures, ouvertes ou fer-
mées, sont la source de douleurs potentiellement intenses qu’il
convient de prendre en charge le plus précocement possible.
Nous disposons, pour ceci, d’'un arsenal thérapeutique efficace
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ainsi que de moyens d’évaluation adaptés au contexte de I'ur-
gence et a I'age des patients, cette évaluation étant toujours
nécessaire pour quantifier la douleur et juger de I'efficacité des
traitements entrepris.
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parmiles maladies dépistées a la naissance, avec en 2010 un

nouveau-né atteint pour 2364 naissances dont 1 pour 784
en lle-de-France. Il s’agit d’'une hémoglobinopathie autosomique
récessive liée a la présence d’une hémoglobine anormale, I'HbS
(2B2°). Lune des manifestations cliniques de cette maladie
est la survenue brutale, le plus souvent imprévisible, de crises
vaso-occlusives (CVO) hyperalgiques, sévéres. Elles résultent
de la falciformation des globules rouges et de I'occlusion de la
micro-circulation responsable de Iésions tissulaires a I'origine de
la douleur, dont I'intensité peut étre majeure. Les CVO durent de
quelques heures a quelques jours et touchent principalement les
os et 'abdomen, mais tous les organes peuvent étre atteints. Elles
peuvent survenir dés I'age de 6 mois mais leur fréquence maxi-
mum se situe entre 5 et 15-20 ans et sont le principal motif de
consultation aux urgences et la premiére cause d’hospitalisation.
La prise en charge antalgique de ces patients a fait 'objet de
plusieurs publications et de recommandations récentes de
LHAS [1] et de I'AFSSAPS [2]. Ainsi, pour le patient drépanocytaire
douloureux consultant aux urgences : i) Laccueil est prioritaire ;
ii) Il est installé confortablement et au chaud ; iii) La douleur est
évaluée pour chaque site douloureux quand cela est possible, en
privilégiant soit les échelles d’auto-évaluation telles que I'’échelle
des visages FPS-R (a partir de 4-5 ans), 'échelle visuelle analogique
pédiatrique (EVA a partir de 6-7 ans), 'échelle numérique de 0 a 10
(EN a partir de 8-10 ans) ou I'échelle d’hétéro-évaluation EVENDOL
validée de 0 a 7 ans, utile lorsque que I'enfant ne sait ou ne peut
s’auto-évaluer ;iv) Recenser les traitements déja recus au domicile
(doses, horaires, efficacité) ;v) Les constantes prises (FC,TA,FR,Sa0,,
température) ; vi) Lexamen clinique est rapide recherchant un
foyer infectieux, une anémie aigué, une séquestration splénique,
une détresse respiratoire ou encore un déficit neurologique ; vii)
Le traitement doit étre débuté dans les 30 minutes au maximum
aprés l'arrivée aux urgences et repose sur l'association d’antal-
gique de palier 1 (paracétamol, ibuproféne) avec des antalgiques
de palier 2 (codéine, tramadol, nabulphine + néfopam quia lAMM
a partir de 15 ans) ou de palier 3 (morphine PO ou IV) d’'emblée, en
cas de douleur sévére (EVA 7/10 — EVENDOL 10/15). Dans les CVO

L a drépanocytose est la maladie génétique la plus fréquente
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abdominales, les AINS ne sont pas recommandés. Linhalation de
MEOPA est utile pour passer un cap douloureux et/ou lors de la
mise en place d’une voie veineuse. Les posologies et modalités
d’administration des différents antalgiques sont détaillées
dans les recommandations de LU'HAS [1] et de I'AFSSAPS [2].
Lalgorithme résume la prise en charge des CVO séveres (fig. 1).
Lutilisation d’une pompe d’analgésie auto contrélée (PCA) dés
I'age de 5-6 ans, doit étre privilégiée, associée a une surveillance
rigoureuse du score de sédation et de la FR ; viii) Une hydratation
doit étre associée par voie orale (dans les douleurs modérées) ou
IV (dans les douleurs sévéres) avec un apport de 2 a 2,5 I/m2/24 h
sans dépasser 4 1/24 h ; iv) Loxygénothérapie nasale n'est pas
systématique, mais prescrite en cas de Sa0, < 95 % et/ou de
signes respiratoires ;x) Si une voie veineuse est nécessaire, sa pose
est réalisée en ayant recours a la créme EMLA et/ou au MEOPA et/
ou a l'anesthésiste en cas de difficulté de voie d’abord connue.
Dans le méme temps un bilan biologique minimal est prélevé
comportant NFS, réticulocytes, RAI, groupe sanguin phénotypé si
patient inconnu du centre de transfusion sanguine, ionogramme
sanguin, urée, créatinémie, CRP, ainsi qu’un bilan hépatique et
une amylasémie en cas de CVO abdominale. Lélévation des LDH
semble étre un marqueur pertinent de la sévérité d’'une CVO [3].
La radio de thorax sera demandée facilement (fiévre, douleur tho-
racique ou abdominale, baisse de la SaO2 ou présence de signes
respiratoires) ;xi) Une hospitalisation est envisagée en cas de CVO
fébrile, un échec des antalgiques usuels, une crise méme modérée
ne s'améliorant pas aprés 48 h d’évolution, une CVO avec signes
extra-osseux (pulmonaire, neurologique, priapisme), une anémie
sévere, I'impossibilité d’assurer une hydratation orale, un contexte
social difficile. La prise en charge plus spécifique du syndrome
aigu thoracique (STA) ou encore du priapisme nécessite aussi
une analgésie de qualité [1]. La morphine est parfois impliquée
comme facteur facilitant la survenue d’'un STA mais des études ne
confirment pas cette donnée [4].

Lobjectif thérapeutique est I'obtention d’une EVA < 4/10 ou
EVENDOL < 5/15. Pour les CVO légeres ou modérées, la prise en
charge peut étre poursuivie en ambulatoire. Néanmoins cer-
taines équipes américaines, pour des tableaux plus sévéres, réali-
sent une titration de morphine IV aux urgences puis un retour au
domicile aprés quelques heures, une fois la douleur contrélée [5].
Mais trés souvent pour les CVO séveéres, le soulagement néces-
site souvent des posologies de morphine élevées, avec une dose
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journaliére de l'ordre de 1 a 3 mg/kg/j IV et une surveillance
hospitaliére. Des données pharmacocinétiques (clearance trés
élevée de la morphine chez ces malades) et pharmacogénétiques
expliquent en partie cette relative résistance a la morphine [6,7].
Laugmentation de la posologie est possible tant que les effets
indésirables ne sont pas trop génants.

La douleur sensibilise a la douleur : un abaissement du seuil de
douleur a été mis en évidence chez des enfants drépanocytaires.La
répétition de la plainte douloureuse doit toujours faire réévaluer
le traitement (ajout d’'un antalgique, passage aux morphiniques,
discuter d’'un antalgique d’exception comme la kétamine a petite
dose en IV continu [8], envisager une transfusion ou échange
transfusionnel) et non pas, mettre en doute la réalité de la plainte.
Il en va pour le bien immédiat et futur de nos jeunes patients.
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ont permis d’augmenter significativement la survie a long

terme des enfants et de reconnaitre les complications
des traitements de nombreuses années aprés la guérison.
Aujourd’hui,environ 75 a 80 % des enfants traités pour un cancer
vont survivre plus de 5 ans. On estime qu’environ 1/1000 jeune
adulte 4gé de 20 a 30 ans a survécu a un cancer de I'enfance
et doit faire face aux complications induites par les traitements.
Parmi celles-ci, I'hypofertilité est une complication qui a un
impact majeur sur la qualité de vie.
Latteinte ovarienne aprés chimiothérapie varie selon les indivi-
dus, selon I'age au moment du traitement, les associations thé-
rapeutiques et I'éventuelle association avec une radiothérapie.
La chimiothérapie agit sur 'ovaire par une réduction de la réserve
de follicules primordiaux due a un phénomeéne d’apoptose. La
destruction des follicules par la chimiothérapie survient quel que
soit I'age, mais ne se manifeste par une insuffisance ovarienne
que lorsque la réserve de follicules devient insuffisante. Il ne
s’agit donc pas d’'un effet « tout ou rien », et les dommages
peuvent ne se manifester que de nombreuses années plus tard.
Les principaux agents connus pour leur toxicité ovarienne sont
les alkylants et les nitrosourées.

L es progrés thérapeutiques faits en oncologie pédiatrique

1. Linsuffisance ovarienne précoce

La survenue d’une insuffisance ovarienne dans les mois qui
suivent le traitement, marquée par un impubérisme ou une
aménorrhée primaire ou secondaire est bien connue apres
les traitements ayant comporté une irradiation ovarienne ou
un conditionnement a la transplantation médullaire. Aprés
conditionnement a la greffe de moelle par une chimiothérapie a
fortes doses par alkylants, le risque d’insuffisance ovarienne défi-
nitive est élevé (70-80 %) et équivalent a celui aprés irradiation
corporelle totale [1,2]. Mais la majorité des fillettes ayant recu
une chimiothérapie contenant des alkylants & doses conven-
tionnelles retrouvera une fonction ovarienne normale. Moins

*Auteur correspondant.
e-mail : cecile.teinturier@bct.aphp.fr
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de 10 % auront une atteinte ovarienne (souvent partielle et/ou
transitoire), essentiellement aprés traitement d’une maladie de
Hodgkin par alkylants et radiothérapie sous-diaphragmatique ou
d’une tumeur cérébrale par irradiation cranio-spinale et chimio-
thérapie par nitrosourée. Lincidence globale d’insuffisance
ovarienne chez les survivantes est faible, 6 % des patientes dans
I'étude de la MLSS ainsi que dans notre cohorte [3]. Parmi ces
patientes présentant une insuffisance ovarienne précoce, 75 %
ont recu une irradiation abdomino-pelvienne et ses facteurs de
risque sont la dose d’irradiation recue par les ovaires, I'exposition
a la procarbazine ou au cyclophosphamide [4].

2. Age de la ménopause
et risque de ménopause précoce

Le risque de ménopause précoce est bien connu chez la femme
adulte traitée par chimiothérapie. Son incidence est moins bien
connue apres traitement d’'un cancer de I'enfant puisqu’il faut
un suivi trés prolongé pour la voir survenir ; néanmoins 3 études
ont été publiées confirmant une augmentation de I'incidence de
ménopause précoce chez ces survivantes (4,5-8 %) [3,5,6]. Ses
principaux facteurs de risque sont une chimiothérapie apreés le
début de la puberté et I'association d’alkylants a une radiothéra-
pie sous-diaphragmatique [3,5,6].

Parmi 756 survivantes d’'un cancer dans I'enfance traitées avant
1986, qui gardaient des cycles menstruels 5 ans aprés la fin
des traitements, 102 ont été ménopausées a un age médian de
44 ans, soit presque 10 ans plus tét que la population générale.
Mais I'incidence de ménopause non chirurgicale précoce, avant
40 ans, quoique plus élevée que dans la population générale,
était faible : 4,5 %. Lanalyse multivariée retrouvait comme fac-
teurs de risque de ménopause non chirurgicale : un traitement
par alkylants pendant ou apreés la puberté, la dose de radiation
recue par les ovaires, une dose de procarbazine > 4,2 g/m?
(correspondant a 3 cures de MOPP), une dose de cyclophos-
phamide > 6 g/m? un traitement par melphalan, velbe et une
ovariectomie unilatérale. Les femmes ayant recu un traitement
par alkylants aprés le début de la puberté avaient 17 fois plus de
risque d’étre ménopausées que celles traitées avant la puberté
sans alkylants (p = 0,01) (données personnelles).



3. Etude de la réserve ovarienne
aprés traitement d’un cancer dans I'enfance

Jusqu'en 2003, les études de la fonction ovarienne reposaient
sur la présence de cycles menstruels ou les taux de FSH. Cepen-
dant, ces 2 marqueurs ne reflétent pas correctement la réserve
ovarienne ; I'élévation du taux de FSH au-dessus des normes ne
survient que tardivement, lorsque la fonction ovarienne est déja
fortement altérée [7]. D’autres marqueurs, 'AMH, I'inhibine B, le
volume ovarien et le compte de follicules antraux qui constituent
de bons indices de succés du traitement de l'infertilité ont été
étudiés et ont révélé une diminution de la réserve folliculaire chez
des jeunes filles ayant été traitées pour un cancer dans I'enfance
parrapport a des témoins du méme age. Chez 20 survivantes, Bath
et al ont trouvé des taux de FSH significativement plus élevés, des
taux d’AMH plus bas et un volume ovarien plus petit [8]. Chez
70 survivantes ayant des cycles réguliers, Larsen et al ont montré
une diminution significative du volume ovarien, du nombre de
follicules antraux par ovaire et du taux d’inhibine B. Les auteurs
estiment I'age biologique des ovaires de ces survivantes a 10 ans
de plus que leur age chronologique [9].Chez 29 survivantes d’une
maladie de Hodgkin d’age médian 25 ans, le taux moyen dAMH
correspondait a celui de la période préménopausique [10].

Nous avons étudié 116 femmes agées de 18 a 40 ans ayant recu
des alkylants dans I'enfance et confirmé les résultats précédents.
La baisse de la réserve ovarienne était plus marquée chez les
survivantes ayant recu une chimiothérapie pour le condition-
nement a la greffe de moelle ou pour une maladie de Hodgkin
par rapport a celles traitées pour une leucémie ou un lymphome
malin non Hodgkinien. Ces facteurs de risque étaient I'age
atteint, I'exposition a la procarbazine ou a une chimiothérapie a
fortes doses pour le conditionnement a la greffe.

Lhypothése selon laquelle les femmes ayant été traitées dans I'en-
fance pour un cancer ont un capital folliculaire diminué bien que
leur fonction ovarienne apparente soit encore intacte (cycles régu-
liers, taux de FSH normal) semble se confirmer. En conséquence,
la fin de la période de fertilité risque de survenir plus tot chez
ces survivantes et les études antérieures plutét rassurantes sur
la fertilité de ces jeunes femmes ont sans doute minoré le risque
d’hypofertilité actuelle, d’autant que I'age de |la premiére grossesse
recule dans la population. Mais il reste trés difficile de prédire I'age
de la fin de fertilité puis de la ménopause de facon individuelle.

Fonction ovarienne apres traitement d’un cancer dans I’enfance
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ostéopénie dont le mécanisme est multifactoriel [1].

D’aprés |'étude de multiples cohortes pédiatriques, les
enfants atteints de cancer ont en particulier une densité miné-
rale osseuse (DMO) diminuée [2-5]. Ce déficit peut ne pas étre
totalement réversible. Ceci implique un risque accru de fractures
a I’age adulte, qui est désormais a prendre en compte au regard
de I'amélioration de la survie de ces enfants [6]. Une étude
récente rapporte aussi des fractures vertébrales compliquant
une leucémie aigué lymphoblastique (LAL), élément souvent
sous évalué [5]. Comme dans d’autres pathologies pédiatriques,
le risque d’ostéoporose au décours des traitements anticancé-
reux doit étre dépisté et prévenu. Un traitement spécifique peut
éventuellement étre appliqué.
L'évaluation de la densité minérale osseuse, particulierement au
niveau du rachis, peut étre aisément réalisée par I'absorptiomé-
trie biphotonique (DEXA). Bien que son interprétation chez I'en-
fant pose des problémes spécifiques liés a son développement,
sa surveillance est un élément important [7].

l | n traitement pour cancer dans I'enfance expose a une

1. Facteurs prédictifs de la perte
de masse osseuse en cancérologie

Les facteurs impliqués dans la déminéralisation dans ce contexte
sont multiples, en grande partie iatrogénes. La corticothérapie a
forte dose en est un élément important. Celle-ci provoque une
apoptose des ostéoblastes et perturbe la balance entre ostéoge-
nese et ostéoclasie. Elle diminue I'absorption du calcium et favo-
rise I’hypercalciurie. Lostéoclasie est activée par la corticothérapie
et I'élévation secondaire de la PTH en cas de calcipénie. Ceci est
amplifié en cas de déficit en vitamine D, situation fréquente dans
les populations pédiatriques. Le métothrexate (MTX) et les alky-
lants sont aussi associés a un déficit osseux au décours du traite-
ment. Le déficit gonadique fréquemment associé a I'utilisation de
ces derniers est aussi un facteur d’ostéopénie [8]. Linsuffisance
hypothalamo-hypophysaire, I'hypogonadisme central, le déficit
en hormone de croissance sont aussi potentiellement impliqués
dans le déficit de masse osseuse post-radiothérapie.
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Plusieurs facteurs, en particulier I'nypogonadisme et le déficit
en vitamine D, doivent donc étre systématiquement évalués et
confrontés aux données de DMO et a I'imagerie, en particulier a
la recherche de modifications rachidiennes infracliniques.

La maladie primitive, notamment la LAL, la chimiothérapie, les
glucocorticoides et la radiothérapie, mais aussi I’nypogonadisme
secondaire au traitement sont impliqués dans la réduction de
la masse osseuse chez les enfants et adolescents. Lanalyse des
facteurs en cause est complexe. Ainsi, les études prospectives
évaluant la perte osseuse chez les enfants traités pour des
tumeurs malignes ont été le plus souvent menées durant la
phase d’induction ou aprés la fin de la chimiothérapie et peu ont
été faites précocement aprés la phase d’induction. En outre, bien
que les déficits en calcium et en vitamine D soient des facteurs
connus pour influencer la masse osseuse, un déficit en vitamine
D, associé a un niveau élevé de PTH, a été noté dans quelques
études seulement chez les enfants atteints de cancer, et leur
contribution a un déficit de masse osseuse chez les enfants
atteints de cancer reste mal connu.

Dans une étude prospective récente [9], I'impact de facteurs
anthropométriques, cliniques et hormonaux sur la perte osseuse
a été étudié systématiquement dans une cohorte d’enfants apres
la chimiothérapie d’induction. Cette étude montre un niveau
significativement inférieur des marqueurs de la résorption et de
la formation osseuse, et une augmentation de masse osseuse plus
faible chez les enfants en phase de consolidation de traitement
d’'un cancer comparés aux sujets témoins. lls avaient également
une prévalence élevée d’hypovitaminose D et un taux élevé de
PTH. Ce dernier était corrélé positivement avec les doses cumula-
tives de stéroides et de MTX recues, et négativement avec I'accrois-
sement de masse osseuse. Ces données sont concordantes avec
2 autres études prospectives évaluant le changement de masse
osseuse dans la premiére année de thérapie du cancer. Un déficit
de 16 % de masse osseuse a pu étre noté aprés 1 .an de thérapie
en comparaison de sujets témoins appariés pour I'age et le sexe.

2. Prévention et thérapeutique

Les enfants traités pour cancer sont particuliérement vulné-
rables aux carences nutritionnelles en calcium et vitamine D
en raison de I'anorexie, de la faible exposition au soleil et de la
chimiothérapie ; cependant ce facteur est insuffisamment pris



en compte. Lapport en calcium est souvent faible et les taux de
25 OHD fréquemment bas. La PTH, lorsqu’elle est mesurée, est
souvent élevée, témoignant de la calcipénie. Le contrdle de 'ap-
port en calcium et vitamine D est donc I'élément fondamental a
assurer lors des traitements pour cancer.

Une ostéoporose significative (valeurs de DMO < -2 DS) associées
ades éléments cliniques tels que des fractures ou des tassements
vertébraux, peut aussi conduire a une indication de traitement
par biphosphonates. Cependant I'évaluation de la masse osseuse
et de la densité minérale osseuse de I'enfant est influencée par
le développement, particuliérement le stade pubertaire et le
retard statural [7]. Ces données doivent donc étre intégrées dans
I'analyse du déficit possible de masse osseuse pour documenter
sa réalité pouvant contribuer a une fragilité osseuse. Lanalyse
de la dynamique du développement osseux est souhaitable au
cours des traitements pour cancer de maniére systématique, en
particulier I'évaluation itérative de la DMO au niveau lombaire
qui montre des variations importantes lors des traitements, par
exemple lors de corticothérapies systémiques. Une récupération
de la masse osseuse est possible, comme le démontre 'augmen-
tation significative de la masse osseuse totale chez 37 enfants
de 8 ans d’age médian, 2 ans apreés la fin du traitement, avec
cependant un déficit persistant de DMO [4].

Des mesures de base sont donc a appliquer pour prévenir la perte
de masse osseuse lors de la prise en charge d’un enfant pour
cancer. Une évaluation initiale de la DMO par absorptiométrie
biphotonique est souhaitable, de méme qu’une évaluation du
statut en calcium et vitamine D avec mesure de la calciurie et de
la PTH. Cette évaluation pourra étre répétée annuellement.

Afin de limiter la diminution de la DMO, il est nécessaire de main-
tenir un apport de calcium et de vitamine D lors du traitement
et au-dela. Une évaluation endocrinienne est nécessaire afin de
documenter les anomalies hormonales fréquentes, notamment
I’hypogonadisme ou un déficit en hormone de croissance et de
les traiter. Le traitement d’'un hypogonadisme est important
pour assurer un développement de la masse osseuse optimal.
Lexercice physique visant au développement de la masse
musculaire est un élément essentiel de |a prise en charge d’une
ostéoporose de I'enfant.

Conséquences osseuses des traitements anticancéreux

Lutilisation des biphosphonates peut étre discutée en cas d’al-
tération significative de la masse osseuse avec conséquences
cliniques, fractures ou tassements vertébraux. Leur utilisation
ne saurait étre systématisée et dépend étroitement de 'analyse
clinique, radiologique et biologique des patients de maniére
individuelle.
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tale responsable d’une interruption de la continuité ceso-

phagienne avec, dans la majorité des formes, une fistule
cesotrachéale du cul de sac inférieur. Elle survient chez 1/2500
a 1/4000 naissances vivantes. Plusieurs registres régionaux,
nationaux ou européens ont permis depuis plusieurs années une
surveillance épidémiologique de la majorité des malformations
congénitales dont I'AQ.
Les résultats des différents registres montrent I'absence de
variation importante de l'incidence (ou de la prévalence) de
cette malformation depuis 3 a 4 décennies : elle concerne 2,12
pour 10 000 naissances vivantes de 1980 a 1995 (27 registres)
contre 2,08 de 1995 a 2009 (43 registres) selon Eurocat [1,2]. Ce
registre existe depuis 1979 avec actuellement la surveillance de
plus de 1,7 million de naissances annuelles. Eurocat regroupe
des registres régionaux menant des études basées sur la popu-
lation [3]. Les registres adhérents a Eurocat s’engagent a inclure
toutes les anomalies congénitales du diagnostic pré ou post-
natal, le nombre de naissances vivantes, les morts feetales au-
dessus de 20 SA, et les interruptions de grossesse pour anomalies
congénitales. La prévalence de I'AO a été étudiée récemment par
une étude spécifique au sein d’EUROCAT, montrant une variation
régionale (1,27 a 4,55 pour 10 000) avec une prévalence globale
de 2,43 pour 10 000 naissances et une stabilité depuis plus de
2 décennies. Le taux d’interruption médicale de grossesse pour
AO était de 7,8 % dans cette étude, mais quand le diagnostic
prénatal a été suspecté, ce taux augmentait a 27 % [4].
Le National Birth Defects Prevention Network (NBDPN) est un
organisme américain créé en 1997 par les Centers for Disease
Control and Prevention (CDC). Les données proviennent de 45 pro-
grammes de surveillance dans 30 états. La NBDP Study est une
étude observationnelle, basée sur la population et cas controle
de femmes ayant procréé aux Etats-Unis. Dix grandes villes
participent a ce réseau, et la prévalence de I'AO a été calculée
avec les données de 32 registres en population de 2003 a 2007.
Ce taux était variable selon les régions entre 0,96 et 4,53 pour
10 000 naissances [5].
Le registre national de I’AO en France a été créé en 2008 par
le Centre de référence des affections congénitales et mal-
formatives de I'cesophage (CRACMO). Il s’agit d’un registre a
I’échelle nationale s’intéressant uniquement a I’AO. Son but

L ‘atrésie de I'cesophage (AO) est une malformation congéni-
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est d’évaluer la prévalence de cette malformation congénitale
chez les enfants nés vivants en France et son évolution dans le
temps. Il collecte également les informations anténatales, les
prises en charge néonatales ainsi que le suivi pendant 1 an de
tous les patients porteurs d’'un AO en France, ce qui le distingue
des autres registres européens ou nord américains. Il se base
sur un réseau national de tous les centres francais prenant
en charge cette malformation, garantissant I'exhaustivité du
recueil. Notre registre est basé sur la population nationale et la
prévalence de cette malformation est calculable en rapportant
le nombre de nouveaux cas déclarés au nombre de naissances
vivantes en France. La prévalence en 2008 était de 1,97 pour
10 000 naissances vivantes. Les malformations associées
étaient présentes dans 53 % des cas et la survie a 1 an était de
95 %. La mortalité était plus élevée chez les prématurés, les
petits poids de naissance, mais pas chez les patients porteurs de
malformations associées. Les formes avec fistule cesotrachéale
étaient les plus fréquentes avec 87 % des cas. La survie dans
ce groupe n’était pas significativement différente des formes
sans fistule. Ces formes bénéficiaient de 100 % de diagnostic
prénatal dans notre série.

Les facteurs environnementaux ne semblent pas influencer
la prévalence globale de l'atrésie de I'cesophage comme cela
semble exister pour d’autres malformations (10,59 vs 15,44
pour 10 0oo naissances pour I’hypospadias) [6]. En revanche,
le diabéte maternel (surtout le diabéte préexistant plutét que
gestationnel) est un facteur de risque reconnu d’augmenter la
fréquence des malformations congénitales et aussi de I'AO [7].
Les prévisions de 'OMS montrent une augmentation de la préva-
lence du diabéte de type Il essentiellement dans les pays en voie
de développement mais aussi dans nos régions.

Les techniques de fertilisation (ou procréation) in vitro augmen-
tent le risque de survenue de I'AO ainsi que de plusieurs autres
malformations [8]. En France, un accouchement sur 20 est issu
de ces techniques et il existe une progression constante de
la demande avec aussi I'élargissement des indications et des
conditions légales qui entourent la médecine de procréation [9].
D’autres facteurs de risque ont été suspectés avec notamment
des intoxications ou expositions maternelles a I'alcool, le tabac
ou certaines molécules médicamenteuses ou toxiques, ou des
maladies infectieuses maternelles. Aucune étude n'a permis
d’identifier formellement la causalité de ces facteurs [10].

La surveillance continue de la population a I'échelle nationale
permet de calculer la prévalence réelle chez les naissances
vivantes de cette malformation et dépister toute variation dans



le temps. Cette information est utile pour optimiser la prise en
charge par les autorités sanitaires dans le cadre du plan mala-
dies rares. Notre registre permet aussi d’étudier la morbidité et
la mortalité de 'AO pendant la premiere année de vie et ainsi
mieux préciser le suivi nécessaire. Les lois de I'interruption
médicale de grossesse en France sont différentes de la majorité
des pays européens. Les équipes des centres pluridisciplinaires
de diagnostic prénatal rencontrent des difficultés croissantes
devant la suspicion ou le diagnostic certain de 'AO en prénatal.
Latrésie de I'cesophage isolée posséde le meilleur taux de survie
avoisinant les 100 % [4]. Le diagnostic prénatal de ces formes
reste faible. La majorité des diagnostics prénataux de I'AO se font
par le biais des malformations associées actuellement, ou sur les
données foetophathologiques. Lamélioration de la spécificité
des échographies et de I'IRM feetale permettra probablement
d’améliorer le diagnostic des formes isolées d’AO. La surveillance
de la prévalence chez les enfants nés vivants permettra d’étudier
I'effet de ce diagnostic prénatal en France.
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I'cesophage (AO) s’est considérablement amélioré. Le taux

de survie actuel, tous types confondus, est d’environ 95 %.
Malgré ces progrés, de nombreuses études ont montré la persis-
tance d’'une morbidité variée et parfois sévére pendant de trés
nombreuses années. En particulier, le reflux gastro-cesophagien
(RGO) est tres fréquent chez ces enfants.

Le pronostic vital des enfants porteurs d’une atrésie de

1. Reflux gastro-cesophagien
aprés cure d’atrésie'de I'cesophage

Lanalyse de la littérature retrouve des taux trés variables concer-
nant la prévalence du RGO chez les patients ayant pour antécé-
dent une AO, avec un taux moyen estimé a 46 % (26 a 70 %).

Le RGO prolongé chez ces enfants peut entrainer une cesopha-
gite susceptible d’avoir des conséquences a court et long terme.
En particulier, le RGO contribue au développement de sténoses
anastomotiques, avec d’autres facteurs (une longue distance
entre les 2 segments cesophagiens, anastomose sous tension,
dévascularisation des segments cesophagiens lors de la dissec-
tion). Outre I'cesophagite, le RGO est susceptible d’entrainer
I'apparition d’'une métaplasie intestinale ou gastrique de la
partie distale de I'cesophage, 'cesophage de Barrett, qui est un
facteur de risque connu d’adénocarcinome de I'cesophage avec
un risque annuel absolu estimé a 0,12 % toutefois seulement
6 cas de cancer de 'cesophage aprés atrésie ont été rapportés
dans lalittérature. Une étude de cohorte portant sur 272 patients
opérés d’'une AO (dge médian de 35 ans) na pas identifié de
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cancer de I'cesophage. Outre le risque d’infections pulmonaires
récidivantes, le RGO contribue aux anomalies de la fonction
respiratoire identifiées a long terme.

2. Place de la chirurgie dans le traitement
du reflux gastro-cesophagien
aprés cure d’atrésie de I'cesophage

2.1. Indications

Le traitement du RGO par inhibiteurs de la pompe a protons (IPP)
estrecommandédefacon systématiqueaprés curechirurgicalede
I'AO. La durée de ce traitement par IPP est débattue. La réalisation
d’une pH-métrie sans traitement est recommandée a I'age de 2
ou 3 ans, ce qui permet de guider la poursuite du traitement par
IPP.En dehors du contexte d’AO et compte tenu de la bonne tolé-
rance au long cours des IPP, le traitement chirurgical du RGO de
I'enfant intervient en seconde intention dans des situations rares
et particuliéres (volumineuse hernie hiatale, sténose peptique
résistant au traitement médical et aux dilatations, inhalations
pulmonaires a répétition par RGO). Dans le cas particulier des
enfants opérés d’une AO une évaluation soigneuse doit étre réa-
lisée mettant en balance les bénéfices attendus d’une chirurgie
anti-reflux et sa morbidité générale et spécifique. En particulier
le risque de dysphagie post-opératoire est majoré car le montage
anti-reflux aura pour effet une augmentation de la pression en
regard du sphincter inférieur de I'cesophage, alors que le corps
de I'cesophage est le siége de troubles de la motricité en rapport
avec l'atrésie. Les études comparant les résultats du traitement
chirurgical du RGO chez les patients avec et sans antécédent
d’AO sont peu nombreuses. Sur une population de 160 patients



opérés d’une fundoplicature, dont 87 avec antécédent d’AQ, le
taux de dysphagie était supérieur dans le groupe AO :17,2 % vs
6,5 % pour les enfants sans antécédent d’AO. D’autre part, les
taux d’évolution défavorable étaient également supérieurs pour
les enfants avec antécédent d’AO, pour plusieurs critéres : taux
de récidive du reflux (16,1 % vs 6,5 %), dumping syndrome (18,3 %
vs 1,6 %). Dans certaines études, la récidive du reflux a conduit a
une nouvelle fundoplicature dans 15 a 33 % des cas.

Lanalyse de la littérature montre une grande hétérogénéité
dans les indications, reflétant la complexité de cette évaluation
et les variations de pratique entre les centres. Ces constatations
soulignent I'importance d'une évaluation approfondie au
cas par cas de l'indication chirurgicale. Nous proposons 5 cir-
constances dans lesquelles Iindication chirurgicale doit étre
envisagée :

« les sténoses anastomotiques et les sténoses peptiques résis-
tant au traitement médical et aux dilatations ;

« les fistules ceso-trachéales récidivantes ;

+ les RGO avec volumineuse hernie hiatale ;

« les fausses routes avec pneumopathies a répétition ou
malaises liés au RGO ;

- les vomissements quotidiens avec retentissement sur la crois-
sance staturo-pondérale.

Dans ces deux derniers cas les indications sont rares et seront
discutées aprés épuisement des ressources médicales ou en cas
d’encéphalopathie associée.

Lévolution a long terme des enfants ayant un RGO avec ceso-
phage de Barrett n’a pas fait I'objet d’étude permettant d’établir
des recommandations concernant le réle préventif éventuel de
la chirurgie anti-reflux. Chez I'adulte, la chirurgie anti-reflux n’a
pas démontré de supériorité par rapport au traitement médical
pour prévenir la progression de la métaplasie ni la survenue
d’adénocarcinome de 'cesophage.

2.2. Chirurgie anti-reflux cesophagien

Deux aspects de la technique chirurgicale ont été débattus dans
la littérature : la technique de fundoplicature (valve compléte
ou partielle) et la voie d’abord (chirurgie « a ciel ouvert » ou
laparoscopie).

Il existe des arguments théoriques enfaveur de chaque technique
de fundoplicature : pour faire disparaitre le reflux, les valves
complétes (valve de 360° autour de I'cesophage de type Nissen)
seraient plus efficaces que les valves partielles (valve antérieure
de type Thal ou postérieure de type Toupet). En revanche, le
risque de dysphagie post-opératoire serait moindre avec une
valve partielle, en particulier dans le contexte des troubles
de la motricité de I'cesophage en cas d’antécédent d’atrésie.
Bien que peu nombreux, des essais randomisés effectués chez
I'adulte et I'enfant, en dehors du contexte de I'AO, supportent
ces arguments. La plupart des études concernant le traitement
chirurgical du reflux cesophagien aprés AO sont rétrospectives,
unicentriques et non comparatives. La technique de Nissen a été
majoritairement rapportée dans la littérature, suivie de la tech-
nique de Thal, puis de la technique de Toupet. Les rares études
comparatives sur le sujet étaient rétrospectives. Dans une étude
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rétrospective multicentrique comparant les 3 techniques, il n’a
pas été retrouvé de différence concernant I'efficacité du montage
ou la survenue d’une dysphagie. D’autres études multicentriques
sont nécessaires avant d’établir des recommandations en faveur
de I'une ou l'autre technique de fundoplicature.

Concernant la voie d’abord, les données de la littérature chez
I'enfant suggérent que la technique laparoscopique serait
comparable a la technique a ciel ouvert en termes de contrdle du
reflux, et serait supérieure en termes de confort postopératoire.
Toutefois un effet important de I'expertise en vidéochirurgie a
été mis en évidence avec une courbe d’apprentissage relative-
ment longue. A |a condition d’une expertise appropriée en vidé-
ochirurgie, nous recommandons la technique laparoscopique
pour la cure du RGO chez I'enfant, y compris dans le contexte
d’antécédent d’AC.

2.3. Techniques alternatives

En cas de récidive d'un RGO malgré une intervention anti-reflux,
la reprise d’'un traitement par IPP est envisagée en premiére
intention. Toutefois, dans des cas exceptionnels une nouvelle
intervention peut étre envisagée. Il est possible d’avoir recours de
nouveau a une technique conventionnelle mais des alternatives
sont possibles. En particulier la technique de Collis-Nissen per-
met d’envisager une valve anti-reflux méme quand I'cesophage
intra-abdominal est trés court. La technique de Collis-Nissen
consiste en la confection d’une valve anti-reflux compléte apres
avoir réalisé une plastie d’allongement de I'cesophage intra-
abdominal.

En cas de RGO récidivant extrémement sévere, mettant en jeu
le pronostic vital en raison du retentissement pulmonaire, une
technique d’exception, la déconnexion ceso-gastrique (inter-
vention de Bianchi), peut étre envisagée. Dans cette procédure,
I'cesophage et I'estomac sont déconnectés par transsection a
hauteur de la jonction ceso-cardiale, et la continuité intestinale
est rétablie par anastomose entre le bas cesophage et une anse
intestinale « enY ». Une gastrostomie est réalisée, si elle n’était
pas déja présente.

3. Conclusion

Le RGO est un facteur déterminant de morbidité a long terme
aprés cure d’AO. Lefficacité de la chirurgie anti-reflux est
contrebalancée par une morbidité spécifique et un taux élevé
de récidive du reflux. Toutefois, dans plusieurs situations, cette
chirurgie doit étre envisagée pour passer un cap, en particulier
en cas de sténose anastomotique ou de fistule ceso-trachéale
réfractaire. Une évaluation individualisée de chaque patient doit
étre conduite pour poser I'indication opératoire au cas par cas.
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touchant 150 a 160 nouveau-nés par an en France. Si le pro-

nostic a court terme est lié a la présence éventuelle d’'une
prématurité, de malformations associées (surtout cardiaques), a
la forme anatomique et la difficulté a I'anastomose chirurgicale,
la majorité des enfants présentant une AO vont grandir, la survie
actuelle étant de plus de 9o %. Des complications surviennent
cependant de facon fréquente a moyen et long cours [1].

L’atrésie de l'cesophage (AO) est une malformation rare

1. Devenir digestif

Lafréquence du reflux gastro-cesophagien (RGO) chez les enfants
opérés d’une AO est supérieure a celle observée dans la popula-
tion générale. La prévalence du RGO dans cette population varie
selon les études et le mode d’exploration entre 26 et 70 % [2].Le
RGO peut se compliquer d’cesophagite peptique (dans 9 a 53 %),
d’endobrachy-cesophage (jusqu’a 15 % des patients). La méta-
plasie intestinale est un facteur de risque d’adénocarcinome de
I'cesophage. A ce jour, 6 observations d’adénocarcinomes et de
carcinomes épidermoides (au niveau de la cicatrice de I'anasto-
mose) ont été rapportées chez des jeunes adultes opérés d’une
AO, sans qu'il soit possible actuellement de confirmer un risque
augmenté de cancer dans cette population [3]. Le RGO favorise
également la survenue d’une sténose anastomotique, parfois
récidivante et/ou trés a distance de I'intervention initiale. Sa fré-
quence varie de 8 % a 49 % [4]. LAO représente 25 % des causes
d’impaction alimentaire chez I'enfant. Des dilatations cesopha-
giennes sont alors nécessaires ; leur nombre et leur fréquence
dépendent du caractére serré ou non de la sténose, du délai et
de l'efficacité de la dilatation précédente. Plusieurs techniques
ont été proposées afin d’éviter la récidive de la sténose apres
dilatation, mais ne sont pas réalisées de facon courante : mise
en place de prothése cesophagienne, infiltration de corticoides
ou tamponnement de mitomycine C [5]. Les anomalies anato-
miques et motrices de I'cesophage expliquent que la dysphagie
est un symptome fréquent, présent chez 45 % des enfants a I'age
de s ans [6].
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2. Devenir nutritionnel

Méme siles progrés récents ont permis une réduction importante
de la dénutrition et des séquelles sur la croissance, un retard
de croissance reste présent chez prés d’un tiers des enfants a
I'age de 5 ans [6]. Les facteurs de dénutrition identifiés sont les
formes chirurgicales a grand défect, les troubles de motricité et
la dysphagie, les formes d’AO associées a des cardiopathies ou a
des anomalies chromosomiques, le RGO, les sténoses cesopha-
giennes, ainsi que les remplacements cesophagiens.

3. Devenir ORL et respiratoire

Les manifestations respiratoires sont particulierement fré-
quentes, notamment dans les premiéres années. La morbidité
respiratoire diminue habituellement avec I'age. En dehors
des malformations associées, cardiaques notamment, leur
pathogénie met en cause divers facteurs, congénitaux ou
acquis, qui s’intriquent. Le RGO, les troubles de la motricité
cesophagienne, la sténose anastomotique sont d’importants
facteurs de risque, en favorisant I'inhalation, et en aggravant
la trachéomalacie.

Une trachéomalacie est présente chez 75 % des patients avec AO
et fistule cesotrachéale, dont I'expression clinique est variable,
d’asymptomatique a des blockpnées parfois sévéres [7]. Elle
a comme conséquence la stase des sécrétions et favorise les
épisodes infectieux broncho-pulmonaires. Elle est aggravée par
le RGO, les fausses routes, la distension sus-anastomotique de
I'cesophage. Elle a tendance a s"améliorer avec la croissance et le
traitement des facteurs associés. Dans les formes sévéres, qui se
traduisent par des manifestations respiratoires graves, notam-
ment des malaises graves, la pose d’une prothése endotrachéale
ou plus souvent un traitement chirurgical par aortopéxie peu-
vent étre nécessaires [7].

La fistule cesotrachéale récidive rarement, habituellement au
cours des 2 a 18 mois apreés la chirurgie réparatrice initiale. Cette
récidive s'observe plus fréquemment en cas de lachage de la
suture initiale, d’anastomose sous tension, ou de sténose congé-
nitale associée. Un nouveau traitement chirurgical est dans ce
cas nécessaire ; I'injection de glue par voie bronchoscopique a
aussi été proposée.



Les manifestations respiratoires sont décrites a tout age de
la vie. Dans une étude Finlandaise, 41 % des adolescents agés
en moyenne de 14 ans présentaient des symptdmes respira-
toires (22 % considérés comme asthmatiques) [8]. Les mémes
auteurs ont récemment évalué une cohorte de 101 adultes agés
en moyenne de 36 ans qui présentaient plus de symptomes
respiratoires, d’infection, d’asthme et d’allergie que des adultes
controles, associés a une moins bonne qualité de vie liée aux
symptémes respiratoires.

Les infections respiratoires sont fréquentes dans les premiéres
années de vie, rapportées chez 29 % des enfants suivis jusque
I'age de 5 ans [6]. Elles touchent plus particuliérement les lobes
inférieurs et le lobe moyen. La toux chronique ou récidivante,
favorisée par les épisodes infectieux, est également fréquente
et persistante. De tonalité rauque, elle est un symptéome de la
trachéomalacie. A terme les séquelles respiratoires de I'AO pour-
raient constituer un terrain a risque de bronchopathie chronique
obstructive.

La fonction respiratoire est le plus souvent dans les limites de
la normale. Toutefois, un syndrome restrictif est retrouvé chez
20 a 49 % des patients, favorisé par les synostoses costales
séquellaires de thoracotomie, |a scoliose, et le RGO. Le syndrome
obstructif est également décrit avec des fréquences variables de
12354 %.

4.Devenir orthopédique

Une déformation de la cage thoracique est rapportée chez 20 %
des patients, et une scoliose chez 10 % a 50 % des patients. La
scoliose est d’autant plus fréquente qu’il existe des anomalies
vertébrales, que le patient a subi une thoracotomie, une résec-
tion de cotes ou des muscles dorsaux [1]. Le risque de scoliose est
13 fois supérieur dans la population d’AO par rapport a la popu-
lation générale et est associé dans prés de 50 % a des anomalies
vertébrales [9].La scoliose peut étre associée a des anomalies de
la fonction ventilatoire ; elle nécessite rarement une correction
chirurgicale. Le choix de I'abord chirurgical lors de la réparation
initiale de I'atrésie de I'cesophage (thoracoscopie, voie axillaire)
est important pour la prévention de cette complication.

5. Transition a I'age adulte

La nécessité d’'organiser la transition a I'age adulte des affections
chroniques de début dans l'enfance est de reconnaissance
récente. Ceci est particulierement vrai dans I’'AO ou les progrés

Devenir a long terme des enfants atteints d’une atrésie de I"cesophage

des derniéres décennies font que la majorité des enfants opérés
a la naissance d’'une AO deviendront des adultes. Lage idéal et
les modalités de cette transition nécessitent une collaboration
étroite entre équipes pédiatriques et de médecins d’adulte
acceptant de prendre en charge ces jeunes adultes présentant
une affection qu’ils connaissent peu au départ.

6.Conclusion

Méme si le pronostic actuel de 'AO est bon dans I'ensemble, la
fréquence des complications a distance de I'intervention initiale
et la nécessité d’une surveillance des Iésions cesophagiennes
secondaires au RGO et a I'AQ, justifient qu’un suivi systématique,
multidisciplinaire et prolongé soit proposé a tout patient opéré
d’une AO.
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e chirurgien plastique pédiatrique recoit a sa consultation

des enfants dont la demande doit étre qualifiée d’esthé-

tique, c’est-a-dire sans qu’il y ait de dysfonctionnement
corporel médicalement parlant. Une vilaine cicatrice séquelle
d’un accident sans bride rétractile inhibant la fonction, un nez
disgracieux sans difficulté respiratoire, des oreilles décollées qui
entendent aussi bien (ou méme mieux !) que la moyenne, |a liste
est longue. Elle s'allonge sous 'influence de la société et la valeur
croissante accordée a la beauté et ses critéres de « normalité ».
La demande est motivée par un dysfonctionnement émotionnel
lié a la différence et, pour répondre a cette demande de facon
adéquate, le chirurgien est confronté a une panoplie d’interroga-
tions. Il est rare qu’il doive répondre que I'opération demandée
est techniqguement impossible. La question est plutot de s’as-
surer que la souffrance qui améne I'enfant en consultation sera
soulagée par un éventuel geste chirurgical.

1. La demande des parents

Les parents sont souvent ambigus dans leur demande, ayant
a gérer des conflits personnels par rapport a une demande de
chirurgie esthétique pour leur enfant. Par exemple, ils peuvent
se sentir coupables de demander une chirurgie esthétique et
doivent affirmer qu'ils « I'aiment comme il est, mais ce sont
les autres qui le trouveront laid a Iécole et le feront souffrir »,
comme s’ils craignaient que le chirurgien pense que c’est pour
leur propre satisfaction qu’ils demandent de faire opérer leur
enfant. Il arrive que des parents ne supportent pas un « défaut »
chez leur enfant et ressentent de |a honte face a son apparence ;
c’est un comportement narcissique heureusement assez rare,
mais trés destructeur pour la construction de I'estime de soi
de I'enfant. La plupart des parents demandent conseil pour ce
qu'’ils percoivent comme leur responsabilité parentale de faci-
liter la vie de leur enfant, mais espérent trouver confirmation
qu’une chirurgie esthétique est « justifiée » en demandant
I'avis personnel du chirurgien ou en cherchant une confirmation
« objective » et médicale de leur demande. « Le décollement de
pavillon des oreilles de mon fils peut-il étre quantifié par rapport
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a la norme ? ». Ces parents ont besoin d’étre réconfortés dans
I'idée que leur demande est fondée, raisonnable et doivent étre
soutenus dans leur démarche.

Il arrive que des parents soient adressés par leur pédiatre en
consultation de référence chez le chirurgien, mais expriment
d’emblée leur peur de I'anesthésie ou leur peur de prendre
une décision a la place de leur enfant qui pourrait plus tard
leur reprocher la souffrance subie ou les séquelles (cicatrices)
ultérieures. C'est le cas par exemple pour les naevi de grande
taille dont I'ablation est plus aisée lorsqu’on opére un nourrisson
dont |a peau est trés élastique. Les parents préféreraient souvent
attendre que la décision vienne de I'enfant lorsqu’il sera en age de
décider lui-méme, mais les médecins savent que le résultat final
sera moins bon. Ils ne seraient pas venus en consultation d’eux-
mémes, mais sentent la pression du pédiatre et des membres de
la famille qui les incitent a ne pas « laisser leur enfant dans cet
état ». Leur role de parent protecteur et responsable est mis en
cause et peut étre source d’angoisse importante. Une discussion
explorant ces aspects du probléme et le lien de confiance qui
peut s’établir entre les parents et le chirurgien peuvent les aider
a prendre la meilleure décision pour leur enfant. Ignorer le conflit
meénera a des difficultés de collaboration en phase postopéra-
toire et entrainera souvent une insatisfaction durable.

Il arrive que les parents sollicitent un avis chirurgical bien avant
I'age ou I'enfant aura conscience du probléme ; ils aimeraient
faire opérer leur enfant « préventivement », pour éviter toute
remarque désobligeante future, « avant qu’il ne se rende compte
de l'opération et souffre de sa différence ». Parfois, il y a un vécu
parental douloureux derriere la demande et I'espoir d’épargner
a l'enfant les souffrances qu’ils ont eux-mémes subies dans I'en-
fance. En général, 'enfant ne participe pas a la conversation ou a
un comportement vaguement inquiet, ayant peur de ce qu’il res-
sent. Il percoit qu’il est au centre d’un probléme qui inquiéte ses
parents, mais ne comprend que partiellement. Il est important
d’explorer cet aspect du probléme avec les parents en les ren-
dant attentifs au fait que I'enfant doit idéalement comprendre
pourquoi on l'opére, pourquoi il doit venir a I'hépital, se faire
endormir et ressentir I'inconfort ou la douleur en postopératoire.
Sans explications et motivations personnelles, on lui impose
une chirurgie élective qui peut étre ressentie comme agressive,
désagréable et intrusive. Les parents et le chirurgien doivent
se poser la question d’une chirurgie sans consentement éclairé
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du patient. Les parents comprennent en général ce principe et
reviennent consulter quand I'enfant a grandi et peut participer
ala décision.

2. La demande de I’enfant

La demande de I'enfant peut aussi étre ambigué pour plusieurs
raisons. Il peut craindre la douleur imaginée ou réelle aprés
I'intervention. Parfois I'enfant se comporte en consultation de
facon fuyante dés qu’on s’adresse directement a lui ou semble
carrément apeuré, figé avec les larmes aux yeux. La simple préci-
sion que la consultation a uniquement pour but de le renseigner,
qu’il pourra toujours refuser une opération et qu'en aucun cas
celle-ci n‘aura lieu le jour-méme suffit a détendre I'atmosphéere
et permet a I'enfant d’entendre I'information. Les parents sont
souvent surpris de voir leur enfant replié sur lui-méme et muet,
alors qu'ils sont venus en consultation a sa demande. Mieux vaut
clarifier la situation dés le début de la consultation, en rassurant
I'enfant sur son pouvoir de décision.

Parfois les enfants ressentent une peur vis-a-vis du changement,
méme si celui-ci est ardemment désiré pour des raisons d’inté-
gration sociale. Il y a la peur de perdre un signe identificateur
(par exemple dans le cas d'un naevus congénital ou d'une
malformation vasculaire) ou chargé d’une signification familiale
(les oreilles décollées d’un grand-pére adoré). Les remarques
de I'entourage sont lassantes et I'enfant désire d’une part se
débarrasser du trait qui le distingue et de 'autre peut redouter
anonymat de la « normalité » ; « Comment est-ce que ma
maman va me retrouver si je me perds et que je n’ai plus ma
tache ? ».Cedilemme doit étre identifié et il ne faut pas hésitera
reporter la chirurgie esthétique si on ressent un malaise, laissant
I'enfant reprendre contact pour une consultation ultérieure. Une
consultation avec le psychologue de I'équipe peut aider la famille
a explorer les différents aspects de la question.

Les adolescents porteurs de séquelles esthétiques d’'une malfor-
mation faciale ou autre peuvent avoir beaucoup d’hésitations
a effectuer les interventions secondaires esthétiques pourtant
théoriquement planifiées depuis des années. La décision d’effec-
tuer une intervention « finale » signifie-t-elle le passage a I'age

adulte parfois difficile ? Les adolescents peuvent ressentir un
changement physique comme une atteinte a I'identité qu’ils sont
en train de se forger. Il arrive aussi qu’un adolescent qui a réussi
I'intégration et I'acceptation de sa différence soit déstabilisé par
une offre de chirurgie esthétique : « Depuis toutes ces années
vous m’avez dit que je suis belle, et maintenant vous voulez me
refairele nez ? ».Les parents ont parfois de la peine a comprendre
le refus d’une chirurgie qui représente pour eux une étape impor-
tante dans le processus de soins qui vise la « normalisation » de
leur enfant. Il arrive dans certains cas de conflit familial, qu'un
adolescent refuse une intervention pour affirmer son indépen-
dance vis-a-vis du contrdle parental ; le psychologue de I'équipe
pluridisciplinaire reconnait ces situations et peut aider 'adoles-
cent a comprendre ses motivations, dans son propre intérét.

La consultation doit donner des informations complétes et
concrétes a I'enfant pour obtenir un véritable consentement
éclairé :le prix a payer contre le bénéfice a obtenir. Il faut veiller
a ne pas céder a I'envie de rassurer en minimisant I'inconfort a
supporter, au risque que I'enfant se sente trahi si la douleur ou
les contraintes postopératoires dépassent ses attentes. Linves-
tissement en temps de consultation dépasse souvent le temps
opératoire, mais si cela n'est pas fait, cela risque de mettre en
péril le résultat souhaité : le soulagement de la souffrance de
I'enfant. Un excellent résultat objectif peut étre mal vécu, lais-
sant I'enfant décu et frustré face a des parents et un chirurgien
satisfaits, tout comme un résultat mitigé aux yeux des adultes
peut étre trés bien vécu par I'enfant lui-méme. Une consultation
préopératoire unique peut étre insuffisante pour cerner la
demande et le pédiatre qui adresse I'enfant peut jouer un réle
important en fournissant sa connaissance de longue durée de la
famille ; ce réle ne doit pas étre sous-estimé. La question que
doit se poser le chirurgien avec le pédiatre n'est pas « est-ce que
I'on peut réparer le défaut ? », mais : « le devrait-on et quand
sera le moment adéquat pour I'enfant en question ? ».

Lecture conseillée

Bradbury ET. Counselling People with Disfigurement. BPS books :
Leicester,1996.
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ne demande de chirurgie « esthétique » pour I'enfant

s'inscrit le plus souvent dans le contexte d’'une maladie,

d’un accident ou d’une anomalie. Le souhait peut étre
de corriger des séquelles de fentes, des oreilles décollées, un nez
hypertrophique, des cicatrices consécutives a un traumatisme
divers (chutes, morsures, brilures...), une anomalie congénitale
de la peau, une syndactylie, des |ésions post-traumatiques,
etc. Chaque cas est unique et suscite des réactions variées. Les
propos élaborés ici sont issus d’'une pratique en consultation
pluridisciplinaire pour des enfants qui naissent avec une fente
labio-maxillo-palatine au Centre Hospitalier Universitaire Vau-
dois (CHUV) a Lausanne. Parmi les questions auxquelles nous
sommes confrontés se posent souvent celles-ci ? « Qui » émet
le souhait d’une chirurgie, est-ce I'enfant ou son parent ? Quelle
est I'attente précise concernant le geste chirurgical ? La maniére
dont I'enfant et ses parents accueillent la proposition d’une
éventuelle correction de la part du chirurgien, la réaction de
chacun, représentent également un aspect essentiel a discuter.
Considérer certains éléments concernant le développement de
I’enfant, notamment la notion de I'image du corps, représente un
appui pour notre pratique, autour de la question de I'esthétisme
chez I'enfant.

1. Le corps dans le développement de I'enfant

Quelle que soit la demande de chirurgie correctrice, celle-ci
a la particularité de s’inscrire dans une période charniére du
développement de I'enfant, soit celle de la construction de son
identité. Bien que de multiples facteurs participent a I'élabora-
tion de I'identité et a I'estime de soi, 'image du corps soumise au
regard de I'autre, en représente un aspect important. D’un point
du vue global, chacun d’entre nous vit sous le regard de I'autre.
Dés sa naissance, I'enfant est plongé dans le bain universel des
relations humaines. La vérité de tout homme est qu’il n'existe
pas en dehors de la relation avec autrui et qu’il aspire de maniére
inépuisable a une reconnaissance, qui s'exprime, en partie, a
travers le regard de I'autre.

*Auteur correspondant.
e-mail : Josee.Despars@chuv.ch
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Limage du corps peut étre définie comme la représentation, en
partie inconsciente, de I'image, que I'enfant se construit de son
propre corps a partir de différentes données internes et externes,
celles-ci constamment remaniées par les expériences vécues. Il
s’agit de la maniére dont I'enfant s’approprie ses expériences
sensorielles, motrices et affectives, basée sur I'expérience émo-
tionnelle dans le lien avec I'autre. Considérant que I'image du
corps porte une part importante du narcissisme du sujet, celle-ci
est par conséquent liée au niveau d’estime de soi que I'enfant
va développer. Lhistoire de I'estime de soi débute avant méme
la naissance de I'enfant puisque ce dernier s’incarne dans un
premier temps dans I'imaginaire des parents. Certaines qualités
révées, imaginées et fantasmées au sujet de I'enfant peuvent
ensuite étre projetées sur lui et affecter la qualité des interac-
tions, selon que I'enfant répond ou non aux attentes parentales.
La qualité des interactions joue un rdle essentiel dans le bien-étre
futur de I'enfant. La maniére dont celui-ci est touché, manipulé,
porté, et regardé laissent des traces mnésiques, en termes de
sensations agréables ou désagréables, dans la maniére de sentir
et percevoir son corps. Tout au long de ce processus, le stade du
miroir (vers 'age de 8 mois) représente une des étapes impor-
tantes dans la structuration de I'enfant. Il existe a ce moment
une premiére captation d’'une image unifiée de soi. Le regard
des parents dans lequel I'enfant se voit, lorsque par exemple
celui-ci jubile devant le miroir, représente le début d’une série
d’images que I'enfant va intérioriser, s’approprier et auxquelles il
va s’identifier. En élargissant le réseau social de I'enfant, celui-ci
est soumis a de nouveaux regards qui vont progressivement
enrichir ou marquer I'expérience de son estime de soi et affecter
sa maniére de se représenter. Bien-sdr, une bonne estime de soi
comporte aussi la capacité a reconnaitre ses limites et ses fragili-
tés. En résumé, la maniére dont I'enfant se percoit, qu’il parle de
lui, qu’il raconte son histoire et qu’il décrit ses relations avec son
entourage, représente autant d’éléments essentiels a entendre,
lorsque I'idée d’une chirurgie « esthétique » est formulée.

2. La chirurgie

Heureusement, le plus souvent, la proposition ou la demande
d’un nouveau traitement chirurgical s’inscrit dans un processus
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harmonieux et contribue a I'évolution de la prise en charge
de maniére positive. Certaines situations s’avérent toutefois
plus sensibles et justifient la nécessité d'étre réguliérement
attentifs a ce qu’expriment I'enfant et sa famille [1]. De maniére
synthétique, 2 cas de figure peuvent étre évoqués : lorsque les
professionnels proposent une chirurgie et lorsque la demande
vient du patient ou de sa famille. Dans la premiére situation,
il arrive parfois que I'enfant et/ou le parent se retrouvent dés-
tabilisés, et manifestent une difficulté a recevoir, a ce moment
précis de leur histoire, une proposition de chirurgie correctrice.
Le second tableau correspond a la demande de I'enfant ou du
parent pour une correction particuliére. Bien sir, cette demande
de correction peut étre justifiée du point de vue esthétique et
trouver écho chez les professionnels. Elle peut aussi avoir pour
but de « colmater » une blessure, un manque (narcissique) chez
I'enfant ou son parent. Elle peut, de maniére détournée, chercher
a répondre au désir d’effacer la cicatrice, la « trace », d’'une his-
toire encore difficile a assimiler.

3. Conclusion

En résumé, une malformation faciale reste une situation
complexe dans laquelle émerge de nombreuses questions,
notamment en ce qui concerne la chirurgie secondaire. Quelle
proposition de la part des professionnels, quelle écoute pour
'enfant et sa famille ? Comment différencier la demande de
I'enfant ou de I'adolescent de celle des parents ? A quel moment
et comment interpréter la demande de I'enfant du point de vue
des parents ? La consultation pluridisciplinaire des fentes au
CHUV a Lausanne est organisée de maniére a ce que chaque
enfant et ses parents rencontrent en individuel un psychologue

tout les 2 ans environ. Du point de vue de I'enfant, différentes
thématiques sont abordées : recoit-il des commentaires qui le
dérange, souhaite-t-il que I'on intervienne a un niveau particu-
lier, comment répond-il face aux éventuelles remarques au sujet
de son visage, se sent-il intégré parmi ses pairs, quelle narration
de sa malformation, quelle définition du sujet dans son his-
toire, quel regard du parent porté sur I'enfant ? Ces moments
d’échanges permettent une forme de ritualisation d’évaluation
des besoins de I'enfant et de ses parents. A travers ces discus-
sions, de nouvelles représentations peuvent parfois émerger. La
discussion est ensuite reprise lors de la réunion pluridisciplinaire.
A titre d’exemple, il peut arriver que I'image du corps subisse
une distorsion par rapport au défaut physique et que ceci ait
un retentissement au niveau psychologique. Une consultation
psychologique peut alors étre nécessaire avant de considérer
une intervention. Toutefois, lorsque le fonctionnement psycho-
logique de I'enfant a été évalué et que les problémes liés a des
moqueries ou a la souffrance d’une irrégularité au niveau du
visage sont récurrents, il importe de reconnaitre cette souffrance
et de discuter des possibilités d’intervention.

Enfin, ces rencontres, espacées dans une méme journée et au fil
des années offrent une temporalité qui permet a I'enfant et a ses
parents de penser, d’élaborer et de sédimenter les informations,
concernant une éventuelle chirurgie « esthétique » et ainsi les
aider a anticiper ce changement.
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1. Epidémiologie

La gynécomastie est une hyperplasie uni- ou bilatérale, non
tumorale et réversible de la glande mammaire chez ’nomme. Il
s’agit d’'une pathologie fréquente, elle touche environ 65 % des
adolescents de 14 ans [1].

Il faut la distinguer de I'apidomastie, composée quasi exclusive-
ment de graisse. Le taux d’obésité grandissant, son incidence est
en progression constante et devient un motif de consultation a
part entiére [2]. Contrairement a cette derniére, la gynécomastie
est ferme, centrée sur I'aréole qui peut étre élargie. Elle est le plus
souvent bilatérale et asymétrique [3]. Quand elle est unilatérale
(25 %) [4], elle est plus souvent douloureuse a la palpation que
dans les cas bilatéraux [5]. Elle régresse dans 75 % des cas en
2 ansetdans présde 9o % a3 ans [6]. Malgré cela, les formes les
plus séveres ont tendance a persister et a encourager le pédiatre
ou le chirurgien a traiter sans attendre ce délai qui est souvent
réduit a unan.

2. Etiologie — physiopathologie

Une étiologie est retrouvée dans 5 a 20 % des cas suivant les
séries [2,7]. Les causes sont nombreuses et bien connues [1-3,5-7].
La gynécomastie dite « idiopathique »,la plus représentée chez
I'adolescent, reste un diagnostic d’exclusion. Elle semble étre liée
a une conversion trop importante des androgénes surrénaliens
en cestrogénes pendant la journée lorsque la sécrétion de tes-
tostérone est basse. Le taux de |a testosterone estradiol binding
globulin jouant un réle dans le rapport de testostérone libre, elle
pourra jouer un rdle important [6,7].

3. Vécu - retentissement psychosocial

Les adolescents en demande de chirurgie esthétique ont une
vision correcte de leur aspect physique [8]. D’autre part, ces ado-

*Auteur correspondant.
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lescents souffrent pour la plupart de troubles anxio-dépressifs
au début de la prise en charge [9]. La gynécomastie est source
d’exclusion sociale et parfois de trouble de 'identité sexuelle. Il
parait donc indispensable d’aborder la problématique du vécu
dés le début de la prise en charge et de proposer une aide psy-
chologique au cas par cas.

4.Bilan de premiére intention

Lexamen clinique comprend : recherche de prise de médica-
ments, d’'un morphotype évoquant un syndrome de Klinefelter,
évaluation du stade pubertaire, palpation des testicules et de
I'abdomen et enfin la prise en pression artérielle.

Le bilan para-clinique comprend les dosages sanguins de testos-
térone, LH, FSH, HCG, Alpha-FP, enzymes hépatiques, kaliémie,
créatinine et prolactine s’il existe une galactorrhée.

Une échographie testiculaire est demandée systématique-
ment et une imagerie mammaire (mammographie, écho-
graphie ou IRM) dans les cas unilatéraux et/ou douteux a la
palpation.

5. Formes cliniques — classification

Il existe de nombreuses classifications. La plus utilisée en
France est la classification de Simon (3 stades) qui note surtout
I'existence d’un excés cutané voire d’une ptose qui condition-
nera assez souvent le choix de la technique chirurgicale. On
peut déplorer I'absence de prise en compte du type d’excés
(glandulaire, adipeux ou mixte) et de la taille de I'aréole qui
sont aussi des indicateurs importants de la prise en charge
chirurgicale.

6.Méthodes chirurgicales de traitement

Il existe des techniques médicales comme I'androstanolone qui
est parfois mal tolérée et dont 'efficacité peut étre relative.

Les techniques chirurgicales les plus utilisées sont :

« les voies péri-aréolaires et hémi-aréolaire inférieure, idéales
pour les gynécomasties glandulaires ou mixtes. La voie



péri-aréolaire permet de corriger également une aréole large et/
ou un excédant cutané sans ptose importante ;

« la mastectomie vraie emportant I'ensemble cutanéo-
glandulaire en bloc avec repositionnement de I'aréole sous
forme d’une greffe. Cette technique a rancon cicatricielle élevée
est réservée aux ptoses importantes ;

« la lipoaspiration, comme en chirurgie esthétique, évitant les
cicatrices mais efficace que dans les formes adipeuses sans exces
cutané important, il faudra y associer un geste sur I'aréole si cela
est nécessaire ;

« les techniques de section a I'aveugle du type « Pull-Through »
trés utilisées par les anglo-saxons, utiles pour les noyaux glandu-
laires rétro-mammelonnaires ;

 le « shaver » normalement utilisé en endoscopie, a été pro-
posé il y a environ 1an par une équipe canadienne. Les résultats
rapportés par cette équipe et notre expérience montpelliéraine
sont probants.

Il existe néanmoins un risque non nul a segmenter une masse
glandulaire potentiellement porteuse d’un cancer. Certaines
équipes envoient le résidu aux anatomopathologistes qui réa-
lisent I’étude histologie sur les fragments. Il parait raisonnable
néanmoins de privilégier les voies ouvertes en cas de doute radio-
logique et en cas de syndrome de Klinefelter, dont I'incidence des
cancers mammaires est 60 fois supérieure a la normale. En effet,
I'analyse d’'une piéce opératoire non fragmentée est plus précise
et plus aisée. Se pose également la question aux Etats-Unis de
ne pas analyser systématiquement les piéces opératoires au vu
des risques faibles (1 %) et surtout dans un but d’économie de
santé [10].

7. Soins postopératoires — suivi

Les patients restent hospitalisés en moyenne 2 jours. Un drain
aspiratif peut étre mis en place en cas de voie ouverte. Dans tous
les cas, un pansement est mis en place 10 jours, suivi du port d’un
vétement compressif pendant 1 mois. Les douleurs postopéra-
toires sont peu importantes. Un arrét de sport de 4 a 6 semaines
est prescrit.

Les adolescents en surpoids sont le plus souvent transformés
socialement par I'intervention qui leur permet de réintégrer les
activités sportives de groupe et la piscine. Le contrat de poids,
qui est une nécessité en chirurgie post-bariatrique, est illusoire
et inutile chez les adolescents. Le suivi est effectif a 1an sauf en
cas de modifications morphologiques particuliéres.

Gynécomastie de 'adolescent : prise en charge médico-chirurgicale

8.Conclusion

La chirurgie de la gynécomastie est usuelle et représente une tres
bonne indication de chirurgie esthétique de I'adolescent dont la
métamorphose physique accompagne I'indentification sexuelle.
Dans les formes invalidantes, le délai d’atteinte de régression n'a
pas lieu d’étre. Il faut pouvoir proposer une solution chirurgicale
dés que la régression compléte ne semble pas pouvoir étre obte-
nue. De nombreuses techniques existent et doivent toutes étre
maitrisées par les équipes prenant en charge cette pathologie.
Les techniques indirectes, surtout combinées, semblent pouvoir
répondre a de nombreuses formes cliniques, sauf quand il
n’existe pas une macro aréole. Si la demande de correction est
importante, elle est corrélée a un trés bon niveau de satisfaction
de ces patients. Le suivi post-opératoire est capital et participe a
la motivation des adolescents a reprendre une activité sportive
et/ou a la perte de poids.
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sont un motif fréquent de consultation en chirurgie plas-

tique pédiatrique. La demande est motivée par les parents
ou le plus souvent par les enfants eux-mémes. Dans tous les cas,
méme si l'acte est référencé comme acte thérapeutique sans
entente préalable par la MLAM (plastie d’oreille décollée unilaté-
rale ou bilatérale), il s’agit d’'une chirurgie esthétique, c’est-a-dire
qui n'est pas secondaire a une pathologie ou une séquelle.

I esoreilles décollées ou « prominent ears » des anglo-saxons

1. Qu’est que des oreilles décollées
et pourquoi les opérer ?

La notion d'oreilles décollées est subjective et peut étre considérée
comme une rupture d’harmonie dans le visage. Cette notion est
différente chez la fille et le gargon [1], mais doit toujours étre consi-
dérée du moment que le probléme est évoqué. En effet, certains
peuvent vivre sans aucun probléme toute leur vie avec des oreilles
décollées, d'autres au contraire vont stigmatiser ce probléme. Qu'on
les considére comme une malformation mineure de l'oreille ou bien
comme une variation de la normale, dans tous les cas le chirurgien
plasticien devra informer I'enfant et ses parents et faire une analyse
précise de la déformation. Elle repose sur 3 composantes (fig. 1) :

« la conque qui peut étre trop projetée vers I'avant (véritable-
ment décollées du crane) ou hypertrophique (oreilles saillant du
crane exagérément) ;

« l'anthélix qui est plus ou moins déplissé avec une perte du
relief et un étirement du paravent auriculaire ;

- la peau et notamment le lobule de l'oreille.

2. Quand opérer les oreilles décollées ?

Lorsque la demande est motivée et justifiée, I'intervention est
décidée en accord avec I'enfant en priorité. En régle générale, la
demande de correction est exprimée vers I'age de 6-7 ans (CP) ou
10-12 ans (collége). La demande est justifiée si I'enfant exprime
clairement le souhait de se faire opérer parce qu’il le souhaite (pas
beau dans le miroir, probléme de coiffure ou de port de casquette...)

*Auteur correspondant.
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Figure 1. Anatomie normale de l'oreille : I'hélix correspond au bord libre
de l'oreille. Les 2 reliefs cartilagineux a corriger sont I'anti-hélix et la conque.

ou parce qu’il est « victime » de moqueries itératives et vexatrices.
Parfois la décision peut étre décalée dans le temps méme si la prise
de conscience de ce probléme se situe souvent autour de 6 ans.
La demande est justifiée par le chirurgien qui évalue le degré des
oreilles décollées (minime, moyenne, sévére) et le type anatomique
de la déformation. Par ailleurs, il faut savoir que les oreilles attei-
gnent entre 85-90 % de leur taille adulte a I'dge de 7 ans [2]. En
cas de forme minime, d’enfant trés timide, ou de demande émanant
essentiellement des parents, il faut savoir refuser I'indication et
demander une autre consultation pour réévaluer la demande.



3. Comment les opérer ?

Aprés information et délai de réflexion, la chirurgie est program-
mée en chirurgie ambulatoire avec une anesthésie générale avec
un temps moyen d’intervention de 64 minutes (série du service,
médiane 52, n = 161). Méme si elle est possible, I'anesthésie
locale [3] reste délicate chez I'enfant en dessous de 10 ans. Les
nausées et les vomissements sont fréquents dans cette chirurgie
et leur prévention doit étre réalisée [4].La technique est fonction
du chirurgien, mais doit toujours étre adaptée a la déformation :
« défaut de conque : repositionnement conchale ou éventuelle-
ment résection de cartilage ;

« défaut de plicature :affaiblissement de la tension superficielle
par rapage, chondrostome ou suture du cartilage ;

« les plasties cutanées du lobule sont en pratique rares. En
revanche, la section entre I'anthélix et I'antitragus est souvent
nécessaire.

Pour notre part nous restons fidéles aux principes de Jost et
Legent [5] : il faut que ce soit une chirurgie simple, adaptable
a toutes les déformations, restaurant une anatomie normale et
stable dans le temps, donc sans tension.

Habituellement l'incision est postérieure en évitant si possible
de la faire directement dans le sillon rétro-auriculaire (port de
lunettes, partie la plus grasse et risque infectieux).

Le fait capital est le pansement peropératoire qui doit maintenir
le résultat obtenu, étre lIégérement compressif tout en étant
confortable et avec un bandage type « ceuf de Paques ». Un
pansement douloureux est suspect d’'une complication et doit
étre refait par le chirurgien. Le premier pansement est réalisé le
lendemain en présence du chirurgien pour contréler I'absence
d’hématome, puis le pansement est fait régulierement par une
infirmiére a domicile jusqu’a ablation des fils entre J10-J1s. Les fils
non résorbables sont préférables pour limiter au maximum les
risques de cicatrices hypertrophiques. Lutilisation de pansement
modelant ou de bourdonné peut étre utile pour éviter les héma-
tomes en cas de décollement important.

4.Qu’elles sont les inconvénients
et les complications ?

Lenfant et les parents doivent étre informés des inconvénients
postopératoires, essentiellement liés au pansement, et des
risques de complications. Une fiche-type d’information a été
éditée en 2008 par la SOF-CPRE [6]. La durée des pansements
est de 10 a 15 jours et cela peut étre adapté en fonction des
vacances scolaires. Une période de 3 semaines supplémentaires
avec le port d’'un bandeau élastique souple est nécessaire
pour le sommeil afin d’éviter les frottements. Une dispense de
45 jours de sport est nécessaire pour ne pas prendre de risques
de traumatismes ou d’hyperhémie. Des troubles de la sensibilité
(hyperesthésie, paresthésie) sont possibles pendant 2 4 3 mois. Si

La chirurgie des oreilles décollées chez ’enfant

I'enfant accepte ces conditions, I'intervention peut étre réalisée
quelle que soit la période de I'année.

Les complications envisageables, outre celles liées a 'anesthésie,
sont essentiellement de 3 ordres :

« ’hématome peropératoire pose rarement de probléme, en
revanche le décollement cutané parfois nécessaire pour corriger
le cartilage, peut étre a I'origine d’'un othématome. Celui-ci peut
étre évacué a I'aide d’une aiguille ou peut nécessiter une reprise
chirurgicale ;

« linfection est une autre éventualité qui nécessite une mise
sous antibiothérapie et une mise a plat en cas de collection
purulente. Lantibioprophylaxie n'est pas recommandée dans les
actes de type | (chirurgie propre, classification d’Altemeier) ;

- les cicatrices chéloides : La chirurgie des oreilles décollées
est une cause classique de cicatrices chéloides et il faut éviter
la période pubertaire durant laquelle le risque est plus fréquent.
Un contréle post-chirurgical est indiqué a J45 postopératoire
pour évaluer le résultat initial et contréler la cicatrice. En cas de
signe d’hypertrophie, une surveillance doit étre instituée. En cas
de persistance a 3 mois postopératoires, un traitement préventif
doit étre mis en place.

Les risques de complications restent faibles deoa 8 % [7] 2 %
dans notre série de 161 paires d'oreilles opérées), mais doivent étre
connus et dépistés a temps. Elles grévent rarement le résultat défi-
nitif sur le plan esthétique. Comme tout acte chirurgical, il existe
toujours une part d’aléa possible. Cet aléa doit étre réduit au
minimum d’autant plus qu’il s’agit d’une chirurgie esthétique. Dés
J45, 'appréciation du résultat initial peut étre jugée par I'enfant,
les parents et le chirurgien. En cas d’insatisfaction ou d’imperfec-
tion, un contréle & 3 mois est souhaitable. Eventuellement une
retouche peut étre envisagée en cas de résultat jugé insuffisant.
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esthétique ont été réalisées chez des patients de 18 ans

ou moins contre 14 000 en 1996 [1] dont 9o % chez des
femmes, en particulier sur le sein.
Il est le symbole de la féminité et de la sexualité émergente.
Toute anomalie réelle ou ressentie sera donc I'objet de souffrance
psychique qu’il ne faut pas méconnaitre. Dans certains cas un
avis éclairé auprés d’un spécialiste peut étre conseillé.
Chez la petite fille, 'aréole est petite et haut placée, la peau est
souple, le sein est plat. Dés le début de la puberté, le volume se
développe et 'aréole commence a s’élargir et surtout & devenir
plus proéminente. C'est a partir de cet age que la question d’'une
disgrace peut se poser. La demande sera maximale en pleine
période pubertaire, phase angoissante pour les jeunes femmes
qui se trouvent confrontées avec plus ou moins de bonheur a leur
nouveau corps. Dans ce contexte les questions sur la normalité et
le pouvoir de séduction sont trés fréquentes.

E n 2005, aux Etats-Unis, 333 0oo interventions de chirurgie

1. Role des références sociales

La jeune fille confrontera I'image de son nouveau corps a celle
de son entourage et cette image bonne ou mauvaise influencera
I'estime de soi de |a jeune fille [2].La poitrine des autres femmes
de la famille sera souvent prise pour comparaison, ainsi que celle
des filles de son groupe d’amis.

Il faut aussi noter I'impact considérable des médias qui véhicu-
lent des standards volontiers idéalisés, voire pire irréalistes [3].
Ce gold standard inatteignable rend difficile la confrontation
entre le principe du réve et de la réalité.

2. Distinguer chirurgie esthétique
et chirurgie réparatrice

Selon les habitudes de chaque famille et la personnalité de la
patiente, la jeune fille aura plus ou moins d’aisance pour évoquer
la question de ses seins avec ses parents. La pudeur peut éga-
lement étre renforcée dans cette période et il peut arriver que
d’authentiques malformations mammaires soient méconnues. Il

*Auteur correspondant
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n‘est donc pas inutile de proposer un rendez-vous avec un chirur-
gien plasticien pour les éliminer et les traiter si elles existent [4].
Ces anomalies congénitales ou acquises pourront faire 'objet
d’une correction chirurgicale dont le bénéfice, en particulier sur
le plan psychologique, est bien démontré [s].

3. Techniquement et médicalement parlant

La chirurgie chez la jeune femme ne pose pas de problémes parti-
culiers. La seule particularité de cet age est le caractére volontiers
plus inflammatoire des cicatrices qui évolueront longtemps avant
de devenir planes, blanches et matures. Cette particularité de cica-
trisation est trés importante a faire admettre par la patiente car les
cicatrices en phase inflammatoire sont visibles et douloureuses.
Enfin dans certains cas on peut observer des cicatrices chéloides,
et leur développement est plus important en période pubertaire.

4.Les interventions demandées

Lintervention de chirurgie esthétique mammaire la plus deman-
dée est la pose d’implant mammaire, devant la rhinoplastie et
la chirurgie des oreilles [1]. Pour beaucoup de chirurgiens, il est
conseillé d’attendre la fin de la croissance pour envisager la mise
en place d’implants, davantage pour des raisons d’immaturité
psychique que pour des raisons purement physiques. Par ailleurs
en période pubertaire, le corps n’est pas achevé, le poids n’est pas
stable et le volume du sein n’est pas définitif. Il a été démontré
une fréquente prise de poids entre 18 et 22 ans [1].

Cependant, il ne s’agit pas d’une régle absolue et il est possible
parfois de la transgresser lorsque manifestement la patiente est
en grande souffrance psychologique. La technique chirurgicale
n'a pas de particularité en sachant que I'on peut parfois préfé-
rer les implants remplis de sérum physiologique plutdt qu’en
silicone (recommandations de la Food and Drug Administration).

5. Les contraintes

Ces contraintes sont nombreuses et pas toujours bien acceptées
dans cette période de relative fragilité émotionnelle. D'ailleurs il a
été démontré chez les patientes ayant une demande de chirurgie
prothétique mammaire, une grande vulnérabilité psychique [6]. A
I'adolescence il est coutume de rencontrer des patientes qui veulent



« tout et tout de suite ». Linformation éclairée est souvent déli-
cate.La mémoire est souvent sélective occultant consciemment ou
non les aspects qui dérangent tels que le risque de complications,
les cicatrices définitives ou encore les contraintes organisation-
nelles liées au geste chirurgical lui-méme (consultation préalable
chirurgicale et anesthésique, arrét du tabac, interruption du sport
en postopératoire, absence d’exposition au soleil des cicatrices,
cicatrices de qualité variable et en tous cas définitives).

Nous conseillons de voir les patientes au moins 2 fois et d’as-
socier a I'entretien des documents d’information personnalisés,
ainsi que la copie de la lettre de consultation. Ces supports
permettront a la jeune femme de réfléchir et de reformuler
ses éventuelles questions. Il est, néanmoins, démontré que
I'information reste difficile a réaliser chez les adolescentes et les
femmes de moins de 25 ans qui admettent bien les risques a
court terme mais comprennent mal les risques a long terme [7].
Nous insisterons plus particulierement sur les aspects négatifs.
Par exemple en cas de pose de prothéses, il faut évoquer le pro-
bléme des coques fibreuses qui altérent le résultat, ainsi que le
risque de rupture ou tout simplement d’usure avec le temps qui
imposera le changement du matériel assez régulierement (tous
les 10 ou 15 ans). Enfin, la chirurgie esthétique n’est pas prise en
charge par I'assurance maladie.

6.Bénéfices attendus

Peu détudes permettent de vérifier les bénéfices pour les
patientes, sur le plan psychologique, obtenus grace a la chirurgie
esthétique. Cependant, chez I'adulte, il a été démontré une dimi-
nution de I'insatisfaction de I'aspect de son corps 6 mois aprés la
chirurgie. A contrario, il n’y a pas d’amélioration significative de
I'image corporelle chez les femmes ayant eu une augmentation
mammaire [6]. Parallélement, il est démontré que les patientes
désireuses d’une augmentation mammaire, considérent comme
idéal un volume mammaire plus important que celui de la popu-
lation générale [8].

Chirurgie esthétique du sein chez ’enfant et 'adolescente

Enfin, n'oublions pas que 7 a 15 % des patientes désireuses de
chirurgie esthétique présentent des troubles psychiques de
type dysmorphophobie. Enfin, spontanément, avec la maturité,
on note une augmentation de la satisfaction de son corps
avec I'age, notamment a partir de 18 ans [9] sans aucun geste
chirurgical.

Ces remarques incitent a la plus grande prudence avant d’envisa-
ger de la chirurgie purement esthétique chez I'adolescente.
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comprennent classiquement la rétinopathie diabétique,

responsable de baisse de I'acuité visuelle et de cécité, la
néphropathie diabétique, responsable d’'une insuffisance rénale
et d’une hypertension artérielle, les neuropathies diabétiques,
responsables de douleurs, paresthésies, faiblesses musculaires
et dysfonction autonomique et les atteintes macro-vasculaires
pouvant conduire aux cardiopathies, pathologies vasculaires
périphériques et accidents vasculaires cérébraux.
Dans les années 1990, il a été démontré que l'intensification
du traitement a I'adolescence permet de retarder 'apparition
de complications et de ralentir leur progression [1]. Ainsi, la
fréquence des rétinopathies et néphropathies a pu diminuer au
fil des années, lorsqu’il était proposé aux enfants et adolescents
un plus grand nombre d’injections et de plus grandes doses
d’insuline [2]. De facon encourageante, 'effet bénéfique d’'un
traitement intensif sur l'incidence des complications macro-
vasculaires semble perdurer plusieurs années aprés sa mise en
place et son arrét [3].
En 2009, I'International Society for Pediatric and Adolescent
Diabetes (ISPAD) a publié un consensus sur le dépistage des com-
plications vasculaires du diabéte chez I'enfant [4] (Tableau I).
Lexamen de référence a la recherche d’'une rétinopathie est la
photographie du fond d’ceil ou rétinographie. Lors d’une étude
faite par I'AJD (Aide aux Jeunes Diabétiques), cette technique
a permis d’identifier 4,6 % de rétinopathies chez des enfants
diabétiques depuis 4,8 ans en moyenne et ayant une HbA,
moyenne de 8,5 % [5]. Pour la néphropathie diabétique, la
méthode de détection la plus pratique est la recherche d’une
micro-albuminurie par la mesure du rapport albuminurie/créa-
tininurie. Sur les urines du matin, ce rapport doit étre inférieur
a 2,5 mg/mmol chez les garcons et 3,5 mg/mmol chez les filles
(du fait d’'une moindre excrétion de créatinine). Si cette mesure
est faite sur un échantillon d’urines autre que celui des urines
du matin, le seuil de normalité est un peu plus élevé avec une
équivalence proposée de 4,5 mg/mmol pour une mesure de
3 mg/mmol sur les urines du matin. La micro-albuminurie sera
confirmée si au moins 2 des 3 échantillons réalisés sur 3 a 6 mois
sont positifs [4].

I es complications vasculaires chez l'adulte diabétique
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Tableau |
Dépistage des complications vasculaires du diabéte de I'enfant
d’aprés le consensus de I'ISPAD 2009 [4].

Début du dépistage Méthodes de dépistage

Rétinopathie  Tous les ans
- a partirde 11 ans Photographie du fond
(si 2 ans de diabéte) d’ceil
- apartirdeg ans Ophtalmoscopie
(si 5 ans de diabéte)

Néphropathie Tous les ans
- a partirde 11 ans
(si 2 ans de diabéte)

Ratio albumine/créatinine
dans les urines

- apartirdeg ans Albuminurie
(si 5 ans de diabéte) sur les premiéres urines
du matin

Histoire et examen
clinique

Neuropathie  Non défini

Atteintes Apres 'age de 12 ans Profil lipidique

macro- (tous les 5 ans)

vasculaires Pression artérielle
(annuellement)

Outre les méthodes de dépistage proposées, les facteurs de
risques associés aux micro-angiopathies diabétiques doivent
étre systématiquement recherchés : tabagisme, hypertension
artérielle, dyslipidémie, antécédents familiaux de complications
diabétiques, indice de masse corporelle élevé, sédentarité. Une
attention particuliére doit étre portée aux enfants les plus agés,
pubéres, présentant un diabéte depuis longtemps.

Les complications non-vasculaires associées au diabéte de type 1
sont essentiellement représentées par les autres atteintes auto-
immunes. Il est recommandé de dépister une hypothyroidie
auto-immune au moment du diagnostic du diabéte et tous les
2 ans par les dosages de TSH et d’anticorps antithyroidiens chez
des enfants asymptomatiques. La maladie cceliaque doit étre
dépistée au moment du diagnostic du diabéte et le consensus
de I'ISPAD propose de poursuivre le dépistage tous les ans les 5
premiéres années, puis tous les 2 ans [6]. Enfin, le suivi de la
croissance est un élément essentiel dans la surveillance a long
terme des enfants diabétiques.
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évolué depuis une vingtaine d’années et I'IRM est devenue

I'imagerie « avancée » de choix dans ce contexte d’os-
téomyélite. En effet, le développement des séquences « corps
entier », la fréquence des ostéomyélites a MRSA (methicilline
resistant Staphylococcus aureus) trés pourvoyeuses d’abces des
tissus mous et de thromboses veineuses [1] et enfin, la directive
EURATOM 97/43 incitant a privilégier les méthodes non expo-
santes aux rayons X comme I'IRM et I'échographie, sont autant
de raisons convergeant a utiliser I'IRM.
Néanmoins, la stratégie diagnostique en imagerie, dans ce
contexte, repose toujours, en premier lieu, sur des radio-
graphies [2]. Dans les 2 cas, infectieux ou inflammatoire, le siege
préférentiel de 'ostéomyélite est métaphysaire.

I "approche en imagerie des infections ostéo-articulaires a

1. Linfection ostéo-articulaire

Limagerie a un intérét majeur car les résultats des prélévements
sanguins ou osseux sont négatifs chez plus de la moitié des
enfants.

Le siége de l'ostéomyélite, qui, par définition est d’origine
hématogéne, est préférentiellement métaphysaire et concerne
surtout les membres inférieurs (70 %) et le genou (environ
1/3 des cas). Les équivalents métaphysaires du squelette axial,
comme le cartilage enY de l'aile iliaque, peuvent étre atteints. Ce
tropisme métaphysaire est expliqué par la vascularisation riche,
liée a I'activité métabolique importante, et par les particularités
histologiques locales (veinules dépourvues de valve anti-reflux,
endothélium discontinu) qui facilitent I'invasion bactérienne.

A partir de I'os, I'infection s’étend a travers le cortex dans 'espace
sous périosté et la rupture du périoste peut étre responsable
d’un abcés des parties molles.

Aprés I'age de 18 mois, la physe constitue une barriére relative a
la diffusion de I'infection.

Les formes typiques d’ostéomyélite aigué, avec début brutal,
fievre élevée, impotence fonctionnelle et douleur métaphysaire
provoquée, sont actuellement rares. Les radiographies (face
et profil) sont systématiques et urgentes. Elles ne montrent
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en général aucune anomalie mais sont nécessaires a exclure
d’autres pathologies comme une tumeur. En pratique, il faut
considérer qu’une radiographie normale dans un contexte de
douleurs fébriles est un argument diagnostique en faveur de
I'ostéomyélite aigué [3].

LIRM permet ensuite de répondre a 2 questions :

« ya-t-il une infection osseuse versus cellulite ?

- et si oui, existe-t-il un abcés pour lequel un drainage pourrait
étre discuté ?

En IRM, le premier signe de l'infection est un cedéme de la
moelle osseuse et des tissus mous environnants (hypersignal en
T2 et STIR), d’apparition trés précoce. Une collection purulente
se présente comme une image en cocarde, aprés injection de
produit de contraste, avec rehaussement périphérique et centre
en hyposignal [4]. La décision de drainage se prend a la fois sur
le volume de la collection et la réponse clinique aprés quelques
jours d’antibiothérapie.

Le principal diagnostic différentiel concerne les variantes de la
normale, car la moelle hématopoiétique est encore abondante
chez les jeunes enfants [5]. La normalité des radiographies per-
met d’éliminer une tumeur. En cas de doute, la présence de « glo-
bules graisseux » correspondant a une nécrose du tissu adipeux
intramédullaire est bien repérable sur les séquences pondérées
en T1 et constitue un argument en faveur d’'une ostéomyélite.
Léchographie,simple et rapide en urgence, permet de montrer un
cedéme ou un abcés des parties molles juxta-corticales et/ou des
appositions périostées. Il existe souvent une hyperhémie visible
au doppler. La détection d’un épanchement intra-articulaire
permet de localiser une articulation pathologique, surtout chez
les jeunes enfants ou I'examen clinique peut étre difficile, mais
la nature septique ou simplement réactionnelle ne peut pas étre
déterminée.

Lorsque le siege de la douleur est imprécis ou douteux, une
imagerie « corps entier » est indiquée. La scintigraphie au Tech-
netium 99 est clairement en recul avec une sensibilité d’environ
80 %, une spécificité de 5o %. Le FDG PET est beaucoup plus
sensible (95 %) et spécifique (87 %) mais nest pas utilisé en
routine en pédiatrie. Ces 2 techniques exposent aux rayons X et
sont substituées, dés que possible par I'IRM corps entier.
Lostéomyélite subaigué et chronique est actuellement la forme
la plus fréquemment rencontrée, avec un tableau clinique aba-
tardi et un syndrome inflammatoire variable. Les radiographies,
systématiques, montrent une ostéolyse plus ou moins étendue,
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entourée d’une condensation périphérique, avec parfois I'aspect
classique d’abcés de Brodie. Il peut exister des appositions
périostées et des anomalies épiphysaires.

LIRM permet |a encore de préciser I'extension de la Iésion intra-
osseuse et dans les parties molles.

Dans l'ostéomyélite chronique, l'aspect peut étre pseudo-
tumoral.La présence d’'un séquestre, caractéristique de I'infection
chronique, peut bénéficier de quelques coupes sans injection au
scanner du fait de son caractére calcifié.

Le diagnostic de certitude se fait sur I'étude histologique et
bactériologique de prélévements locaux et un des principaux
diagnostics différentiels est I'ostéomyélite chronique multi-
focale récurrente.

2. Lostéomyélite chronique multifocale
récurrente (OCMR)

Il s’agit d’'une maladie auto-inflammatoire, impliquant plusieurs
segments osseux. LOCMR peut débuter chez de jeunes enfants,
a partir de I'age de 3 ans et son diagnostic peut étre difficile
au début. Lorsque l'atteinte est monostotique, le diagnostic
différentiel d’avec une infection bactérienne n’est pas possible
en imagerie car aucun élément n’est spécifique. Sur les radiogra-
phies, il s’agit souvent d’'une Iésion mixte, lytique et condensante,
juxtaphysaire, avec hyperostose et/ou appositions périostées. En
phase initiale, 'élargissement de la physe peut étre isolé, irrégu-
lier et subtil. Latteinte articulaire est possible. En IRM, 'cedéme
osseux périlésionnel est fréquent avec, parfois, présence d’'une
masse des parties molles et épaississement périosté.

Lélément fondamental du diagnostic d'OCMR est le siege des
lésions : métaphyses des os longs (environ 50 %), rachis (environ
20 %), bassin (environ 10 %) clavicule (moins de 10 %). Latteinte
bilatérale des métaphyses est trés évocatrice [6]. Certaines
atteintes particulieres doivent faire évoquer le diagnostic

d’OCMR : clavicule, mandibule, vertébres avec aspect irrégulier
du plateau vertébral et diminution de hauteur du corps verté-
bral, a ne pas confondre avec la vertebra plana observée dans
I'histiocytose langerhansienne.

Ainsi, la découverte de lésions infra-cliniques en imagerie est
fondamentale et permet de surseoir a la biopsie. Il est recom-
mandé de pratiquer une IRM corps entier dés que le diagnostic
d’OCMR peut étre cliniquement ou radiologiquement évoqué.
En conclusion, 'approche en imagerie a considérablement évolué
ces derniéres années. UIRM corps entier permet de détecter une
atteinte multifocale parfois infraclinique, d’importance diagnos-
tique capitale en faveur de 'OCMR.

Lorsque le diagnostic d’'ostéomyélite infectieuse ou inflamma-
toire est bien établi, la répétition des IRM n’est pas nécessaire si
la réponse au traitement est satisfaisante.
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aigué si elle évolue depuis moins de 15 jours. Les bactéries

véhiculées par voie sanguine infectent directement I'os. Sta-
phylococcus aureus est retrouvé dans 50 % des cas et constitue le
germe majoritaire quel que soit I'age. Les autres germes sont, le
streptocoque B et Escherichia coli chez le nourrisson de moins de
3 mois, et le streptocoque A et le pneumocoque. Les ostéomyé-
lites a Kingella kingae sont probablement sous diagnostiquées,
car ce germe est rarement isolé dans les hémocultures [1,2].
Le site de I'infection est, le plus souvent, les zones de croissance
métaphysaires des os longs, et ce d’autant plus que ces derniéres
sont actives (loin du coude, prés du genou). Le stade initial de
I'ostéomyélite est caractérisé par un cedéme intra-osseux du
tissu spongieux, puis I'infection diffuse vers |a partie distale de |a
diaphyse (diaphysite, abcés intra-médullaire), la corticale externe
et le périoste (abcés sous périosté + extension aux parties
molles). A la phase tardive, 'abcés sous périosté peut diminuer la
vascularisation de la corticale osseuse par les artéres périostées
et entrainer une nécrose osseuse.
Ces infections sont des urgences diagnostiques et thérapeu-
tiques. A la phase initiale de I'infection, le traitement repose sur
I'antibiothérapie, qui doit étre débutée en urgence afin d’éviter
un sepsis grave lié a la virulence des pathogénes impliqués dans
ces infections (S. aureus et streptocoque A produisant des toxines,
pneumocoque) et I'apparition de collections suppuratives (abcés
sous périosté, arthrite septique) qui nécessiteront un drainage
chirurgical. A long terme, le développement de I'infection peut
endommager le cartilage de croissance des os longs, localisé a
la jonction métaphyso-épiphysaire, et entrainer des troubles
définitifs de la croissance de l'os, responsables d’inégalité de
longueur ou de déviation axiale du membre atteint.

L ‘ostéomyélite atteint des enfants sains de tout age. Elle est
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1. Diagnostic

Le diagnostic repose sur des arguments de suspicion clinique :
chez un enfant, une douleur osseuse associée a une fiévre est
une ostéomyélite aigué bactérienne jusqu’a preuve du contraire.
Le diagnostic sera ensuite confirmé par la présence de 2 critéres
parmi les suivants (critéres de Peltola) : i) pus a la ponction
osseuse ; ii) culture bactérienne positive osseuse ou d’hémo-
culture ; iii) signes et symptomes d’ostéomyélite ; iv) modifica-
tions radiologiques typiques d’ostéomyélite.

1.1. Clinique

La douleur localisée,d’intensité variable, entraine souvent une
impotence fonctionnelle. Les signes d’infection systémique
associent, a des degrés variables, fiévre, irritabilité et 1éthar-
gie. La palpation métaphysaire est douloureuse. Lexamen
recherche une arthrite associée. Des douleurs importantes
associées a un gonflement et une rougeur localisés du
membre atteint peuvent témoigner de la présence d’un abcés
sous-périosté.

1.2. Imagerie

Des radiographies osseuses de la zone douloureuse éliminent
en urgence une fracture ou une tumeur osseuse. Léchographie
recherche des complications (abcés sous-périosté, thrombo-
phlébite, arthrite). Le diagnostic sera confirmé secondairement
par : i) la scintigraphie osseuse au Technétium 99 m : foyer
d’hyperfixation osseux ; ou par ii) I'IlRM : cedéme de la médul-
laire osseuse ; ou par iii) I'apparition retardée, aprés 10 jours,
d’anomalies des radiographies osseuses (Tableau ).



Tableau |

Prise en charge des ostéomyélites aigués hématogenes chez I’enfant

Différenciation ostéomyélite infectieuse et ostéomyélite chronique multifocale récurrente (OCMR).

Ostéomyélite infectieuse OCMR
Etiologie Bactérie retrouvée dans 50 % des cas Inconnue
Age Tout age 10 ans
Sex ratio Garcons > Filles Filles > Garcons
Terrain sous-jacent Non Psoriasis

Pustulose palmo-plantaire

Présentation clinique Aigué Evolution chronique
Localisation Unique Multiple

Métaphyse des os longs

Métaphyse des os longs, bassin, rachis, clavicule

Syndrome inflammatoire CRP > 10 mg/l dans 80-90 % des cas

Syndrome inflammatoire modéré dans 2/3 des cas

Phase initiale :

- Radio normales

- Complications :abcés sous périosté
Aprés 10 jours :

- Géodes, appositions périostées

Signes radiologiques

Aprés plusieurs mois : ostéomyélite chronique:

- Abces intra-osseux
- Fistule,
- Séquestre osseux

Construction osseuse au 1*" plan :
- Ostéocondensation,

- Hyperostose corticale,

- Appositions périostées.
Ostéolyse au second plan

Traitement Antibiothérapie AINS
Drainage chirurgical des collections (abcés, arthrites)
Evolution Guérison Evolution chronique avec récurrences inflammatoires

Forme chronique

1.3. Diagnostic bactériologique

Les prélévements bactériologiques sont faits avant le début de
I'antibiothérapie : 2 hémocultures, liquide articulaire, pus d’un
abcés sous-périosté. La ponction osseuse métaphysaire est rare-
ment réalisée car elle nécessite une anesthésie générale.

2. Prise en charge thérapeutique :
antibiothérapie urgente
et drainage des collections

Dés le diagnostic évoqué, une antibiothérapie probabiliste
intraveineuse est débutée ciblant, chez I'enfant de plus de 3 mois,
S. aureus sensible a la méticilline, K. kingae, le streptocoque A et
le pneumocoque : céfamandole ou céfuroxime ou amoxicilline-
acide clavulanique (35 mg/kg/6 h) [3]. La gentamicine est
ajoutée pendant 48 h en cas de sepsis.

En cas d’évolution favorable (diminution franche des douleurs, de
la fiévre et du syndrome inflammatoire biologique), la durée du
traitement antibiotique intraveineux est de 4 a 7 jours, suivie par
une antibiothérapie orale pendant 2 a 4 semaines. Si le germe est
identifié, I'antibiothérapie est adaptée a sa sensibilité. Si le germe
n'est pas identifié (50 % des cas), 'antibiothérapie sera poursuivie
avec un relais oral par de 'amoxicilline-acide clavulanique.

Si I'évolution n’est pas favorable, des complications (abcés sous
périosté, thrombose veineuse, arthrite) doivent étre recherchées
par I'imagerie, guidée par la clinique.

3. Evolution et suivi ultérieur

La guérison est attestée par I'absence de récidive de la fiévre
et des douleurs, la normalisation du bilan inflammatoire et,
progressivement des radiographies. Le suivi orthopédique est
nécessaire pendant 2 ans pour surveiller la bonne croissance du
membre atteint.

Exceptionnellement et si I'infection initiale n’est pas ou est mal
traitée, 'ostéomyélite peut évoluer, aprés plusieurs semaines
ou mois, vers une ostéomyélite chronique caractérisée par des
collections intra-osseuses parfois associées a de I'os nécrotique
(séquestre) et a des fistules, dont le traitement repose sur le net-
toyage chirurgical de I'os nécrotique, associé a une antibiothéra-
pie adaptée. Ces infections osseuses chroniques posent parfois
le probléme du diagnostic différentiel avec une ostéomyélite
chronique multifocale récurrente (OCMR) (Tableau I).
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« ostéite chronique non bactérienne » (OCN) est une
atteinte osseuse inflammatoire non infectieuse [1]. Sa
prévalence est estimée a1a 2 cas sur1 0oo 0oo.
Sa physiopathologie reste I'objet d’hypothéses mais un méca-
nisme auto-inflammatoire parait vraisemblable.

L’ostéite chronique multifocale récurrente (OCMR), ou

1. Diagnostic

En l'absence de critéres diagnostiques validés, le diagnostic
d’OCMR repose sur un faisceau d’arguments positifs et négatifs
permettant d'exclure les principaux diagnostics différentiels
(ostéomyélites infectieuses et pathologies tumorales).

1.1. Clinique

Lage de début est en moyenne de 10 ans, avec une prédomi-
nance féminine (sex ratio 1 : 2,1). En raison du caractére non
spécifique des symptomes le retard diagnostique est de 18 mois
en moyenne [2].

Les douleurs osseuses d’horaire inflammatoire sont le maitre
symptome ; elles peuvent étre associées a une tuméfaction
inflammatoire de méme topographie, et a une arthrite de
I'articulation adjacente (33 %). La topographie est métaphyso-
épiphysaire au niveau des os longs avec par ordre de fréquence
décroissante : le tibia (métaphyse distale et proximale), le pelvis,
le fémur (métaphyse proximale puis distale), la clavicule et le
calcanéum. Le rachis est atteint dans 25 % des cas [3]. Latteinte
du sternum et de la mandibule est évocatrice. Des symptomes
extra-osseux peuvent étre présents : signes généraux (fiévre,
asthénie), manifestations cutanées (pustulose palmo-plantaire,
psoriasis, acné), ou digestives (Crohn).

1.2. Biologie

Un syndrome inflammatoire modéré est présent dans 2/3 des
cas. Des facteurs antinucléaires sont parfois présents.
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1.3. Imagerie

Limagerie est I'élément clé du diagnostic, permettant d’affirmer
le caractére multifocal de I'atteinte [4].

Les radiographies standard restent I'imagerie de premiere
intention : elles peuvent étre normales au début, la présence
de lésions signant une évolution asymptomatique antérieure.
Les lésions initiales sont lytiques (hyperactivité des osté-
oclastes) ; secondairement lésions de reconstruction avec
appositions périostées, associées a des zones de fibrose et
sclérose. Le siege est métaphysaire ou métaphyso-épiphysaire,
rarement diaphysaire ; une atteinte symétrique est fréquente.
Certaines localisations sont plus volontiers lytiques (rachis) ou
au contraire sclérosantes avec hypertrophie osseuse (mandi-
bule, clavicule). Ces images non spécifiques font discuter une
atteinte infectieuse (habituellement monofocale) ou tumorale
(tumeur osseuse primitive, lymphome, histiocytose langhe-
ransienne). Latteinte du rachis est thoracique le plus souvent,
puis lombaire et cervicale. A la différence des spondylodiscites
infectieuses, 'atteinte est corporéale et respecte le disque ;elle
peut se compliquer de tassement avec aspect de vertebra plana.
La preuve du caractére multifocal de I'atteinte osseuse est un élé-
ment clé du diagnostic. Deux examens permettent la détection
de localisations non symptomatiques : la scintigraphie osseuse
et 'IRM corps entier. La scintigraphie objective I'hyperactivité
ostéoblastique (conséquence du processus inflammatoire
osseux), donne une cartographie des atteintes et précise le
nombre des Iésions (considéré comme possible facteur pronos-
tique). Cet examen a des limites : hyperfixation physiologique
des cartilages de croissance, mauvaise sensibilité de certaines
localisations (pelvis) et irradiation.

LIRM corps entier permet une analyse plus précise des lésions
osseuses et des parties molles, une détection plus précoce des
Iésions purement inflammatoires. Les lésions apparaissent en
hypersignal T2 et STIR, hyposignal T1. LIRM montre une fré-
quente atteinte épiphysaire associée aux Iésions métaphysaires
(67 %), qui pourrait avoir un intérét pronostique. LIRM précise
également l'atteinte synoviale de proximité. Sa sensibilité est
supérieure a la radiographie standard et & la scintigraphie
osseuse. Elle est reproductible et est sans risque d’irradiation.

1.4. Histologie

Dans les formes initialement monofocales, la biopsie est indis-
pensable pour éliminer une pathologie infectieuse ou tumorale.



Lhistologie montre un aspect d’ostéite non spécifique ;en phase
précoce nombreux polynucléaires neutrophiles, des éléments
gigantocellulaires et des plages d'ostéolyse ; en phase plus
tardive, les polynucléaires sont associés a des infiltrats lympho-
cytaires et a des zones de sclérose.

2. Prise en charge thérapeutique

Le traitement des OCMR n’est pas codifié en I'absence d’étude
randomisée contrélée [5].

Les anti-inflammatoires non stéroidiens (AINS) utilisés en pre-
miére intention sont souvent trés efficaces ; I'utilisation au long
cours en prévention des rechutes reste discutée. Aucun AINS n’a
fait la preuve de sa supériorité. Lindométacine® (2 a 3 mg/kg/j)
est utilisée aprés échec des AINS avec AMM pédiatrique. Avant
de conclure a I'échec, 2 ou 3 molécules différentes doivent étre
testées sur des durées de 2 a 3 semaines chacune.

Lefficacité des corticoides semble possible, mais ils seront évités
en raison des risques d’effets secondaires sur la croissance.

Si l'évolutivité clinique et/ou biologique persiste, un traitement
de fond doit étre discuté. Lefficacité des biphosphonates
(molécules inhibant la résorption ostéoclastique) est signalée
dans quelques publications [6]. Lefficacité pourrait étre rapide,
clinique (disparition des douleurs) et radiographique (régression
du signal inflammatoire en IRM). Les modalités thérapeutiques
et les effets secondaires a long terme de ces molécules restent
incertains. Elles pourraient avoir un intérét dans les formes
vertébrales, et dans les formes hypertrophiques (clavicule et
mandibule) a fort niveau de remodelage osseux.

Les agents biologiques anti-TNFa sont discutés dans les formes
sévéres : I'Etanercept® et I'Adalimumab® (utilisables par voie
sous-cutanée) ont une AMM pédiatrique alors que I'infliximab
(voie IV) n'en dispose pas. Les premiers résultats sont encoura-
geants [7]. En raison du mécanisme auto-inflammatoire, I'utili-
sation de I'Anakinra® (antagoniste du récepteur de I'lL1) pourrait
étre envisagée dans les formes réfractaires.

3. Evolution

En I'absence de grandes séries, I'évolution a long terme reste mal
connue. La maladie reste évolutive dans 25 % a 59 % aprés plus
de 10 ans [8]. Des séquelles physiques invalidantes peuvent étre
présentes chez prés de 50 % des patients : douleurs chroniques
et déformations. Les anomalies de longueur des membres sont

Ostéite chronique multifocale récurrente : prise en charge, suivi et évolution

favorisées par l'atteinte de la physe responsable d’une fusion
précoce ; des troubles statiques du rachis (cyphose) peuvent
survenir dans les cas d’atteinte vertébrale avec tassement. Des
hypertrophies osseuses persistantes (clavicule, mandibule) peu-
vent avoir des conséquences psychologiques.

Aucun facteur prédictif n’est actuellement disponible, mais un
nombre élevé de |ésions et |a présence d’un syndrome inflamma-
toire biologique semblent étre des arguments de sévérité.

4.Modalité du suivi

Il repose sur la clinique, les paramétres biologiques (VS et CRP)
et 'imagerie.

En phase évolutive un suivi tous les 3 mois est nécessaire (cli-
nique et biologique) pour adapter au mieux la thérapeutique.
Une IRM corps entier tous les 12 a 18 mois est souhaitable compte
tenu de la fréquence des Iésions asymptomatiques. Les radios
standards sont limitées a la surveillance des lésions sympto-
matiques, en utilisant éventuellement le systéme EOS (a basse
énergie).
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ouvert de nombreux champs potentiels de thérapeutiques

foetales. Jusqu’a peu, la partie diagnostique prénatale était
clairement hypertrophiée. Les premiéres tentatives de thérapeu-
tique ont été réalisées dans le contexte de I'allo-immunisation
Rhésus avec la transfusion in utero (TIU) [1]. La prise en charge
de ces patientes a été complétement bouleversée depuis l'uti-
lisation clinique du Doppler cérébral (PSV) permettant une plus
grande précision sur le moment opportun de réaliser les TIU [2].
Les progrés ont permis I'accés a la cavité amniotique avec une
visée thérapeutique.

L'évolution technologique en particulier échographique a

1. Le syndrome transfuseur-transfusé (STT)

La grossesse gémellaire monochoriale biamniotique va se com-
pliquer dans 10-15 % des cas d’une pathologie sévere avec une
mortalité proche des 100 % liées a la présence d’anastomoses
vasculaires a la surface placentaire. Ces communications uni-
directionnelles se compliquent d’'un anamnios chez le donneur
et d’un polyhydramnios chez le foetus receveur. Un essai rando-
misé [3] a pu montrer que dans de telles situations une approche
thérapeutique par photocoagulation au Laser sous contréle
foetoscopique était le traitement de choix, par comparaison avec
I'amnioréduction, permettant le taux de survie le plus important,
soit 60 % de survie globale et au moins 85 % de survie d’'un
enfant. Un trocart de 10 French est introduit dans la poche
hydramniotique. Puis la surface placentaire est analysée le long
de I'¢quateur vasculaire afin de coaguler les vaisseaux anasto-
motiques et ainsi bi-chorioniser le placenta. La complication la
plus fréquente est la rupture des membranes qui va influer sur le
terme a I'accouchement, ce risque étant a hauteur de 20 %. Lage
gestationnel a I'accouchement est en moyenne de 34 semaines
d’aménorrhée (SA).

2. Le TAPS (« twin anemia polycythemia
sequence ») syndrome
Il s’agit d’une nouvelle pathologie de la grossesse gémellaire

décrite depuis peu [4]. La transfusion se produit de maniére
plus chronique. On décrit 2 formes. Lune iatrogéne va compli-
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quer un STT traité de maniére insuffisante par Laser et 'autre
spontanée, complique environ 3-4 % des grossesses mono-
choriales. Le diagnostic prénatal repose sur le différentiel de
PSV entre chaque jumeau. Le feetus anémique va présenter un
pic de vélocité systolique (PSV) supérieure a 1,5 MoM, le feetus
polycythémique a un PSV effondré < 1-0,8 MoM. Une approche
par laser pourrait également permettre de corriger ces troubles
de I’hémobiologie.

3. La hernie diaphragmatique

La miniaturisation des optiques a remis au go(lt du jour cette
indication : un geste sous contréle endoscopique permet
d’obstruer la trachée foetale vers 26-28 SA pour une période opti-
male de 4-6 semaines. Les progrés en imagerie ont permis une
meilleure évaluation du volume pulmonaire. Cette évaluation se
fait par la mesure de la surface pulmonaire du poumon controla-
téral corrélée au périmétre cranien. Le LHR, (Lung to Head Ratio),
évolue avec I'age gestationnel. Ainsi nous calculons un rapport
observé/attendu [5]. Une récente étude rapporte le devenir de
210 foetus opérés avec des critéres de gravité importants (LHR < 1
ou LHR O/A < 25 %), le taux de survie est de 49 % avec un terme
moyen a l'accouchement de 35 semaines [6]. Comme pour les
Laser, la complication majeure est la rupture des membranes, qui
est observée chez 47 % des patientes ; le taux est fortement
corrélé a I'expérience de I'opérateur et au temps opératoire.

4.Le myélo-méningocéle

Le spina bifida reste une pathologie fréquente grevée d’un mau-
vais pronostic fonctionnel et développemental. Une trés large
étude randomisée s’est terminée récemment aux Etats-Unis,
le MoMS trial [7]. Cet essai comparant une attitude conserva-
trice a une chirurgie foetale vers 24 SA a confirmé les travaux
expérimentaux effectués sur I'animal. En cas de chirurgie, le
taux de shunt ventriculo-péritonéal est significativement dimi-
nué, soit 40 % versus 82 % (RR = 0,48 [IC 95 % : 0,36-0,64]).
De méme, I'évaluation des fonctions mentales et motrices a
30 mois de vie est meilleure chez les enfants opérés in utero. Ces
résultats se font au dépend d’une morbidité non-négligeable
pour les patientes, avec nécessité de 2 hystérotomies, de risque
de déhiscence de la cicatrice utérine dans 25 % des cas, rupture
des membranes avec oligoamnios dans 46 % des cas.



5. Les valves de l'urétre postérieur

En cas d’obstacle sous-vésical, le pronostic néphrologique est au
premier plan. Une approche diagnostique par des prélévements
urinaires itératifs pourrait permettre de sélectionner les feetus
pouvant bénéficier d’'une dérivation vésicale [8]. Récemment
plusieurs équipes ont évalué la faisabilité d’'un geste de cysto-
scopie foetale [9]. Il est possible que cette nouvelle approche
puisse, pour un nombre restreint de feetus, permettre un déve-
loppement néphrologique normal.

6.Les obstacles valvulaires aortiques
ou pulmonaires critiques

Les cardiopathies obstructives sont potentiellement accessibles
a un geste thérapeutique avant que le ventricule touché n’évolue
vers une fibrose et une atrophie. Des critéres cardiologiques
précis on été développés par le promoteur de la technique [10] :
sténose valvulaire critique au premier plan, flux rétrograde au
niveau de I'aorte transversale. Il est encore trop tét pour prévoir
le retentissement & moyen et long terme de cette approche
thérapeutique.

7. Conclusion

Un nombre croissant de pathologies feetales est susceptible
d’une approche thérapeutique. Il semble essentiel de mettre en
place des essais controlés afin que les patientes puissent réelle-
ment exprimer un consentement éclairé a toutes ces différentes
possibilités invasives. Il ne faudrait pas que de nombreux centres
se lancent dans ces différentes directions au risque de discrédi-
ter toutes nouvelles perspectives et surtout au risque que les
patientes se voient privées de jugement objectif.

Les nouvelles pistes de thérapeutiques feetales
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sance du traumatisme pouvant découler de l'annonce

d’une malformation en anténatal et le questionnement de
I'impact que celui-ci peut avoir sur le développement de I'enfant
justifient une proposition d’accompagnement psychologique
des futurs parents.
Lomphalocéle est une anomalie congénitale de fermeture de
la paroi abdominale antérieure ; sa prévalence est estimée a
1/8500 naissances. Cette malformation opérable est générale-
ment diagnostiquée en période anténatale précoce. Dans preés
de la moitié des cas il existe des malformations associées qui
influent de maniére importante sur le pronostic. Si 'omphalocéle
est isolée, son pronostic est lié a sa taille [1].
Les couples et plus particulierement les femmes attendant
un bébé présentant une omphalocéle, nous sont adressés en
consultation prénatale par le chirurgien lorsque la malformation
est de mauvais pronostic, lorsque la question d’une interruption
médicale de grossesse se pose ou lorsque le chirurgien détecte
une souffrance particuliére chez la mére.
Bien que I'entretien avecla psychologue ait été proposé au couple,
seules des méres ont souhaité nous rencontrer. La proposition
initiale d’entretien par le chirurgien concernait : des demandes
d’IMG dans des cas d'omphalocéles « ne se justifiant pas du
point de vue médical » (2 patientes sur 4), inversement devant
un désir de poursuivre la grossesse dans un cas d'omphalocéle
« grave » (1 patiente sur 4) ou des difficultés psychologiques
chez la mére (1 patiente sur 4).
Lannonce d’'une malformation en anténatal entraine le plus
souvent un traumatisme psychique. Les réactions a cette
annonce dépendent de I'histoire de chacun des protagonistes,
de I'investissement psychique de la grossesse, de la personnalité
des parents, des traumatismes anciens ravivés par la situation.
Ce traumatisme peut engendrer un phénomeéne de sidération,
une incapacité de penser, génératrice d’angoisse chez la mére,
le couple et son entourage. Un désinvestissement du bébé peut
également survenir lorsque les parents ne parviennent pas a
s’adapter a ce bébé porteur d’une malformation, bébé qui ne
correspond pas a I'enfant imaginaire imaginé, conforme a leurs
attentes [2,3].
La découverte de la malformation peut également entrainer
des réactions de honte, une atteinte de l'estime de soi : « Je ne

I es progrés constants de la médecine feetale, la reconnais-
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suis pas une vraie femme parce que pour ma sceur et mes copines
ca s'est bien passé », une culpabilité qui peut parfois étre, par
exemple, mise en lien par la mére avec des évenements survenus
au cours de la grossesse [2,4] : « Cest frustrant, on ne sait pas
pourquoi ils ont 'omphalocéle. Je me suis demandeée si j'avais fait
ou mangé quelque chose de mal. J'avais bu une coupe de cham-
pagne pendant ma grossesse ».

Lobjectif de la prise en charge psychologique est de proposer
a la meére un espace de parole qui accueille ses angoisses et
lui permette d’élaborer autour de I'’événement traumatique et
de la pathologie du feetus. Cet étayage lui offrira la possibilité
de cheminer de maniére sécure soit dans sa prise de décision
d’interruption médicale de grossesse, soit de se préparer
psychologiquement a la naissance de son enfant, a sa prise
en charge chirurgicale, en réanimation néonatale et/ou en
néonatologie.

Ce cadre d’élaboration s'adapte a chaque mére. Les entretiens
ont lieu dans le bureau de la psychologue avant la naissance,
dans la chambre de la mére aprés I'accouchement, puis dans le
service ol sera hospitalisé le bébé. Une rencontre avec la psy-
chologue, une mére et son bébé né avec une omphalocéle peut
étre organisée dans le but de rassurer la future mére. « Cest un
enfant normal ! ».

Parallélement au risque des troubles psychiques pouvant appa-
raitre au cours de la grossesse, il est fondamental de prendre en
compte les répercussions possibles sur les relations précoces
mére/enfant et sur les grossesses a venir. Abadie et al. [5] ont
réalisé en 2004 une recherche prospective et longitudinale por-
tant sur 33 familles, pour qui une malformation anténatale inté-
ressant le schéma corporel avait été diagnostiquée. lls montrent
que « ce sont les capacités psychiques des parents, individuelle-
ment et en couple, a gérer 'événement (a potentialité) trauma-
tique, qui sont les facteurs prédictifs les plus fiables concernant
la qualité a long terme de 'interaction parents-enfants ».
Concernant spécifiquement les enfants porteurs d'une
omphalocéle, dans une revue de littérature Levrard et Cou-
vrat [6] rapportent que certains enfants présentent un retard
dans leur développement psychomoteur (3ge moyen de la
population 6,3 ans), mais que d’autres études réalisées sur des
populations d’enfants plus agés ou des adultes montrent qu’il
n'y a pas de différence de niveau d’éducation et de qualité de vie.
Ces différences pourraient étre liées aux différences d’age des
populations étudiées et au fait qu’un retard psychomoteur avant
I'dge de 7 ans n'est pas nécessairement prédictif d’'un retard
cognitif a 'age adulte.
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En conclusion, un entretien psychologique doit pouvoir étre
proposé aux femmes porteuses d’un enfant présentant une
omphalocéle ainsi qu’a leur conjoint, si une souffrance psycho-
logique est détectée pendant la période anténatale. Lorsqu’une
prise en charge psychologique se met en place, il est important
qu’elle puisse étre poursuivie en période postnatale afin de
prévenir les répercussions possibles sur les interactions précoces
meére/enfant. Enfin, il apparait fondamental de poursuivre des
recherches prospectives et longitudinales chez les enfants nais-
sant avec une omphalocéle.
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clairement défini et les capacités de diagnostic prénatal

étaient limitées. Létablissement de facteurs pronostiques a
suivi une premiére période purement descriptive. Une informa-
tion détaillée des parents a induit des consultations multidisci-
plinaires. Lannonce de la malformation a induit la notion d'un
choix :
- conserver la grossesse et dans ce cas organiser le transfert in
utero dans un centre de médecine et chirurgie pédiatrique de
recours ;
- décider une interruption médicale de grossesse (IMG) dont le
cadre légal a pu étre précisé jusqu’au terme de la gestation ;
- traiter la malformation en période foetale soit par un geste
curateur qui trés vite s’est avéré illusoire dans bien des circons-
tances, ou limiter les effets délétéres de cette anomalie sur le
développement feetal jusqu’a une prise en charge postnatale.
La décision parentale, accompagnée par les centres multidis-
ciplinaires de diagnostic prénatal, repose sur les arguments
de particuliére gravité et/ou de possibilités thérapeutiques du
moment. Les exigences des parents n’étaient plus posées en
termes de survie mais en termes de qualité de vie. Les évolutions
sociétales ainsi que la judiciarisation de la médecine ont renforcé
cette contrainte.
Les résultats de la chirurgie néonatale sont quantifiables dans
les 30 derniéres années. La mortalité s’est effondrée. Linfluence
sur la qualité de vie restait a démontrer. Le suivi a long terme
a permis de l'apprécier. Les futurs parents ont été invités a
rencontrer les familles d’enfants anciennement opérés pour la
méme malformation. Uinformation médicale s'est enrichie d’'une
information moins technique et plus humaine.
La perspective d'un mauvais résultat chirurgical, toujours pos-
sible, faisait craindre, dans le contexte actuel sociétal et culturel,
le recours croissant a des interruptions de grossesse. Lallonge-
ment du délai de I'interruption volontaire de grossesse (IVG)
jusqu’a 14 semaines d'aménorrhée depuis la loi du 4 juillet 20071,
alors que le diagnostic prénatal était de plus en plus précoce,
pouvait favoriser le recours a I'lVG en cas de dépistage de mal-
formations. LIVG, se substituant a I'lMG, existe mais demeure un
phénoméne marginal. De méme, I'lMG, en cas de malformation
ne répondant pas aux critéres de la loi du 29 juillet 1994, est
rarement décidée, hormis les circonstances de mise en danger de
la vie de la mére ou pour cause psychiatrique.

L ‘objectif de la médecine feetale, a ses débuts, n'était pas
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Le risque d’'une évolution eugénique du dépistage prénatal
était envisagé. A Strasbourg, nous avons comparé I'incidence
de 4 malformations dont le diagnostic prénatal est désormais
assuré ou supposé : laparoschisis et omphalocéle, atrésie
duodénale, hernie diaphragmatique et atrésie de I'cesophage.
Les 2 périodes choisies ont été de 1993 a 1994 et de 2008 a
2011. Six patients par an étaient opérés d’omphalocéle ou
de laparoschisis dans la premiére période et 10 patients par
an dans la deuxiéme période. Deux nouveau-nés étaient
opérés chaque année pour une atrésie duodénale dans la
premiére période, et 3 a 4 par an dans la deuxiéme période.
Trois a 4 enfants étaient opérés pour hernie diaphragmatique
chaque année durant la premiére période, puis 5a 6 par an
dans la deuxiéme période. Deux a 3 enfants étaient opérés
chaque année pour atrésie de I'cesophage entre 1993 et 1996
avec quasi disparition des atrésies de type I. Entre 2008 et
2011, 5 a 6 enfants ont été opérés chaque année avec une
nette recrudescence des atrésies de type | (6 dans les 4 der-
niéres années). A I'inverse de I’évolution constatée sur ces
quelques exemples, nous n‘avons opéré que 2 nouveau-nés
avec exstrophie vésicale depuis 2000 au lieu de 15 dans la
décennie précédente.

Lévolution des propositions thérapeutiques mini-invasives [1,2],
avec des résultats en constante progression sur la qualité de
vie, autorise une information prénatale plus optimiste pour cer-
taines malformations. Les propositions d’accompagnement et de
soins palliatifs en réanimation néonatale rassurent les familles
et les praticiens de la médecine feetale. Cette pratique nouvelle
a suivi la loi du 22 avril 2005 (dite loi Léonetti) et de son décret
d’application du 6 février 2006. Elle est en opposition avec la
notion d’acharnement thérapeutique que I'on prétait volontiers
a l'activité de réanimation.

Avant 1990, nous comptions a Strasbourg, 30 % de mortalité
pour les enfants opérés de laparoschisis avec pres de 60 % de
formes séveres de stade Il & IV selon la classification de Borde et
Lefort. Depuis cette date ou le suivi prénatal des foetus porteurs
de laparoschisis s’est considérablement structuré, la mortalité
est passée a 5 % alors que nous observions plus de 60 % de
nouveau-nés présentant un stade I. Les raisons des progrés
quant a la survie des enfants opérés sont essentiellement dues
au transfert in utero et a la qualité de la réanimation postopéra-
toire. Mais I'atténuation des Iésions de péritonite chimique sur
I'intestin est a mettre au crédit de quelques amnio-infusions et
amnio-échanges ainsi qu’a quelques décisions appropriées de
naissance anticipée [3,4].



On constate peu d’évolution sur la prise en charge des enfants
porteurs d’atrésie duodénale : le dépistage de la trisomie 21
associée dans prés de 30 % des cas, domine le diagnostic pré-
natal de ces anomalies. De fait, I'atrésie duodénale souffre d’'une
connotation négative en médecine foetale, mais I'amélioration
de la prise en charge chirurgicale avec le développement de la
chirurgie laparoscopique apporte un regain d’intérét y compris
chez nos collégues obstétriciens.

Les possibilités d’améliorer le pronostic des hernies diaphrag-
matiques par un traitement prénatal ont conduit a rechercher
des facteurs pronostiques appréciables en anténatal. La création
du centre de référence des hernies diaphragmatiques a permis
de créer une dynamique et un regain d’intérét des réanimateurs
pédiatres et des chirurgiens pour améliorer la qualité du résultat
des traitements a la naissance [5].

Si 'atrésie de I';esophage de type Il est reconnue en prénatal
c’est souvent par une porte d’entrée pluri-malformative. Le
perfectionnement du dépistage prénatal ne concourt pas a
augmenter I'incidence de naissances d’enfants porteurs de ce
type d’atrésie. A I'inverse, les atrésies de type | isolées font 'objet
d’une véritable approche concertée entre obstétriciens et chirur-
giens pédiatres. Ces derniers améliorent la prise en charge de la
malformation [6,7] en tenant compte des troubles de I'oralité,
des problémes médico-sociaux et psychologiques de la période
préopératoire, des progrés de la chirurgie mini-invasive.

Le diagnostic prénatal a permis d’assurer une meilleure com-
préhension des malformations. Il a permis de mieux différencier
les anomalies anatomiques pathogénes et celles qui ne sont
que des variantes anatomiques de la normale ou la simple
expression d’'une immaturité. Ces derniers patients font l'objet
d’un simple suivi qui évite la survenue de complications durant
la phase naturelle et spontanée de maturation. Toute la difficulté
est de distinguer les enfants qui vont entrer dans le domaine de
la pathologie et les autres qui vont, non pas « guérir » mais se
normaliser par maturation spontanée. Dans les années 1980, la
chirurgie pouvait étre décidée au vu d’une image anormale, a
titre préventif. Cette attitude était déraisonnable et excessive.
Au cours des années 1990 on a vu I'émergence d’une conduite
diagnostique agressive au risque d’étre délétere et trop souvent
inutile (cf. cystographies rétrogrades chez le nouveau-né avec

Conséquences de la médecine feetale sur la chirurgie pédiatrique

dilatation ou hypotonie des cavités excrétrices). Actuellement,
les données du diagnostic prénatal, la notion d’antécédents
familiaux et de complications cliniques avérées, un suivi écho-
graphique, permettent une approche plus rationnelle de ces
anomalies urologiques non toujours pathogénes.

Conclusion

La médecine foetale a aidé le chirurgien pédiatre & progresser
dans les domaines de I'’évaluation du diagnostic et du pronostic,
de la technique opératoire, de I'éthique et de l'information.
Linformation proposée aux parents concerne le feetus observé
et non plus la pathologie en général. Le bénéfice du doute est
incontestable. La médecine ne peut se départir de cette espace
d’incertitude. Elle a besoin d’'un mal nécessaire retenu dans la
boite de Pandore :I’espoir.
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spectre élargi (BLSE) n’épargne ni la Pédiatrie, ni la Néona-

talogie. La prise en charge des infections dont sont respon-
sables ces organismes pose plusieurs problémes pratiques en
clinique courante :
- comment identifier les nouveau-nés a risque d’étre infectés
par une bactérie BLSE ?
« quel traitement probabiliste faut-il mettre en route en I'ab-
sence de toute information microbiologique ?
- comment adapter ce traitement a une bactérie identifiée
avant ou apres le début de I'infection ?
Lidentification de facteurs de risque de colonisation néonatale
a entérobactérie BLSE a fait 'objet d’études trop souvent rétros-
pectives et comportant malheureusement peu d’informations
sur les traitements anti-infectieux et la microbiologie maternels.
Toutefois, certains facteurs de risque se dégagent de facon répé-
tée chez les nouveau-nés comme dans d’autres classes d’age, a
savoir : une hospitalisation prolongée [1-3] et I'administration
préalable de céphalosporines de 3¢ génération [3, 4]. Un séjour
récent en zone d’endémie et en particulier une hospitalisation
dans un pays a forte prévalence de BLSE doivent également
étre pris en compte. Le dépistage systématique d'un portage
semble justifié chez les patients a risque, dans les services fort
consommateurs d’antibiotiques a large spectre ou en période
d’épidémie, pour mettre en place rapidement les mesures d’hy-
giéne nécessaires. A I'échelle individuelle, cette information ne
permet pas d’identifier les enfants porteurs qui développeront
ultérieurement une infection, ni d’identifier préalablement
tous les enfants infectés a BLSE, comme lillustre le tableau 1
récapitulatif des relations portage/infections étudiées chez le
nouveau-né.
Le choix du traitement probabiliste repose sur la conviction du
clinicien en incluant le suivi des protocoles de service, les traite-
ments préalables du patient, I'écologie individuelle et locale au
moment du début de I'infection. Les carbapénémes, associées
a un aminoside en début de traitement, sont l'option la plus
sire en cas de suspicion d’infection a bactérie BLSE, mais leur
utilisation doit étre parcimonieuse pour des raisons évidentes de
pression de sélection. Parmi les molécules disponibles, le méro-

I ‘émergence de bactéries sécrétrices de béta-lactamases a
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pénéme utilisé en perfusion lente semble avoir les meilleures
propriétés PK/PD vis-a-vis des germes habituellement impliqués
en tout cas dans les méningites [10].

Lorsque l'antibiogramme du germe est disponible (soit avant,
soit aprés le début de I'infection), I'antibiothérapie est adaptée
en concertation avec le microbiologiste pour restreindre au
maximum le spectre antibactérien et proposer des associations
efficaces en cas de haut niveau de résistance.

Enfin, il faut considérer les mesures préventives que sont le
lavage des mains et la réduction des prescriptions antibiotiques
comme des pierres angulaires du traitement préventif des infec-
tions a bactéries BLSE [11].

Tableau |
Fréquence des colonisations et des infections a BLSE
chez les nouveau-nés hospitalisés.

Etude N N (%) N (%) Délai
colonisation infections colonisés colonisation/
connus parmi infection
les infectés
Singh et al. 240 34 (14%) 27 (79 %) 21
PIDJ 2002 [5]
Pessoa-Silva 218 13 (6%) 12 (92 %) 5]
etal.
JHI 2003 [3]
Boo et al. 80 9 (1%) 5 (56 %) +2 ]
JHI 2005 [6]
Crivaro et al. 107 11 (10%) 6 (55 %) ?
JHI 2007 [2]
Cassetari 27 o (0%) -
etal.
JHI 2009 [7]
Biran et al. 46 3(7%) ? ?
Arch Ped
2010 [8]
Moissenet 26 1(4%) 1(100 %) 5]
etal.

JCM 2010 [9]
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(IMF) ait été profondément modifiée ces derniéres années,

grace en particulier a la généralisation de I'antibioprophy-
laxie per natale des infections précoce a streptocoque B [1], un
grand nombre de nouveau-nés (43,5 % des naissances en 2011
dans notre établissement) font encore I'objet d’'une suspicion
d’IMF et sont exposés a une antibiothérapie probabiliste sou-
vent a large spectre. Les connaissances accumulées récemment
dans le domaine microbiologique et épidémiologique laissent
a penser que ces pratiques pourraient avoir des conséquences
a court terme sur le microbiote et a long terme sur la santé en
général. Ces données doivent nous amener a réfléchir quant a
nos pratiques actuelles en matiére d’antibiothérapie néonatale.
Le microbiote constitue un écosystéme complexe constitué d'un
nombre de bactéries estimé a 10%, soit 10 a 20 fois plus que
le nombre des cellules constituant un individu [2]. Ces micro-
organismes sont répartis entre 400 a 500 espéces, dont 99 %
sont anaérobies strictes. De nouvelles techniques de biologie
moléculaire, complémentaires aux cultures microbiologiques,
ont été développées récemment et ont bouleversé les connais-
sances sur l'écosystéme intestinal humain en permettant
une description plus exhaustive du microbiote. On en connait
mieux également les différentes fonctions qui concernent en
particulier les domaines métabolique et immunitaire (effet
barriére contre les organismes entéro-pathogénes) [3]. Ces
fonctions sont activées par I'installation de la flore dans les
premiéres semaines de la vie, et permettent une modulation
des réponses immunitaires spécifiques, mais aussi la mise en
place de fonctions suppressives. La colonisation de l'intestin par
les bactéries est un moment trés particulier dans I'exposition
immunologique du nouveau-né, établissant un « dialogue »
entre le tube digestif et le reste de I'individu, a l'origine de
I'induction de I'expression de certains génes de I’épithélium et
du systéme immunitaire. Ainsi, I'implantation du microbiote
semble constituer un moment clef dans la mise en place du
systéme immunitaire, sa maturation et I'acquisition d’une tolé-
rance immunitaire [4].
Parmi les nombreux facteurs environnementaux susceptibles
de modifier le microbiote, I'antibiothérapie apparait comme un
des plus puissants [5]. Ces effets peuvent se porter sur un des

B ien que I'épidémiologie des infections materno-foetales

*Auteur correspondant.
e-mail : christele.grasleguen@chu-nantes.fr

86

© 2012 Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés.
Archives de Pédiatrie 2012;19:86-87

Table ronde

f_______._———'———-_—_————-—____‘__—________——

Conséquences a long terme
de I'antibiothérapie néonatale

C.Gras-Le Guen®®* E. Launay?, J. Caillon®

“Ffédiatrie, Hépital Mére Enfant, CHU Nantes, France
\ bEquipe d’accueil 3826, Faculté de médecine Nantes, France

composants spécifiques de la flore et induire '’émergence d’une
population bactérienne qui peut persister longtemps aprés
I'arrét du traitement antibiotique. Penders et al. ont rapporté,
en utilisant des RT-PCR quantitatives parmi une cohorte de
1032 nouveau-nés aux Pays-Bas, des modifications de la flore
fécale a I'age d’un mois chez les enfants exposés a une anti-
biothérapie (amoxicilline le plus souvent). Ces modifications
consistaient en une diminution des genres Bifidobacterium et
Bacteroides considérés comme des éléments « bénéfiques »
de la flore, par opposition a Clostridium difficile et Escherichia
coli [5]). Les conséquences pressenties des modifications de
flore induites par I'antibiothérapie sont multiples. Ainsi, des
associations décrites entre antibiothérapie et obésité ont été
confortées par des résultats observés dans un modele expéri-
mental murin ou la flore d'animaux obéses transférée a des ani-
maux sains induisait la survenue secondaire d’une obésité [6]).
Des associations ont également été décrites avec la survenue
de maladies inflammatoires du tube digestif et la survenue de
diabéete de type | [7]. Une des associations cependant la plus
décrite concerne l'allergie, dont l'incidence a augmenté de
maniére trés spectaculaire ces derniéres années. Ainsi, Penders
et al, a partir de la cohorte de 2764 nouveau-nés KOALA établis-
sent un lien entre antibiothérapie dans les 6 premiers mois de
vie et survenue d’une allergie a 2 ans [5]. Une méta-analyse par
Marra et al. [8] retrouvait un risque d’asthme chez les enfants
exposés a une cure d’antibiotique dans la premiére année de vie
(OR = 1,16 ;1C 95 % :1,05-1,28). A I'inverse, d’autres études ne
retrouvent aucune association, attirant I'attention sur le risque
de biais (existence d’antécédents familiaux, antibiothérapie
cause ou conséquence de l'allergie chez des enfants plus sou-
vent malades ?) [9]. Enfin, d’autres travaux semblent établir un
lien direct entre les perturbations du microbiote et la survenue
de symptomes allergiques [10] ol les enfants allergiques
apparaissent moins souvent colonisés avec les lactobacilles,
et porteurs d’'une flore aérobie plus importante (coliformes,
staphylocoques dorés), aux dépends des Bacteroides. Dans ce
méme registre, Penders et al. En 2007 ont constaté, a partir de
957 nouveau-nés de la cohorte KOALA que la présence d’Escheri-
chia coli dans la flore fécale a 1 mois était associée a un risque de
développer un eczéma (ORa = 1,87 ;1C 95 % :1,15-3,04), alors que
la présence de Clostridium difficile était associée a la survenue
d’une allergie en général (eczéma, sifflements et sensibilisation)
(ORa = 1,73 ;1C 95 % :1,08-2,78) [11]. Les mécanismes en cause
dans ces associations épidémiologiques sont de différentes



natures, combinant pour I'essentiel I'nypothése hygiéniste [12]
et I'hypothése de programmation [13]. Lhypothése hygiéniste
a été formulée au début des années 1990 par Strachan [12]
et suggére que la maladie allergique pourrait résulter d’'une
diminution de I'exposition aux bactéries dans les premiers mois
de vie.'hypothése de la programmation anténatale de la patho-
logie a été formulée a la méme époque par Barker et al. [13]
et suggére qu'un évenement survenant durant une période
particuliére du développement modifie de maniére permanente
la structure et ou le fonctionnement de certains organes. Ces
modifications favoriseraient I'expression de certaines maladies
de I'adulte aprés une période silencieuse. Cette programmation
est connue aujourd’hui comme résultant de mécanismes épi-
génétiques [14]. Ainsi, la colonisation initiale du tube digestif
constituerait un moment clef, jouant un réle majeur dans la
programmation immunologique et I’hnoméostasie systémique
ultérieure.

Il semble aujourd’hui s’établir un consensus quant a la néces-
sité de préserver le microbiote afin de maintenir un équilibre
hote/bactérie. Les efforts sont a faire porter en priorité sur
cette période de la vie durant laquelle les prescriptions d’an-
tibiotiques doivent étre particulierement raisonnées. Focaliser
I'attention des cliniciens sur les seuls effets a court terme
des antibiotiques n’est plus suffisant. La promotion d’études
sur I'épidémiologie en 2012 des IMF est indispensable afin
d’adapter nos stratégies diagnostiques et thérapeutiques aux
récentes évolutions dans le domaine. Ainsi, les indications
d’antibiothérapie pourraient étre établies a I'aide de régles de
décision cliniques basées sur des données épidémiologiques
actualisées, en utilisant de nouveaux marqueurs diagnostiques
susceptibles d’aider le clinicien dans I'identification des seuls
enfants infectés (procalcitonine en particulier) [15]. La nature
ainsi que la durée des antibiothérapies utilisées pourraient
faire I'objet de travaux de recherche clinique qui porteraient
en particulier sur les alternatives a l'utilisation de molécule a
large spectre comme les céphalosporines de 3¢ génération, ou
encore des aminosides. Le cas des enfants prématurés hospi-
talisés en réanimation ou soins intensifs de néonatologie est
particuliérement critique, puisque ces enfants dont la flore est
déja pathologique font I'objet d’antibiothérapies a encore plus
large spectre.

Ainsi, les enjeux de la médecine périnatale ont changé. Il ne
s’agit plus aujourd’hui que d’assurer la survie, la croissance et la
santé des nourrissons, mais aussi de « régler les thermostats »
qui détermineront, la vie durant, les risques de pathologies
ultérieures de I'adulte. Lutilisation rationnelle et raisonnée des
antibiotiques en néonatologie prend bien ici tout son sens.

Conséquences a long terme de ’antibiothérapie néonatale
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Effets indésirables des médicaments

ELSEVIER
MASSON

1. Indications des IPP

En France, seules 3 molécules ont I'autorisation de mise sur le
marché chez I'enfant : loméprazole pour 'cesophagite ulcérée
chez I'enfant de plus d’'un an, 'ésoméprazole et le pantoprazole
chez I'enfant de plus de 12 ans dans les indications d’cesopha-
gite peptique, de prévention des récidives d’cesophagite, mais
aussi du reflux gastro-cesophagien (RGO) symptomatique. Leur
utilisation peut toutefois étre tolérée méme avant I'age d’un an
selon les recommandations AFFSAPS (grade C) [1].

1.1. Les mauvaises indications

Les IPP nont pas d’indication dans les régurgitations du nour-
risson ou RGO non compliqué du nourrisson avant l'age de
12 mois [2]. Seul le traitement hygiéno-diététique est recom-
mandé et a un intérét. La confusion demeure parfois chez le
nourrisson qui régurgite et qui pleure. Lcesophagite expose
volontiers a une satiété précoce, une douleur per prandiale,
une perte de poids et rarement a une carence martiale, ce qui
la distingue des coliques. Il n'est pas recommandé de traiter un
nourrisson par IPP en cas de coliques ou de pleurs isolés (Accord
professionnel) [1]. En cas de doute persistant, un essai empirique
peut étre institué, mais arrété au bout de 48 heures en cas d’ab-
sence de réponse clinique [3].

Il n’est pas recommandé de traiter par IPP un enfant qui a fait un
malaise en I'absence de RGO pathologique.

Toute épigastralgie ne requieére pas des IPP. La dyspepsie du
grand enfant (épigastralgie accompagnée de satiété précoce,
éructations, ballonnements) est a distinguer des douleurs de
gastrite ou d’ulcére et n’est donc pas une indication.

Dans un contexte d’hémorragies digestives de faible abondance
induites par des vomissements itératifs, il n'y a pas lieu d’explo-
rer et de traiter par antisécrétoires, sauf en cas de prise d’AINS.
Un traitement antisécrétoire n’est pas recommandé pour la pré-
vention des hémorragies liées au stress en réanimation, ni dans
la prise en charge des varices cesophagiennes hémorragiques ou
non.

*Auteur correspondant.
e-mail : marc.bellaiche@rdb.aphp.fr
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1.2. Indication selon la symptomatologie

Devant un RGO compliqué avec reflux acide authentifié par
pH-métrie ou avec lésions cesophagiennes endoscopiques, un
traitement de 2 a 3 mois par IPP est recommandé [1,4].

Une hémorragie digestive nécessite une exploration endo-
scopique. Lorsque I'endoscopie est différée, un traitement d’at-
tente par IPP peut étre prescrit (Accord professionnel) [1].

La contamination par Helicobacter pylori survient dans I'enfance,
d’autant plus précocement que le niveau socio-économique est
bas. En France, le taux d’infection chez I'enfant est de 5310 %
selon I'age. Linfection est rare avant 4 ans. Dans tous les sché-
mas de traitement validés, une cure de 7 jours d’IPP (en I'absence
d’ulcére) est préconisée en association avec 2 antibiotiques.

2. Hiatus entre indications et utilisation

Les mesures hygiéno-diététiques jugées insuffisantes par les
familles, I'inefficacité des prokinétiques et le bon recul de leur
utilisation chez I'adulte, ont fait multiplier par 4 les prescriptions
depuis 2000 en pédiatrie aux Etats-Unis [5] dans des indications
discutables (RGO dans 59 % des cas et coliques dans 20 % des
cas). Il faut donc insister pour une utilisation plus ciblée, contrai-
rement aux traitements empiriques prescrits trop souvent au
long cours devant des symptomes ORL peu spécifiques et sans
démonstration étayée de RGO.

3. Effets indésirables des IPP

LesIPPont laréputation de générer peu d’effets secondaires en
fréquence et de type mineurs. La derniére revue de la Société
européenne de gastro-entérologie fait toutefois part de 14 %
d’effets secondaires | Chez 8o patients encéphalopathes trai-
tés de 3 a 11 ans, dont 35 pendant plus de 5 ans et 15 pendant
plus de 8 ans, seulement 6 réactions adverses ont été notées :
nausées, diarrhée, rash cutané, état d’agitation ou irritabi-
lité [6]. Rappelons qu’il n'existe pas d’indication « officielle »
pour la prescription d’IPP au long cours chez I'enfant. Sur 2943
appels pour effets secondaires des IPP au Texas, entre 1998-
2004, une gestion a domicile a été possible dans tous les cas
sans hospitalisation [7]. Toutefois des réactions iatrogénes
graves et polymorphes sont rapportées : cutanées (éruption,
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urticaire, prurit), hématologiques (leucopénie, anémie, throm-
bopénie), digestives (hépatite, pancréatite ou colite), psychia-
triques (confusion mentale) et pullulations microbiennes ou
sensibilité aux infections. Concernant ce dernier point, une
étude multicentrique prospective [8] pour évaluer I'impact
des antisécrétoires sur la fréquence des pneumonies et des
gastro-entérites aigués (GEA) a été conduite en Italie chez
des enfants agés de 4 a 36 mois traités pour RGO compliqué.
Ils étaient traités par anti-H2 : 10 mg/kg chez 5o enfants ou
1 mg/kg d’'oméprazole chez 50 enfants pendant 2 mois. La
durée du suivi a été de 4 mois. Le taux de gastro-entérite et
de pneumonie était significativement plus important dans le
groupe traité par rapport a un groupe placebo apparié (47 %
de GEA contre 20 % et 12 % de pneumopathie contre 2 %, sans
différence entre anti-H2 et IPP).

De plus en théorie, la gastrine stimule la croissance des cellules
de la lignée hépatocytaire, or les inhibiteurs de la pompe a
protons entrainent un état d’hypergastrinémie. Une banque de
données [9] des vétérans soignés dans 4 états du sud des Etats-
Unis (cohorte de 484 226 patients) note que 112 343 (22,3 %)
prenaient des inhibiteurs de la pompe a protons et 409 (0,09 %)
avaient un cancer hépatocellulaire. Aprés ajustement sur I'age,
larace, le sexe, la présence d’un diabéte, la notion de tabagisme
et d’alcoolisme, les sujets traités sont apparus plus a risque
de développer un cancer hépatocellulaire (odds ratio = 1,52 ;
IC 95 % :1,23-1,87 ; p < 0,0001). Des travaux prospectifs contro-
Iés sont souhaitables pour vérifier les résultats de cette étude
américaine qui a mis en évidence une augmentation de 52 %
du risque de cancer hépatocellulaire dans une population de
vétérans traités par IPP. En ce qui concerne le cancer du colon,
il nexiste pas de risque chez les patients traités par IPP, alors
que pour les cancers de I'estomac les études divergent. Par
ailleurs, il a également été montré que des traitements longs
par IPP favorisaient la survenue de polypes (par hypertrophie
des cellules pariétales) et de nodules gastriques [10]. Enfin, la
question de la prédisposition a I'ostéoporose et aux fractures
ostéoporotiques chez les patients adultes traités par IPP reste
posée. Les derniéres études montrent la aussi des résultats
divergents.

4.Conclusion

LAFSSAPS a pu rappeler les principales indications des IPP mais a
surtout souligné les utilisations superflues ou non, démontrées
par I'« evidence-based medicine ».De plus, les nombreux effets
secondaires décrits doivent conduire a une utilisation controlée
de ces traitements. Le réle des pédiatres est maintenant de suivre
les recommandations d’experts dans leur pratique quotidienne.
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Les accidents vasculaires cérébraux
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1. Un impact humain, social et économique

Cent quarante mille personnes ont un AVC chaque année en
France ;25 % en décédent, 50 % gardent des séquelles et beau-
coup récidivent. Cinq cent mille individus de tous ages vivent
ainsi avec les conséquences d’un AVC, soit une prévalence dans
la population générale de 0,8 %. Les AVC sont de fait parmi les
premiéres causes de déces et de déficience physique et cognitive,
entrainant des dépenses sanitaires et médico-sociales annuelles
de plus de 8 milliards d’euros.

Le tableau | résume les données d’épidémiologie descriptive
pédiatrique généralement retenues. Bien qu’il n'y ait pas de
données nationales récentes, des arguments indirects font
penser que ces chiffres sont applicables a la France. On peut
en effet, soit considérer des études réalisées dans des pays
voisins a structure populationnelle similaire (exemple du Swiss
Neuropediatric Stroke Registry), soit s’inspirer d’observatoires
nationaux étudiant un type particulier d’AVC (comme le
moyamoya). Ces valeurs sont cependant a adapter localement.
Par exemple la drépanocytose (fréquente dans certaines
régions, notamment d’outre-mer) expose a un risque naturel
d’infarctus cérébral 250 fois supérieur a celui de la population
générale. Quant a la prévalence pédiatrique du moyamoya,
elle est multipliée par 20 dans la population est-asiatique, y
compris migrante.

Bien que demeurant élevée pour une pathologie pédiatrique, la
mortalité des enfants par AVC a diminué avec 'amélioration des
soins aigus et de la prévention secondaire, notamment pour les
hémorragies et les thromboses veineuses. Beaucoup de facteurs
de risques étant transitoires ou traitables, la récidive de 'AVC est
rare chez les enfants correctement traités (voir tableau et article
associé de M. Kossorotoff).

Il 'en va difféeremment pour la morbidité a long terme. Mieux
abordée que par le passé, notamment en ce qui concerne les
déficits cognitifs, on sait maintenant qu’au moins deux-tiers
des enfants gardent des séquelles. Ce handicap étant durable,
puisque touchant des sujets jeunes et par ailleurs en bonne
santé (cf. infra), on estime a plusieurs dizaines de milliers les
personnes de tous ages vivant avec une déficience résiduelle

*Auteur correspondant.
e-mail : stephane.chabrier@chu-st-etienne.fr
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d’AVC pédiatrique. De fait, dans la population générale le ratio
de prévalence (indicateur trés corrélé a I'impact personnel,
social et économique d’'une maladie) des séquelles d’'un AVC
survenu dans I'enfance vs survenu a I'dge adulte est de I'ordre
de 10 %, beaucoup plus élevé que le ratio d’incidence (0,5-1 %)
(tableau I).

Certaines études suggérent une moindre qualité de vie des
enfants/adolescents aprés AVC, tandis que d’autres (notamment
celles qui différencient clairement I'autonomie de la qualité
de vie) sont plus équivoques. Plus que la déficience, les consé-
quences secondaires de I'accident (douleur, épilepsie, préjudice
esthétique...) et I'entourage socio-familial semblent déterminer
la qualité de vie post-AVC.

2. De plus, I'accident n’est que la partie
émergée de la maladie vasculaire cérébrale

Si le terme d’accident renvoie a la soudaineté caractéristique
du déficit neurologique, la maladie vasculaire cérébrale induit
des conséquences plus insidieuses, témoignant d’'une ischémie
chronique ou de microsaignements répétés, parfois en dehors
de tout AVC. Ces lésions, visibles en imagerie sous forme de
gliose ou d’hypoperfusion chronique sont bien identifiées dans
I'évolution du moyamoya et de la drépanocytose. Faussement
silencieuses et longtemps négligées, elles peuvent constituer
un tableau neurocognitif progressif, faisant désormais I'objet
d’essais thérapeutiques internationaux.

3. Epidémiologie analytique :
retour aux sources et nouveautés

Deux populations d’enfants avec AVC sont a distinguer. Dans
le premier cas, il existe une maladie chronique prédisposante :
cardiaque, hématologique, métabolique... Ce type d’accident
est souvent accessible a la prévention primaire ou secondaire
(drépanocytose par exemple). Néanmoins, la majorité des AVC
survient chez des enfants en bonne santé. Les causes sont alors
vasculaires malformatives pour les hémorragies primitives et
liées a des mécanismes inflammatoires post-infectieux pour les
infarctus. Le risque d’artériopathie cérébrale transitoire est ainsi
multiplié par 3 au décours d’une infection respiratoire et par 17
dans les 9 mois qui suivent une varicelle.



Tableau |

Epidémiologie de I’AVC chez I’enfant : état des lieux et perspectives

Nombre d’AVC attendus chaque année pour 800 000 naissances et une population < 18 ans de 13 750 0oo en France métropolitaine.

Ces chiffres (notamment taux de mortalité et de récidive) tiennent comptent des données les plus récentes, incluant une prise en charge optimum
telle qu’elle est désormais recommandée en phase aigué ou en prévention secondaire : antiplaquettaires et accidents artériels, anticoagulants

et thromboses veineuses, combinaison neurochirurgie/neuroradiologie interventionnelle pour les malformations vasculaires...

Fréquence généralement retenue Nombre d’événements annuels attendus ~ Mortalité Récidive
Infarctus artériel du grand enfant 1-2/100 000 par an 140-280 5-10 % 5-10 %
Hémorragie primitive du grand 1-2/100 000 par an 140-280 5-10 % 5%
enfant
Thromboses veineuses 0,25-0,67/100 000 par an* 35-90 2-5 % 5 %
Infarctus périnatal 1/2800 a 1/4000 naissances 200-300 2-5% <2 %
Total 500-1000

*manifestement sous-estimée

On sait maintenant que les déterminants habituels de la patho-
logie thrombo-embolique (hypertension artérielle, syndrome
métabolique, thrombophilie, tabagisme...) prédisposent aussi
les enfants a I'AVC. Leur prévalence ayant tendance a augmenter
dans la population pédiatrique, ils devront étre mieux pris en
compte a l'avenir.

Un des défis prioritaires de la recherche est désormais d’amélio-
rer la connaissance mécanistique des atteintes de I'unité neu-
rovasculaire fonctionnelle (i.e. interaction entre sang circulant,
endothélium et parenchyme cérébral), puis d’en visiter I'épidé-
miologie spécifique. Lépidémiologie analytique moderne se doit
aussi d’utiliser les techniques de séquencage du génome a trés
haut débit. La découverte d’'une forme monogénique de maladie
rare (moyamoya par exemple) permet souvent de discuter de
nouveaux modéles physiopathologiques, voire d’identifier des

polymorphismes courants, constituant autant de prédispositions
aux maladies a déterminisme polygénique, comme 'AVC. La vali-
dation des hypotheses peut alors faire appel a la construction de
modeles animaux.

Loin d’en étre exclus, les cliniciens tiennent le rdle premier
dans ces nouvelles approches, soit par la constitution de larges
cohortes homogeénes de patients, soit en repérant les familles
particulierement informatives. Le but étant le développement
de nouvelles thérapeutiques, curatives ou préventives, ciblées.

Références
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de I'enfant sont proportionnellement rares, mais sont la

source d’'une morbidité non négligeable. Les étiologies
sont différentes de celles rencontrées habituellement chez
I'adulte, avec des spécificités propres a la période néonatale
d’une part, a I'enfant plus grand d’autre part. Les atteintes
ischémiques sont majoritairement d’origine artérielle, celles
en rapport avec une thrombose veineuse sont plus rares. Les
circonstances étiologiques sont reprises dans l'article associé
de S. Chabrier. Limagerie joue un role essentiel dans le dia-
gnostic positif, dans la recherche d’une cause favorisante ou
d’une pathologie spécifique et pour I'appréciation du pronostic.
Seuls les accidents ischémiques seront traités dans ce texte, a
I’exclusion des hémorragies cérébrales et des malformations
vasculaires.

Les accidents vasculaires cérébraux (AVC) ischémiques

1. Diagnostic initial en imagerie

Le diagnostic clinique initial peut étre difficile, les signes défici-
taires n’étant pas toujours au premier plan.Chez le nouveau-né,
les signes sont souvent peu spécifiques, le déficit pouvant
n’étre évident qu’au cours ou aprés la premiére année de vie
(voir article associé de A. Chadie). Chez I'enfant plus grand, un
déficit focal, associé ou non a des convulsions, des troubles de
conscience constituent la présentation la plus fréquente. Des
troubles visuels ou sensoriels, une ataxie sont plus fréquents
dans les AVC vertébro-basilaires. A I'inverse, de nombreuses
autres atteintes cérébrales d’origine non vasculaire, bénignes
ou graves, peuvent se manifester par un déficit neurologique
aigu et mimer un AVC. Ceci souligne la place capitale de I'ima-
gerie dans le diagnostic positif initial devant ces différents
tableaux.

*Auteur correspondant.
e-mail : jean-francois.chateil@chu-bordeaux.fr
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2. Technique et résultats
de I'imagerie initiale

LIRM devrait étre 'examen de premiére intention a la phase
aigué ; elle est toujours plus informative que la tomodensito-
métrie (utile essentiellement en urgence, faute de mieux, pour
éliminer une hémorragie intracérébrale, et qui peut par ailleurs
étre normale sans éliminer le diagnostic). Le protocole IRM de
base comprend des séquences pondérées T1, Flair, T2, en ima-
gerie de diffusion (pour mettre précocement en évidence une
restriction de la diffusion en rapport avec I'cedéme cytotoxique),
en T2 (pour rechercher un saignement associé), une séquence
angiographique (ARM) sur le polygone de Willis et les artéres cer-
vicales. Linjection de produit de contraste n’est le plus souvent
pas nécessaire. La réalisation d’'une séquence axiale au niveau
cervical, pondérée T1 avec suppression du signal graisseux,
est utile pour rechercher des signes de dissection artérielle au
niveau carotidien (signe du croissant hyper intense).

L ARM est généralement pratiquée sans injection de produit de
contraste (technique « temps de vol : TOF »).Elle est le plus sou-
vent assez sensible et suffisante a cette phase initiale pour faire
la preuve d’une pathologie artérielle. Uutilisation d’'une ARM au
cours d’une injection de produit de contraste, recommandée
par certains pour I'étude des carotides au niveau cervical, est
souvent délicate a réaliser et a interpréter chez I'enfant. La
lecture concomitante des images natives et des reconstructions
3D « angiographiques » est importante de facon a ne pas
méconnaitre certains artéfacts. Certains diagnostics sont aisés
lorsqu’il existe une interruption nette du flux, voire un réseau de
suppléance signant une artériopathie chronique. D’autres dia-
gnostics sont plus difficiles, devant une irrégularité de calibre, en
particulier au niveau du segment M1 de I'artére sylvienne, faisant
discuter une dissection, une artériopathie cérébrale transitoire
postinfectieuse (varicelle) ;dans ce dernier cas, un rehaussement
pariétal vasculaire segmentaire peut étre un argument en faveur
d’une pathologie inflammatoire. La présence d’un aspect « cri-
blé » des noyaux gris centraux avec une interruption du flux au
niveau des artéres sylviennes est caractéristique du Moyamoya.
La dysplasie fibro-musculaire est rare chez I'enfant et peut étre
suspectée devant un aspect moniliforme de la carotide en ARM.
Le diagnostic d’'une dissection cervicale peut également étre



malaisé : au niveau des artéres vertébrales, les segments V2-V3
sont le plus souvent atteints, sans hématome pariétal décelable.
Les dissections au niveau du tronc basilaire peuvent étre hémor-
ragiques. Les dissections des artéres cérébrales postérieures sont
rares chez I'enfant.

Lexistence de lésions ischémiques cortico-sous corticales multi-
focales, bien visibles a la phase précoce en imagerie de diffusion,
avec une ARM normale (voire une angiographie traditionnelle),
doit faire discuter d’'une part une maladie métabolique (syn-
dromes de type MELAS ou CADASIL), d’autre part une vascularite
micro-angiopathique cérébrale primitive.

Pour les AVC d’origine veineuse, I'IlRM doit comporter des
séquences spécifiques, sensibles aux flux lents, avec acquisition
2D ou 3D. Les acquisitions pondérées en susceptibilité magné-
tique (SWI), I'injection de produit de contraste peuvent aider a
analyser le réseau veineux.

Des techniques IRM additionnelles sont disponibles ou en cours
d’évaluation. Létude dynamique de la perfusion cérébrale apres
injection d’un bolus de produit de contraste est difficile chez le
nouveau-né, mais réalisable chez I'enfant plus grand. Elle permet
I'étude comparée de la perfusion régionale et aide a la prédiction
de la taille de Iinfarctus en montrant les zones ischémiques
hypoperfusées mais non nécrosées. Elle pourrait étre utile
dans la discussion d’'un éventuel traitement thrombolytique
précoce, en fait rarement pratiqué chez I'enfant, ne serait-ce que
pour des questions de délai diagnostique. La technique dite de
« marquage artériel des spins » (ASL) permet également |'étude
de la perfusion régionale, sans injection de produit de contraste,
mais son usage en pédiatrie reste actuellement limité. D’autres
techniques sont proposées (imagerie de phase, oxygénation
régionale par technique BOLD...) mais sans application clinique
validée actuellement.

3. Autres techniques d’imagerie

La réalisation d’une angiographie par tomodensitométrie est
préconisée par certains, mais elle est irradiante et il est difficile
d’affirmer sa supériorité sur 'ARM chez I'enfant. La pratique d’une
angiographie conventionnelle diagnostique par cathétérisme doit
étre réservée aux enfants chez qui 'ARM apparait normale, avec
une suspicion d’atteinte des petits vaisseaux ou d’une dissection
artérielle non objectivée par 'ARM. Cette artériographie peut ne
pas étre conclusive en présence d’une artériopathie limitée aux
artéres lenticulostriées, ou si elle est pratiquée secondairement,
apreés la lyse d’un caillot lors d’une embolie.

Accidents vasculaires cérébraux de I’enfant : place de 'imagerie

Léchographie a plusieurs indications :

+ chez le nouveau-né, I'échographie transfontanellaire est le
plus souvent l'exploration de premiére intention devant des
signes neurologiques non spécifiques ;elle peut faire le diagnos-
tic d’AVC focal, de thrombose du sinus longitudinal et permettre
le suivi dans ce dernier cas ;

« Le doppler transcranien est nécessaire a I'étude des flux et
vitesses circulatoires des branches du polygone de Willis, en
particulier dans les artériopathies chroniques : drépanocytose,
syndrome de Moyamoya ;

+ Lécho-doppler des artéres cervicales fait partie des explo-
rations diagnostiques usuelles, mais il est le plus souvent peu
contributif ;

« Les études en TEMP ou en TEP peuvent apporter des éléments
complémentaires dans les artériopathies chroniques (Moya-
moya), pour apprécier la vascularisation régionale.

4.Pronostic et suivi a distance

Dans le cadre des accidents ischémiques focaux du nouveau-né,
la récidive est exceptionnelle. Ces enfants conservent des signes
de déficit moteur a I’age scolaire dans 30 a 40 % des cas. Lors
de I'imagerie initiale néo-natale, I'existence d’une atteinte de
la capsule interne, des signes de dégénérescence wallérienne le
long du faisceau pyramidal, vus en imagerie de diffusion, consti-
tuent des éléments de mauvais pronostic.

Chez I'enfant plus grand, I'existence en imagerie d’une atteinte
concomitante des territoires sylviens superficiel et profond
(noyaux gris centraux, capsule interne, atteinte cortico-sous
corticale) est souvent associée a la persistance d’une hémi-
parésie. Limagerie des vaisseaux est également un élément
important du pronostic : 2/3 des patients porteurs de sténose
artérielle initiale présentent des signes de récidive d’AVC dans
les 5 années suivantes. Les dissections en principe ne récidivent
pas. Au décours des AVC du territoire vertébro-basilaire, des
troubles cognitifs sont fréquemment observés. Des études
plus fines en imagerie fonctionnelle (IRMf) peuvent mettre en
évidence des déficits cognitifs, des troubles du langage ou de
la latéralisation.

Références

Les références complétes peuvent étre obtenues sur demande
aupreés de l'auteur.
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I'enfant repose essentiellement sur I'analogie avec celle de

I'adulte. En effet, il n’existe que peu d’études observation-
nelles et aucune étude randomisée, en dehors du cas particulier
du drépanocytaire. Des recommandations internationales éma-
nant de sociétés européennes ou américaines ont été publiées,
avec des niveaux de preuve limités, reposant souvent sur des
consensus d’experts et parfois divergentes [1-4] (tableau I).

I a prise en charge des infarctus artériels cérébraux de

1. Prise en charge a la phase aigué
(une fois le diagnostic fait)

1.1. Prise en charge des facteurs de complication

Chez I'adulte, la prise en charge en unité neuro-vasculaire (UNV)
a nettement amélioré le pronostic des accidents vasculaires
cérébraux (AVC). Cette amélioration est due majoritairement a
la prise en charge des facteurs d’agression cérébrale secondaires
qui vont modifier le pronostic neurologique ultérieur, bien plus
qu’a la thrombolyse. Ces éléments n'ont pas été clairement éva-
lués chez I'enfant dans le cadre de I’AVC, mais les données issues
des études concernant l'adulte et des études pédiatriques
en réanimation hors AVC semblent plaider pour une prise en
charge en unité de soins continus, avec surveillance de I'hé-
modynamique, de ’homéostasie, des variations tensionnelles
majeures, glycémiques, d’oxygénation, surveillance de la fiévre
et de I'alimentation (risque de fausse-route, de pneumopathie
d’inhalation). La prophylaxie médicamenteuse des thromboses
veineuses profondes n’est pas recommandée avant la puberté.
Une hypertension intracranienne doit étre traitée ;la chirurgie
décompressive des infarctus sylviens malins est possible [5].

1.2. Traitements thrombolytiques, antiagrégants,
anticoagulants

Chez 'adulte, le traitement précoce par thrombolytique (rt-PA)
a montré une réduction significative de mortalité et de morbi-

*Auteur correspondant.
e-mail : manoelle.kossorotoff@nck.aphp.fr
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dité, mais moins de 10 % des infarctus artériels cérébraux sont
éligibles. Chez I'enfant, il n’y a pas d’essai publié. La littérature
disponible apporte un faible niveau de preuve, mais est en faveur
d’'une bonne sécurité chez I'enfant, avec une efficacité difficile a
estimer. Un essai thérapeutique est nécessaire mais reste encore
quasiment impossible du fait des délais diagnostiques actuels
(23 h en médiane). Des mécanismes physiopathologiques
différents de l'adulte (artériopathie avec composante inflam-
matoire) font discuter son intérét chez les plus jeunes, alors que
I'extension des indications de thrombolyse a I'adolescent est
recommandée par consensus [5].

Laspirine a sa place en phase aigué et en prévention secon-
daire pour une durée de traitement limitée, contrairement
a ladulte [2]. Les indications et durée des anticoagulants
sont adaptées de l'adulte. Les difficultés d’équilibration des
anti-vitamines K (AVK) chez I'enfant font parfois préférer une
héparine de bas poids moléculaire (HBPM) si la durée prévisible
de traitement est limitée. Les drépanocytaires homozygotes ont
une prise en charge spécifique.

Les déficits moteurs, mais aussi cognitifs, doivent étre identifiés
dés la phase aigué pour permettre un relais rapide et orienté vers
les structures de rééducation avec des objectifs définis. La mobi-
lisation précoce par un kinésithérapeute ainsi que la prévention
des rétractions est nécessaire.

La réalisation rapide et coordonnée de I'ensemble de cette prise
en charge a la phase aigué ainsi que le relais vers les structures
de rééducation nécessite une organisation des filiéres de soins, a
I'image de celle qui existe pour la prise en charge des AVC chez
I'adulte (définition d’un parcours de soins). La coordination des
différents intervenants, pré-hospitaliers et hospitaliers, avec I'ap-
pui des neurologues adultes apportant leur expertise et pouvant
éventuellement accueillir les adolescents en UNV, est & mettre
en place dans nos régions.

2. Prise en charge rééducative et handicap

Alors que la supériorité d’une prise en charge en rééducation
pluridisciplinaire intensive a la phase aigué a fait ses preuves chez
I'adulte, il n’existe aucune recommandation chez I'enfant et les
pratiques sont encore trés disparates. Par extension et au vu de



Tableau |

Prise en charge des infarctus artériels cérébraux de I’enfant et du nourrisson

Prise en charge a la phase aigué et chronique, d’aprés [1-4].

Points de convergence
des guidelines

Particularités des Guidelines Particularités des Guidelines US (Chest)
britanniques 2004 2008

Particularités des Guidelines US
(AHA) 2008

Général

Aspirine aprés la phase
aigué

Aspirine (5 mg/kg/j)
puis 1-5 mg/kg/j

HNF* ou HBPM** ou aspirine (1-5 mg/kg/j)
jusqu’a exclusion de dissection ou embole
d’origine cardiaque. Puis aspirine
1-5 mg/kg/j pour au moins 2 ans

HNF* ou HBPM** (1 mg/kg/12 h)
max 1semaine jusqu’a trouver
la cause.

Puis aspirine 3-5 mg/kg/j

Vasculopathie - Aspirine Pas envisagé en dehors du moyamoya Pas envisagé en dehors
cérébrale (1-3 mg/kg/j) du moyamoya
Origine Anti-coagulation Aenvisager aprés discussion  HBPM** au moins 6 semaines, puis selon  Ttt cardiaque, puis HBPM**

cardio-embolique

neuro-cardiologique imagerie

ou AVK au moins1an

Dissection

Anti-coagulation

Si pas d’hémorragie. HBPM**, durée selon imagerie

HNF* ou HBPM** en aigu. Puis

A poursuivre jusqu’a
cicatrisation du vaisseau,
max. 6 mois

cervicale

HBPM** ou AVK 3-6 mois,
ou bien aspirine. Poursuivre
avec aspirine aprés 6 mois

Echange transfusionnel
pour HbS < 30 %,

puis programme
transfusionnel régulier

Drépanocytaire
homozygote

Discuter hydoxyurée,
greffe de moelle selon cas.

Hydratation IV en phase aigué.

Optimiser hydratation, O,,
TA en aigu. Discuter hydoxyurée,
greffe de moélle selon cas.

Enfant :
non recommandé

Thrombolyse

Pas de consensus sur
I'utilisation pour les adolescents

Récidive -
sous aspirine

Envisager anti-coagulation

Passer au clopidogrel ou anti-coagulation -

*HNF : Héparine non fractionnée
**HBPM : Héparine de bas poids moléculaire.

ce qui est recommandé aprés d’autres types de lésions cérébrales
acquises de I'enfant, comme les traumatismes craniens séveres, il
est licite de recommander de mettre en place la rééducation dés
la phase aigué et de poursuivre une prise en charge intensive,
pluridisciplinaire et coordonnée, la plupart du temps en structure
sanitaire spécialisée, avec un relais ultérieur en fonction de I'age et
des déficits résiduels par des CAMSP, des services de soins médico-
sociaux ou encore des professionnels libéraux [6]. Lobjectif de la
rééducation, aprés avoir évalué les limitations d’activité de I'enfant,
est d’éviter les complications (notamment neuro-orthopédiques),
de permettre une récupération fonctionnelle ou lorsque ce n’est
pas possible, de mettre en place des moyens de compensation
pour au final améliorer les activités quotidiennes de I'enfant, sa
participation sociale et sa qualité de vie. 'évaluation du devenir
post-infarctus artériel cérébral utilise différents scores de défi-
cience ou de handicap, dont la pertinence chez I'enfant est encore
en cours d’évaluation. Si les déficits moteurs sont le plus souvent
faciles a repérer et a coter, ils peuvent évoluer dans le temps (appa-
rition de dystonie) et se compliquer de rétractions. De plus, les
troubles cognitifs sont trés souvent présents mais sous-évalués,
notamment chez les plus jeunes. La rééducation doit en tenir
compte et les études évaluant le devenir cognitif post-infarctus
cérébral artériel chez I'enfant ainsi que des recommandations de
prise en charge manquent sur ce point. Les techniques de réédu-
cation évoluent, avec notamment sur le plan moteur I'utilisation
comme chez I'adulte de la thérapie par contrainte induite. Puisque
I'AVC survient chez un enfant en plein développement physique
et psychomoteur, des réévaluations réguliéres sont nécessaires,
motrices et orthopédiques mais également cognitives car des
déficits peuvent n'apparaitre ou ne devenir génants que trés a dis-
tance de I'AVC, lorsque les fonctions cognitives les plus élaborées

sont censées maturer et que les demandes environnementales
(et notamment scolaires) augmentent. Le suivi des enfants ayant
présenté un infarctus artériel cérébral doit donc étre trés prolongé,
le plus souvent réalisé par les neuropédiatres et/ou les médecins
de rééducation. Il prend aussi en compte la compensation du han-
dicap, notamment son versant socio-éducatif, et assure le passage
al'dge adulte.
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néonatal regroupe plusieurs types de Iésions :les accidents

ischémiques artériels et veineux, ainsi que les accidents
hémorragiques. Les infarctus veineux sont souvent hémorra-
giques d’emblée et les infarctus artériels peuvent devenir secon-
dairement hémorragiques aprés reperfusion. Lartére cérébrale
moyenne est |a plus souvent intéressée,notamment a gauche. Les
AVC périnataux différent de ceux de I'adulte car ils surviennent
sur un cerveau en développement doué d’une certaine plasticité
cérébrale. Afin de clarifier les définitions, un groupe de travail a
publié des critéres précis a retenir pour parler dAVC ischémique
périnatal lors d’'un « International Workshop » : interruption
focale du flux sanguin cérébral secondaire a une thrombose ou
un embol, artériel ou veineux, entre la 20¢ semaine d’aménor-
rhée et 28 jours apreés la naissance, confirmée par une imagerie
ou la neuropathologie.
Nous n’aborderons ici que les AVC ischémiques artériels périna-
taux, qui surviennent dans un territoire systématisé. Leur inci-
dence varie entre 1/2800 et 1/4000 naissances selon les auteurs,
avec une prédominance masculine (sex ratio de 1,3). La survenue
de crises cloniques focales est le mode de révélation le plus fré-
quent, mais pas exclusivement (crises plus frustes). Lévolution
peut se faire vers une hémiplégie ou vers I'absence de séquelle
motrice. Des séquelles cognitives sont souvent démasquées par
le suivi a long terme.

Le terme générique d’accident vasculaire cérébral (AVC)

1..Physiopathologie

Lorigine de ces AVC artériels est multifactorielle. Lhypothése
principale fait intervenir des facteurs vasculo-placentaires
(association de facteurs maternels/placentaires et foetaux/
néonataux...) avec phénomeéne de thrombose/thrombo-embolie
(notamment migration d’'un embol dans la circulation cérébrale
via le foramen ovale). Les facteurs prothrombotiques les plus
fréquemment retrouvés sont I'ascension du taux de lipoprotéine
(a) et la mutation du facteur V Leiden. D’autres facteurs de risque

*Auteur correspondant.
e-mail : alexandra.chadie@chu-rouen.fr
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tels que la primiparité, la pré-éclampsie, les pathologies placen-
taires (infections, insuffisance placentaire, hémorragie feeto-
maternelle...) sont aussi diversement incriminés. Les désordres
foetaux mis en cause incluent le syndrome transfuseur-transfusé
et certaines cardiopathies congénitales. Par ailleurs, plusieurs
études font état d’'un contexte d’anoxie mais aucune association
significative n’a été mise en évidence entre les deux. Les patho-
logies post-natales associées aux AVC sont principalement les
méningites, les sepsis, les cardiopathies, le recours a 'TECMO...

2. Diagnostic et prise en charge

Le diagnostic clinique est le plus souvent fait en période aigué
chez un nouveau-né a terme sans probléme particulier jusqu’a
I'apparition de troubles neurologiques (dans les 3 premiers jours
de vie dans la grande majorité des cas). Le tableau le plus typique
est marqué par des convulsions partielles, unilatérales avec ou
sans généralisation secondaire. En dehors des convulsions, les
signes sont peu spécifiques et expriment une dépression du
systéme nerveux central : bradycardie, bradypnée et cyanose,
hypotonie, irritabilité, troubles de la succion...
L'électroencéphalogramme (EEG) prolongé, voire I'enregistre-
ment continu, garde un intérét diagnostique précoce majeur. Au
cours d’une crise convulsive néonatale, la présence de décharges
paroxystiques unilatérales ou une franche asymétrie de I'électro-
genése gardent une trés bonne valeur d’orientation. D’autre part,
il permet de rechercher I'existence de signes d’anoxie cérébrale
diffuse concomitante. Le tracé EEG de fond a aussi une valeur
pronostique. Lenregistrement continu par le Cerebral Function
Monitor a I'intérét de pouvoir quantifier les crises, qui seraient
un facteur d’aggravation du pronostic lorsqu’elles sont répétées,
et de mieux guider le praticien dans le choix de traitement des
crises (escalade thérapeutique ou non). La poursuite de celui-ci
jusqu’a 48 heures aprés la derniére crise nous semble utile.
Léchographie transfontanellaire a une mauvaise sensibilité
et spécificité mais reste un examen facile, réalisable au lit du
malade. Elle peut mettre en évidence une hyperéchogénicité
triangulaire a base corticale intéressant le cortex et la substance
blanche sous-corticale, avec parfois un doppler cérébral patho-
logique.



LIRM demeure I'examen de choix, avec une valeur non seule-
ment diagnostique (IRM précoce, avec séquence de diffusion),
mais aussi pronostique (IRM plus tardive, aprés Ji5, pour
apprécier I'étendue des lésions permanentes). Latteinte du bras
postérieur de la capsule interne serait un bon élément prédictif
d’hémiplégie séquellaire, de méme que les anomalies de signal
observées au niveau de la voie cortico-spinale dans le pédon-
cule cérébral (phénomeéne de dégénérescence wallérienne).
Une atteinte concomitante des noyaux gris centraux, du bras
postérieur de la capsule interne et du cortex cérébral augmente
le risque de paralysie cérébrale, quelle que soit I'étendue de la
Iésion.

Le traitement reste symptomatique, avec notamment la mise
en route d’un traitement anticonvulsivant a discuter au cas par
cas, selon la fréquence et I'intensité des crises. Si un traitement
est débuté, sa durée devra rester courte, compte-tenu des
effets au long cours potentiellement délétéres sur un cerveau
en développement. Il n’y a pas d’indication a un traitement
thrombolytique.

3. Devenir

La mortalité dans les différentes séries reste faible : 233 %
toutes causes confondues.

Les récidives d’AVC artériels ischémiques sont aussi rares, esti-
mées a moins de 2 %.

En revanche, des séquelles motrices, cognitives, et une épilepsie
surviennent fréquemment chez ces enfants.

Les facteurs de mauvais pronostic sont les suivants : encéphalo-
pathie néonatale précoce associée, examen neurologique de
sortie anormal, anomalies du tracé de fond a I'EEG, atteinte
étendue du faisceau cortico-spinal plus ou moins associée aux
noyaux gris centraux a I'imagerie.

Une étude locale rouennaise, rétrospective, a fait état du deve-
nir de 20 enfants agés de 3 a 12 ans, ayant présenté un AVC
périnatal (données non publiées). Un peu moins d’un tiers des
enfants n'avait aucune séquelle neurologique, taux probable-
ment sous-estimé du fait d’un recul insuffisant pour certains
enfants. Dans la littérature, ce taux varie entre 20 et 40 %.la
moitié des enfants de I'étude rouennaise avait des anomalies
du tonus ou de la force musculaire dans les 2 premiéres années
de vie et 25 % des enfants étaient hémiplégiques par la suite.
Latteinte fonctionnelle selon le stade de Palisano était modé-
rée (stade 2 dans 60 % des cas). Des troubles de la motricité
fine (troubles grapho-moteurs, difficultés d’habillage) obser-
vés par un bilan psychomoteur sont trouvés fréquemment,

Les accidents vasculaires cérébraux du nouveau-né a terme

dans 55 % des cas. Des troubles neuro-sensoriels ont été
mis en évidence dans prés de la moitié des cas (troubles du
champ visuel, anomalies oculo-motrices, troubles visuo-
attentionnels). Ces troubles étaient significativement associés
aux anomalies motrices. Une épilepsie est apparue dans 10 %
des cas. Dans la littérature, ce taux est variable et peut parfois
atteindre plus de 40 %, avec un age de survenue entre 3 et
5 ans.Un petit nombre d’enfants a développé un syndrome de
West. Le devenir cognitif est plus difficile a évaluer. Lincidence
des troubles cognitifs peut étre sous-estimée en cas de suivi
insuffisamment prolongé. Peu d’enfants ont une évaluation
psychométrique au cours du suivi, parfois malgré des plaintes
scolaires. Dans la cohorte rouennaise, 20 % avaient un retard
cognitif. Selon les séries, ce pourcentage varie de 20 a 40 %.
Lémergence des troubles croit avec la complexité des taches
cognitives. Il existerait un écart entre le Ql verbal et QI perfor-
mance aux dépens du QI verbal. Les troubles du langage oral
semblent aussi plus fréquents que dans la population générale
chez les enfants ayant eu un AVC périnatal. Soixante pour cent
des enfants de notre série avaient un bilan orthophonique
perturbé avec un trouble du langage oral, majoritairement
de type expressif (phonologie, lexique, syntaxe). Enfin, divers
troubles du comportement ont pu étre mis en évidence (agita-
tion, anxiété, stéréotypies).

Une surveillance rapprochée de I'évolution des enfants avec
AVC ischémique est importante pour permettre une éventuelle
intervention précoce. Les rééducations lors du suivi neuromo-
teur peuvent étre : kinésithérapie neuromotrice, orthophonie,
psychomotricité, ergothérapie, orthoptie, psychothérapie.

4.Conclusion

Les AVC artériels périnataux surviennent sur un cerveau en
développement et le role de la plasticité cérébrale n’est cer-
tainement pas négligeable dans la récupération clinique de
ces enfants. Le devenir neuromoteur a court et moyen termes
semble globalement favorable. Toutefois, un suivi au long cours
peut dévoiler certaines difficultés, notamment des troubles des
apprentissages. Il est important de poursuivre ce suivi neuro-
logique jusqu’a un age scolaire avancé.

Références
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1. La greffe donneur vivant en France :
un changement de concept

En France, l'activité de greffe rénale avec donneur vivant (DV)
progresse pour atteindre, en 201,10 % (n = 301) de I'ensemble
des greffes [1]. Cette progression reste faible au regard du
paysage international : Norvege 32 %, Royaume-Uni 38 %,
Allemagne 23 %, Espagne 11 %, Etats-Unis 38 %, Canada 39 %,
Australie 35 %.

Jusqu’en 2008, l'activité de greffe a partir de DV, en France,
n’était considérée qu’en subsidiarité de l'activité de préléve-
ment sur donneur décédé pour des raisons éthiques (primum
non nocere) et culturelles. Tenant compte de I'expérience inter-
nationale, des bons résultats obtenus tant chez le receveur en
termes de survie du greffon que chez le donneur en termes de
faibles risques encourus, la place du DV a été révisée, dans un
contexte par ailleurs de pénurie croissante, la considérant non
plus comme une alternative au donneur décédé mais venant
en complément de celle-ci. Cette reconsidération du DV se
retrouve aussi au travers des principes guides de 'OMS, de la
directive européenne adoptée en juillet 2010 ainsi qu’au travers
de la 2"d¢ révision de la loi de Bioéthique d’aoit 2011. En effet, la
réflexion menée lors de cette 2nde révision a consacré une place
importante au DV par I'élargissement du cercle des donneurs
a toute personne faisant la preuve d’'une relation affective,
étroite et stable depuis au moins 2 ans, ainsi qu’une ouverture
au don croisé en cas d’'incompatibilité entre le donneur et le
receveur. La seule réserve qui persiste en France repose sur le
don altruiste (bon samaritain).

Les actions menées par I'Agence de la biomédecine visent a
favoriser le développement de la greffe rénale a partir de DV et
sont dorénavant intégrées dans le nouveau plan greffe en cours
de discussion avec le ministére de la santé. Elles portent sur une
sensibilisation des équipes de greffe rénale parfois réticentes
a cette activité, ou sur le soutien a apporter aux centres actifs,
ainsi que sur les mesures renforcant la protection du donneur,
notamment sur les difficultés financiéres qu’ils peuvent rencon-
trer durant leur parcours.
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La greffe rénale avec donneur vivant
en France
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2. Evaluation durisque pour le donneur

Cette évaluation doit étre soigneuse et compléte, visant en parti-
culier a limiter au maximum les risques pour les donneurs. L'éva-
luation médicale considérée comme un parcours du combattant
a pour objectifs de vérifier, d’une part, la possibilité de la greffe
pour le receveur et d’autre part, de mesurer la prise de risque
pour le donneur d’'une néphrectomie par une analyse stricte et
rigoureuse des conditions tant médicales que psychologiques,
professionnelles et financiéres.

De nombreuses recommandations précises et circonstanciées,
dont les récentes recommandations francaises [2], ont été
publiées pour cette évaluation avec le détail des examens a pra-
tiquer et des limites pour I'acceptation ou le refus d’un candidat
au don. Des recommandations sur le suivi médical des donneurs
aprés don sont également disponibles et en France. Depuis 2004,
il existe un registre des DV incluant le suivi a long terme.

Les risques liés a la néphrectomie ont été documentés par
plusieurs études. La mortalité péri-opératoire est trés faible,
estimée de 0,02 3 0,03 %. A ce jour, depuis la mise en place du
registre de suivi de 'Agence de la biomédecine, aucun décés n’a
été enregistré. La morbidité, quant a elle, n'est pas négligeable,
touchant 20 a 30 % des donneurs, mais il s’agit exceptionnelle-
ment de complications sévéres (grade Il ou IV). Le bénéfice de
la néphrectomie par ccelioscopie assistée ou non par robot est
notable, permettant de diminuer les douleurs postopératoires
et les durées d’hospitalisation, mais aussi limitant la taille des
cicatrices.

Le devenirdes DV a long terme est tout aussi crucial pour légitimer
ce type de greffe. On dispose actuellement d’études comportant
de larges cohortes avec des reculs prolongés confirmant que grace
a lasélection médicale rigoureuse, les donneurs vont globalement
bien et méme plutét mieux que le reste de la population du méme
age. Le risque d’insuffisance rénale terminale est estimé inférieur
a celui de la population générale et ne concerne aucun des don-
neurs francais a ce jour. Avec la définition actuelle de I'insuffisance
rénale chronique par un DFG < 60 ml/min/1,73 m?, une part des
donneurs rentre dans cette catégorie aprés la néphrectomie (15 %
dans I'étude américaine). Enfin, la qualité de vie des donneurs
vivants est satisfaisante, avec un score de santé physique SF36
excellent, supérieur aux sujets de la population générale et ceci
d’autant plus qu’ils sont agés, et un score mental SF36, compa-
rable. En dépit des complications chirurgicales, des séquelles dou-
loureuses, des plaintes exprimées sur divers aspects, ils conseillent



ledon a 95 % et le referaient a 98 %, considérant que les bienfaits
apportés au receveur 'emportent de beaucoup sur les difficultés.
Des résultats similaires ont été enregistrés dans d’autres pays.

3. Bénéfice de la greffe avec donneur vivant

La greffe rénale avec DV a I'avantage d’offrir une survie du
greffon meilleure a long terme et de permettre de limiter la
durée d’attente de greffe. Toutes les études, qu’elles soient
mono-centriques ou réalisées a partir de registre, montrent
que la survie des greffons rénaux provenant de donneurs
vivants est significativement supérieure a celle des greffons
prélevés chez des sujets décédés. En France, pour la cohorte
1993-20009, la survie des greffons a 5 et 10 ans est, respecti-
vement, de 89,3 % et 77,3 % pour les DV et de 79,3 % et 63 %
pour les donneurs DCD [1]. Ces meilleurs résultats s’expliquent
par 4 principaux facteurs :la sélection des donneurs, la courte
durée de I'ischémie froide, 'absence de lésions d’ischémie-
reperfusion liées aux cytokines relarguées chez les sujets en
mort encéphalique et enfin la chirurgie programmée. Cest
aussi 'opportunité d’offrir une greffe préemptive (avant la
nécessité de dialyse) rarement possible autrement ou avec
une bréve durée d’attente.

4.Particularités pédiatriques

Pour les greffes pédiatriques, concernant les enfants et les ado-
lescents de moins de 18 ans, la part des greffes avec DV a été
plus fluctuante, variant de 8 a 20 % selon les années, en rapport
avec le petit nombre de greffes pédiatriques [1]. Mais de la méme
facon, la part des greffes avec DV est faible, comparée a celle de
nos voisins européens et a 'Amérique du Nord : Norvége 100 %,
UK 45 %, Pays-Bas 52 %, Allemagne 33 %, Etats-Unis 39 %. Seuls
I'Espagne et I'ltalie ont des chiffres comparables (respectivement
8,5et1 %).

En pédiatrie, globalement les résultats montrent le méme avan-
tage de la greffe avec donneur vivant sur la survie rénale. Dans
la trés grande majorité des cas, ce sont les parents qui donnent
un rein a leur enfant. Aux avantages déja décrits, se rajoutent le
bon matching de ces greffes qui contribue a améliorer la survie
a long terme, mais aussi a éviter une immunisation sévére pour
une deuxiéme greffe, habituellement nécessaire.

La disparité de taille entre le donneur et le receveur ne pose des
problémes que chez les plus jeunes enfants. Ainsi, lorsqu’un
nourrisson recoit un rein d’'un adulte de grande taille, des pré-

La greffe rénale avec donneur vivant en France

cautions particuliéres doivent étre prises en peropératoire avec
un remplissage vasculaire suffisant pour assurer une bonne
perfusion du rein greffé et une anti-coagulation systématique
(pour la plupart des équipes).

Malgré ces résultats supérieurs, la place de la greffe avec DV
est discutée dans la communauté pédiatrique francaise, car
elle ne se situe pas dans le méme contexte de pénurie que chez
I'adulte pour lequel ce recours est devenu nécessaire. En pédia-
trie, en France, la médiane d’attente sur la liste pour la cohorte
2000-2005 n'est que de 6,6 mois grace a une incidence stable
du nombre de nouveaux candidats et grace a la priorité offerte
aux enfants dans les regles de répartition depuis 1996 avec une
extension de I'age pédiatrique de 16 a 18 ans en 2008. Cette
priorité permet d’attribuer aux enfants des greffons de sujets de
moins de 30 ans sauf exception (hyperimmunisés). Outre la sur-
vie meilleure du greffon, comme chez 'adulte, il faut souligner
son intérét pour obtenir une greffe préemptive particuliérement
bénéfique chez les enfants.

5. Conclusion

Les études récentes montrent que la greffe avec DV est une option
raisonnable pour le donneur avec un faible taux de complica-
tions a court terme et a trés long terme et qu’elle trés favorable
aux receveurs adultes et pédiatriques avec une survie du greffon
rénal a long terme supérieure a celle obtenue apreés greffe avec
donneur décédé [3]. Ces résultats justifient d’'informer de cette
possibilité tout candidat a la greffe rénale et plus largement
la population générale. La mise au point de recommandations
précises sur lesquelles s’appuient les équipes médicales, le déve-
loppement de la néphrectomie par laparoscopie assistée par
robot et 'amélioration de la protection financiére du DV devrait
permettre d'augmenter cette activité qui reste peu développée
en France et qui est un des moyens les plus efficaces de pallier la
pénurie grandissante en greffons rénaux.
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Y France

les néphropathies acquises ou héréditaires représentent

environ 60 % des étiologies [1]. Le reste comprend les
malformations des voies urinaires, les hypoplasies et dysplasies
rénales, et les troubles de fonction neurogénes de la vessie. Au
moment d’envisager la transplantation rénale, de multiples pro-
blématiques vont émerger. Les particularités propres a I'étiologie
de I'insuffisance rénale seront abordées en 5 points.

P armi les causes d’insuffisance rénale terminale de I'enfant,

1. Possibilité de transplantation
avec donneur vivant

Ce type de stratégie est contre-indiqué dans certaines néphro-
pathies héréditaires [2] telles qu’'un syndrome hémolytique et
urémique atypique, du fait du risque majeur de récidive de la
maladie aprés transplantation. Pour les mémes raisons, une
transplantation rénale isolée est contre-indiquée dans I'hyper-
oxalurie primitive mais des cas réussis de transplantation foie-
rein avec donneur vivant ont été rapportés. Une transplantation
avec donneur vivant apparenté en cas de maladie génétique
de transmission autosomique dominante ou liée a I’X ne sera
possible qu'aprés exclusion de cette maladie chez le donneur.

A contrario, il n’existe pas de contre-indication spécifique dans le
groupe des uropathies, qui sont le plus souvent des accidents au
cours du développement de I'appareil urinaire.

2. Risque de récidive de la maladie
sur le greffon

Les récidives sur le greffon représentent 7-8 % des échecs de
transplantation [3]. C’'est dans le groupe des néphropathies que
I'on rencontre des récidives. C'est le cas de :

« hyalinose segmentaire et focale avec un risque élevé de réci-
dive (15 a 50 %) sur le greffon justement lorsque le syndrome
néphrotique est apparu dans I'enfance et que l'insuffisance

*Auteur correspondant.
e-mail : eric.dobremez@chu-bordeaux.fr
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aService de chirurgie pédiatrique, Hopital Pellegrin-Enfants, Centre Hospitalier Universitaire
de Bordeaux, France
bService de pédiatrie, Hopital Pellegrin-Enfants, Centre Hospitalier Universitaire de Bordeaux,

rénale s’est installée précocement. Cette récidive survient habi-
tuellement dans les jours suivant la transplantation ;

+ syndrome hémolytique et urémique (SHU). Il existe un risque
treés faible lorsque I'infection a E. coli producteur de toxine était
a l'origine de la pathologie (o-1 %). A contrario, ce risque est
majeur dans les SHU atypiques (20-80 %) ;

« hyperoxalurie primitive de type 1 qui nécessite une transplan-
tation hépatorénale pour éviter la récidive sur le greffon rénal ;
 glomérulonéphrite primitive : risque important de réci-
dive chez I'enfant notamment en cas de glomérulonéphrite
membrano-proliférative.

3. Stratégie vis-a-vis des reins natifs

Une néphrectomie avant transplantation rénale, qu’elle soit uni
ou bilatérale, en 1 temps ou en 2 temps en cas de néphrectomie
bilatérale, peut étre recommandée dans certaines situations [4].
Les indications de néphrectomie ne bénéficient pas d’'un niveau
de preuve élevé, elles seront discutées au cas par cas en réunion
multidisciplinaire.

Dans le groupe des néphropathies, une néphrectomie bilaté-
rale sera recommandée en cas de syndrome de Denys-Drash,
associant trouble de la différenciation sexuelle et risque de
néphroblastome par mutation du géne WT1. Ces patients pré-
sentent des syndromes néphrotiques résistant aux corticoides
et traitements immunosuppresseurs, sans récidive sur le greffon.
Une néphrectomie uni ou bilatérale sera également discutée
au cours de la prise en charge d’une néphropathie avec hyper-
tension artérielle non contrélée ou protéinurie massive. Les
patients porteurs d’'un syndrome néphrotique finlandais néces-
sitent généralement une néphrectomie bilatérale afin de limiter
le risque thrombogéne et infectieux, d’améliorer le statut nutri-
tionnel, et d’optimiser I'état général avant la transplantation.
Dans certains cas de syndrome néphrotique cortico-résistant
avec diurése résiduelle, une néphrectomie bilatérale sera envi-
sagée afin de favoriser un diagnostic précoce de récidive de la
maladie sur le greffon ou d’éviter le risque de thrombose vascu-
laire sur le greffon lié a I'état d’hypercoagulabilité du syndrome
néphrotique.
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Une néphrectomie peut s’avérer nécessaire en cas de reins
polykystiques trés volumineux avec signes cliniques de gravité
(douleur, symptémes digestifs ou respiratoires).

Dans le groupe des uropathies, si la plupart des reins natifs
vont involuer, il en est qui vont poser des problémes infectieux
avec des pyélonéphrites répétées associées a un reflux vésico-
urétéral de haut grade, récidivant sous immunosuppresseurs.
Parfois c’est une polyurie des reins propres par tubulopathie
qui va poser des problémes de continence ou de sous-
hydratation. Une néphrectomie bilatérale sera alors discutée
au cas par cas.

4.Etat des voies excrétrices

Lorsque des hautes pressions dans les voies excrétrices ont pro-
voqué la dégradation de la fonction rénale ou lorsqu’un reflux
vésico-urétéral, et les pyélonéphrites associées, a entrainé des
cicatrices parenchymateuses, un traitement spécifique doit étre
proposé.

C'est 'amélioration du bas appareil (reconstruction chirurgi-
cale intéressant la vessie et le complexe cervico-urétral) qui
devra étre envisagée [5], notamment dans les dysfonctions
vésicales (vessie neurologique). A contrario, un probléme
d’obstruction des voies excrétrices supérieures et/ou de reflux
pourra toujours étre contourné en réalisant une néphro-
urétérectomie.

La mise en conformité du bas appareil est a réaliser avant la
transplantation, car ce sont des techniques qui risquent de
rallonger considérablement la durée opératoire de la transplan-
tation. De plus, la cicatrisation risque d’étre compromise par le
traitement corticoide et immunosuppresseur qui risque de favo-
riser des complications infectieuses. Souvent s’y associent des
sondages intermittents qui doivent étre parfaitement maitrisés
pour envisager la greffe.

Une exception a cette régle est le cas de I'enfant anurique. On
réalisera I'agrandissement vésical, lorsque cela est indiqué, uni-
quement en post-transplantation. En effet, une vessie sans urine
se remplirait de mucus ou serait ulcérée (en cas d’utilisation d’un
greffon gastrique).

La réimplantation de l'uretére peut se révéler difficile dans
une vessie de mauvaise qualité, épaisse, diverticulaire. Cest un
argument de plus pour corriger un trouble de la vidange vésicale
longtemps avant la greffe et espérer une amélioration de la
situation locale.

La réalisation de gestes antérieurs, dérivation urinaire ou réim-
plantation, peut compliquer I'abord vasculaire et faire discuter
du site d'implantation du greffon.

Cette problématique « urologique » est souvent absente dans le
cadre des néphropathies.

La seule anomalie qui soit rencontrée dans les 2 cadres noso-
logiques qui nous intéressent est le probléme de la vessie
défonctionnalisée. En cas d’anurie, la vessie ne subit plus de

phases de remplissage/vidange et peut étre petite et peu com-
pliante. Si cette situation est problématique chez I'adulte, elle
est rapidement résolutive chez I'enfant apres la transplantation
mais rend plus difficile 'anastomose urétéro-vésicale.

5. Problématique vasculaire

Les thromboses vasculaires surviennent dans 3 % des trans-
plantations et représentent 13 % des échecs de greffes dans
le registre Nord-Américain NAPRTCS. Dans une série francaise
récente, 3 % des greffes ont été compliquées de thromboses
vasculaires conduisant a une perte du greffon dans tous les
cas [6]. Indépendamment de la pathologie sous-jacente, le
risque thrombogéne est surtout important en cas de jeunes
donneurs ou receveurs de moins de 5 ans. Le bilan morpho-
logique (échographie Doppler + IRM vasculaire) systématique
en pré-greffe sera particulierement étudié en cas de facteurs
de risque de thrombophilie, de néphropathie a risque throm-
bogéne ou de gestes multiples incluant des accés veineux
fémoraux.

6.Conclusion

En fonction de la maladie qui a amené a 'insuffisance rénale
terminale, des choix stratégiques vont devoir étre faits pour
optimiser le résultat de la transplantation. Etant donné le faible
effectif de patients pédiatriques et la complexité de chaque cas,
des discussions multidisciplinaires répétées s’imposent. Elles
permettront de confronter les avis et contraintes de tous les
acteurs impliqués dans ce traitement : néphrologues, chirur-
giens, anesthésistes, radiologues, immunologistes et anatomo-
pathologistes.
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(TR) sont indissociables du pronostic global de I'insuffisance

rénale chronique et terminale, véritable parcours du com-
battant qui commence parfois in utero et qui expose ensuite a
d’innombrables risques, dont la liste s’allonge avec les années.
La médiatisation positive de la greffe repose sur la qualité de vie
indiscutable qu’elle apporte, mais les bons résultats dont on parle
en termes de survie des patients et des greffons impliquent rare-
ment les données a trés long terme. En effet, une TR dans I'enfance
signifie qu’il y a eu ou qu’il y aura des périodes de dialyse, et donc
la nécessité de TR itératives. Morbidité et mortalité sont donc au
rendez-vous et ternissent I'image de ce traitement de suppléance,
méme si des progrées spectaculaires ont été accomplis.
La notion de « tréslongterme » doit rallier médecins et malades,
et 20 années représentent le minimum dont on parle dans ce
cadre, a savoir les transplantations réalisées entre 1968-72 (début
de la TR chez I'enfant) et 1988-92, époque qui a vu l'arrivée de
la ciclosporine, en renfort de la prednisone et de I'azathioprine,
seuls immunosuppresseurs utilisés en routine jusque la.

I es résultats a trés long terme de la transplantation rénale

1. Facteurs susceptibles d’influencer
le devenir a trés long terme

Plusieurs parameétres ont un role démontré : qualité du suivi et
de l'observance, offre de soins du systéme de santé, accés aux
innovations thérapeutiques, comorbidités associées, environ-
nement familial et social, etc. Mais d’autres éléments intervien-
nent : nature de la maladie initiale, type de donneur - vivant ou
décédé — immunisation avant greffe, néphrotoxicité cumulée des
anticalcineurines, meilleure survie des greffes préemptives, etc.

2. Survie des patients

Globalement, le risque relatif de décés pour un transplanté est
13 a 30 fois plus élevé que dans la population générale d’age

*Auteur correspondant.
e-mail : pierre.cochat@chu-lyon.fr
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correspondant, avec toutefois une amélioration réguliére au fil
du temps. La survie des patients a 20 ans est de 54 a 88 %. Dans
la quasi-totalité des publications, cette survie est sensiblement
meilleure avec les donneurs vivants. Les plus jeunes enfants,
surtout ceux greffés avant I'dge de 5 ans, étaient davantage
concernés par la mortalité, mais une amélioration considérable
a eu lieu dans ce groupe dont la survie est devenue comparable
aux autres tranches d’age.

Les causes de décés aprés TR sont principalement le fait de
complications cardio-vasculaires (30 a 36 %, plus fréquentes
dans la race noire), infectieuses (24 a 56 %) ou malignes (10 a
20 %), survenant plus volontiers aprés le passage en médecine
d’adultes. Le risque global de cancer apres greffe est 15 a 30 fois
plus élevé que dans la population générale et, 25 ans aprés TR,
environ 15 % des patients présentent ou ont présenté une affec-
tion maligne (survenant en moyenne aprés 15 ans) ; ce risque
est accru par 'infection par le virus Epstein-Barr et par certains
syndromes comportant une prédisposition génétique au cancer.
Par ailleurs, 'obésité multiplie par 3 le risque relatif de mortalité
dans cette population.

Toutefois, toutes les études pédiatriques confirment que la
mortalité des greffés est 3 a 5 fois inférieure a celle des dialysés,
essentiellement en raison des complications cardiovasculaires
plus fréquentes et plus séveres.

Globalement, I'espérance de vie d’'un enfant transplanté est
inférieure de 25 ans a celle d’'un enfant de la population générale,
mais elle est inférieure de 50 ans pour un dialysé.

3. Survie des greffons

La survie actuarielle des greffons est actuellement de 30 a 50 %
aprés 20 ans, mais elle ne fait que s’améliorer avec le temps, de
sorte qu’elle aura probablement au moins doublé dans 20 ans.
Cependant, la retransplantation qui s'impose réduit la survie des
greffes itératives (passant de 62-76 % a 47-72 % a 5 ans), pour
lesquelles le choix des greffons est en outre plus difficile.

La survie des greffons est moins bonne chez les receveurs de moins
de 2 ans, mais cette différence d’avec les autres tranches d’age
s'est progressivement estompée ; ceci était lié a un risque accru de
thrombose du greffon et a un plus grand nombre de complications



urologiques, maintenant efficacement prévenus et maitrisés. A
I'autre extrémité de I'enfance, I'adolescence est souvent associée
aune augmentation des pertes de greffons par rejet chronique, du
fait des problémes d’observance, et la transition vers les services
d’adultes expose a des risques spécifiques toutefois mieux appré-
hendés actuellement dans la plupart des équipes.

Le role du donneur n'est pas négligeable et, globalement, les
résultats sont meilleurs avec les donneurs vivants, d’environ
10 % a 10 ans, mais cette différence s’amenuise avec le temps,
probablement du fait de la néphrotoxicité cumulée des anti-
calcineurines et de I'histoire naturelle de la néphropathie
chronique d’allogreffe. Par ailleurs, d’excellents résultats sont
obtenus avec les donneurs décédés pédiatriques, notamment
agésde 4 a10 ans, par rapport aux donneurs décédés adultes.
La survie du greffon est influencée a trés long terme par la nature
de la maladie initiale et le risque d’une éventuelle récidive (syn-
drome néphrotique corticorésistant, syndrome hémolytique et
urémique atypique), la compatibilité tissulaire et 'immunisation
au moment de la greffe, le nombre et la nature des épisodes de
rejet, les néphrotoxicités cumulées, la qualité de I'observance, le
contrdle de la pression artérielle, le tabagisme, la possibilité de
greffe préemptive, etc.

Indépendamment de la survie des greffons, une comorbidité a
trés long terme est retrouvée chez presque la moitié des patients.

4.Croissance et composition corporelle

La taille finale des patients greffés il y a plus de 20 ans est trés
insuffisante (147 a 158 ¢cm pour les femmes, 157-166 cm pour les
hommes), et les principales améliorations viennent de I'améliora-
tion de la prise en charge staturale avant greffe (nutrition, équi-
libre hydroélectrolytique, traitement par hormone de croissance
recombinante), de I'utilisation croissante de protocoles sans cor-
ticoides et de I'amélioration de la filtration glomérulaire apres TR.
Lobésité affecte environ 10 % des transplantés en Europe (27 %
aux Etats-Unis), liée en partie a la corticothérapie prolongée et a
une activité physique insuffisante.

D’autres problémes pénalisent le pronostic a trés long terme des
TR, en lien ou non avec les problémes ci-dessus : hypertension
artérielle multifactorielle (6o % des cas), ostéoporose, patholo-
gies musculo-squelettiques, fractures et ostéonécrose aseptique,
hypercholestérolémie, diabéte, cataracte, tremblements, cépha-
lées, anomalies sensorielles, comitialité, etc.

Transplantation rénale chez ’enfant : résultats a tres long terme

5. Aspects psychosociaux

Globalement, la qualité de vie aprés TR semble acceptable a
travers plusieurs études, mais cette perception est assujettie
a la subjectivité du parcours qu'impose l'insuffisance rénale
chronique et terminale ; il convient donc de relativiser cette
« bonne » qualité de vie. Néanmoins, la réinsertion socio-
professionnelle est souvent considérée comme satisfaisante
(plus de 80 % des patients on un emploi), et de toute facon bien
meilleure qu’en dialyse.

Sur la plan relationnel, la moitié des greffés sont mariés ou ont
une vie maritale, avec une vie sexuelle satisfaisante ; un tiers
a des enfants. La plupart des autres greffés vivent encore avec
leurs parents.

6.Conclusion

Le traitement de I'insuffisance rénale terminale n’est pas un long
fleuve tranquille et la survenue d’une telle pathologie dés I'en-
fance expose a une lourde morbidité et a une mortalité accrue.
Le pronostic a trés long terme inclut forcément des périodes
alternant greffon fonctionnel et dialyse.

De maniére universelle, la transplantation rénale est le traite-
ment de choix de l'insuffisance rénale terminale chez I'enfant
et de nombreuses améliorations sont prévisibles du fait de la
meilleure préparation a la greffe, de la mise a disposition de
nouveaux immunosuppresseurs, de la personnalisation de
I'immunosuppression, et des avancées dans la prévention et le
traitement des complications cardiovasculaires, infectieuses
et tumorales. La projection de la demi-vie des greffons passera
ainsi de 10 ans pour les greffes réalisées dans les années 1980 a
25 ans pour celle réalisées dans les années 2000. Sur les mémes
bases, on peut espérer une survie des patients supérieure a 85 %
a 20 ans.

Pour en savoir plus

Harambat J, Ranchin B, Bertholet-Thomas A, et al. Long-term
critical issues in pediatric renal transplantation. Nephrol Dial
Transplant [soumis].

Rees L. Long-term outcome after renal transplantation in childhood.
Pediatr Nephrol 2009;24:475-84.

103



Quand peut-on parler
d’obstination déraisonnable
en matiére d’alimentation artificielle ?

ELSEVIER
MASSON

autour de la relation triangulaire : patient, parents, soi-

gnant. Ladhésion a une prise en charge par chacun des
intervenants est nécessaire pour la réalisation et I'aboutisse-
ment cohérent et serein d’un projet autour de I'enfant.
Les termes « d’obstination déraisonnable » et « d’alimentation
artificielle » paraissant assez subjectifs quant a leur définition,
nous avons souhaité appréhender les différentes compréhen-
sions de chacun des intervenants de la relation triangulaire. Il
s’agit d’'une observation « instantanée », réalisée au sein de nos
unités de pédiatrie, dont la naiveté et la spontanéité sont riches
d’enseignements.
Certains juristes mentionnent la notion « d’obstination dérai-
sonnable » comme une notion « floue » et volontairement ainsi
car permettant une adaptation selon les circonstances. Lidée de
proportion entre les soins engagés et le but recherché dans la
démarche médicale est dépendante de chacun avec sa propre
réflexion.
De méme pour I'alimentation artificielle, les termes utilisés peu-
vent étre traitement, support, médical, besoin physiologique...

Le travail des équipes pédiatriques est toujours articulé

Auteur correspondant.
e-mail : florencejounis@chu-nantes.fr
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Il en découle clairement que les arguments pour « une obsti-
nation déraisonnable en matiére d’alimentation artificielle »,
dépendront de la définition donnée par chacun.

Alors que faire de ces visions différentes en tenant compte
de la relation triangulaire ? Faut-il imposer une définition ?
Faut-il s'adapter a chaque situation en essayant d’obtenir un
consensus ? Mais est-ce toujours possible dans ce contexte ?
N’y aura-t-il toujours pas une approche médicale trés forte mais
aussi une approche culturelle et symbolique trés forte ? Léquité
par rapport a chaque enfant sera-t-elle respectée ?

Nous sommes obligés de revenir et de nous centrer sur les
objectifs des soins palliatifs : préserver la meilleure qualité de
vie possible jusqu’a la mort. Ceci n’est possible que si I'équipe
soignante est capable d’accompagner les enfants et leurs
familles. Une analyse striccement médicale tenterait de donner
une explication, scientifique, rigoureuse. Mais la fin de vie d’'un
enfant peut-elle étre toujours analysée de cette facon ? Face a
la question de l'obstination déraisonnable en matiére d’alimen-
tation artificielle, la médecine ne doit elle pas accepter de ne pas
pouvoir tout résoudre et accepter d’écouter les autres tonalités ?
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e lien entre médecine palliative et médecine pédiatrique

oscille entre évidence et inconciliable. Historiquement, la

pédiatrie est une médecine généraliste. Elle est mainte-
nant organisée en sur-spécialités mais persiste a appréhender
I’enfant dans la durée, dans une approche globale, incluant la
famille, la scolarité, dans une perspective de soins continus.
Les poles curatifs, préventifs et palliatifs sont constitutifs de la
pratique méme du pédiatre, sans qu’ils soient explicitement
nommeés. C’est ainsi que les soins palliatifs (SP) sont nés dans
les secteurs adultes et qu’ils ne sont que trés récemment et
trés progressivement reconnus dans les hopitaux d’enfants.
Seront-ils une sur-spécialité comme une autre ? Quoiqu’il en
soit, leur implantation ne va pas de soi : entre fusion et rejet,
le lien qui se construit entre pédiatrie et SP est profondément
subversif. Il est porteur de tous les questionnements sociaux
et culturels de notre époque, de nos représentations (sur I'en-
fant, sur la mort, mais aussi sur la place de la technique dans
la médecine), dont I'alimentation constitue une métaphore
particuliérement riche.
Lorsque la question en vient a étre posée ainsi : « maintien ou
arrét de la nutrition artificielle ? », nous nous sentons tous,
familles et équipes soignantes, au pied du mur, confrontés a la
mort prochaine de I'enfant, préts a en découdre, toujours au nom
de l'intérét supérieur de I'enfant. C'est la premiére souffrance
induite chez les adultes et par conséquent, sur I'enfant lui-méme.
Ily a alors une véritable urgence psychologique. Comment ouvrir
cette question technique, fermée en « tout ou rien », qui nous
sidere, et rétablir de la pensée, de la parole et de la temporalité
autour de cet enfant qui, parmi nous, se prépare a mourir ? Nous
tenterons d’explorer quelques pistes de réflexions et de dégager
quelques repéres que nous espérons utiles pour aborder les
souffrances induites, autour de 2 axes :
« la nutrition artificielle (NA) est en elle-méme un soin palliatif :
quel impact sur I'enfant et son entourage, quelles souffrances et
quel accompagnement ?
+ quelques spécificités de la relation avec I'enfant porteur d’une
maladie potentiellement mortelle.
Lévolution sociale et économique nous a progressivement ame-
nés a adopter une alimentation industrialisée, appauvrie de sa
dimension symbolique, culturelle et spirituelle. En particulier, le
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sens du jeline, autrefois couramment pratiqué sur prescription
médicale ou pour des motifs religieux, a presque complétement
disparu de nos sociétés. Le recours a la NA constitue une ultime
étape dans cette évolution, ol 'aliment devient un médicament
fabriqué sur mesure par la pharmacie hospitaliére et la fonction
nourriciére, habituellement assurée par la famille, se trouve
déléguée a une machine, parfois dés les premiers jours de vie.
Lorsque la question du maintien ou de I'arrét de la NA se pose,
toutes les étapes antérieures de la prise en charge de I'enfant
sont revisitées et les souffrances associées — jusqu’alors recou-
vertes par I'espoir qu’un jour ca aille mieux — font brutalement
retour. La souffrance induite est a ce moment-la la résurgence
des souffrances antérieures cumulées. La perte de toute fonction
symbolique de la NA, ainsi que le renoncement par les parents a
assumer leur fonction nourriciére, les conduit a ne pas pouvoir
envisager d’autres effets a I'arrét de la NA que la faim et la soif.
Ces constats nous ont conduits a poser les bases, avec I'équipe de
gastro-entérologie pédiatrique et de néonatologie d’'une prise en
charge précoce pour les enfants mis sous NA de facon précoce et
prolongée, ainsi que pour leur famille. Compte-tenu de I'absence
de repéres et du vide culturel qui accompagnent ce question-
nement, nous sommes vigilants a recréer une trame sociale
minimale en maintenant un dialogue ouvert, pluridisciplinaire,
dans lequel les équipes mobiles de SP pédiatriques ont un réle
essentiel a tenir.

Tout adulte est potentiellement en charge de protéger I'enfant
et de 'amener a I'age d’homme dans les meilleures conditions.
La maladie grave quand elle survient chez I'enfant, nous met
profondément en échec et nous fait perdre nos repéres face a un
avenir incertain. Nous sommes envahis d’une souffrance intense
qui parasite notre jugement : nous aurons souvent tendance,
soit a minimiser la souffrance physique ou morale de I'enfant,
parfois méme jusqu’au déni, soit a la dramatiser, projetant sur
lui les pires souffrances que nous avons nous-mémes ressenties.
Une particularité de la relation qui s’établit avec I'enfant qui va
mourir réside dans le fait que I'enfant est un étre en construc-
tion. Ce mouvement de croissance et de maturation physique et
psychologique se fait en appui sur ses parents, dans une relation
trés particuliére, surtout au début de la vie, qui évolue au fur et
a mesure que l'enfant grandit et acquiert une autonomie, mais
aussi au fur et & mesure que le parent mrit dans son réle de
parent. Chez I'enfant gravement malade, ce mouvement coexiste
avec la régression toute aussi puissante et impérieuse imposée
par la désorganisation somatique. Ces 2 mouvements évoluent
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ensemble, sollicitant 'un et l'autre, une trés grande proximité
et une implication profonde des adultes, particulierement dans
les phases de crise et la phase terminale. C’est un travail littéra-
lement déchirant, qui génére pour se faire des mécanismes de
clivage et de déni, mécanismes archaiques, puissants et néces-
saires.

Les sentiments hostiles, qui sont présents dans toute rela-
tion humaine, par essence ambivalente sur le plan affectif,
deviennent difficilement exprimables quand ils concernent
un enfant malade, menacé dans son avenir. Autant il est bon
qu’ils s’expriment, dans une certaine mesure, avec un enfant
en bonne santé car ils I'aident a envisager son avenir sans
sa famille d’origine, autant il apparait impossible de penser
I'avenir de I'enfant malade, car c’est alors I'envisager avec on
ne sait trop quelles séquelles, voire avec la mort et I'absence.
Ces sentiments hostiles, inavouables, sont réprimés. Au mieux,
ils restent inconscients, alimentent la culpabilité et renforcent
les sentiments positifs, tendres. De facon moins favorable,
ils peuvent étre projetés sur les traitements, I’hépital, les
soignants, sur le conjoint ou une partie de la famille, soit
se retourner sur la personne elle-méme (autodépréciation,
risque suicidaire).

Du fait des progrés constants de la médecine mais aussi du fait
de leurs extraordinaires capacités de récupération, les enfants
que nous rencontrons ont connu souvent un long parcours
médical émaillé de plusieurs épisodes critiques ou ils ont réelle-
ment frélé la mort. Cette alternance d’espoirs et d’'inquiétudes
extrémes use parents et enfants, mais aussi, la perspective d’'un
risque mortel perdant de sa réalité, il peut se développer un
sentiment d’invulnérabilité, facteur de décalage dans la phase
terminale.
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Conclusion

Il faut souhaiter que le développement des SP en pédiatrie nous
alerte, de facon constructive, sur ce que nos adolescents tentent
de nous dire, ou de nous rappeler, de facon désespérée et drama-
tique depuis une vingtaine d’années par les tentatives de suicide,
les conduites a risque, et les troubles des conduites alimentaires :
- toute vie, depuis son premier jour, est porteuse de sa propre
finitude ;

- et les besoins vitaux, en particulier alimentaires, ne sont pas
réductibles a des réponses purement techniques.

Pour en savoir plus
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en pathologie musculaire. Elle peut étre la principale mani-

festation clinique de plusieurs myopathies métaboliques
et de certaines dystrophies musculaires. Les myopathies méta-
boliques sont dues a une incapacité de la cellule musculaire a
produire I'énergie nécessaire au fonctionnement des muscles.
Ce dysfonctionnement énergétique musculaire peut porter
sur le métabolisme glucidique (glycogénoses), le métabolisme
lipidique (lipidoses) ou la chaine respiratoire mitochondriale
(myopathies mitochondriales). Leur diagnostic est envisagé dans
un premier temps par des investigations métaboliques in vivo
de facon a mettre en évidence des signes de dysfonctionnement
métabolique musculaire ou général [1]. Trois types d’examens
d’orientation peuvent étre réalisés : épreuve de préhension
forcée, épreuve d’effort sur bicyclette ergométrique et spectros-
copie RMN du phosphore 31.

L ‘intolérance a I'effort est un motif fréquent de consultation

1. Le Grip Test

Le test d’effort de I'avant-bras sous ischémie est un des outils
communément utilisés pour la détection de certaines patho-
logies métaboliques musculaires, essentiellement les anomalies
de la glycolyse et de la glycogénolyse, en montrant I'absence
d’élévation de l'acide lactique aprés un effort répété et intense
jusqu’a épuisement. Des prélévements sanguins réguliers sont
effectués apreés I'effort pour réaliser des analyses biochimiques.
Linconvénient majeur de ce test, dit du garrot, est son manque
de standardisation. Lorsqu’il est réalisé sous ischémie, il peut
étre parfois douloureux et compliqué de rhabdomyolyse chez
les patients atteints de glycogénose musculaire. C'est pourquoi,
dans le cadre des consultations de pathologies neuromusculaires
de I'Institut de Myologie, le test du garrot a été abandonné et
remplacé par le Grip Test, épreuve d’effort standardisée et non
ischémique, qui évite ces inconvénients et parait bien adapté a
une population pédiatrique [2]. Prés de 1200 patients, dont une
quarantaine d’enfants, ont pu étre testés depuis 2000.

Lors du Grip Test, le patient réalise un exercice isométrique a
70 % de sa force maximale volontaire pendant 30 secondes. Les
conditions posturales sont standardisées. Un cathéter est inséré
dans la veine basilique de facon a effectuer les prélévements
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sanguins avant I'exercice et a1, 2, 3, 4, 6 et 10 minutes aprés la
fin de I'exercice. La mesure de |a force se fait grace a une poignée
dynamométrique électronique dont les valeurs sont transmises
et affichées en temps réel sur un écran d’ordinateur a l'aide
d’un logiciel dédié. Lévolution des concentrations de lactate et
d’ammoniémie est alors analysée sur tous les tubes, tandis que
les CPK sont analysés sur le premier et le dernier tube (fig. 1).

La validation sur une population expérimentale a permis de
montrer I'efficacité du Grip Test quant a la détection des glyco-
génoses musculaires, notamment la maladie de McArdle. Cette
glycogénose, due a un déficit en phosphorylase musculaire
(glycogénose de type V), est la plus fréquente des glycogénoses
musculaires. Elle se caractérise, lors du Grip Test, par une absence
d’élévation de la lactatémie et de facon générale par une
hyperammoniémie. Dans la majorité des cas, un test génétique
permet de confirmer le diagnostic de maladie de McArdle et
d’éviter la biopsie.

2. La spectroscopie RMN

La spectroscopie RMN du P31 identifie et quantifie nombre de
métabolites impliqués dans I'énergétique musculaire, qu’elle
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Figure 1. Le Grip Test.

Standardisation des conditions posturales (A) ; controle de la force
générée (B) ; schéma des prélévements sanguins (C) ; évolution des
concentrations de La et NH3 pour un enfant sain au cours du test (D).
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mesure directement : ATP, Phosphocréatine (PCr), phosphate
inorganique, phosphomonoesters, ou auxquels on accéde par
calcul : ADP libre, pH intracellulaire, mg intracellulaire [3]. Un
examen typique s’exécute en 3 temps : i) une ligne de base
pendant laquelle un spectre de repos est acquis ; ii) un exercice
de flexion plantaire contre une charge calibrée en fonction de la
masse musculaire du mollet, et incrémentée par paliers de 3 min,
idéalement jusqu’a une déplétion en PCr de 60 % ; iii) la phase
de récupération au cours de laquelle la vitesse de rephosphoryla-
tion de la PCr est mesurée (et habituellement exprimée par la
constante de temps, tPCr).

Cette spectroscopie du P31 peut étre couplée a des mesures
simultanées de la perfusion musculaire et de I'oxygénation
intramyocytaire, la premiére par une imagerie fonctionnelle
utilisant la technique des marquages de l'eau artérielle, et
la deuxiéme par la spectroscopie H1 de la myoglobine. Une
mauvaise tolérance a I'effort, constitutionnelle, ou par excés de
sédentarité, va étre révélée par une diminution anormalement
élevée de la PCr en regard du travail effectué. Un blocage de la
glycogénolyse/glycolyse va se traduire par une absence d’acidi-
fication intramyocytaire, voire d’une alcalinisation a I'effort. En
cas de doute, elle sera confirmée par I'absence de modification
du pH lors d’un court exercice ischémique.

La production d’ATP par les oxydations phosphorylantes
mitochondriales est évaluée par la vitesse initiale de rephos-
phorylation de la créatine a I'arrét de 'exercice. Elle est consi-
dérablement ralentie en cas de myopathie mitochondriale,
lorsque le territoire interrogé est concerné par la mutation
mitochondriale. Le couplage de la spectroscopie du P31 avec
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les mesures de perfusion permet d’identifier ou d’éliminer
une contribution macro- ou micro-angiopathique aux altéra-
tions de I’énergétique musculaire.

3. Conclusions

Chez I'enfant, I'intérét du Grip test est qu’il est facile a mettre
en ceuvre, rapide et qu'il présente un aspect ludique qui permet
de motiver le patient a l'effort. C'est notamment pour cette
raison que le test sur bicyclette ergométrique a été abandonné
chez I'enfant. La RMN est également un outil puissant car les
différents paramétres étudiés permettent de situer le niveau de
blocage enzymatique dans les anomalies de la glycogénolyse
ou de la glycolyse. Cette méthode d’étude du métabolisme
musculaire a pour avantage d’étre atraumatique et de dépister
les anomalies de la glycogénolyse avec une excellente sensibilité.

Références

[1] Laforét P, Eymard B. Intolérance & l'effort et rhabdomyolyses
d’effort : étiologies et démarche diagnostique. Rev Neurol (Paris)
2004;160:217-23.

[2] Hogrel J-Y, Laforét P, Ben Yaou R, et al. A non-ischemic forearm
exercise test for the screening of patients with exercise intole-
rance. Neurology 2001;56:1733-8.

[3] Laforét P, Wary C, Duteil S, et al. Exploration de I'intolérance a
I'exercice par spectroscopie RMN du phosphore des muscles
fléchisseurs plantaires. Rev Neurol (Paris) 2003;159:56-67.



Les malformations vasculaires

ELSEVIE
MASSON

ture, a été utilisé de facon confuse pour décrire les anoma-

lies vasculaires. Une classification fondée sur la clinique et
I'histoire naturelle a été proposée par Mulliken & Glowacki en
1982, et adoptée par la Société internationale pour I'étude des
anomalies vasculaires (ISSVA) [1,2]. Les anomalies vasculaires
sont classées en 2 grandes catégories :
— Les tumeurs vasculaires sont caractérisées par une proliféra-
tion clonale des cellules de I'endothélium vasculaire [3]. Lhé-
mangiome infantile en est 'exemple le plus fréquent. Elles ne
sont généralement pas présentes a la naissance et grandissent
rapidement dans les premiéres semaines de vie.
- Les malformations vasculaires sont, quant a elles, le résultat
d’un développement anormal des vaisseaux durant 'embryoge-
nése [4]. Elles sont toujours présentes a la naissance (mais pas
nécessairement visibles) et grandissent proportionnellement
avec I'enfant. Elles peuvent étre de type artériel, capillaire, lym-
phatique et veineux. Elles peuvent étre simples ou combinées,
faisant souvent partie d'un syndrome comme celui de Klippel-
Trenauney ou de Parkes Weber. Bien que les malformations
vasculaires soient souvent cutanées, elles peuvent également se
développer au sein d’'un organe interne tel le foie, le cerveau et le
tube digestif. Le plus souvent sporadiques, certaines malforma-
tions peuvent néanmoins étre héréditaires [4,5].

I e terme « angiome », largement rencontré dans la littéra-

1. Hémangiome

hémangiome infantile (HI) concerne 5a 10 % des enfants avant
I'age d’un an. Cette tumeur bénigne apparait peu de temps aprés
la naissance sous la forme d’une tache ou d’'une masse érythé-
mateuse. Son diagnostic est souvent réalisé cliniquement grace
a son évolution triphasique, a savoir : une croissance importante
entre le 1°" et le 8¢ mois de vie (80 % des hémangiomes doublent
leur taille initiale et 5 % la triplent), suivie par une phase de sta-
bilisation jusqu’au 18-20¢ mois, qui se termine par une régression
avant 'age de 6 ans [6,7]. Son cycle terminé, 'hémangiome peut
laisser place a un excédent cutané ou des télangiectasies. Cette
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tumeur peut entrainer un préjudice esthétique ou fonctionnel et
un risque vital en fonction de son volume et de sa localisation.
Dans de rares cas, les hémangiomes peuvent se développer in
utero et présenter une croissance maximale a la naissance ; il
s'agit des hémangiomes congénitaux. Bien que la cause des
hémangiomes reste encore un mysteére, plusieurs mécanismes
physiopathogéniques se dessinent [7].

2. Malformation capillaire (MC)

Les malformations capillaires, plus connues sous le nom de
« tache de vin », sont des anomalies cutanées du lit capillaire
dermique. Elles se présentent sous la forme d’une nappe a
contours géographiques. De coloration variant du rose au lie-
de-vin, elles ont tendance a s’épaissir et a foncer avec 'age, et
des nodules angiomateux peuvent apparaitre en surface [4].
Elles peuvent se compliquer d’une hypertrophie tissulaire et/ou
osseuse. Certaines MC font partie d’un syndrome plus complexe
tel le syndrome neuro-oculo-cutané de Sturge Weber (MC de
la branche ophtalmique du nerf trijumeau (V1) associée a une
malformation vasculaire leptoméningée (responsable d’épilep-
sie) et a des anomalies oculaires de type glaucome ou angiome
choroidien). Dans certains cas, les MC peuvent étre multiples, de
petite taille et se transmettre sous le mode autosomique domi-
nant :il s’agit alors de la maladie CM-AVM ol les malformations
capillaires sont associées a des malformations artérioveineuses
et pour laquelle des mutations dans le géne RASA7 ont été iden-
tifiées [4,5].

3. Malformation veineuse (MV)

Les malformations veineuses sont les anomalies vasculaires a bas
débit les plus fréquemment rencontrées en consultation pluridis-
ciplinaire. Elles sont constituées de veines dysplasiques dépour-
vues de paroi musculaire lisse. Cliniquement, elles se présentent
sous la forme d’une tache ou d’une masse bleutée compressible
a la palpation [4,6]. Elles peuvent étre localisées ou diffuses,
superficielles ou profondes et envahissent tous les types de tissus.
Elles sont fréquemment associées a des troubles de I’hémostase
qui se traduisent cliniquement par la palpation de phlébolithes,
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conséquence d’'une stase veineuse au sein de la malformation.
Cette stase est responsable d’une coagulation intra-vasculaire
localisée, caractérisée par un taux élevé de D-Dimére et un taux
normal ou bas du fibrinogéne, chez 50 % des patients [8]. Le
plus souvent sporadique, il existe des formes familiales de MV
cutanées et muqueuses (VMCM) a transmission autosomique
dominante causées par une activation constitutive anormale
du TIE-2. Les malformations glomuveineuses (anciennement
appelées glomangiomes) représentent une autre forme familiale
(5 %) a transmission autosomique dominante, dues a une perte
compléte du géne glomuline. Enfin, 5o % des MV sporadiques
sont causées par une mutation somatique du géne TIE-2 [4,9].

4.Malformation lymphatique (ML)

Les malformations lymphatiques sont des malformations vascu-
laires a flux lent. Les formes superficielles envahissent le derme
et se présentent sous forme de petites vésicules [4]. Les formes
profondes sont mono ou pluri-kystiques. Les régions cervicale et
axillaire sont plus frequemment atteintes. Elles ont tendance a
augmenter avec I'age jusqu’a la puberté. Elles peuvent étre le
siege d’'une augmentation brutale suite a un saignement ou une
infection. Le lymphcedéme est également une anomalie du sys-
téme lymphatique. Congénital ou pubertaire, il rentre souvent
dans le cadre d’'un syndrome polymalformatif. De nombreux
geénes ont été identifiés, y compris VEGRF3, FOXC2, SOX18, GJC2,
MLBE1, KIF11, PTPN14, et GATA2 [4,5].

5. Malformations artérioveineuses (MAV)

Les malformations artérioveineuses sont des malformations vas-
culaires a haut-débit. Elles se caractérisent par un blush cutané
rouge, une chaleur locale et une palpation anormale d’'une artére
ou un thrill [4]. En fonction de leur évolution (classification de
Schobinger), elles peuvent causer un vol vasculaire des tissus
avoisinants, une déformation et une ulcération, et causer des
saignements importants. Le plus souvent sporadiques, elles
peuvent faire partie de la maladie de cm-AVM, de la maladie
d’Osler Weber Rendu due aux mutations dans les génes endoglin
et activin receptor-like, du syndrome de Parkes Weber ou du syn-
drome PHTS (syndrome de tumeur et hamartome de PTEN) [4,5].

6. Malformations combinées

Les malformations vasculaires peuvent étre combinées. Les plus
fréquentes sont les malformations capillaroveineuses, les mal-
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formations capillaro-lymphatico-veineuses avec hypertrophie du
membre (syndrome de Klippel-Trenaunay) et les malformations
ou fistules artérioloveinulaires multiples associées a un blush
capillaire et une hypertrophie du membre (syndrome de Parkes
Weber). Ce dernier peut étre héréditaire et causé par une muta-
tion dans le géne RASA1 D’autres syndromes moins fréquents
sont le syndrome de tumeur et hamartome de PTEN (= PHTS,
anciennement le syndrome de Bannayan-Riley-Ruvalcaba et
le syndrome de Cowden) causé par une mutation dans le géne
PTEN, et le syndrome de CLOVES dont I'étiologie n’est pas encore
connue [4].

7. Conclusion

Le diagnostic des anomalies vasculaires est souvent clinique.
La classification biologique est simple sans étre pour autant
simpliste. Elle permet d’intégrer les nouvelles avancées dans le
domaine des anomalies vasculaires, que ce soit par la découverte
d’une nouvelle entité clinique ou de nouveaux génes a l'origine
de la malformation.
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tissement psychologique certes imprévisible mais parfois

dramatique et cela sans séquelles.
Le seul laser indiqué chez I'enfant et le nouveau-né depuis plus
de 20 ans est le laser Colorant Pulsé 585 nm par sa capacité de
photothermolyse sélective sur les vaisseaux, son temps d’'impact
court diminuant I'effet thermique sur les tissus autour de cette
cible, et son systéme de refroidissement simultané, seul laser
actuel associant efficacité et sireté et dont les séances sont
prises en charge par la Sécurité sociale [1,2].

L e seul but est d’estomper une tache affichante au reten-

1. Technique

Temps d’impulsion court (0,5 ms a 6 ms), la plus haute fluence
possible, chevauchement des spots, parfois double tir [3], sous
cremes anesthésiantes, parfois anesthésie générale ou MEOPA
pour le grand enfant ; nécessité de plusieurs séances tous les 2
a 3 mois.

2. Indications

Précoces dés les premiers mois de vie (surface et épaisseur
réduites), moindre angoisse, meilleure réponse théorique
avant 1 an, non significative par la suite en fonction de I'age,
anticipation de la demande de I'enfant, avant le retentissement
psychologique notamment a I'age scolaire ; possibilité a tout age
de débuter le traitement ; possibilité de reprendre avec la méme
efficacité un traitement suspendu aprés plusieurs années sur
des angiomes se recolorant [4].

3. A moduler

Il s’agit d’'accompagner sur plusieurs années un enfant et une
famille qui « vivent » avec cette tache : encouragement, suivi
psychologique, respect des périodes « réfractaires » chez le
grand enfant et du désir chez certains de garder trace, sans
tout vouloir effacer, d’une tache qui fait partie de sa personna-
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lité..., ne jamais promettre I'effacement complet, aujourd’hui
techniquement non prévisible, au risque de grande décep-
tion [s].

3.1. Angiome plan « idéal »

De petite taille, pale, non compact, a bord déchiqueté, localisé au
front ou dans le cou.

3.2. Angiome plan difficile

Etendu, épais et compact, rouge profond, joues et extrémités.

3.3. Autres possibilités du laser colorant pulsé

Traitements des séquelles d’angiomes tubéreux, traitements
antalgiques des angiomes tubéreux ulcérés, amélioration des
séquelles suite a des traitements d’angiomes plus agressifs
(chirurgie, autres lasers).

4.Amélioration possible

« Laser double longueur d’onde (Ex Multiplex Cynosure) [6] :
1°" tir laser colorant pulsé, a une dose inférieure a la normale :
formation de méthémoglobine ; 2¢ tir laser NDYAG, quelques
millisecondes aprés : coagulation intravasculaire.

« Association avec anti-angiogéniques topiques : bétabloquant,
rapamycine, imiquimod (en cours d’évaluation) [7,8].

« Associations avec les lasers ablatifs CO, pour désépaissir.

+ Autres techniques : laser Alexandrite 755 nm [9], laser
KTP532 nm pour les plus épais et résistants, mais avec plus de
risques de séquelles de brilure, photothérapie dynamique.

Références

[1] Mazer JM. Indications des lasers a colorant pulsés. In: Groupe
laser de la Société francaise de dermatologie. Les Lasers en
Dermatologie. Collection Dermatologie pratique, Doin, 2011 ;
P39-42.

[2] Faurschou A, Olesen AB, Leonardi-Bee J, et al. Lasers or light
sources for treating port-wine stains. Cochrane Database Syst
Rev 2011;11:CDo0O7152.

m



X. Bouissou

[3]

[4]

[5]

[6

12

Rajaratnam R. Pulsed dye laser double-pass treatment of
patients with resistant capillary malformations. Lasers Med Sci
2011;26:487-92.

Chapas AM, Eickhorst K, Geronemus RG. Efficacy of early treat-
ment of facial port wine stains in newborns: a review of 49 cases.
Lasers Surg Med 2007;39:563-8.

Miller AC, Pit-Ten Cate IM, Watson HS, et al. Stress and family
satisfaction in parents of children with facial port-wine stains.
Pediatr Dermatol 1999;16:190-7.

Tanghetti EA. Multiplex 595 nm, 1064 nm laser treatment for
port wine stains birthmarks and telangiectasia. Abstracts of the
American Society for Laser Medicine and Surgery 26th Annual

l9

—_

Archives de Pédiatrie 2012;19:111-112

Meeting, Boston, Massachusetts, USA, April 5-9, 2006, Lasers
Surg Med Suppl 2006;18:26.

Nelson JS, Jia W, Phung TL, et al. Observations on enhanced port
wine stain blanching induced by combined pulsed dye laser
and rapamycin administration. Lasers Surg Med 2011;43:939-42.
Tremaine AM, Armstrong J, Huang YC, et al. Enhanced port-
wine stain lightening achieved with combined treatment
of selective photothermolysis and imiquimod. J Am Acad
Dermatol 2012 [in press].

Izikson L, Nelson JS, Anderson RR. Treatment of hypertrophic
and resistant port wine stains with a 755 nm laser: a case
series of 20 patients. Lasers Surg Med 2009;41:427-32.



Table ronde

Les malformations vasculaires

ELSEVIER
MASSON

Le propranolol dans les hémangiomes

C.Léauté-Labreze

Unité de dermatologie pédiatrique, Centre de référence maladies rares de la peau,
Y cHUde Bordeaux, Hopital Pellegrin-Enfants, 33076 Bordeaux cedex, France

ompte tenu de I'évolution naturelle des hémangiomes
infantiles avec régression spontanée au bout de quelques
mois, la régle est I'abstention thérapeutique. Il en est ainsi
pour plus de 80 % des nourrissons.
Cependant, I'attente de cette régression ne peut étre envisa-
geable pour un certain nombre d’hémangiomes alarmants :
« ceux qui mettent en jeu le pronostic vital ;
 ceux qui menacent une fonction ;
« ceux qui sont compliqués d’ulcération ;
+ ceux qui engendrent un préjudice esthétique majeur avec
retentissement psychologique.
Si on additionne tous les types de traitements susceptibles
d’étre appliqués en phase de prolifération (corticostéroides
systémiques, en injection intra-tumorale ou en application
locale, soins d’ulcéres, antibiotiques oraux, laser a colorant pulsé
et chirurgie d’excision), une modalité thérapeutique est utilisée
dans 38 % des cas. Si on considére uniquement les traitements
pharmacologiques visant a stopper la croissance d’un héman-
giome alarmant, environ 15 % des nourrissons atteints recoivent
un traitement.
Les bétabloquants, en particulier le propranolol, sont devenus ces
derniéres années le traitement médical de premiére ligne des
hémangiomes compliqués.
Lefficacité du propranolol a été observée « par hasard » chez
un nourrisson présentant un hémangiome de la pyramide nasale
traité par corticothérapie générale et qui avait développé une
myocardiopathie hypertrophique. Sous propranolol un affais-
sement de I’hémangiome a été constaté, puis une régression
malgré I'arrét des corticoides. Les premiers résultats concernant
11 nourrissons ont été publiés en 2008. Depuis de nombreuses
équipes ont publié leurs résultats confirmant I'efficacité thé-
rapeutique de cette molécule. Dans plus de 9o % des cas on
observe, dans les heures qui suivent la prise de propranolol, un
affaissement et un changement de couleur de 'hémangiome ;
ensuite, I'effet se poursuit, mais plus lentement, aboutissant a
une régression plus ou moins compléte. Dans les cas les plus
favorables aprés 6 mois de traitement il ne persiste que des
télangiectasies résiduelles, aspect que l'on obtient habituel-
lement au bout de plusieurs années de régression spontanée.
Lorsqu’on donne le traitement précocement, au début de la
phase proliférative de 'hémangiome, la croissance de la tumeur
est stoppée. A I'arrét du traitement, une reprise évolutive de
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Tableau |
Propranolol per os et hémangiomes : aspect pratique.

Quand?

- Hémangiome menacant une fonction vitale

(insuffisance cardiaque, compression des voies aériennes),

une fonction essentielle comme la vision, hémangiome ulcéré
douloureux ou hémangiome risquant d’entrainer des distorsions
anatomiques irréversibles (hémangiome du nez, des lévres...).

- Le plus tot est le mieux pour éviter les distorsions anatomiques
et le développement d’un tissu fibro-adipeux.

Comment ?

- Aprés élimination d’une contre-indication

(bradycardie sinusale, bloc auriculo-ventriculaire).

- Propranolol forme nourrisson, 2 a 3 mg/kg/j en 2 ou 3 prises.
Monitorage de 4 h aprés la premiére prise

(pouls et TA toutes les 30 minutes).

Quel dosage ?

- Commencer a1 mg/kg/j pendant une semaine,
puis augmenter a 2 mg/kg/j.

- Si le résultat semble insuffisant au bout d’'un mois,
monter a 3 mg/kg/j. |l n’a pas été démontré

qu’un dosage supérieur a 4 mg/kg/j soit utile.

Quelle durée de traitement ?

- Jusqu’a I'age de 9 mois pour les hémangiomes de taille moyenne.
- Jusqu’a I'age de 12 mois, voire plus dans les hémangiomes
segmentaires de grande taille.

Que faire en cas d’effets secondaires?

- Effets mineurs :rien a faire pour les extrémités froides

ou une TA diastolique basse asymptomatique.

Fractionner la prise en cas de troubles digestifs (RGO ou diarrhée).
Pour les cauchemars, éviter de donner le traitement aprés 17 h

ou bien réduire |la posologie de la prise vespérale.

- Effets potentiellement graves :

pour éviter les hypoglycémies, s’assurer que I'enfant téte a heures
fixes, en cas de prises alimentaires insuffisantes, gastroentérite
par exemple, suspendre la prise de propranolol quelques jours.

En cas de bronchospasme, suspendre le traitement quelques jours
si c’est au cours d’un épisode infectieux intercurrent,

et définitivement s'il s’agit d’une récidive ou

d’un bronchospasme spontané (révélation possible d’'un asthme).
- Surveillance de la kaliémie en cas de traitement

d’un volumineux hémangiome,

surtout s’il y a une ulcération

(phénomeéne de lyse tumorale).
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I’'hémangiome est parfois observée (20 a 30 % des cas), mais
le plus souvent elle est modérée, et répond a une nouvelle cure
de propranolol si nécessaire. Contrairement aux corticoides, les
résistances au traitement sont exceptionnelles, et un traitement
tardif est également possible pour avancer une chirurgie par
exemple.

La dose utilisée varie de 1a 4 mg/kg/j, sirop de propranolol Pierre
Fabre (ATU) spécialement formulé pour les nourrissons. Lac-
ceptabilité et la tolérance sont habituellement excellentes. Les
principaux effets secondaires rapportés sont les hypoglycémies
en période néonatale ou dans des situations de jeline ;'aggrava-
tion du bronchospasme au cours des épisodes de bronchiolite ;
on a également décrit des malaises avec paleur, des épisodes
de cyanose et d’hypotension asymptomatique ; rarement il a
été signalé des hyperkaliémies par lyse tumorale. La mise en
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route du traitement doit se faire en milieu pédiatrique avec
surveillance de la fréquence cardiaque et de la tension artérielle,
puis le traitement est donné en ambulatoire. Le traitement est
maintenu jusqu’a la fin de la période de croissance supposée de
I’lhémangiome (tableau I).

Pour en savoir plus

Léauté-Labréze C, Sans-Martin V. Hémangiome infantile. Presse
Med 2010;39:499-510.

Léauté-Labréze C, Prey S, Ezzedine K. Infantile haemangioma:
Part I. Pathophysiology, epidemiology, clinical features, life
cycle and associated structural abnormalities; and Part. II: Risks,
complications and treatment. J Eur Acad Dermatol Venereol
2011;25:1245-60.
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« Faire moins de cicatrices que I'évolution naturelle de la Iésion »

elle pourrait étre la motivation de la prise en charge chirur-

gicale des hémangiomes.

Le chirurgien est sollicité dans 3 situations :
+ la nécrose précoce, en phase proliférative ;
+ la symptomatologie fonctionnelle (oculaire ou ORL le plus
souvent) ;
« les séquelles (persistance de volume résiduel aprés involution
spontanée ou « aidée » par les bétabloquants) ou les déforma-
tions de structures anatomiques liées a I'inflation des tissus sous
I'effet de la poussée proliférative.
La nécrose d’'un hémangiome peut étre spontanée en phase
proliférative [1], ou secondaire a une thérapeutique initialement
agressive [2] ; I'impression est que cette nécrose accélére le
processus de régression, mais elle expose a la surinfection et aux
saignements, elle laisse |a trace de la cicatrisation dirigée [3].
C'est pourquioi il est parfois préférable, en I'absence d’une cicatrisa-
tion rapide et compte tenu des phénoménes douloureux et parfois
hémorragiques récurrents, de proposer un geste d’exérése précoce,
dans le cas ou la réserve cutanée en périphérie permet une cicatrice
moindre que I'évolution naturelle de I'angiome ou de la cicatrice
laissée par la nécrose. Ces nécroses se situent préférentiellement
en zone d’appui (les lévres avec la tétine, le siége avec la couche,
ou les épaules et le dos lors du couchage). La prévention est donc
essentielle dans ces zones par la limitation maximum des appuis et
les conseils alimentaires (vaseliner la tétine du biberon et proscrire
les sucettes) ; en cas de nécrose labiale il peut étre nécessaire de
recourir a 'alimentation entérale. Sur le plan de la reconstruction,
une perte de substance allant jusqu’a 30 % de la longueur de lévre
peut étre reconstituée avec I’hémi-lévre controlatérale.
La symptomatologie fonctionnelle est liée principalement a la
fermeture palpébrale en cas d'augmentation brutale et précoce du
volume de 'hémangiome [4]. Elle régresse dans la plupart des cas
sous bétabloquants. Il est exceptionnel qu’un geste de réduction
de volume soit nécessaire en phase proliférative, en revanche, en
cas de persistance d’un reliquat en fin d’évolution, une résection
de l'excés cutané palpébral et/ou de la masse sous-cutanée
résiduelle, par une voie d’abord dans le pli palpébral, laisse une
rancon cicatricielle discréte. Cette résection peut étre associée a
une retente du releveur de la paupiére qui traite le ptosis éven-
tuellement associé. Plus rarement I’'hémangiome peut déformer
les orifices narinaires et entrainer une géne respiratoire [3].
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Chirurgie des hémangiomes de la face

Y Clinique du Val d’Ouest, 39 chemin de la Vernique, 69130 Ecully, France

En ce qui concerne la chirurgie des séquelles, nous reprenons
les indications chirurgicales en fonction des localisations et de
I'évolution initiale. Dans I'idéal la résection des reliquats est
proposée avant I'entrée a I'école pour des raisons évidentes de
socialisation plus confortable pour les enfants [5].On est souvent
agréablement surpris par le fait que le développement de la part
sous-cutanée de I’hnémangiome entraine un effet d’expansion
tissulaire trés utile pour la fermeture cutanée sans tension et
pour la dissimulation des cicatrices dans les plis du visage.
Lorientation des cicatrices doit respecter les régles des unités
esthétiques en dissimulant autant que possible les cicatrices
dans les plis naturels : ligne d’implantation des cheveux, sillon
nasogénien,zone prétragienne,sillon latéro- ou sous-mentonnier.
Il est souvent possible de ne réséquer que I'excés tégumentaire,
en conservant quelques réseaux de télangiectasies en périphé-
rie, afin de limiter la rancon cicatricielle et de traiter ce réseau
par une ou plusieurs séances de laser a colorant pulsé dans les
suites. La technique du « purse string » décrite par Mulliken et
al. [6] permet une suture de la perte de substance en bourse
en limitant au maximum la cicatrice linéaire ; en revanche, elle
présente I'inconvénient de froncer de la peau périphérique avec
des plis radiaires qui ne disparaissent pas toujours totalement.
En ce qui concerne les lésions labiales supérieures : le principe est
d’harmoniser la longueur des 2 hémi-lévres, dans I'idéal par une
voie d’abord vestibulaire muqueuse (ceci est bien aidé actuel-
lement par l'utilisation précoce des bétabloquants qui évitent
une déformation trop importante de l'orbiculaire labial). Si une
asymétrie de longueur persiste, elle est traitée par une résection
dans la partie basse du sillon nasogénien afin de symétriser la
commissure par rapport au coté controlatéral. Une voie d’abord du
philtrum type « fente labiale » peut étre proposée dans certains
cas, ainsi qu’une recoupe sous le seuil narinaire qui permet de
traiter les excés de hauteur de lévre au prix d’une cicatrice discréte
sous le seuil. La dissection est souvent rendue difficile par I'intri-
cation étroite entre ’hémangiome et la musculature labiale, une
aide technique peut-étre apportée par le cavitron [7].Pour la lévre
inférieure, les résections sont généralement médianes ou sous
commissurales au niveau du sillon latéro-mentonnier [8].

Le cas particulier de I'hnémangiome Cyrano est plus délicat pour
2 raisons :d’une part il régresse plus tard que les autres (a cause
de sa forme sous-cutanée prédominante) [9], d’autre part, la voie
d’abord la plus discrete est une voie sous- ou intra-columellaire
(voie de Rethi) [10] qui nécessite de décoller la peau de la pointe
du nez afin de réséquer le reliquat, reposer les cartilages alaires de
facon symétrique et retailler la peau aux dimensions de la nouvelle
infrastructure ; ceci nécessite donc une peau de bonne qualité afin
d’éviter un risque de nécrose, source de cicatrices disgracieuses.
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Un traitement bétabloquant préopératoire est le bienvenu dans
ce cadre afin de faire maturer plus rapidement des zones tubé-
reuses en surface et préparer la peau.

hémangiome parotidien est généralement intraglandulaire.
Il régresse bien sous traitement médical qu’il faut privilégier
compte tenu du risque de paralysie faciale en cas d’abord chirur-
gical [1]. En cas de persistance d’un reliquat en fin d’évolution
naturelle, une simple résection des éléments superficiels asso-
ciée a une résection cutanée pour amener la cicatrice en zone
prétragienne est généralement suffisante.

La lipoaspiration assistée ou non d’ultrasons est un adjuvant thé-
rapeutique utile, car elle entraine moins de saignements et de
cicatrices que la chirurgie a ciel ouvert, mais n’est pas utilisable
dans toutes les localisations, les lévres en particulier [8].

En conclusion, I'ensemble des techniques de chirurgie répa-
ratrice peut étre utilisé pour le traitement en urgence ou au
stade de séquelles des hémangiomes. Le chirurgien pédiatre
doit toujours avoir a I'esprit qu’il opére un étre en croissance,
et qu’il ne faut pas obérer I'avenir par des gestes trop précoces
souvent demandés par les parents. Il faut donc trouver un juste
équilibre entre I'attente d’une régression la plus compléte pos-
sible et le confort social d’'un enfant en début de scolarisation.
D’ou l'intérét de définir des facteurs prédictifs d’involution,
permettant de savoir ceux qui régressent moins et générent
des séquelles (les formes sous-cutanées prédominantes) et
ceux qui, méme trés étendus, régressent facilement (les formes
tubéreuses pures).
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de francais, voyagent chaque année des pays développés
vers les pays tropicaux et toujours davantage d’enfants.
Quels conseils donner aux parents ?
Le probléme de I'enfant voyageur est trés complexe, chaque cas
est particulier.
On peut distinguer le nourrisson, le bébé, 'enfant de plus de 2 ans.

C inquante millions de personnes, dont plus de 8 millions

1. Risque aérien

Les questions qui se posent : sécurité d’'un vol pour les nouveau-
nés ? A quel dge un bébé peut-il voyager en sécurité vers une
destination inter tropicale ?

Pour le nouveau-né, dés 15 jours un petit trajet en avion est pos-
sible. Le décollage provoque une décompression au niveau des
tympans. Le nourrisson ne sait pas décompresser, tout acte de
succion réglera le probléme (tétine, sein, biberon).

Entreprendre un grand voyage, vers un pays en développement
(PED), avec un nouveau-né ou un nourrisson, est plus délicat.
En dehors des problémes ORL, il peut exister des phénoménes
d’hypoxie et de déshydratation liés a l'avion. La pression est
maintenue artificiellement a une altitude de 1500 a 2500 m. Des
symptémes de mal aigu d’altitude sont observables dés 2000 m.
Pendant le vol I'airrenouvelé dans la cabine est réchauffé et ne
contient que 10 a 20 % d’humidité. Il en résulte un fort desse-
chement des voies respiratoires. Ce probléeme est majoré pour
les enfants qui compensent I’hypoxémie par une élévation de la
fréquence respiratoire. Cela entraine des complications des voies
respiratoires supérieures et ORL.

2. Risques infectieux et vaccinations

Méme si la maman apporte quelques anticorps par le sang du
cordon, chez le bébé, pour les séjours en PED le risque infectieux
(tuberculose, tétanos, poliomyélite, rougeole, fievre jaune...) est
prévenu par la vaccination :

« il est nécessaire de réaliser le BCG dés la naissance ou a 1 mois ;
« il n'est pas prudent de laisser un nourrisson partir en PED sans,
au minimum, 2 injections de vaccin diphtérique, tétanos, polio,
coqueluche acellulaire, hémophilus, hépatite B, pneumocoque ;
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L'enfant voyageur : quelques conseils

Y Hépital d’Instruction des Armées Desgettes, 108 boulevard Pinel, 69003 Lyon, France

« en provenance d’Europe, la vaccination contre la fiévre jaune
n'est réglementaire et exigée pour rentrer dans certains pays
d’Afrique noire et dAmérique Latine qu’a partir de I'age de 1 an,
mais réalisable chez I'enfant a partir de 'age de 6 mois. Avant,
une bonne information de la maman et la mise en place d’une
lutte anti-vectorielle permettent dans certains cas de se passer
temporairement de cette vaccination ;

« il n'est pas prudent de laisser partir un enfant non protégé
dans un pays ou sévit une épidémie de rougeole. Entre 6 et
8 mois, 1 dose de vaccin monovalent (rougeole seule) peut étre
administrée. Lenfant recevra ensuite 2 doses de vaccin trivalent
suivant les recommandations générales du calendrier vaccinal.
Cette vaccination peut étre associée le méme jour avec une
vaccination contre la fiévre jaune ;

« en cas d’épidémies de méningites a méningocoque de séro-
type A dans le pays de destination, il est possible dés I'age de
6 mois de vacciner I'enfant avec un vaccin Méningo A+ C poly-
saccharidique. La valence A est un peu immunogeéne et confére
une protection de courte durée.

A partir de I'age de un an il suffit de respecter les recommanda-
tions du calendrier vaccinal de I'enfant en y associant, en fonction
de I'dge et de la destination, les vaccinations recommandées aux
voyageurs : hépatite A, typhoide, encéphalite a tique, encépha-
lite japonaise, méningite, rage, grippe...

3. Risques controlés par I’hygiéne
ou les mesures de prophylaxie

Le risque encouru par I'enfant voyageur varie en fonction de la
situation sanitaire et de I'épidémiologie locale du pays de des-
tination. Il faut tenir compte de I’état de santé de I'enfant voya-
geur (allergies, déficit immunitaire, maladies chroniques, etc.) et
prendre aussi en considération la saison, la durée du séjour, les
conditions d’habitation et d’hygiéne.

Trois risques sont a envisager.

3.1. La diarrhée

La prévention repose sur des mesures d’hygiéne. Les parents
doivent pouvoir reconnaitre un syndrome de déshydratation
et apprendre a faire et utiliser un soluté de réhydratation orale
(SRO). Sauf cas trés particuliers et exceptionnels, il n’existe pas de
protocole de chimio-prévention.
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3.1.1. Chez les nourissons

Pour les nourrissons les mesures a mettre en place sont : favo-
riser I'allaitement au sein ; utilisation d’eau minérale ou filtrée
bouillie pour les biberons ; hygiéne stricte des biberons ; en cas
de syndrome diarrhéique une consultation médicale s'impose

3.1.2. Chez I'enfant

Ne pas donner a l'enfant d’aliments crus potentiellement
a risque, ni cuits mais consommés froids, de boissons non
controlées, de glaces ou de glacons ; le lavage des mains avant
toute prise alimentaire est primordial, I'utilisation du savon
et éventuellement, en complément, d’'une solution hydro-
alcoolique est particulierement recommandée dans les zones
aux conditions d’hygiéne précaires ;le traitement de choix est
la réhydratation orale par SRO ; il est possible d’utiliser un anti-
sécrétoire de type racécadotril ou bien une antibiothérapie par
azithromycine ;

3.2. La lutte antivectorielle en zone d’endémie

Elle reste aujourd’hui le principal moyen de controle des mala-
dies infectieuses transmises par les arthropodes, que ce soit le
paludisme ou les arboviroses comme la dengue, le chikungunya,
I'encéphalite japonaise... Des méthodes complémentaires sont
a utiliser : lutter contre les gites larvaires péri-domiciliaires
(récipients, soucoupes, pneus...) ; vivre en ambiance climatisée,
a défaut pulvérisation sur les murs d’insecticides a effet réma-
nent ; faire dormir I'enfant sous une moustiquaire de lit, de
landau ; hors moustiquaires et pendant les périodes de trans-
mission, utiliser un répulsif efficace, pour le nourrisson a partir
de I'age de 6 mois on peut utiliser un répulsif contenant 20 %
de DEET.

3.3. Chimioprophylaxie du paludisme

En zone d’endémie la chimioprophylaxie est essentielle a la protec-
tion du paludisme. En pratique, I'évolution de la chimiorésistance
limite l'utilisation des antipaludéens a 3 molécules chez I'enfant :

3.3.1. La méfloquine

Lariam® en prise hebdomadaire a débuter 2 semaines avant le
départ.Pourl'enfant ’AMM prévoit 1/4 de comprimé sécable entre
15 et 20 kg ;1/2 comprimé entre 20 et 30 kg ; 3/4 de comprimé
entre 30 et 40 kg. Hors AMM il est possible de prescrire 1/8 de
comprimé entre o5 et 10 kg (se munir d’'un coupe-comprimé) et
1/2 comprimé de 11 a 20 kg. Nécessité de prolonger le traitement
3 semaines apreés la sortie de zone.

3.3.2. 'atovaquone proguanil

Malarone® comprimés enfants en prise unique journaliére a
débuter le jour du départ. Pour I'enfant FAMM prévoit 1 com-
primé enfant entre 11 et 20 kg ; 2 comprimés entre 20 et 30 kg ;
3 comprimés entre 30 et 40 kg. Hors AMM il est possible de
prescrire 1/2 comprimé entre 5 et 9 kg et 3/4 de comprimé entre
9 et 11 kg. Nécessité de prolonger le traitement 7 jours aprés la
sortie de zone.
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3.3.3. La doxycycline

La doxycycline chez I'enfant 4gé de plus de 8 ans, en prise jour-
naliére a débuter le jour du départ. En pratique on utilise peu la
doxycycline chez I'enfant. Pour les enfants de moins de 40 kg :
comprimé dosé a 50 mg ; pour les enfants de plus de 40 kg :
comprimé dosé a 100 mg. Nécessité de prolonger le traitement
7 jours apres la sortie de zone.

4.Risques accidentels

4.1. Risques liés aux transports
ou aux activités physiques

En voiture le port de la ceinture de sécurité est indispensable
ainsi que l'utilisation du siége auto ; ne jamais laisser un enfant
en bas age sans surveillance ;les accidents représentent une des
principales causes de rapatriement sanitaire ;il est nécessaire de
prévoir une assurance rapatriement sanitaire en cas d’accident
corporel ou de maladie aigué grave.

4.2. Risques liés aux excursions
et randonnées en altitude supérieure a 2000 m

4.2.1. Le soleil et les températures élevées

La protection doit étre totale (chapeau, écran total a renouveler
régulierement, vétements couvrants, en coton...) ; I'enfant doit
boire fréquemment pour éviter un coup de chaleur.

4.2.2. L'exposition prolongée au froid

Utilisation de vétements adaptés au grand froid, et aux intem-
péries : couvrir plus spécifiquement les extrémités : téte, mains
et pieds ; 'enfant ou le bébé ne doit pas étre immobilisé sur des
portes bébés :I'enfant immobile se refroidit rapidement, il risque
une hypothermie grave avec gelures.

4.2.3. Risques liés aux baignades

Noyade due aux courants violents ; absence de dispositif de
sécurité que ce soit dans les piscines d’hétels ou privées ; enve-
nimation par contact avec des méduses, des poissons venimeux,
ou des coraux.

Faire voyager un enfant impose quelques précautions et aussi
une bonne information des parents pour la conduite a tenir en
cas de nécessité.

Documents a consulter

BEH n° 10-1 (22 mars 2011) Le Calendrier des vaccinations et les recom-
mandations vaccinales 2011 selon l'avis du Haut Conseil de la santé
publique : http://www.invs.sante.fr/beh/2011/10_11/index.htm

BEH n° 18-19 (17 mai 2011). Recommandations sanitaires pour les
voyageurs, 2011 : http://www.invs.sante.fr/beh/2011/18_19/index.
htm

Direction générale de la santé, Comité technique des vaccinations.
Guide des vaccinations. Edition 2008. Saint-Denis, coll. Varia, 2008 :

448p.
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aux infections et a leurs complications lors d’un voyage. La

maladie et son traitement ont pu faire arréter le programme
vaccinal, le contre-indiquer temporairement ou le faire oublier. Or
il serait dangereux de laisser partir un enfant mal vacciné, faisant
remettre en question son voyage. Tous les vaccins recommandés
pour les enfants en bonne santé doivent étre administrés aux
enfants atteints de maladie chronique, en fonction de leur age [1],
sauf en cas d'immunodépression [2]. La fratrie, les enfants et les
adultes vivant au méme foyer qu’un enfant atteint de maladie
chronique doivent également étre a jour des vaccins recomman-
dés [3]. Pour les enfants dont I'état requiert une transplantation
d’organe ou une immunosuppression, la recommandation de les
vacciner avant le début du traitement immunosuppresseur est
importante. Mais un report du voyage doit étre envisagé.

L esenfants atteints de maladie chronique sont plus vulnérables

1. Maladie chronique affectant I'immunité

Ladministration des vaccins inactivés est possible, mais il faut
penser a contréler les sérologies post-vaccinales 1a 2 mois aprés
la vaccination. En principe, aucun vaccin vivant ne doit &tre admi-
nistré, mais parfois certains peuvent étre utilisés, en fonction de
la maladie sous-jacente, du degré d'immunosuppression, des
traitements recus [4].

1.1. Infection a VIH

Les enfants peuvent recevoir normalement les vaccins inactivés
du calendrier vaccinal francais, mais les vaccins viraux vivants
ne sont autorisés que si le déficit immunitaire est absent ou
modéré. Le BCG est contre-indiqué.

1.2. Chimiothérapie conventionnelle
pour affection maligne

Il faut observer un délai de 3 mois aprés la chimiothérapie pour
administrer un vaccin inactivé (diphtérie, tétanos, polio, coque-
luche, Hib — DTCPolioHib, et pneumocoque). Un délai d’au moins 6

*Auteur correspondant.
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mois est requis pour le vaccin combiné vivant contre la rougeole, les
oreillons et la rubéole (ROR). Aprés chimiothérapie pour affection
maligne a haute dose avec greffe de cellules souches périphériques
ou maladie de Hodgkin, il faut observer un délai de 6 mois pour les
vaccins inactivés et de 12 mois pour les vaccins vivants [s5,6].

1.3. Corticothérapie

La dose et la durée d’une corticothérapie susceptible d’entrainer
une immunodépression sont inconnues : les précautions recom-
mandées pour les vaccins vivants sont donc les suivantes :

« traitement local bref, traitement général a dose faible ou
modérée (< 2 mg/kg/j pour les enfants pesant moins de 10 kg
ou < 20 mg/j pour ceux pesant plus de 10 kg), on peut vacciner
normalement.

+ dose administrée forte (> 2 mg/kg/j et poids < 10 kg
ou > 20 mg/jet poids > 10 kg) :sidurée du traitement < 14 jours,
on peut vacciner dés I'arrét du traitement. Sinon, il faut respecter
un délai d’au moins 1 mois aprés l'arrét des corticoides pour
administrer les vaccins vivants.

1.4. Transplantation

Aprés greffe de moelle osseuse, aucune vaccination ne peut étre
effectuée moins de 12 mois suivants. Les vaccins inactivés DTCPolio
Hib sont possibles 12 mois aprés la greffe. Le vaccin ROR est envi-
sageable 24 mois aprés. Dans le cadre de la greffe d’organe solide,
il est recommandé de vacciner avant la greffe. Aprés greffe, il faut
vérifier la protection et au besoin, revacciner 6 mois au moins
apres la greffe par DTCPolio Hib, 1an aprés pour vaccins vivants.

2. Maladie chronique
n’affectant pas 'immunité

La conduite a tenir est spécifique selon la maladie.

2.1. Diabéte

Tous les vaccins usuels sont possibles et recommandés. La vac-
cination contre la grippe est recommandée a partir de I'age de
6 mois. Il est souhaitable de vacciner en période stable.
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2.2. Troubles de I’'hémostase

Tous les vaccins sont possibles, mais il faut préférer la voie sous-
cutanée. La vaccination peut aussi étre faite dans le deltoide, avec
une aiguille fine et étre suivie d’'une compression forte et prolongée.

2.3. Maladie neurologique

La seule contre-indication qui persiste depuis I'ére des vaccins
coquelucheux acellulaires est I'antécédent d'une encéphalo-
pathie d’étiologie inconnue survenue dans les 7 jours suivant la
vaccination. Seules des précautions d’emploi (stabilité clinique,
traitement antipyrétique préventif, surveillance prolongée aprés
la vaccination) sont préconisées pour la vaccination des enfants
atteints d’encéphalopathies d’origine diverses, convulsions, etc.

2.4. Allergies ou atopie

La vaccination peut poser le probléme d’'une allergie a I'un des
composants du vaccin.

Pour [allergie aux protéines de I'ceuf, seuls sont considérés
comme a risque les enfants ayant présenté une urticaire géante,
un cedéme de Quincke ou une réaction anaphylactique grave lors
de la consommation d’ceuf ou d’aliments a base d’ceufs. Les seuls
vaccins a risque sont les vaccins contre la fiévre jaune, la grippe
et 'encéphalite a tiques, car cultivés sur ceufs embryonnés. Il est
souvent possible de vacciner, grace a I'induction d’une tolérance
immunitaire qui doit étre effectuée en milieu hospitalier, les
réactions au vaccin, certes rares, pouvant étre graves. Les vac-
cins rougeole-oreillons-rubéole sont produits sur fibroblastes
embryonnaires de poulet et ne contiennent pratiquement pas
de protéines aviaires. Ils ne sont donc pas contre-indiqués, mais il
existe des réactions allergiques a la gélatine.

Certains vaccins, en particulier grippaux, peuvent exacerber un
asthme ou une dermatite atopique et il est souhaitable de ne les
administrer qu’en période d’équilibre de la maladie.

2.5. Syndrome de Kawasaki

La contre-indication des vaccins viraux vivants est liée au traitement
par les immunoglobulines a forte dose : il faut attendre 11 mois
apres leur arrét pour administrer les vaccins viraux vivants (ROR).

2.6. Hépatopathies

Tous les vaccins sont recommandés, en particulier hépatite B
et hépatite A, ce dernier étant d’ailleurs remboursé dans cette
indication.

2.7. Néphropathies

Il est souhaitable de vacciner en particulier contre la varicelle, les
infections a pneumocoque et la grippe les enfants atteints de
syndrome néphrotique, en période de rémission. Dans I'insuffi-
sance rénale, il est recommandé de vacciner contre la varicelle, en
particulier en cas d’inscription sur une liste de transplantation.

2.8. Drépanocytose ou aspléni

En cas de drépanocytose ou d’asplénie, anatomique ou fonction-
nelle, la susceptibilité aux infections bactériennes rend impéra-
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tive la vaccination contre les infections invasives bactériennes
par des vaccins conjugués : pneumococcique 13 valent, Hib,
méningococcique tétravalent dés I'age de 2 ans [7].

2.9. Mucoviscidose

Les enfants souffrant de mucoviscidose seront vaccinés contre la
grippe, 'hépatite A et B, la varicelle s’il s'agit d’'un adolescent séroné-
gatif ou plus tot en cas d’inscription sur une liste de transplantation.

2.10. Maladies auto-immunes

Plus que le risque d'effet indésirable, c’est le risque d’exacer-
bation de la maladie qui est a évaluer, bien que ce risque ne
soit documenté par aucune étude clinique. Il est cependant
recommandé de vacciner a distance d’'une poussée et en tenant
compte des traitements (corticoides, immunosuppresseurs,
produits sanguins, anticoagulants,...)

3. Conclusion

La vaccination des enfants atteints de maladie chronique est
souvent possible, avec des précautions et aprés une évaluation
précise des bénéfices et des risques. Cette évaluation doit étre
particulierement soigneuse lorsqu’il s'agit de la préparation a un
voyage. Priver un enfant d’une vaccination pour une fausse contre-
indication peut inciter la famille a prendre des risques inconsidérés.
Il ne faut pas oublier la vaccination de I'entourage, surtout en
cas de contre-indication, l'utilisation d’immunoglobulines ou
de traitements spécifiques de la maladie a prévenir, et bien sir
conseiller d’éviter I'exposition aux maladies évitables par la
vaccination.
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drome drépanocytaire majeur sont d’origine africaine,

20 % d’origine antillaise, 10 % sont originaires d’Afrique
du Nord. Chaque année, de nombreux enfants, pour la grande
majorité d’entre eux nés en France, retournent voir leur famille
en Afrique. Ces voyages sont importants puisqu’ils permet-
tent de maintenir des liens familiaux, mais ils exposent des
enfants habitués a un environnement a risque infectieux
faible a unrisque élevé, alors qu’en paralléle les possibilités de
recours a des soins spécialisés sont en régle réduites dans le
pays d’origine. La mortalité enregistrée aujourd’hui en France
chez les enfants dépistés a la naissance est trés faible et non
exceptionnellement liée a des déces observés lors de retour
au pays d’origine. Nous nous proposons ici de reprendre les
principales recommandations destinées a préparer au mieux
un enfant drépanocytaire a un voyage dans son pays d’origine,
en insistant sur les spécificités requises par la maladie drépa-
nocytaire.

E n France, environ 70 % des enfants suivis pour un syn-

1. lorganisation du voyage

Notre expérience est que l'organisation d’un voyage vers un
pays africain prend 2 a 3 mois, et qu’il est donc préférable que
le médecin souléve régulierement la question lors des consulta-
tions systématiques pour ne pas courir le risque d’étre informé
juste avant le départ de la famille. Ce délai est expliqué par la
nécessité de compléter les vaccinations et par la prise de décision
de transfuser ou non I'enfant, et si décision positive, I'organisa-
tion de la transfusion, en hépital de jour par exemple. On peut
rechercher les coordonnées d’un centre référent sur place, mais
il nexiste pas aujourd’hui de liste exhaustive de ces centres. Les
centres référents pour la drépanocytose en France et les asso-
ciations de patients peuvent avoir des informations au cas par
cas. La famille partira avec le carnet de santé, un compte rendu
médical synthétique, la derniére ordonnance et les médicaments
pour la durée du séjour (on gardera les médicaments en cabine
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du fait des risques de perte des bagages en soute, en particulier
les antalgiques, les antipaludéens et les antibiotiques), éven-
tuellement un contrat d’assistance internationale incluant le
rapatriement sanitaire, contrat d’assistance incluant les risques
liés a une pathologie chronique.

Les possibilités de prise en charge des complications spécifiques
de la drépanocytose varient considérablement suivant les pays,
voire méme les villes dans un méme pays. En général, une durée
de séjour supérieure a 1 mois dans un pays ayant une couverture
sanitaire non optimale est déconseillée. On conseille aussi aux
familles de résider le plus possible dans les grandes villes, et
de réduire au minimum les séjours dans les villages avec accés
réduit ou nul a des soins d’urgence. On déconseille également
formellement de voyager au décours d’une complication grave,
quand I'état clinique est instable, et dans les 3 a 6 mois (espace
d’autant plus long que I'enfant est plus jeune) suivant une
splénectomie chirurgicale.

2. Les vaccins

Il faut s’assurer que le calendrier vaccinal francais est a jour
notamment le BCG, et si nécessaire le compléter méme en
I'absence de voyage programmé ; les enfants drépanocytaires
doivent bénéficier en outre de vaccins contre le pneumocoque,
les méningocoques, I’hépatite A. Le vaccin anti-méningococcique
tétravalent conjugué ACYW 135 est a recommander obligatoire-
ment chez le patient drépanocytaire. Sa recommandation par le
Haut Conseil de la Santé Publique, dés I'age de 2 ans pour les
enfants a haut risque dont les drépanocytaires et les enfants
splénectomisés, doit permettre d’accélérer le processus de rem-
boursement. Le vaccin polyosidique A+ C est devenu insuffisant
car le sérotype W 135 est de plus en plus fréquent en Afrique.
Enfin, le tétravalent polysaccharidique ou polyosidique ACYW
135 est moins immunogéne et souvent indisponible. En cas de
voyage en pays a risque, les enfants drépanocytaires doivent
étre vaccinés contre la fiévre jaune (une injection valable 10 ans,
exigible des I'age de 1an, possible dés I'age de 9 mois et dés I'age
de 6 mois si épidémie). Bien qu’il ne soit pas complétement pro-
tecteur, il parait préférable de recommander le vaccin contre la
typhoide aprés'age de 2 ans,arépétertous les 3 ans.La question

121



M. de Montalembert, et al.

du coiit de ces vaccins non remboursés peut clairement poser un
probléme a la majorité des familles (il en est de méme pour les
médicaments de la prophylaxie du paludisme et la moustiquaire
imprégnée).

3. La prévention du paludisme

Les patients drépanocytaires sont a I'abri des formes graves
de paludisme, mais sont particulierement exposés au risque
d’anémie, qui est par exemple la premiére cause de nécessité
transfusionnelle chez les patients drépanocytaires au Congo
Brazzaville. Linfestation des hématies, méme en apparence
asymptomatique, favorise I'hémolyse et peut provoquer des
crises vaso-occlusives. La prophylaxie est donc impérative et
utilisera les mémes molécules que pour les enfants non drépa-
nocytaires. Un cas particulier est celui des enfants atteints de
déficit en G,PD, déficit retrouvé chez environ 11 % des enfants
drépanocytaires vivant en France et en Angleterre. Ils ont le plus
souvent un variant de type A(-), avec un risque hémolytique
modéré. Les recommandations de I'Afssaps sont de ne pas uti-
liser la chloroquine (Nivaquine®), qui risque de provoquer une
hémolyse. Lassociation atovaquone-proguanil (Malarone®), la
méfloquine (Lariam®) et la doxycycline sont autorisées en cas de
déficit en G¢PD. Pour I'Afssaps, la quinine est « déconseillée (sauf
situation particuliére) en raison de I'appartenance a une classe
pharmacologique a risque, ou d’un risque potentiel d’hémo-
lyse », mais il va de soi qu’en cas d’accés palustre sévére, on doit
peser les risques respectifs du paludisme et du risque d’induction
d’hémolyse. Il peut étre préférable d’utiliser I'artésunate IV dans
les formes graves de paludisme.

4.Indication d’une transfusion
avant le voyage

La décision de transfuser un enfant avant un voyage en Afrique
reposera sur la sévérité de la maladie drépanocytaire et I'ac-
cessibilité & une transfusion sanguine sécurisée dans le pays
africain. Une transfusion dans la semaine précédant le départ est
recommandée (avis d’expert) pour les enfants faisant des crises
douloureuses fréquentes ou ayant un antécédent de syndrome
thoracique aigu, et aussi pour les enfants dont le taux d’hémo-
globine avant le départ est inférieur a 7 g/dl. Prés de 10 % des
enfants drépanocytaires aujourd’hui sont en programme de
transfusion mensuelle a cause d’'une vasculopathie cérébrale.
Pour que leur taux d’HbS reste en dessous de 30 %, il faut pla-
nifier le voyage entre 2 transfusions, c’est-a-dire que la durée du
voyage n'excéde pas, dans la quasi-totalité des cas, 4 semaines.
Enfin, le choix entre une transfusion ou un échange transfu-
sionnel avant le voyage doit reposer sur le taux d’hémoglobine
du patient. On recommande une transfusion simple quand ce
taux est en dessous de 8 g/dl, en veillant a ne pas dépasser le
taux d’hémoglobine de base du patient pour ne pas majorer la
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viscosité sanguine. Quand le taux d’hémoglobine est au dessus
de cette valeur, on recommande un échange transfusionnel. Le
but de ces transfusions est d’optimiser la tolérance du vol et de
réduire la probabilité de besoin transfusionnel en Afrique. En
effet, la sécurité transfusionnelle est en constante amélioration
dans beaucoup de pays africains, mais elle est significativement
moins bonne qu'en France. Une étude récente a estimé le
risque résiduel de contamination par le virus VIH dans des pays
d’Afrique de I'Ouest, pays ou les dons de sang sont testés pour ce
virus, mais ou un risque persiste du fait de la fenétre antigénique
entre la contamination et I'apparition des anticorps. Létude
montre que le risque résiduel varie beaucoup selon les pays mais
il est en moyenne de 1 pour 29 ooo dons de sang (Intervalle de
confiance a 95 % ;1/128 000 a1/14 000),alors qu’il a été estimé
en 2006 en France a1 pour 2 600 0oo dons de sang. Par ailleurs,
la recherche d’agglutinines irréguliéres n’est pas systématique
dans la majorité des pays, si bien que les patients transfusés
sont exposés au risque d’allo-immunisation anti-érythrocytaire,
méme si les différences de groupes sanguins entre donneurs
et receveurs de sang sont moins importantes en Afrique qu’en
France.

5.Le vol

La tolérance du vol dépend de la pressurisation de la cabine, mais
méme un vol dans les meilleures conditions n’évite pas complé-
tement le risque faible de déclenchement de crise vaso-occlusive.
Les cabines d’avion sont pressurisées pour que les passagers
soient a une altitude correspondant a 1800-2400 métres ce qui
induit une baisse de la pression partielle en oxygéne aux envi-
rons de 100 mmHg associée a un air trés sec (humidité inférieure
a20 %).

Les vols ordinaires ne permettent pas la mise de I'enfant sous
oxygene. On conseille des vétements chauds amples, des bois-
sons abondantes, des déplacements réguliers.

6.Au total

Les voyages au pays d’origine sont importants pour les familles,
mais augmentent incontestablement les risques pour les enfants
drépanocytaires.

On peut minimiser ces risques par une préparation soigneuse, qui
prend du temps. Les capacités de prise en charge des complica-
tions spécifiques de la drépanocytose varient considérablement
selon les pays, et il est sir que 'amélioration des partenariats
entre les centres des pays du Nord et ceux du Sud est une priorité.
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d’un traitement probabiliste (ou présomptif) peut se

présenter en cas de risque de survenue de pathologies
potentiellement graves bien définies avec une impossibilité réelle
de recours a des soins diagnostiques et thérapeutiques dans un
délai suffisant pour éviter une évolution grave ou mortelle. Les
2 pathologies faisant I'objet de recommandations consensuelles
de la délégation de la mise en ceuvre d’un traitement présomptif
chez I'enfant (non immunodéprimé’) sont I'accés palustre et la
diarrhée grave.
Un traitement probabiliste (ou présomptif) anti-infectieux se
définit comme un traitement ciblé sur un ou plusieurs germes
probablement ou présumé(s) responsable(s) d’une infection sus-
ceptible d’entrainer rapidement un état infectieux grave pouvant
mettre en jeu le pronostic vital de I'enfant. Les recommandations
de la prescription d’'un tel traitement ont été précisées par une
conférence de consensus [1-4].
La délégation aux parents du jugement de I'opportunité de
I'application du traitement probabiliste est justifiée par le
contexte d’'un voyage dans un « désert médical » réel ou relatif.
La délégation aux parents du diagnostic de cette situation
pathologique précise et de son traitement présomptif requiert
des interlocuteurs formés et des instructions écrites [5].

D ans le contexte d’'un départ en voyage, la prescription

1. Traitement antipaludique présomptif
« de réserve »

Pour les parents voyageant en région impaludée et située a plus
de 12 h d'un recours médical compétent, la prescription d’un
traitement de réserve peut étre justifiée [1]. C'est un traitement
antipaludique curatif détenu par le voyageur, qu'il utilisera
selon des instructions écrites en cas de fiévre et d’autres signes
compatibles avec le diagnostic présomptif d’accés palustre

1 Chez I'enfant atteint d’une pathologie chronique immunodépri-
mante les indications de traitements probabilistes sont justifiées par
la fulgurance de I'évolution de certaines infections chez I'immunodé-
primé. Des protocoles spécifiques sont disponibles auprés des équipes
d’infectiologie pédiatrique spécialisée.

*Auteur correspondant.
e-mail : freedso@gmail.com

© 2012 Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés.
Archives de Pédiatrie 2012;19:123-124

F.Sorge*, D. Gendrel

Table ronde

Traitement probabiliste
dans le conseil et I’éducation thérapeutique
des parents d’enfant voyageur

Y Service de pédiatrie, Hopital Necker Enfants Malades, AP-HP, 75015 Paris, France

(frissons, sueurs, nausée, céphalée) survenant plus de 7 jours
aprés le début de I'exposition aux moustiques anophéles. En
France il n'est pas habituellement recommandé de ['utiliser
pour les enfants voyageurs [6]. Mais exceptionnellement en
situation d’isolement d’une structure de soins, un traitement
probabiliste de réserve peut étre prescrit pour un enfant [1].
Latovaquone-proguanil (Malarone®) ou I'association artéméter-
luméfantrine (Riamet® ou Coartem®) peuvent étre prescrites en
curatif pour un enfant d’un poids > 5 kg.halofantrine n'est plus
recommandée en traitement présomptif, en raison de sa poten-
tielle toxicité cardiaque et la méfloquine en raison de troubles
digestifs pouvant rendre son absorption aléatoire. latovaquone-
proguanil est le médicament de choix lorsqu’il n'est pas pris en
prophylaxie (20-8 mg/kg/j prise unique quotidienne pendant
3 jours). Lassociation artémeter-luméfantrine (Riamet® ou
Coartem® :cp 120 mg/20 mg) est un antipaludique uniquement
curatif rapidement efficace (6 prises orales : Ho-Hi0-H24-
H36-H48-H60 ; 5-15 kg = 1 cp/prise ;16-25 kg = 2 cp/prise ;
26-35 kg = 3 cps/prise ; > 35 kg = 4 cps/prise). Le traitement
antipaludique de réserve ne dispense pas de consulter au plus
vite un médecin en cas de syndrome fébrile chez le jeune enfant,
car il ne faudrait pas négliger une méningite, une pneumopathie
ou une pyélonéphrite.

2. Traitement anti-diarrhéique
antibiotique probabiliste

Dans les pays ol I'hygiéne est peu rigoureuse, la fréquence des
diarrhées bactériennes est importante (E. Coli ent., Campylobac-
ter j., Shigelles sp, Salmonelles sp...), méme si les virus (Norovirus,
Rotavirus, Astrovirus, Adenovirus..) ou des parasites (Giardia,
Entamoeba h...) sont parfois en cause. La fréquence des diarrhées
chez I'enfant voyageur justifie le rappel des régles hygiéno-
diététiques préventives et de la prise en charge de la diarrhée par
les parents. Une information sur les signes de déshydratation, les
mesures de réhydratation (Soluté de Réhydratation Orale) et la
diététique sera expliquée et remise par écrit (et/ou par dessin),
afin d’étre plus facilement effectuées [s].

Cette prescription indispensable doit préciser les signes de gra-
vité devant faire consulter un médecin :

— enfant de moins de 3 mois ;

123



F.Sorge, et al.

— atteint d’une déshydratation sévére ;

— d’une maladie préexistante (drépanocytose, déficit immuni-
taire...) ;

— diarrhée associée a des vomissements empéchant la prise de
médicaments oraux ;

- oudiarrhéeliquide persistant plus de 2 jours malgré le traitement ;
- diarrhée s’accompagnant de fievre > 38°C ;

- de glairesu ;

- desang ;

- d’une altération de I'état général.

En dépit de I'absence de spécificité de 'origine bactérienne de
ces signes, de nombreuses études ont montré I'efficacité de
certains antibiotiques dans le traitement des diarrhées de ce
type [6].

Lorsqu’un médecin n'est pas consultable dans les 48 h il est
recommandé que les parents débutent un traitement antibio-
tique présomptif [2,3]. Les antibiotiques recommandés en France
sont ceux habituellement efficaces sur les bactéries les plus
fréquemment isolées dans la diarrhée du voyageur. Il s’agissait
en 2002 de I'amoxicilline (17 mg/kg/8 h), ou amoxicilline + acide
clavulanique ou le cotrimoxazole (1 cuillére-mesure/10 kg/12 h
pendant 5 jours soit 50 mg par kg et par jour) [4]. Mais le risque
probable de résistance a ces antibiotiques des bactéries souvent
en cause a augmenté, et le recours a des antibiotiques plus
certainement efficaces, est recommandé par les spécialistes de
médecine des voyages chez I'enfant > 1an [7]. Il s'agit de I'azi-
thomycine (20 mg/kg/24 h pendant 3 jours ; ffi 500 mg/j), ou
dans les cas cliniques sévéres ciprofloxacine (5-7,5 mg/kg/12 h
pendant 3 jours ;ffi 1000 mg/j) [5,6].

Les médicaments antisecrétoires (racécatodril), absorbants (dios-
mectite) et les agents tués (lactobacillus acidophilus) sont des
compléments parfois utiles pour réduire la durée de la diarrhée.
Les ralentisseurs du transit (lopéramide) sont contre-indiqués
chez I'enfant de moins de 2 ans. Ces médicaments ne doivent
en aucun cas étre se substituer aux mesures de réhydratation
de I'enfant. Ce traitement probabiliste ne dispense pas d’une
consultation médicale dés que possible.

3. Discussion

La difficulté du diagnostic clinique d’accés palustre quiest lié a la
non-spécificité des signes peut faire discuter I'usage de tests de
diagnostic rapide (TDR). Ils ne sont pas recommandés en France
pour étre utilisés par les voyageurs non professionnels de santé.
Mais dans les circonstances d’isolement médical, I'utilisation
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de TDR validés peut étre une aide utile au diagnostic d’accés
palustre, voire au diagnostic d’espéce plasmodiale [1].

La question reste posée de I'évaluation des pratiques effectives
des prescriptions probabilistes.

4.Conclusion

Le traitement curatif présomptif de I'enfant voyageur en cas
d’accés palustre ou de diarrhée grave peut réduire le risque
d’évolution mortelle dans un contexte d’absence de recours aux
soins fiables. Il requiert une prescription écrite et expliquée a
des parents responsables. Le voyage est une école de la vie et la
prise en charge de la santé en voyage nécessite une éducation
thérapeutique qui est utile pour la vie quotidienne. Mais les
circonstances de I'absence de recours aux soins ne devraient pas
s’extrapoler a la vie habituelle,au risque d’une dérive dangereuse
de 'automédication systématique [8].
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tion pour le pédiatre libéral, pour autant qu'’il s’y intéresse
et ne délégue pas toute son expertise a 'orthophoniste (ce
qui peut étre une source d’erreur et de perte de temps), ou au
centre de référence (ce qui embouteille terriblement ces struc-
tures dont les délais dépassent souvent le raisonnable).
La stratégie défendue par I’'AFPA est celle d’un parcours de soins
stratifié en trois niveaux :
1) niveau 1 : le dépistage que tout médecin de ville doit étre en
mesure de pratiquer avec des tests validés. Des études récentes
ont été menées dans ce sens avec les URML (Union régionale
des médecins libéraux) lle-de-France et Rhone-Alpes pour les
consultations a 4,5 et 6 ans pour montrer leur faisabilité [1] ;
2) le niveau 2 est celui qui nous occupe. Il est pratiqué par des
médecins qui ont recu une formation complémentaire sous
forme de diplome universitaire. Il offre une certaine expertise
qui permet de débrouiller la majorité des situations de difficultés
scolaires simples (dyslexie, troubles d’attention, dyspraxie, suivi
des enfants en difficultés...) ;
3) le 3¢ niveau est celui des centres de références (structures hos-
pitaliéres mises en place dans les CHU a la suite du plan Ringard)
ol peuvent étres expertisés les troubles complexes.

L es difficultés scolaires sont un motif fréquent de consulta-

1. La premiére consultation
pour difficultés scolaires :
conditions matérielles

Il est indispensable que le médecin puisse disposer de suffisam-
ment de temps (1 heure est un minimum, sans compter la rédac-
tion du compte-rendu). Il est demandé aux parents d’apporter
des cahiers d’école, et tous les comptes-rendus des bilans réalisés
chezI'enfant, ainsi que le carnet de santé. Durant I'entretien, il est
bon de mettre en confiance I'enfant... comme tous les pédiatres
en ont quotidiennement la pratique.
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Table ronde

Enfant adressé au pédiatre
pour difficultés scolaires,
premiére consultation

Cabinet de pédiatre, Saint-Etienne et Groupe des difficultés scolaires de IAFPA
/ (Association Francaise de Pédiatrie Ambulatoire), France

2. La premiére consultation en pratique

2.1. L'interrogatoire précise

2.1.1. Les antécédents

Le premier temps permet de tracer I'histoire de cet enfant :
problémes médicaux néonatals éventuels, antécédents de
problémes de langage oral, difficultés praxiques (problémes
d’habillage, de maladresse, d’utilisation des outils scolaires, ou
du couteau et de la fourchette) et de voir le contexte familial
(antécédents de problémes scolaires familiaux notamment).

2.1.2. Le parcours scolaire

Le parcours scolaire est évidemment important a détailler (classe
actuelle,redoublements). Dans un deuxiéme temps quelles aides ont
déja été apportées a cet enfant ? (Réseau d’aide spécialisé aux éléves
en difficultés, auxiliaire de vie scolaire, rééducations diverses...).

2.1.3. Le contexte psychologique

Le contexte psychologique [2] est essentiel. Il est trés souvent
intriqué avec les difficultés scolaires, ne serait-ce que par la
mésestime de soi engendrée par les difficultés. On précisera ainsi
les probléemes d’attention (I'aide des questionnaires de Conners
peut étre utile), les troubles anxieux (problémes de séparation,
troubles du sommeil, préoccupations, ou peurs éventuelles), les
troubles dépressifs (affects de tristesse, pleurs, manque d’en-
train), les troubles de la communication avec ses pairs ou avec
les adultes (agressivité, repli sur soi), les troubles psychiatriques
(impression de bizarrerie, propos inadaptés).

2.1.4. Le contexte familial

Le contexte familial est parfois difficile a apprécier (pression
inadéquate des parents ou au contraire grand laxisme éducatif).
Séparations familiales.

2.1.5. Le contexte scolaire

Le contexte scolaire est parfois facile a cerner (certains enseignants
adressent un petit écrit). Sinon, il faudra prendre contact avec le
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médecin scolaire. Il sera important de préciser si les difficultés sont
globales ou spécifiques a certaines matieres, si les résultats sont
bons ou non, comment I'enfant se comporte en classe.

2.2. lexamen cogpnitif

Lexamen cognitif est fait en dehors de la présence des parents
et comprend :

2.2.1. L'examen des performances scolaires

Lexamen des performances scolaires (lecture, orthographe,
calcul, écriture), avec des tests validés [3]. Lidéal est d'utiliser
des outils spécifiques [4] comme la batterie rapide d’évaluation
des fonctions cognitives (BREV) [4] ou les tests de leximétrie
de cognisciences [5]. Le reste de I'examen sera orienté selon les
données de l'interrogatoire et des performances scolaires :

« sil'enfant n’a pas de difficulté en calcul mais seulement en lecture,
les fonctions non verbales pourront étres vues plus rapidement ;

« siles difficultés concernent surtout le graphisme et les praxies
c’est 'examen des fonctions non verbales qui sera le plus poussé.

2.2.2. L'examen des fonctions verbales

Llexamen des fonctions verbales, dans ses différentes variables
(lexique et morphosyntaxe) tant en expression qu'en compréhension.

2.2.3. L'examen des pré-requis du langage écrit

Lexamen des pré-requis du langage écrit (conscience phono-
logique ou phonémique et mémoire immédiate) [5].

2.2.4. L'examen des fonctions non verbales
couplé d un examen neurologique poussé [6]

Lexamen neurologique est centré sur les reproductions de
figures gestuelles, et I'examen du suivi visuel et des saccades. Il
comprend aussi I'orientation temporo-spatiale. Tout au long de
cet examen on notera les problémes d’attention et d'impulsivité.

2.3. La conclusion de I'examen

Elle est donnée par oral aux parents en fin de consultation et fera
I'objet d’'un compte-rendu écrit qui leur sera adressé, ainsi qu’au
professionnel qui a adressé I'enfant ;

« dans tous les cas, parallelement aux aménagements péda-
gogiques a mettre en place a I'école des aménagements seront
proposés aux parents pour le suivi du travail scolaire et de la vie
quotidienne ;

 dans un nombre non négligeable de cas un diagnostic peut étre
posé et une prise en charge proposée (orthophonie si dyslexie [7],
ou ergothérapie voire psychomotricité si dyspraxie par exemple) ;
« dans certains cas il faudra prévoir des explorations complé-
mentaires : psychométrie (WISC IV notamment), ou bilan orthop-
tique, ou bilan neuropsychologique, ou bilan en ergothérapie ou
psychomotricité, ou avis psychologique ou psychiatrique ;

« dans tous les cas on indiquera aux parents un délai pour revoir
I'enfant et apprécier ses progrés ;

- parfois,il sera nécessaire de faire appel aux centres de référence
mais le pédiatre aura auparavant demandé les bilans nécessaires
pour que cette consultation soit la plus efficace possible.
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3. Les problémes liés a cette consultation

Ils sont de plusieurs ordres et nécessitent pour la plupart des
modifications d’ordre réglementaire :

+ la rémunération de cette consultation est faible (69,12 €
pour 1 heure ou plus de consultation, sans compter le temps
de rédaction du rapport). Cela incite les professionnels formés
a limiter énormément les consultations de ce type, bien moins
rémunératrices qu’une consultation urgente par exemple. C'est
tout a fait dommageable car ces consultations sont une impor-
tante source d’économie, en permettant une prise en charge
adaptée et rapide des enfants, en évitant un recours fréquent a
des structures publiques embouteillées et d’un colit plus élevé ;
- il est dommage que la prescription de certains médicaments
(métylphénidate notamment) soit soumise a une consultation
hospitaliére. Les pédiatres formés et faisant ce type de consulta-
tion devraient pouvoir prescrire ces produits, ce qui soulagerait
beaucoup les centres de références ;

« les pédiatres formés ne sont pas clairement identifiés sur le
territoire. Ils sont nombreux et un annuaire serait a dresser pour
le diffuser auprés des familles ;

- ces consultations ne sont absolument pas une négation de
I'action des médecins scolaires. La collaboration est indispen-
sable. Les médecins scolaires sont évidemment les relais de la
médecine de ville a I'école pour les aménagements pédagogiques
par exemple. Mais ils ne sont pas présents partout malheureuse-
ment, vu leur nombre et leur statut trés insuffisant.

4.Conclusion

De nombreux pédiatres de ville ont la formation nécessaire pour
pratiquer des consultations ciblées pour problémes scolaires.
Nous pensons que ces consultations, source d’économie de la
santé devraient étre développées. Elles joueraient ainsi un role de
filtre en amont des consultations hospitaliéres dans les centres de
références et éviteraient 'encombrement actuel de ces structures.
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tent 8o % des adoptions, soit environ 4000 enfants par

an. Leur symptomatologie confronte les cliniciens a une
question psychopathologique récurrente : quelle place donner
a « |'événement adoption internationale » dans la lecture de la
souffrance psychologique de I'enfant ? Plus précisément faut-il
aborder les troubles des apprentissages scolaires de I'enfant
adopté avec le méme référentiel clinique et étiopathogénique
que tout autre enfant, ou au contraire les interpréter au regard
de son parcours de vie marqué par la vulnérabilité [1] liée a
I'abandon, I'institutionnalisation, aux psycho-traumatismes, aux
ruptures répétées des liens affectifs, au changement de contexte
culturel et de bain langagier ?
Lexpérience du service de Psychologie et Psychiatrie de I'Enfant
et de I'Adolescent du CH Sainte-Anne a Paris est précieuse pour
tenter de répondre a cette question complexe. Y consultent en
effet environ 1000 enfants par an dans 'UPPEA, centre de réfé-
rence des troubles des apprentissages du langage oral et écrit
(activités de bilans et remédiations thérapeutiques spécialisés
en lecture, écriture, logicomathématiques...), le Laboratoire de
Psychologie (activité de bilans psychologiques) et/ou la Consul-
tation Adoption Internationale (consultations thérapeutiques,
guidances parents-enfants, bilans psychologiques, orientations
thérapeutiques).
Un recul de 10 ans au sein du centre référent troubles des
apprentissages montre une proportion importante d’enfants
adoptés et I'expérience clinique plus générale du service met
en avant une psychopathologie particuliérement bruyante et
complexe dés le plus jeune age de certains enfants adoptés.
A contrario, d'autres enfants adoptés développent, dans un
contexte de résilience avérée et de stratégies compensatrices
liées a I'anxiété et 'insécurité, une précocité dans les appren-
tissages langagiers et cognitifs : celle-ci leur permet une trés
bonne insertion scolaire, mais au prix parfois d’un décalage
entre ces compétences et une certaine fragilité psychoaffec-
tive.
Ces différents tableaux cliniques ont un point commun :I'intérét
de les resituer dans une perspective développementale et rela-
tionnelle trés complexe de I'enfant adopté a I'international dont
le parcours multiplie les facteurs de risque.

E n France, les enfants adoptés a I'international représen-
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Table ronde

Adoption internationale
et troubles des apprentissages chez I’enfant

M.-O. Pérouse de Montclos

Service de psychologie et psychiatrie de I'enfant et I'adolescent et Consultation adoption
internationale, Centre hospitalier Sainte Anne, 1, rue Cabanis, 75014 Paris, France

1. Les facteurs de risque développemental
chez I'enfant adopté a I'international

Les antécédents personnels de I'enfant peuvent étre lourds :
carences durant la grossesse et les premiers mois de vie de
I'enfant (syndrome d’alcoolisme feetal, carences métaboliques
et nutritionnelles...) pouvant entrainer des retards de développe-
ment et des apprentissages ; ruptures relationnelles successives
et institutionnalisation précoce a l'origine d’un attachement
désorganisé voire de troubles de I'attachement [2] trés inva-
lidants sur le plan relationnel et affectif ainsi que sur le plan
cognitif ; psycho-traumatismes [3] répétés (maltraitance...) qui
entravent souvent le fonctionnement intellectuel chez I'enfant.
La rencontre adoptive et le lien parents-enfant est complexe du fait :
+ des modalités de la rencontre :la démarche adoptive est un
parcours a effet traumatique avant 'apparentement (démarches
nombreuses et trés administratives, déceptions liées a I'attente
ou I'improbabilité d’'un apparentement, déplacements a I'étran-
ger...) ou au moment de la rencontre des parents avec I'enfant
réel (décalage entre I'enfant réel et I'enfant imaginaire favorisant
les difficultés relationnelles) ;

« desmalentendus culturels :I'adoptioninternationale multiplie
les différences entre parents et enfant : habitus culturels (rituels
de la vie courante [4]), langue, apparence physique, autant
d’obstacles pour une communication fluide, une reconnaissance
réciproque des besoins affectifs et des processus identificatoires
favorisant le processus d’affiliation [s] ;

 des malentendus affectifs : I'enfant, du fait d’'une adoption le
plus souvent tardive, a déja expérimenté des relations chaotiques
et a une représentation négative de la relation a l'autre, alors que
les parents ont des attentes relationnelles et affectives massives.
Tous ces paradoxes sont source d’insécurité pour I'enfant entra-
vant sa disponibilité pour les apprentissages.

2. Troubles des apprentissages
de I'enfant adopté a I'international

lls s’inscrivent le plus souvent dans le champ de I'expression
séméiologique classique : retard ou trouble du langage et/ou
psychomoteur chez le jeune enfant, difficultés dans I'apprentis-
sage de la langue écrite et/ou des mathématiques. Ils peuvent
étre isolés ou s’inscrire dans une comorbidité :trouble déficitaire
de I'attention avec hyperactivité (TDAH) fréquemment.
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Une symptomatologie légere et isolée (retard et/ou difficultés ins-
trumentales modérées (langage, motricité...) justifie une approche
évaluative et thérapeutique de premiére intention : anamnése la
plus compléte possible du développement de I'enfant, évaluation
médicale et instrumentale des difficultés (bilans orthophonique,
psychomoteur...), adressage a un thérapeute pouvant soutenir
I'enfant dans ses apprentissages (orthophoniste, psychomotri-
cien...) ainsi qu’une guidance des parents adoptifs.

Une symptomatologie plus complexe associant retards dans
les acquisitions, troubles comportementaux (hyperactivité),
difficultés relationnelles et affectives, nécessite I'adressage
a une équipe de pédopsychiatrie, voire a une consultation
spécialisée dans I'adoption et/ou un centre référent troubles
des apprentissages quand cela est possible. En effet un abord
pluridisciplinaire dans ces cas s'impose associant une évaluation
médicale (neuropédiatrique, génétique...) et psychologique (de
I'enfant et du contexte relationnel parents-enfant) ainsi que
des bilans complémentaires (psychologique, orthophonique,
psychomoteur, logicomathématiques, lecture, graphisme...). Les
indications thérapeutiques sont complexes, alliant, suivant les
cas, consultations thérapeutiques parents-enfant, remédiations
thérapeutiques autour des apprentisssages, psychothérapie,
plus exceptionnellement prescription médicamenteuse (hyper-
activité invalidante) ou prise en charge institutionnelle a temps
partiel de I'enfant.

Dans ces symptomatologies complexes et invalidantes pour
I’enfant sur le plan des apprentissages, s'impose pour le praticien
la bonne connaissance du contexte de I'adoption internationale
(particularités environnementales, éducatives et fonctionnelles
des pays d’origine — qualité des dossiers médico-psychologiques
des enfants —fonctionnement relationnel des orphelinats...), des
spécificités du développement psychoaffectif et cognitif précoce
de I'enfant et des effets chez lui du psycho-traumatisme afin
d’envisager ses difficultés cognitives et instrumentales dans une
constellation étiopathogénique multifactorielle.
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3. Conclusion

Labord des troubles des apprentissages chez I'enfant adopté
a l'international s’entend dans un contexte de vulnérabilité
psychologique liée aux aléas de son premier développement
psychoaffectif (abandon, carences, institutionnalisation) et de la
rencontre adoptive (risques de malentendus culturels, affectifs
entre parents et enfant).

Elle justifie une aide pédopsychiatrique de premiére intention,
voire spécialisée (consultation adoption internationale, centre
référent troubles des apprentissages) quand I'expression symp-
tomatologique de I'enfant est complexe, invalidante et interroge
le processus d’affiliation parents-enfant. Celle-ci favorise des
soins spécialisés adaptés et une guidance familiale visant a
situer les symptémes de I'enfant au regard de son passé et de
leur rencontre, dans une meilleure compréhension réciproque.
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concernent annuellement en France environ 2000 nou-

veaux cas [1-3]. Leur prise en charge est assurée, surtout
pour les patients de moins de 16 ans, au sein des 29 centres
spécialisés en cancérologie pédiatrique, en liaison avec les
services pédiatriques de proximité. Ces centres répondent aux
critéres d’agrément pour la pratique du traitement des cancers
des enfants et adolescents de moins de 18 ans [3].

I es cancers de I'enfant et de I'adolescent de moins de 18 ans

1. Contexte

Afin de garantir la qualité de la prise en charge d’un patient
nouvellement diagnostiqué pour un cancer, la mesure 31 du
plan cancer 2003-2007 a conduit a la mise en place des réunions
de concertation pluridisciplinaire (RCP) [4]. Les RCP associent
plusieurs professionnels de santé. Trois spécialités différentes
sont au minimum représentées dont un pédiatre oncologue, un
chirurgien et un radiologue. Elles sont le lieu de la discussion
diagnostique et de la décision thérapeutique, dont le patient et
ses parents seront informés lors de la remise du programme per-
sonnalisé de soins (PPS) [5]. Dans le cadre du plan cancer 2009-
2012, I'Institut National du Cancer (INCa) a établi de nouveaux
critéres d’agrément pour la pratique du traitement des cancers
des enfants et adolescents de moins de 18 ans, avec notamment
la mise en place de RCP interrégionales pédiatriques (RCPPI) [6].
Ces RCPPI permettent de valider I'indication thérapeutique de
chirurgie, de chimiothérapie ou de radiothérapie ; proposer le
plateau technique, sans préjudice du libre choix du patient et de
safamille, estimé adéquat aux actes prévus et a la continuité des
soins, ainsi que le parcours de prise en charge en s’appuyant sur
les filiéres existantes [7].
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2. Discussion

La mise en place des RCP au sein des centres spécialisés en cancéro-
logie pédiatrique a systématisé et formalisé de maniere officielle,
le partage d’une décision thérapeutique optimale dans la prise en
charge des cancers de I'enfant et de I'adolescent. En 2010, la Haute
Autorité de Santé a coordonné la premiére étude de l'indicateur
« RCP » impliquant les établissements de santé titulaires de
l'autorisation pour I'activité de cancérologie, et a montré que 70 %
des patients ont bénéficié d’'une RCP lors de la prise en charge ini-
tiale d’'un primo-diagnostic de cancer. Néanmoins, cette étude ne
fournit aucune donnée spécifique a la pédiatrie [8]. Létat des lieux
des centres spécialisés, réalisé par I'INCa entre septembre 2007 et
mars 2009, a identifié que I'ensemble des sites pédiatriques avait
mis en place une RCP. Cependant, il mentionne qu’il existe une
hétérogénéité dans l'organisation et la formalisation des RCP ;que
seule la moitié des centres participent a une RCP impliquant des
professionnels traitant des patients adultes ; que les conclusions
des RCP ne sont pas systématiquement diffusées aux médecins
traitants et aux parents [3].

Lune des particularités de la pédiatrie est de faire face a de
nombreuses situations d’'urgences médicales, qui ne permettent
pas toujours de valider au sein d’'une RCP une décision avant
tout traitement. Cependant la discussion des cas complexes et
la décision partagée restent des attitudes pédiatriques commu-
nément pratiquées depuis plusieurs années, au sein des services,
mais également entre les services et au niveau national grace
aux réseaux des comités spécialisés de la Société Francaise des
Cancers de I'Enfant.

La mise en place des RCCPI est assez récente. Elle offre un recours
supplémentaire de discussion pour les cas complexes et permet
I'enregistrement prospectif des nouveaux cas de cancers pédia-
triques. Elle permet également grace au partage d’expériences,
d’homogénéiser et d’optimiser les pratiques entre les centres
spécialisés. Néanmoins sa mise en ceuvre est compliquée et son
efficience doit étre optimisée. En effet, I'enregistrement des cas
les plus « classiques » ne doit pas étre source d’'une procédure
trop lourde, limitant le temps nécessaire a I'analyse des cas les
plus difficiles. Enfin, il reste probablement a définir la place de
RCP nationales formalisées pour les discussions des cas médi-
caux les plus complexes.
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Sans remettre en cause l'intérét des RCP, il faut néanmoins
soulever que cette activité nécessite un temps de présence
médical important. Ce facteur temps doit étre contenu afin de
ne pas réduire de maniére préjudiciable la qualité des soins et de
I'information médicale rendus au patient et a ses parents.

3. Conclusion

Les RCP sont désormais en place dans I'ensemble des centres
pédiatriques spécialisés permettant de garantir a la majorité des
enfants et adolescents une décision partagée de qualité, validée
par plusieurs spécialistes. Les RCCPI, plus récemment mises en
place, doivent permettre en fédérant les compétences médicales
inter-centres, d'améliorer et d’homogénéiser la prise en charge
des patients. Leurs fonctionnements devront étre évalués afin
de s’assurer qu’elles apportent une amélioration dans la prise de
décision et dans la qualité du service rendu au patient.

Archives de Pédiatrie 2012;19:129-130
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a spécificité de la prise en charge des enfants atteints de

cancer (technicité de soins multidisciplinaires) conduit a

une centralisation des soins sur le centre de référence régio-
nal.La préservation d’'une qualité de vie personnelle, familiale et
sociale fait souhaiter une prise en charge le plus prés possible
du domicile.
Le réle d'un réseau régional de cancérologie pédiatrique est
d’aider a répondre a cette double exigence en mettant en place
un maillage entre les différents acteurs de la prise en charge des
enfants ;a partir du centre de référence qui doit s’engager a étre
disponible 24 h/24, il doit organiser une prise en charge coor-
donnée et graduée des enfants en garantissant une adéquation
précise des soins réalisés dans chaque structure avec les moyens
et les compétences dont elle dispose [1].
En tenant compte des structures et relationnels préexistants, de
la démographie et de la géographie de la région, la collaboration
peut étre développée avec des hdpitaux généraux (ou structures
apparentées) et/ou avec les soignants de ville. En région Aqui-
taine, c’est surtout la collaboration inter hospitaliére qui a été
développée et qui sera exposée ici [2].
Léquipe-réseau pluridisciplinaire (médecin, puéricultrice, psy-
chologue, assistante sociale et secrétaire), coordonnée par le
médecin, remplit plusieurs missions dans le cadre du partage de
soins :
- identifier et caractériser les équipes des services de pédiatrie
des centres hospitaliers généraux volontaires (conventions,
annuaires, désignation d’un pédiatre référent pour l'activité
d’hémato-oncologie) et remplissant des critéres minimaux de
qualité définis par la charte de fonctionnement [3], déterminer
et réévaluer réguliérement, ce qui reléve forcément du centre de
référence, ce qui peut étre délégué, et dans quelles conditions ;
« assurer la formation pratique et théorique des équipes (visites
dans les services de périphérie, journées annuelles régionales,
stages dans le centre de référence) ;
« harmoniser les pratiques : rédiger, diffuser, et mettre a jour
des recommandations de soin permettant le développement
d’une homogénéisation des pratiques ;
« favoriser la transmission de I'information (médicale, paramé-
dicale, psychologique, sociale, pharmaceutique..) : documents
de liaison (fiches de synthése, cahier de suivi), dossier partagé
dans l'avenir ;
- veiller a la qualité de la recherche clinique.
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Dans ce contexte de soins délégués (essentiellement la chimio-
thérapie) et partagés (au moment du diagnostic, en inter cure,
pour les aplasies fébriles, les transfusions, les soins de support,
et en phase palliative), le médecin coordonnateur doit veiller a
ce que chacun trouve sa place et soit en mesure de prendre des
décisions, seul ou en relation avec le centre de référence.

Le pédiatre du centre périphérique référent pour I'hémato-
oncologie s’investit particulierement dans cette activité et est
amené a prendre des décisions dans le parcours des enfants
(décisions partagées au sens de réparties entre les différents
médecins). Il n’est cependant pas le seul a voir les enfants. Il
travaille avec une équipe, volontaire, formée et organisée pour
l'utilisation des voies veineuses centrales et les transfusions, met
en place des circuits de prise en charge prioritaire et séniorisée
des enfants y compris la nuit et le WE, et met a disposition de
I'ensemble de I'équipe les documents d’harmonisation des
soins du réseau. Cette structuration doit permettre a chaque
personne, habituellement impliquée dans I'activité d’oncologie,
ou pas (garde, remplacement), de prendre les bonnes décisions,
seul, dans un bon nombre de situations stéréotypées, ou avec le
conseil de I'équipe du centre de référence (qui s'engage a étre
joignable en permanence).

Dans d’autres situations plus complexes et moins urgentes
(décision d’un traitement en 10¢ ligne, passage en palliatif), la
décision sera partagée, au sens discutée, entre les 2 équipes, par
téléphone ou méme visioconférence. Les équipes de périphérie
connaissent souvent beaucoup mieux le contexte de vie des
familles et leur capacité d’adaptation dans le temps. Cet élément
est trés important dans la prise de décisions finales.

Le médecin coordonnateur du réseau a un rdle pivot dans l'or-
ganisation qui permet le partage des décisions avec sécurité et
réactivité :

- il fixe avec les médecins du centre de référence les types de
chimiothérapies délégables, les conditions de leur réalisation,
et s’assure de la permanence 24 h/24 d’un sénior de I'équipe de
référence a disposition pour les médecins de périphérie ;

- il sassure de la faisabilité des traitements dans les centres ;

- il forme les médecins de périphérie et leurs équipes ;

« il fournit des recommandations de soins pour les principales
situations récurrentes ;

- il travaille a 'amélioration des transmissions et du partage de
I'information entre équipes.

Au total il essaie de donner a chacun le maximum d’informations
pour pouvoir prendre une décision et veille a ce que les personnes
puissent se joindre a tout moment en cas de besoin. Ce qui reste
le plus difficile a codifier est le type de décision qui peut étre prise
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par les médecins de périphérie et celle qui doivent étre prises par
les médecins du centre de référence. Globalement, tout ce qui
touche aux traitements spécifiques est du ressort du centre de
référence, mais dans le cadre de chimiothérapies simples délé-
guées aux centres de périphérie, les médecins locaux auront la
responsabilité de prescrire, de valider les feux verts et de faire
les adaptations protocolaires simples tout seuls. Bien sir ils en
informeront le centre de référence et peuvent se faire conforter
a tout moment. Globalement, tout ce qui touche aux soins de
support est plutét du ressort du centre de proximité, mais dans
le cas d’événements rares, graves ou répétées, il est demandé de
joindre le centre de référence.

Quelques réflexions aprés 5 années de fonctionnement :

— lerdle « évaluateur » du médecin de réseau, bien qu’indispen-
sable pour assurer la sécurité et finalement valoriser les équipes,
n’est pas toujours facile 8 mener ;

- la formation des médecins et des équipes doit absolument
étre continue étant donné le haut turn-over des personnels des
services de soins. Les thémes principaux tels que la toxicité des
chimiothérapies, la prise en charge des aplasies fébriles, I'indi-
cation et la réalisation des transfusions, les conseils pour la vie
a domicile, 'accompagnement en fin de vie doivent impérative-
ment étre traités tous les 3 a 4 ans pour garder un niveau global
de performance correct a I'échelle d’'une équipe ;

- la mise a disposition pour tous des documents fournis par le
réseau n'est pas aisée a assurer :documents papiers pas toujours
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consultables, documents informatisés inaccessibles par manque
de codes d’accés... ;

— il est bien compliqué d’avoir un dossier patient complet et a
jour a I'échelle d’une région, en raison de I'impossibilité encore
d’avoir un dossier informatique partagé régional ;

- la difficulté persiste de savoir qui décide quoi entre le médecin
référent de I'enfant dans le centre de référence, le dernier méde-
cin de salle qui a vu I'enfant en centre de référence, le médecin
référent en centre de périphérie, et le médecin de salle de
périphérie qui voit I'enfant... I'important est d’avoir conscience
que méme si 'on peut travailler a des recommandations, il est
impossible de tout codifier ; les médecins de périphérie ne doi-
vent pas hésiter a appeler et les médecins du centre de référence
doivent étre trés disponibles ;

— il est nécessaire de présenter cette organisation en réseau aux
familles, ce qui permet d’accroitre significativement la confiance.
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entre les différents soignants concernés par le traitement

de I'enfant, et entre le patient et sa famille et ces mémes
soignants. Dans cette partie nous n’évoquerons que les relations
entre les intervenants du centre hospitalier de référence (en
l'occurrence le CHU) et le centre hospitalier général (CHG).
En effet, le parcours de soin habituel conduit un enfant a
consulter son médecin traitant ou son centre hospitalier de
proximité. Lorsqu’une pathologie cancéreuse est diagnostiquée,
une prise en charge en centre spécialisé devient nécessaire. Pour
I’'hématologie et la cancérologie pédiatriques il s’agit du CHU de
référence.
En ce qui nous concerne, notre CHU de région est le CHU Pelle-
grin de Bordeaux (service du Pr Perel). Certains enfants, du fait
de leur domicile, de leur maladie, de leur entourage familial,
sont cependant adressés au CHU de Toulouse, a I'h6pital Purpan
(service du Dr Rubie). En effet notre situation géographique est
particuliére, assez éloignée de notre CHU de référence (200 km
de Bordeaux), et a 150 km de Toulouse.
C'est alors que se met en place une « décision partagée », une
réflexion globale pour une meilleure prise en charge possible
de I'enfant de sa famille. Cet effort de concertation passe par
de nouveaux outils (notamment les réunions de concertation
pluridisciplinaire (RCP)), et ce concept de décision partagée a
probablement amélioré la communication entre les centres de
référence et les hopitaux périphériques.
On peut noter plusieurs situations dans lesquelles le théme
de la « décision partagée » est particulierement utile : lors de
'annonce de la maladie cancéreuse ; lors de la prise en charge
du traitement et lors d’étapes « clé » du traitement ; lors de la
rechute/décision d’arrét de traitement/soins palliatifs.

I e modele de « décision partagée » recouvre les interactions
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Décision partagée
en cancérologie pédiatrique :
I’expérience d’un Centre Hospitalier Régional

Y Centre hospitalier de Pau, 4 boulevard Hauterive, 64000 Pau, France

1. Lors de I’annonce du diagnostic

Il nest pas rare qu’une partie de I'annonce de la maladie soit
faite au CHG, qui a une position et un réle particuliers dans le
dispositif d’'annonce. En effet, souvent le médecin exercant en
CHG ne porte pas le diagnostic de certitude, il se doit donc de
garder un positionnement intermédiaire.

En articulation avec le Réseau nous essayons d’avoir un protocole
commun d’annonce, selon les modalités définies par le plan
« Annonce de mauvaises nouvelles ». En effet, « Il n’y a pas une
annonce, mais une succession d’‘annonces tout au long de la prise
en charge... ».

Il est tres fréquent, lors des entretiens d’annonce, que le senti-
ment de perte de chance soit soulevé par les parents. Ils nous
questionnent sur I'intérét d’aller a Paris, a I'’étranger. C’est alors
que nous les informons du caractére partagé des décisions, entre
leur CHG et le CHU centre de référence, mais aussi entre le CHU
et d’autres centres de référence. Cela met souvent les familles en
confiance.

Bien souvent on note aussi qu’ils sont rassurés de savoir qu’aprés
une phase initiale en centre de référence, une partie du traite-
ment pourra étre réalisée a proximité de leur domicile, en terrain
connu, et en toute sécurité.

2. Lors de la prise en charge du traitement
et lors d’étapes « clé » du traitement

Il faut insister sur I'importance du caractére partagé des prises
de décision pour le patient. Il existe a la fois une articulation
entre le CHU centre de référence et le CHG, mais aussi entre le
CHU et d’autres centres de référence.

Une des étapes clé est la RCP. Les RCP ont lieu hors du CHG, nous
n’y participons pas, pour des raisons variées, notamment logis-
tiques. Le résultat de la RCP est alors communiqué aux différents
intervenants du parcours de soin, il figure dans notre dossier du
patient.

Pendant le déroulement de la phase de traitement, il est trés
important pour le patient et sa famille de sentir que le traite-
ment s’articule de facon partagée entre le CHU et le CHG.

Il est alors nécessaire de bien informer les familles du partage des
rélestout en rappelant que les décisions sont partagées :au CHU ont
lieu les RCP, qui permettent de définir les modalités du traitement,
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certaines évaluations protocolaires, les annonces des phases clé du
traitement (rémission) ; alors que le CHG assure le déroulement
du traitement au quotidien, la surveillance des effets secondaires
comme les phases d’aplasies, les éventuelles transfusions....

3. Cas particulier :
la rechute/décision d’arrét
de traitement/soins palliatifs

Ces situations montrent |a encore I'importance du caractére
partagé des décisions : proposition d’un nouvel essai thérapeu-
tique, ou a contrario décision d’arrét de traitement... En effet, ces
situations font 'objet d’une nouvelle RCP.

Il faut souligner le réle privilégié du CHG dans les décisions en
fin de vie, car c’est en général I'équipe qui est au plus proche de
I'enfant et de la famille.

Le contact étroit entre le CHU et le CHG doit bien sir étre
poursuivi. Il est fondamental pour les équipes soignantes de
proximité de se sentir toujours en communication avec le CHU,
et réciproquement, il est important pour le patient/sa famille
de se sentir toujours en communication avec I'ensemble des
intervenants du parcours de soin.
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4.Conclusion

Le modele de la décision partagée en cancérologie pédiatrique
légitime le projet de soin proposé a I'enfant et a sa famille. Ce
partage de décisions fait intervenir les différents soignants
impliqués dans la prise en charge de I'enfant. Il repose sur la
connaissance et la confiance réciproque.

Concernant le vécu des familles, le fait que les décisions soient
partagées entre le CHU et le CHG est souvent bien ressenti.
Il évite la plupart du temps le sentiment de perte de chance.
Les familles apprécient le confort de la proximité du domicile.
Une bonne explication du réle partagé de chacune des équipes
permet qu’il n’y ait pas de confusion sur la place et le réle de
chacun.

Notre vécu du médecin de CHG est lui aussi favorable. De par
notre situation privilégiée au plus proche du patient, nous
sommes souvent avides d’étre informés en temps réel des
décisions prises au centre de référence, en hopital de jour, ou en
consultation. Cette notion de retour d’information est la clé de la
communication et indispensable au partage de la décision.

On ne peut que se réjouir des progrés dans les circuits de
communications, et il nous faut continuer d’'améliorer la trans-
mission de I'information du centre de proximité vers le CHU et
réciproquement.



Limitations et arréts des traitements
en amont et en aval de la réanimation

ELS
MASSON

d’un arrét de traitement sont associées a la loi du 22 avril

2005 (dite « Loi Léonetti »). Cette loi, relative aux droits des
malades et a |a fin de vie introduit |a notion de traitement dérai-
sonnable, 'obligation de décision collégiale et de respect des
directives anticipées. Lobjectif est d’autoriser la suspension d’un
traitement ou de ne pas I'entreprendre, si les résultats escomptés
sont inopportuns, c’est-a-dire inutiles, disproportionnés ou se
limitant a permettre la survie artificielle du malade [1,2].
Ce sont tout d’abord les services de réanimation qui ont travaillé
a l'application de cette loi, aussi bien dans les soins intensifs
adultes, que pédiatriques et néonatals. Selon la Société de
Réanimation de Langue Francaise, « la limitation et arrét de
thérapeutique(s) active(s) (LATA) » est définie par la non ins-
tauration, [I'arrét] ou la non optimisation d’une ou plusieurs
thérapeutique(s) curative(s) ou de suppléance des défaillances
d’organes, dont la conséquence peut étre d’avancer le moment
de la mort [3,4]. Ces situations se situent clairement chez des
patients en fin de vie en réanimation, avec une démarche bien
clarifiée, travaillée et appliquée.
Notre réflexion s’inspire de |a loi et des démarches décrites par
nos collégues de réanimation, mais elle se situe en amont de
toute réanimation, et aussi, mais plus rarement en aval. Notre
travail s'est tout d’abord appliqué a la démarche, dite de non-
réanimation, pour des enfants en échec thérapeutique d’'un
cancer [s]. Elle est actuellement travaillée dans toute situation
palliative pédiatrique (SPP), dans laquelle notre Equipe de
Soins Palliatif Pédiatrique de Ressource et d’Accompagnement
(ESPPéRA) est impliquée. Un des objectifs de cette démarche
est d’éviter une mutation dans un service de réanimation et/
ou d’éviter la réalisation de gestes de réanimation pour certains
enfants en situation palliative, dés lors qu’ils entrent dans le
cadre de I'obstination déraisonnable. Bien que cette démarche
s’inscrive dans un contexte toujours singulier face a une situa-
tion, elle peut étre structurée de facon suivante :
La premiére étape est de clarifier au sein du service référent les
possibilités d’évolution, de complications et les options théra-
peutiques disponibles pour chaque enfant en situation palliative.
Lidée est alors d’anticiper les situations cliniques éventuelles
futures. Durant ces discussions entre professionnels, la question
se pose régulierement d’une situation, de type urgence, qui

L a démarche et la réflexion autour d’'une limitation et/ou
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rendrait une prise en charge en réanimation « nécessaire ». La
question est alors : une telle mutation serait-elle utile ? Et pour
qui ? En effet, rien n'est systématisé, et il ne s’agit pas d’éviter
toute mutation en réanimation pour les enfants en situation
palliative. Si une telle prise en charge permet de « passer un
cap » et si on peut réellement espérer une « bonne » qualité
de vie apres ce passage en réanimation, il nous semble adéquat
de proposer une mutation en soins intensifs. Si en revanche
tous les soignants s’accordent sur le fait qu’une thérapeutique
agressive, nécessitant une prise en charge en réanimation,
ne peut apporter de solution réelle face a une aggravation de
cette situation déja complexe, alors il faudra choisir de refuser
I'obstination déraisonnable et ne pas entreprendre les gestes de
réanimation et la mutation. Mais notre démarche ne s’arréte pas
a un tel consensus.

En effet la deuxiéme étape consiste a partager cette réflexion,
et surtout a la poursuivre dans un entretien avec les parents et
avec les patients, dés lors qu’ils sont capables d’en comprendre
les enjeux. Ces entretiens sont complexes et difficiles a mener.
lls sont probablement plus difficiles que les entretiens de limi-
tations de traitement en unité de réanimation, dans la mesure
ou dans une situation d’échec de réanimation, celui-ci est au
moins partiellement vécu et déja compris par les proches. De
telles discussions en amont, sans la réalité en face, peuvent étre
vécues comme un refus de continuer a se battre, voire laisser
un sentiment de non-assistance de personne en danger, pour
les soignants et plus profondément encore les parents. Lenjeu
est |a : comprendre soi-méme le bien fondé de cette démarche
et permettre aux parents de I'apprivoiser, en comprenant petit
a petit le profond respect de la vie qui se traduit Ia pour leur
enfant : ne pas nuire, ne pas s’acharner et éviter des souffrances
supplémentaires. Comprendre que la réanimation n’est pas le
soin ultime ou le passage obligé, mais au contraire que le prendre
soin « impose » en quelque sorte d’éviter cette mutation, tel est
le message qui doit étre transmis aux patients et aux parents.
Pour si douloureux qu’il soit, cet entretien est en effet réussi si
les parents et/ou I'adolescent ont non seulement compris, mais
intégré cette démarche comme juste et bonne. Assez souvent
alors, ces entretiens permettent un certain apaisement.

Une fois cet/ces entretien (s) bien effectué (s), la troisieme étape
est celle de la transmission. Transmettre dans le dossier médical,
mais également informer le SAMU et les autres intervenants
auprés de I'enfant et sa famille, compléte cette démarche et
la confirme. En effet, il s’agit d’'une démarche anticipatoire, et
la situation d’urgence en fin de vie, peut se présenter dans des
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temps et des lieux bien différents. Linformation de ces décisions
accompagnée des explications nécessaires doit circuler le plus
largement possible.

La quatriéme étape, souvent oubliée ou négligée nous semble-t-
il, consiste a accompagner la décision. Méme si I'entretien a été
bien mené, le doute peut surgir trés vite,devant une aggravation,
dans une situation qui déstabilise... Cette décision se joue dans la
durée. De plus, compte tenu des nombreux acteurs qui peuvent
étre impliqués (CHU, CHG, SSR, Libéraux, SESSAD, CAMSP...)
I'accompagnement dans le temps et des réajustements seront
nécessaires. Il nous semble que les Equipes Ressources Régio-
nales de SPP (ERRSPP) pourraient prendre place dans cette étape
de I'accompagnement. Actuellement, une part importante du
travail de notre équipe consiste en effet a accompagner enfants
et familles dans I'lharmonisation du discours et la clarification du
projet thérapeutique entre tous les intervenants. C'est une étape
de confirmation d’une décision dans la durée. Elle ne s'improvise
pas.

Enfin, a notre avis, la démarche de limitation et d’arrét de
traitement ne peut pas se résumer au seul enjeu d’une non-
réanimation. Bien que ce soit un enjeu majeur, la réflexion sur
le niveau de traitement a apporter et celui de la médicalisation
a installer pour I'enfant en fin de vie se pose de facon continue.
Ceci concerne aussi bien le domicile que les services de soins.
Des questions comme la surveillance ou non par scope et/ou de
la saturation, le niveau d’aide respiratoire ou encore la réalisa-
tion de telle ou telle chirurgie, ainsi que le maintien ou non a
domicile font partie des réflexions a prévoir et a accompagner.
Ces réflexions s’inscrivent dans un besoin d’évaluation et d'adap-
tation continu et nécessite de travailler a3 une harmonisation
des cultures du « prendre soin » entre les différents services
susceptibles d’accueillir les enfants. Cette action transversale,
multiservice et multisite correspond parfaitement a la mission
des ERRSPP et s’inscrit dans le champ des réflexions autour de la
limitation et arrét des traitements.
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Conclusion

La démarche de limitation et arrét de traitement, en amont de
la réanimation, s’inscrit dans le cadre de la loi Léonetti et en
traduit le sens et I'application en pédiatrie. C’est une démarche
collégiale, incluant soignant, enfant et sa famille. Bien que la
décision reste médicale, 'enfant et ses parents sont acteurs et
participent en quelque sorte a ce que l'on peut aussi appeler
des « directives anticipées ». A notre avis la collaboration avec
des ERRSPP devrait permettre 'accompagnement de I'enfant et
ses parents dans cette étape difficile, au plus prés de leur réel,
qui peut sans cesse se remanier. S'assurer que les différents soi-
gnants qui vont intervenir aupres de I'enfant sont au clair avec
les décisions, permettra une certaine stabilité et qualité de calme
pour I'enfant et ses parents.

La démarche de non réanimation forme un tout, avec le dialogue
sur le niveau de traitement, de surveillance et le maintien pos-
sible & domicile. Elle n'est pas a isoler d’un ensemble. Elle est un
moment fort, des plus délicats, de 'accompagnement en fin de vie.
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d’arrét de traitements de suppléance vitale en réanimation

(LAT) est une donnée assez récente. En effet, pendant
longtemps, les études se sont intéressées aux modes de déces en
réanimation et a la proportion des décés qui étaient consécutifs
a des LAT. Seules des études prospectives récentes, ayant inclus
les malades au moment ou était discutée la pertinence de pour-
suivre ou d’entreprendre des traitements de suppléance vitale,
ont permis de faire émerger cette réalité et de la quantifier. Ainsi,
une étude multicentrique francaise réalisée en réanimation
d’adultes et concernant 807 patients pour lesquels il y avait
eu une décision de LAT a montré que 22 % d’entre eux avaient
survécu [1]. Une étude multicentrique similaire menée en 2006
et 2007 par le Groupe Francophone de Réanimation et Urgences
Pédiatriques (GFRUP) a retrouvé des chiffres trés comparables :
43 enfants (25 %) avaient survécu, dont 6 apreés retrait des traite-
ments et 37 aprés limitation [2].
La mise en évidence d’une population ayant survécu a un ques-
tionnement sur la pertinence des traitements de réanimation,
voire aprés une décision de LAT pose la question du devenir de
ces enfants aprés le séjour en réanimation, et du devenir de la
décision elle-méme. Pour y répondre, nous ne disposons que
de données encore fragmentaires, qui proviennent du service
de réanimation de I'hépital Jeanne-de-Flandre a Lille [3]. Les
principales caractéristiques des patients de la cohorte lilloise
étaient les suivantes : i) leur nombre était assez élevé : 37 sur-
vivants parmi les 97 enfants (38 %) pour lesquels la pertinence
des traitements avait été questionnée ; ii) presque tous étaient
atteints de séquelles neurologiques graves. C’était le motif de la
discussion pour la quasi-totalité d’entre eux et ils dépendaient
le plus souvent totalement de leur entourage pour les actes de
la vie de tous les jours ;iii) la majorité d’entre eux (82 %) vivait
toujours 3 ans apres leur séjour en réanimation, avec un niveau
de handicap apprécié par le score POPC qui était stable pour un
peu moins de la moitié d’entre eux et amélioré pour les autres. Il
est probable que I'étude multicentrique en cours retrouvera sur
une plus large cohorte certains patients avec un profil différent
et posant peut étre d’autres problémes de prise en charge.

I a possibilité de survie aprés une décision de limitation ou
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Les autres points que mettaient en évidence les études menées
par ce groupe concernaient leur prise en charge au décours de
la réanimation : i) les décisions de LAT prises en réanimation
n‘étaient pas transmises a I'équipe soignante d’aval, contrai-
rement aux recommandations pédiatriques [4] ; ii) I'existence
d’'une décision de LAT antérieure ne semblait pas influencer la
décision de ré-adresser le malade en réanimation ; iii) c'était
moins un antécédent de décision de LAT que le niveau de han-
dicap ou de dépendance qui était le facteur décisionnel le plus
important. A ce jour, on ne dispose d’aucune information sur le
vécu des familles de ces situations.

1. Perceptions différentes des décisions
de LAT prises en réanimation

Labsence de transmission des décisions de LAT prises en réani-
mation est une lacune qui, maintenant qu’elle a été mise en évi-
dence, devrait étre rapidement corrigée. Mais il est vraisemblable
que cela ne va pas changer la prise en charge de ces enfants. Les
malades avec un handicap neurologique sévére, trés majoritaires
dans la cohorte de Lille, vont vivre longtemps et ont un risque
élevé de complications, en particulier respiratoires, qui peuvent
faire discuter un nouveau transfert en réanimation. Lorsqu’une
décision de LAT a été prise lors d’un séjour préalable en réani-
mation, la survie d’'un enfant lourdement handicapé sur le plan
neurologique, alors « qu'’il aurait dG mourir » ou « qu’il aurait
mieux valu qu’il meure », génére trés souvent un sentiment de
culpabilité chez les équipes soignantes de réanimation. Celui-ci
peut les conduire souvent a assimiler la décision de LAT a un
message de non réadmission en réanimation en cas de nouvelle
aggravation et a le souhaiter définitif.

Les résultats des études de Cremer et al. suggérent qu’il n'en est
rien [3].Les équipes soignantes de neurologie et de soins de suite
et de réadaptation (SSR), qui assument généralement la suite de
la prise en charge de ces enfants handicapés, visent d’abord a
reconstruire un projet de vie et de soins, a aider la famille a vivre
avec le handicap de leur enfant et a le réinvestir si nécessaire,
aussi vont-ils développer un discours aussi positif que possible,
orienté vers I'avenir et les progrés que I'enfant peut faire. Dans
cette perspective, ils souhaitent au contraire réévaluer au cas par
cas le bien-fondé d’un nouveau transfert en réanimation. C'est
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d’ailleurs I'attitude que les réanimateurs eux-mémes préconi-
sent dans leurs recommandations : « une décision de limitation
ou d’arrét de traitements peut toujours étre reconsidérée et/ou
annulée, en cas d’arguments nouveaux susceptibles de modifier
la réflexion » [5]. Plusieurs raisons le justifient : la décision de
LAT a été prise a une phase aigué de la maladie, dans un contexte
d’incertitude qui rend I'erreur d’appréciation toujours possible ;
de plus, c’est une décision qui peut étre ancienne (le délai médian
était de 3 ans dans la cohorte de Lille), alors qu’il a été montré
que le niveau de handicap s’améliorait aprés la sortie de réani-
mation dans la moitié des cas [6]. Tous ces éléments invitent a
ce que la décision de LAT posée par les réanimateurs ne soit pas
figée, mais au contraire qu’elle soit rejugée.

2. Elargir la discussion au dela des décisions
de LAT ou de non-retour en réanimation

Dans un service de réanimation, la mise en ceuvre des LAT revient
a initier une démarche palliative. Celle-ci est le plus souvent tres
limitée lorsque I'enfant décéde quelques heures ou quelques
jours aprés le retrait d’'un traitement de suppléance vitale.
Mais lorsque la limitation des traitements n’a pas été initiée, la
survie est plus fréquente et |a situation de I'enfant connait alors
un tournant évolutif majeur : celui de I'entrée dans la maladie
chronique et le handicap. La réflexion va donc devoir dépasser
la question de la réanimation cardio-pulmonaire ou de la
réadmission ou non en réanimation pour embrasser I'ensemble
des traitements qui peuvent ou ne doivent pas étre proposés a
I'enfant (investigations diagnostiques, anti-infectieux, produits
sanguins, alimentation artificielle parentérale ou entérale,
assistance respiratoire non invasive ou encore geste chirurgical)
et ceci de facon continue au fil de I'évolution. On voit ainsi que
si la Loi d’avril 2005 a donné sous certaines conditions un cadre
légal aux procédures de LAT, elle n'en a pas réservé I'exclusivité
aux réanimateurs. Que ce soit en aval de la réanimation ou en
amont, une démarche identique doit pouvoir étre entreprise,
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celle qui consiste a définir avec les parents, et parfois avec les
enfants lorsque leurs capacités cognitives le permettent, un
projet de vie et de soins qui soit le plus adapté a chaque enfant et
a chaque moment. De nombreuses études soulignent combieniil
est difficile pour les médecins d’aborder ces questions ; toutefois,
lorsque les parents ont déja été confrontés a 'annonce d’une LAT
et au déces probable de leur enfant, il est probablement moins
difficile d’avoir une telle discussion que lorsqu’il s’agit de I'initier
en amont d’'une dégradation encore non advenue. Dans ces
situations, I'apport d’une équipe mobile de soins palliatifs peut
étre précieux, tant pour aider les différentes équipes de spécia-
lités a élaborer un projet clair que pour coordonner la prise en
charge entre hospitalisation et domicile.
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fin de vie (dite « loi Léonetti ») a donné un cadre légal aux

décisions de limitation et d’arrét de traitement (LAT) en réa-
nimation et a instauré I'obligation d’une délibération collégiale
avant ces décisions pour les patients hors d’état d’exprimer leur
volonté [1]. Les modalités de cette collégialité ont été précisées
par le décret du 6 février 2006 [2] qui impose au médecin en
charge du patient de prendre I'avis motivé d’un consultant avant
toute décision de LAT. Ces dispositions réglementaires ont été
intégrées dans l'article 37 du code de déontologie médicale [3].
Les réanimations néonatales et pédiatriques ont rapidement pris

I a loi du 22 avril 2005 relative aux droits des malades et a la

en pensant tout particulierement aux services de réanimation,
lesquels avaient publié leur pratique depuis la fin des années
1990 [4,5], ainsi que des recommandations sur ce sujet [6]. Par
définition, cette loi ne limite pas son champ d’application a la
réanimation. Concrétement, cela nécessite son appropriation
dans des disciplines dont la culture et la temporalité sont trés
différentes de la réanimation.

Pour comprendre le positionnement du consultant, il est éclai-
rant de souligner que la situation décrite a I'article 37 du code de
déontologie utilise les définitions aristotéliciennes de la délibé-
ration et de la décision. Ainsi, la délibération précede et définit la
décision ;elle porte sur des actions possibles (on ne délibére pas
d’actions impossibles), lesquelles actions ne sont pas des fins en
soi mais des moyens. La décision est définie comme I'exercice de
liberté qui fait juger une action préférable a I'issue de la délibé-
ration, pour atteindre unefin [7]. C'est au stade de la délibération
qu’intervient la collégialité instituée par l'article 37 du code de
déontologie : il est donc prévu une délibération collégiale suivie
d’une décision individuelle qui reste de la responsabilité du
médecin en charge du patient.

Le fait que le consultant doit étre étranger a I'équipe en charge
du patient figure en téte des commentaires du conseil de
I’Ordre des médecins concernant 'article 37 du code de déonto-
logie [3]. Ce role de tiers garant de transparence a été souligné
par le président du conseil de I'Ordre, lors de son audition par la
mission d’évaluation de la loi [8]. Dans ce cadre déontologique,
le consultant est donc investi d’'un réle de facilitation de la
délibération. Cela nécessite de passer d’une logique d’expertise,
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laquelle se situe dans le champ de la connaissance scientifique
et vise a diminuer 'incertitude, a une logique de délibération,
laquelle prend en compte la singularité de la situation envi-
sagée. La présence du tiers imposée par la procédure et le
caractére consultatif de son intervention sont donc de nature
a favoriser la naissance d’une vraie discussion sur les enjeux
éthiques [9].

En pratique, les données sur l'effectivité du recours au consultant
sontencore trés fragmentaires. Si certains services font état d’'une
quasi exhaustivité, il est probable que d’autres n’ont pas encore
intégré cette obligation. Une étude a montré qu’un consultant,
au sens légal du terme, n'est réellement impliqué que dans
49 % des décisions de LAT en réanimation pédiatrique [10] et
que son intervention en réanimation n’était pas sans provoquer
des tensions [11]. Quand une réunion est organisée et qu'elle
est menée conformément a I'éthique de la communication (dis-
tribution équitable de la parole, climat de confiance, attention
a l'avis de tous), les interlocuteurs vont chercher a s’entendre
et a se comprendre entre eux, mais aussi a se comprendre eux-
mémes. Dans cette configuration, trés majoritairement adoptée
dans les services de réanimation pédiatrique [12], deux logiques
de choix du consultant peuvent étre identifiées, selon que I'on
cherche a adapter la procédure au patient lui-méme ou a sa
situation clinique du moment. Dans le premier cas, le médecin
de famille, le pédiatre de ville, ou le spécialiste qui le suit pour
une affection chronique sont des consultants pertinents. Etant
donné leur implication dans la prise en charge antérieure il leur
incombera d’effectuer un travail de distanciation suffisant pour
que la décision finalement prise ne soit pas une simple justifica-
tion des actions précédemment menées. Dans le second cas, un
médecin d’une équipe de soins palliatifs ou un spécialiste de la
discipline qui pourrait étre amené a prendre en charge le patient
s'il survivait semblent des choix judicieux. Dans cette seconde
configuration, il pourra étre rappelé au consultant que son role ne
consiste pas a se comporter uniquement en expert scientifique,
mais surtout a préter une attention particuliere a la subjectivité
du patient, au sens littéral du terme (ce patient, ce sujet avec
son histoire, ses normes, dans ce contexte). Ces deux logiques ne
sont pas forcément contradictoires puisqu’il peut arriver qu’elles
conduisent toutes deux a la sollicitation du méme médecin ou
qu’on juge pertinent de faire appel a deux consultants en méme
temps. Dans tous les cas c’est la qualité de la réflexion et le soin
qui sera apporté a I'examen de toutes les possibilités d’action qui
sont les véritables garants d’une décision ajustée.
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Conclusion

La loi impose d’avoir recours a un médecin consultant pour prendre
une décision de LAT pour un enfant hors d'état d'exprimer sa volonté.
Le réle de ce consultant consiste a assurer un regard extérieur a
I'équipe en charge du malade, optimiser la collégialité de la délibé-
ration en diversifiant la nature des échanges, faciliter 'émergence
d’une vraie discussion éthique. Lextériorité du consultant par rapport
a I'équipe qui est en charge du patient est également une occasion
de construire un projet de soins adapté a la singularité du patient.
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France

infections respiratoires hautes et basses de I'enfant comme

de l'adulte. Ceci est particuliérement vrai en France, qui
reste dans le peloton de téte des pays européens utilisateurs
d’antibiotiques : en dose définie journaliére (DDJ), les francais
consomment 3 fois plus d’antibiotiques que les habitants de la
majorité des pays d’Europe du Nord [1]. Cette surconsommation
d’antibiotiques génére de hauts niveaux de résistances bacté-
riennes et la situation devient extrémement préoccupante pour
certaines espéces bactériennes méme communautaires comme
Escherichia coli [1].
Les raisons essentielles de cette sur-prescription d’antibiotiques
sont l'incertitude diagnostique entre infection virale et bacté-
rienne [2], et la croyance que toute infection bactérienne justifie la
prescription d’antibiotiques. Cette croyance est inexacte :la majo-
rité des infections bactériennes courantes (otite, sinusite, angine
bactérienne) guérissent spontanément. La non-acceptation d’un
niveau de risque « minimum » est bien ancrée dans notre société,
alors que ce risque s'impose aux médecins, le diagnostic clinique
et/ou biologique n'étant pratiquement jamais fiable 3 100 %. A
I'opposé, il existe une acceptation extravagante en France des
effets indésirables des médicaments, qui explique en partie que
les francais consomment presque toutes les classes thérapeu-
tiques plus que 'ensemble des autres européens.
Les tests de diagnostic rapide (TDR) du Streptocoque de groupe A
(SGA) sont d’'un apport considérable dans le diagnostic des angines.
Ces TDR, faciles a réaliser, demandent moins de 1 min 30 s de
manipulations et moins de 8 min pour la lecture. Leurs perfor-
mances en termes de diagnostic sont connues depuis des années
(sensibilité et spécificité avoisinant respectivement 9o % et 95 %,
soit des rapports de vraisemblance positif de 'ordre de 10 et néga-
tif de 'ordre de 0,1) [3]. s sont fournis gratuitement aux médecins
francais qui les demandent a I'Assurance maladie depuis prés de
10 ans, et ils coltent a la société moins de 1 € par test. Ils ne sont
malheureusement utilisés que par un tiers des médecins, pour au
total environ un quart des angines diagnostiquées en France.

Les antibiotiques sont trop souvent prescrits pour les

*Auteur correspondant.
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La prise en charge diagnostique et thérapeutique des angines
devrait pourtant étre exemplaire, et suivre des recommandations
qui s’appuient sur les éléments bien documentés suivants :

— 1. un SGA peut étre mis en évidence par culture ou TDR dans
environ 30 a 40 % des angines [4] ;

- 2.les antibiotiques ont démontré leur efficacité pour les seules
angines a SGA en réduisant le risque de rhumatisme articulaire
aigu (RAA), le risque de complication suppurative locorégionale,
la durée des symptomes et la durée de contagiosité [5]. Cepen-
dant, malgré ces bénéfices, quelques pays (Hollande, Angleterre,
Flandres) ont pris le parti de ne pas diagnostiquer et de ne pas
traiter par antibiotiques les angines a SGA, considérant que
le RAA n'est plus un probléme et que les complications sup-
puratives sont dans I'immense majorité des cas traitables par
antibiotiques ;

- 3. les scores cliniques comme celui de Maclsaac ne sont pas
suffisamment fiables chez I'enfant. La probabilité de SGA est
encore de 15 a 20 % chez les enfants ayant le score le plus
bas possible (score de 2 lié au seul dge et a I'existence d’une
angine), et n'atteint que 60 % chez ceux ayant les scores les
plus élevés (score de 4 ou 5) [6]. Autrement dit, en se fiant
uniquement a la clinique, dans le premier cas 15 a 20 % des
enfants présentant une angine a SGA ne sont pas traités, et
dans le second cas au moins 40 % d’antibiotiques inutiles sont
prescrits ;

— 4.en utilisant les TDR ayant les performances citées plus haut
(notamment les rapports de vraisemblance), et en considérant
qu’un tiers des angines de I'enfant (probabilité pré-test) sont
liées au SGA (fig.1)

- si le TDR est positif, la probabilité (post-test) qu’'un SGA soit
impliqué dépasse 9o % ;

« si le TDR est négatif, la probabilité post-test avoisine les 5 %,
soit une probabilité qu’on peut considérer comme faible pour
une maladie que d’autres pays occidentaux ont décidé de ne
plus traiter. De plus, ce chiffre de 5 % est inférieur au risque de
portage du SGA chez des enfants sains [7].

Dans le contexte de résistance aux antibiotiques actuel, Il nous
semble que cest une erreur médicale, une faute de prescrire un
antibiotique devant une angine sans réaliser un TDR ou un pré-

141



R.Cohen, et al.

probabilité probabilité
post-test pré-test
5% 30 % 1 40 %

Archives de Pédiatrie 2012;19:141-142

probabilité
post-test

90 %

TDR -
RVN = 0,1

TDR +
RVP =10

RVN = rapport de vraisemblance négatif
RVP = rapport de vraisemblance positif

Figure 1. Contribution des tests de diagnostic rapide (TDR) pour le diagnostic des angines a Streptocoque du groupe A (SGA).

lévement bactériologique. Les derniéres recommandations sur le
traitement antibiotique dans les infections ORL indiquent que les
antibiotiques doivent étre proscrits en cas d’angine si le TDR est
négatif ou non réalisé [8].

Disposons-nous dans la pratique clinique quotidienne de tests
cliniques ou biologiques aussi fiables ? Assurément pas en
pathologie infectieuse pédiatrique. Les diagnostics d’otites, de
sinusites, d’infections urinaires, de pneumopathies sont loin
d’étre aussi fiables que celui des angines a SGA. C'est pour cette
raison que nous plaidons pour que tous les pédiatres utilisent
ces TDR SGA et que d’autres TDR (bandelettes urinaires et TDR
grippe notamment) soient mis a disposition des médecins gra-
tuitement.
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depuis les années 1980 pour aider au diagnostic des

angines a streptocoque du groupe A (SGA). Une des
critiques faites aux TDR est leur sensibilité proche de 85 %
en moyenne. Il a été montré qu’une part importante des faux
négatifs du TDR avait un inoculum bactérien faible [1] et
que les porteurs sains de SGA avaient plus fréquemment un
inoculum faible que les enfants ayant une angine [2]. Ceci a
conduit a émettre I’hypothése que les faux négatifs du TDR
surviendraient chez des enfants porteurs de SGA ayant une
angine virale intercurrente, ce qui minimiserait leur poids
clinique.

D es tests de diagnostic rapide (TDR) sont disponibles

1. Portage sain de SGA

Environ 5 % a 20 % des enfants d’age scolaire sont des porteurs
sains de SGA au niveau pharyngé [3]. Le portage sain est défini
par la présence de SGA en culture de prélévement de gorge chez
un sujet asymptomatique et en I'absence de réponse inflamma-
toire biologique. Ces enfants ne nécessitent pas de traitement
antibiotique. Lorsqu’un enfant porteur de SGA a une angine, il
peut s’agir d’une vraie angine a SGA pour laquelle une antibio-
thérapie est recommandée, ou d’une angine virale ne justifiant
pas une antibiothérapie.
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2. Sensibilité du TDR et portage

Pour explorer I’nypothése selon laquelle les faux négatifs du TDR
seraient des porteurs de SGA plutét que des enfants ayant une
infection active a SGA, 2 approches ont été utilisées :I'une basée
sur les sérologies SGA et l'autre sur l'utilisation d’'un groupe
témoin d’enfants asymptomatiques.

2.1. Etude basée sur les sérologies SGA

Les sérologies SGA (anticorps anti-streptolysine (ASLO) et anti-
streptodornase (ASD)) ont longtemps été proposées pour faire
la distinction entre infection vraie a SGA et portage de SGA. Il
est en effet souvent avancé qu’une augmentation significative
du titre de ces anticorps ne s’observait qu’en cas d’infection
active a SGA. Une seule étude a évalué les performances du TDR
en utilisant les sérologies SGA pour faire la distinction entre
infections actives a SGA et porteurs [4]. Dans cette étude menée
sur 313 enfants américains, une augmentation des ASLO ou des
ASD était constatée dans une proportion comparable chez les
faux négatifs et chez les vrais positifs du TDR (45 % contre 51 %
respectivement). Les auteurs concluaient que la moitié des faux
négatifs du TDR étaient des enfants ayant une infection active
a SGA et recommandaient la réalisation systématique d’une
culture en cas de TDR négatif. Cette étude est limitée car ce TDR
au latex est aujourd’hui techniquement obsoléte, la fréquence
du SGA était particulierement élevée (82 %) et le spectre clinique
des patients particuliéerement grave (100 % de fiévre), condui-
sant a un biais de sélection. De plus I'intérét des sérologies SGA
a été récemment remis en cause par les résultats d’'une étude
ayant su