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O. Mouterde

Coordonnateur des « Pas a Pas »
Département de pédiatrie, CHU Rouen, 1, rue de Germont,
76031 Rouen, France et Université de Sherbrooke, Canada

Avant-propos

e-mail : Olivier.Mouterde@chu-rouen. fr

/

Je remercie tous les auteurs pour leur travail,

Les « Pas a Pas » de pédiatrie :
le septiéme tome

Cher(e)s collégues,

Vous avez en main le 7¢ numéro des « Pas a Pas » des sociétés de pédiatrie.

Depuis 2007, année apreés année, ce sont plus de 130 sujets qui ont été traités lors du congres
annuel de la Société francaise de pédiatrie, des sociétés affiliées et associées.

Les médecins disposent ainsi d’une banque de conduites pratiques, leur permettant une pre-
miere approche de la conduite a tenir devant des problemes fréquents en pédiatrie.

Jusqu’a présent distribués aux participants des congreés et aux abonnés des Archives de Pédia-
trie, les « Pas a Pas » sont maintenant disponibles en lecture et en téléchargement en ligne, avec
une recherche possible par spécialité ou par mots-clés (www.pap-pediatrie.com). Une version
pour « smartphone » est envisagée, afin de rapprocher encore ces documents de pratique quoti-
dienne, de [’utilisateur et de ses patients. Une mise a jour des documents est prévue afin qu’ils
refletent toujours la prise en charge adéquate.

Attention, ces documents synthétiques sont de fait schématiques! Par ailleurs, certains
domaines prétent a discussion, le document réalisé sous une forme didactique ne peut aborder
toutes les nuances et toutes les opinions. La présence aux sessions « Pas a Pas » du congres per-
met d’assister a la présentation et a la discussion entre [’auteur, le modérateur et la salle, et
par la méme de compléter les documents remis.

Il reste par la suite de la responsabilité du lecteur d’adapter cette conduite pratique a chaque
malade, de connaitre les nuances a apporter et les options possibles, ainsi que d’actualiser les
éléments de ces fiches en fonction des données de la littérature.

Chacun peut étre actif vis-a-vis de ces « Pas a Pas », en participant aux sessions du congres,
en faisant part de ses remarques sur les documents et les présentations ou en adressant a la
Société Francaise de Pédiatrie des sujets a traiter dans les futurs congres.

Les organisateurs font le maximum pour que les documents soient complets par rapport au
programme des congreés, mais les impératifs des uns et des autres font qu’il n’est pas toujours
possible d’obtenir tous les textes en temps utile, recevez nos excuses pour les deux sujets
manquants dans ce numéro spécial. Vous les retrouverez nous [’espérons dans les semaines qui
viennent sur le site Internet.

Bonne lecture !

Déclarations d’intéréts :

L’auteur a déclaré n’avoir aucun conflit d’intéréts pour
cet avant-propos.

W Références

Christian Copin, pour son aide constante, Pas & Pas. Arch Pediatr 2007;14(HS2):1-46.
Catherine Vanhulle, Eric Mallet, Aude Marie-Cardine, Pas & Pas. Arch Pediatr 2008;15(HS3):1-32.
Marc Lubrano, Tristan Hazelzet, Isabelle Durand, Pas & Pas. Arch pediatr 2009;16(HS2):1-39.
Laure Couderc, Férielle Louillet, Pascale Schneider, Pas a Pas. Arch Pediatr 2010;17(HS2):1-41.
Christophe Marguet, Alice Goldenberg, Pascal Delmon, Pas a Pas. Arch Pediatr 2011;18(HS2):1-43.
Aude Charollais, Déborah Bohbot et Loic Favennec pour Pas a Pas. Arch Pediatr 2012;19(HS1):1-31.

leur aide précieuse a la réalisation de ce document.



Neutropénie néonatale

F. Fouyssac

Service d’hémato-oncologie pédiatrique, CHU Nancy, rue du Morvan, 54500 Vandceuvre-les-Nancy, France

URGENCE = évaluation des signes infectieux W Abreviations

Découverte d’une neutropénie néonatale

3 ' |||]|:> CMV : cytomégalovirus
Em ) ? ggg;mm3 3 ti;m\eaff J0aJ7 Fiévre et/ou tout signe compatible avec une infection G-CFS : granulocyte-colony-
< mm3 e’/a. Marqueurs inflammatoires stimulating factor
PNN < 1 000/mm?3 de J14 a J28 HTA : hypertension artérielle
Présents (1) Absents IgG : immunoglobulines G
Antibiothérapie a large spectre Surveillance NFS : numération formule
Discuter G-CSF en cas d’infection grave :
Ve ~ sanguine
N o . PNN : polynucléaires neutrophiles
Enquéte etmlog]que RCIU : retard de croissance

- . intra-utérin
Antécédents familiaux

Origine ethnique (2)
Parents / Fratrie 4 . R ; . N
Si enquéte négative

Avant la naissance
Portage Streptocoque B — sepsis
HTA maternelle — HELLP syndrome (3)
Séroconversion CMV, etc. — Faetopathie virale

RCIU Neutropénie persistante
Circonstances de la naissance m
Souffrance foetale aigué |]|]|:>
Signes infectieux (neutropénie = signe de gravité)
Examen clinigue Neutropénies constitutionnelles (9)
Hépatomégalie, splénomégalie — Hémopathie maligne myélogramme + étude génétique
Syndrome génétique — Shwachman (4), Cohen (5), etc. Neutropénie congénitale sévere

(ELA2, HAX1, G6PC3, etc.)
Neutropénie cyclique (ELA2)
Biologie . /)
NFS : atteinte des autres lignées — hémopathie maligne
Hypoglycémie — Glycogénose Ib (6)
IgG, sous-pop lymphocytaires — Déficits immunitaires (7)
Anticorps anti-PNN — Alloimmunisation foeto-maternelle (8)

- /

H Références
Schaison G, Baruchel A, Leblanc T. Hématologie de ’enfant. Paris : Flammarion ; 1995.

Donadieu J, Fenneteau O. Neutropénies constitutionnelles et acquises. Enc Med Chir Hématologie 2005;13:A07.

Donadieu J. Recommandations pour le diagnostic et la prise en charge des patients ayant une neutropénie chro-
nique. 2009. www.ceredih.fr/documents/Recos-neutro_immuno-long_v4.pdf (consulté le 25/04/2013).

© 2013 Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés.



M Arbre diagnostique - Commentaires
(1) En cas de neutropénie sévere, tout signe infectieux conduit
en urgence :
« a réaliser un bilan infectieux (hémocultures, uroculture,
prélevements de lésions cutanées, prélévements périphé-
riques) ;
« a débuter une antibiothérapie probabiliste intra-veineuse,
active sur les bacilles gram négatifs et les cocci gram (ex. :
C3G + aminoside).
En cas d’infection grave, il est recommandé de se rapprocher
d’un service d’hématologie pédiatrique pour discuter un traite-
ment par G-CSF.
(2) Une cause fréquente de neutropénie modérée est la neu-
tropénie ethnique qui concerne environ 15 % des sujets de race
noire, des sujets méditerranéens (Créte) ou de la péninsule ara-
bique. Il peut étre intéressant alors de disposer de ’hémogramme
des parents, méme si [’absence de neutropénie chez eux ne peut
remettre en cause le diagnostic de neutropénie ethnique.
(3) HTA maternelle : risque de neutropénie = 50 % en cas de
HELLP syndrome, associé au risque de prématurité et d’hypotro-
phie. Evolution en général favorable en 72 h apreés la naissance,
mais parfois évolution prolongée et complications infectieuses.
(4) Syndrome de Shwachman (transmission autosomique réces-
sive, mutation SDBS, 1/200 000 naissances) :

Correspondance :
Adresse e-mail : f.fouyssac@chu-nancy.fr (F. Fouyssac)

« atteinte hématologique (neutropénie + thrombopénie mo-
dérée + anémie modérée) avec risque d’évolution vers apla-
sie et/ou leucémie aigué ;
« insuffisance pancréatique externe (évolution vers ’involu-
tion graisseuse du pancréas) ;
« atteinte cutanée (ichtyose) ;
« atteinte osseuse (dysostose métaphysaire, thorax en caréene) ;
« diagnostic différentiel : syndrome de Pearson (cytopathie
mitochondriale).
(5) Syndrome de Cohen (transmission autosomique récessive,
environ 100 cas décrits) :
« hypotonie + incoordination motrice + hyperlaxité ligamen-
taire ;
« atteinte visuelle :
nienne ;
« syndrome malformatif : microcéphalie, mains étroites,
pieds petits et étroits avec sillon hallucal profond ;
« granulocytopénie intermittente.
(6) Glycogénose Ib (transmission autosomique récessive,
1/100 000 naissances) :
« intolérance au jeline (hypoglycémies), hépatomégalie ;
« signes associés : infections (neutropénie + défaut du chimio-
tactisme), colite (Crohn-like), gingivostomatite aphteuse.

myopie sévére, dystrophie chorioréti-

(7) Déficits immunitaires :

» SCID (déficit immunitaire combiné sévere) : cause excep-

tionnelle de neutropénie néo-natale mais pronostic vital en

jeu si retard diagnostique ;

« hypo et agammaglobulinémie : parfois découvertes devant

neutropénie, traitement basé sur immuglobulines intraveineuse.
(8) Allo-immunisation foeto-maternelle : incompatibilité foeto-
maternelle pour un antigéne des neutrophiles hérité du pére.
Nomenclature HNA (Human Neutrophil Antigens), avec cinqg sys-
témes, et le plus souvent allo-immunisation anti-HNA1. Diagnos-
tic lors de la survenue d’une infection dans les jours qui suivent
la naissance (omphalite), évolution favorable en 1 a 4 mois.
Une neutropénie auto-immune maternelle peut provoquer une
neutropénie néonatale par passage d’auto-AC chez le foetus.
L’évolution est la méme qu’en cas d’allo-immunisation.
(9) Neutropénies constitutionnelles primitives :

« neutropénie congénitale sévere (mutation ELA2, HAX1,

G6PC3, etc.);

« neutropénie cyclique (mutation ELA2) : fluctuations régu-

lieres des neutrophiles (cycle de 16 a 28 jours).

Liens d’intéréts
L’auteur a déclaré n’avoir aucun conflit d’intéréts pour cet article.



Hypercalciuries

D. Morin

Néphrologie et Diabétologie Pédiatrique, Centre de référence des maladies rénales rares du Sud-Ouest (SORARE), CNRS,
UMR 5203, Institut de Génomique Fonctionnelle, Inserm U661, Hopital Arnaud-de-Villeneuve, CHU Montpellier,
371 avenue du Doyen-Giraud, 34295 Montpellier, France

/Bilan initial (3) )
[Circonstances de découverte (1) h Calcémiel .
Hématurie micro ou macro Phosphoremie
Lithiase rénale Hypercalciurie (HyperCaU) (2) Magnesemie
Douleurs abdominales | Cau >4 mg/kg/jour Na, K, Cl, HCO3-
Dysurie - énurésie CaU/creat U > 0,7 mmol/mmol* PTH .
Infection urinaire (*Normes fonction de ’age) 25 (OH) Vit D
Néphrocalcinose 1,25 (OH)2 Yit D
Tubulopathies héréditaires BU - lono urinaire
Autres... Echographie rénale
U J KPuis fonction du cadre clinique )
[I'Eliminer une hyper CaU secondaire (4) ) (Rechercher une hyper CaU « monogénique » (5) ) /Hypercalciurie idiopathique (6) N
Avec hypercalcé[ni.e : Tubulopathies proximales : Etiologie la plus fréquente
* Hyperparathyroidie « Syndrome de Fanconi Eliminer les autres causes d’hyper CaU
‘ InFox1cathn ala Vitamine D « Syndrome de Dent Plusieurs mécanismes intriqués :
* Hemopathie « Rachitisme Hypophosphatémique « Augmentation de ’absorption
* Sarcoidose avec hypercalciurie intestinale du Ca
L. Branche ascendante de I’anse de Henle : « Augmentation de la résorption
Sans hypercalcémie : « Syndrome de Bartter osseuse du Ca
* Immobilisation prolongee « Mutations activatrices du CaSR « Modification de l’élimination rénale
» Corticotherapie au long cours « Hypomagnésémie familiale avec hyper CaU Diminution de la densité minérale osseuse possible
\_* Furosemide ) Tube contourné distal :
 Pseudohypoaldostéronisme de type Il
« Acidose tubulaire distale
- J J
HyperCal idiopathique (7)
C Traitement selon étiologie ) Régime alimentaire normoprotidique et hypo-sodé

Citrate de Potassium
Hydrochlorothiazide

© 2012 Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés.



B Arbre diagnostique - Commentaires

Les circonstances de découverte d’une hypercalciurie comme
les étiologies sont multiples. Le diagnostic s’appuie sur la
mesure de la calciurie des 24 heures ou du rapport calcium/
créatinine urinaire sur une miction.

(1) Quand rechercher une hypercalciurie ?

A coté des situations cliniques ol une hypercalciurie est « atten-
due », il existe des circonstances évocatrices d’une hypercalciu-
rie : lithiase urinaire, hématurie macroscopique ou microscopique,
douleurs abdominales récidivantes, dysurie, énurésie, infection
urinaire récidivante, néphrocalcinose échographique.

(2) Comment affirmer le diagnostic d’hypercalciurie ?

L’hypercalciurie est définie par une élimination urinaire de cal-
cium > 4 mg/kg/24 heures (ou > 0,10 mmol). La mesure sur un
échantillon doit étre réalisée a jeun de calcium sur la 2¢ miction
du matin. L’hypercalciurie est également définie pas un rapport
Ca/Creat urinaire > 0,2 mg/mg ou 0,7 mmol/mmol. Les normes
sont un peu plus élevées chez le nourrisson et l’enfant en bas age
[1,2]. Il faut plusieurs prélévements pour confirmer le diagnostic.

(3) Quels examens
d’une hypercalciurie ?
Recherche d’une hypercalcémie associée.

Les dosages de la calcémie et de la phosphatémie sont néces-
saires. En cas d’hypercalcémie, le diagnostic étiologique sera fait
par la clinique (immobilisation prolongée, sarcoidose, syndrome
de Williams Beuren) ou par les dosages de Vit D : (25(0OH),-Vit D,
1,25(0H),-Vit D), et de PTH (hyperparathyroidisme, d’intoxication
a la Vit D). D’autres explorations sont parfois nécessaires (patho-
logies hématologiques ou tumorales, sarcoidose, etc.).

En ’absence d’hypercalcémie associée.

L’enquéte étiologique est fonction du cadre clinique :

réaliser en cas de découverte
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e (4) Hypercalciurie «attendue » (immobilisation prolon-
gée, corticothérapie ou furosémide au long cours, etc.) ou
tubulopathies avec hypercalciurie qui peuvent concerner :

o (5) Le tube proximal : Les syndromes de Fanconi, le syn-
drome de Dent, le rachitisme hypophosphatémique avec
hypercalciurie ;

o La branche ascendante de ’anse de Henlé : les syndromes
de Bartter, les mutations activatrices du récepteur
sensible au calcium, le syndrome d’hypomagnésémie-
hypercalciurie familiale ;

o Le tube distal et le tube collecteur : les acidoses
tubulaires distales, le pseudohypoaldostéronisme de
type Il C. Ces derniéres étiologies sont, pour la majorité,
monogéniques.

« (6) Dans les autres cas, on évoquera une hypercalciurie
idiopathique : le diagnostic est suggéré devant la présence
d’une hypercalciurie d’allure isolée. Cette entité a une in-
cidence de six nouveaux cas pour 100 000 enfants de moins
de 16 ans et par an. Sa physiopathologie est discutée. On
évoque plusieurs mécanismes : une augmentation de ’ab-
sorption intestinale du calcium ingéré, une augmentation
de la résorption osseuse du calcium et enfin une anoma-
lie du transport rénal du calcium. Il existe probablement
une association a des degrés variables de ces différents
mécanismes. On retrouve fréquemment dans ce cadre
une élévation du dosage plasmatique du 1,25(0H),-Vit D.
Une diminution du contenu minéral osseux est également
possible.

(7) Quel traitement ?
Il dépend de U’étiologie. Dans le cas d’une hypercalciurie idio-
pathique, la premiére approche est diététique. On vérifiera que

’apport calcique alimentaire soit normal et non excessif, de
méme pour ’apport en vitamine D. On proposera un régime
normo-protidique, un apport excessif en protéine augmentant
la charge acide et ’élimination urinaire du calcium. Le régime
sera restreint en sodium de facon a diminuer ’élimination uri-
naire du calcium.

Si cette approche thérapeutique ne suffit pas, un traitement
par citrate de potassium (1 a 1,5 mmol/kg/j) est proposé.
L’étape suivante associe de [’hydrochlorothiazide a la dose de
0,5 a 2 mg/kg/j qui permet de diminuer U’élimination urinaire
du calcium [3]. Il faut y associer un apport potassique suffisant
en raison du risque d’hypokaliémie.

Conclusion

En dehors des cadres étiologiques rares mais variés ol une
hypercalciurie est «attendue », Uhypercalciurie peut étre
associée a une symptomatologie clinique variable et peu spéci-
fique. Le diagnostic est fait par la mesure de la calciurie dont
les normes doivent étre adaptées a ’age en particulier pour la
mesure du rapport calcium/créatinine urinaire. Le diagnostic
d’hypercalciurie idiopathique reste un diagnostic d’élimination
ce qui n’empéche pas une attitude thérapeutique progressive et
adaptée a la sévérité de la situation clinique.
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B Arbre diagnostique - Commentaires

(1) L’anaphylaxie médicamenteuse est une réaction d’hyper-
sensibilité immeédiate, consécutive a ’administration d’un
médicament, susceptible d’engager le pronostic vital. Elle est
habituellement allergique et médiée par les IgE, mais peut étre
non allergique, par action directe d’une substance médicamen-
teuse sur le mastocyte. Elle survient surtout en milieu hospi-
talier, oU les traitements par voie veineuse sont responsables
des formes les plus séveres, en particulier au bloc opératoire.
Les formes ambulatoires sont possibles en particulier avec les
traitements antiinflammatoires.

(2) Les symptémes de ’anaphylaxie sont provoqués par une
libération brutale de médiateurs pathogenes. Ils sont classés en
quatre stades de gravité croissante selon Ring et Meismer [1].
Le stade 1 regroupe des symptomes cutanés observés en ambu-
latoire le plus souvent aprés la prise orale de médicament :
érytheme maculo-papuleux, prurit, urticaire éventuellement
généralisé. Parmi ces prodromes, le prurit de la paume des
mains et de la plante des pieds est trés évocateur de ’immi-
nence d’une réaction anaphylactique plus sévere. Au stade 2,
’atteinte multiviscérale est modérée et associe a des degrés
divers des symptomes dermatologiques, avec angio-cedeme et
parfois atteinte laryngée, des symptomes respiratoires sou-
vent marqués chez Uenfant, a type de bronchospasme, des
symptomes digestifs (douleurs abdominales, vomissements,
diarrhée), des signes conjonctivaux. Au stade 3 latteinte
multiviscérale est sévére et l’association de symptomes peut
conduire au choc anaphylactique et engager le pronostic vital
avec arrét cardiorespiratoire (stade 4).

(3) La prise en charge urgente consiste en l'injection d’adré-
naline. Indispensable aux stades 3 et 4, et aussi utile devant
un stade 2 d’aggravation rapide, elle ne doit souffrir d’aucun
retard et est un facteur pronostic essentiel. En ambulatoire
elle doit étre administrée par voie intramusculaire. Sa posolo-
gie habituelle de 0,01 mg/kg peut étre dépassée si besoin. Aux
stades 3 et 4 elle doit étre injectée sous forme intraveineuse
avec titration puis a la pompe a raison de 0,05 a 0,1 pg/kg/mn.
Elle est alors associée aux mesures habituelles de réanimation.
Les corticoides systémiques lorsqu’ils sont utilisés (injection de
prednisolone a 2 mg/kg en cas d’angio-cedéme important ou de
crise d’asthme sévere) ne doivent pas faire retarder |’adminis-
tration d’adrénaline. Les béta2-agonistes inhalés a travers une
chambre d’inhalation ou par nébulisation permettent de lever
le bronchospasme. Les antihistaminiques H1 ne font pas partie
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du traitement de premiére ligne de ’anaphylaxie. Toute réac-
tion anaphylactique de stade 2 ou plus impose une hospitalisa-
tion car des symptomes tardifs sont possibles (Fig. 1).

(4) Le diagnostic ne pose habituellement pas de difficulté car
la succession des événements est évocatrice. La libération dans
le sérum des médiateurs impliqués dans la réaction anaphylac-
tique (tryptase et histamine) est confirmée par un prélévement,
nécessaire dans les formes de gravité moyenne a intense : [’aug-
mentation de la tryptase mesurée dans le plasma refléte l'ac-
tivation des mastocytes tissulaires. Mais son absence n’exclut
pas le diagnostic d’anaphylaxie. L’histamine plasmatique doit
étre prélevée immédiatement apres la réaction adverse. Dans

2 Réaction
non IgE médiée

Cytokines chémo-
attractantes

Eosinophile

Histamine
Tryptase

Protéines
cyto-toxiques

Symptémes précoces
(5 a 60 minutes)

Symptoémes tardifs
(3 a 4 heures)

Figure 1. Schéma de la réaction anaphylactique.

les réactions modérées elle est plus sensible que le dosage de la
tryptase. L’association des dosages d’histamine et de tryptase
augmente la sensibilité diagnostique mais ce prélévement ne
doit pas retarder les gestes de réanimation. Une déclaration est
justifiée aupres des services de pharmacovigilance.

Le diagnostic différentiel ne pose habituellement pas de
difficulté car le tableau clinique est bien différent de celui
d’un malaise vagal ou d’un dysfonctionnement épisodique des
cordes vocales. Il faut connaitre la possibilité de confusion avec
’angio-cedéme héréditaire, la mastocytose systémique ou le
DRESS syndrome.

L’incidence des réactions anaphylactiques médicamenteuses
est mal documentée chez Uenfant. Les médicaments sont
bien moins souvent en cause dans ’anaphylaxie de l’enfant
que les aliments ou les venins d’hyménopteres. Les accidents
médicamenteux anaphylactiques ambulatoires sont rares : ils
concernent les antibiotiques, les AINS, ou d’autres drogues.
Les anaphylaxies peropératoires sont de ’ordre de un cas sur
2 000. Elles répondent pour 2/3 de cas a [’allergie aux curares,
pour 1/3 a lallergie au latex, exceptionnellement aux produits
de contraste iodés [2]. L’anaphylaxie induite par l’exercice et
éventuellement la prise de certains aliments est trés rare et
concerne surtout l’adolescent.

Les facteurs de risque de réaction sévere apres la prise de
médicaments sont dominés par les antécédents personnels
d’anaphylaxie et ceux d’asthme mal équilibré par le traitement.
(5) L’enquéte étiologique doit étre effectuée dans tous les cas,
4 3 6 semaines apres ’accident, au sein d’une consultation spé-
cialisée. Apreés recueil de ’histoire clinique, des tests cutanés
sont réalisés vis-a-vis de la molécule incriminée, sous forme de
prick-tests et surtout de tests intradermiques a concentration
croissante. Les dosages d’IgE spécifiques a notre disposition
ont une faible sensibilité. Les autres tests effectués ex vivo en
présence de médicament sont d’interprétation discutée (test
d’activation des basophiles, de libération des leucotrienes, IgE
spécifiques cellulaires). La preuve de la responsabilité d’une
molécule n’est souvent faite que par le test de provocation en
milieu spécialisé. Ce test est cependant contre indiqué dans les
formes les plus séveres. Le traitement préventif consiste alors
en [’éviction du médicament en cause.

Liens d’intéréts
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M Arbre diagnostique - Commentaires
(1) L’hyperéosinophilie ou éosinophilie est définie par un
nombre absolu (et non un pourcentage) de polynucléaires éosi-
nophiles sanguins > 500/mm?3, confirmé sur plusieurs préléve-
ments sanguins.
(2) Les causes les plus communes sont :
o Terrain allergique (éosinophilie toujours inférieure a
1500/mm3) ;
« Cause médicamenteuse (intérét d’un interrogatoire com-
plet) : principalement les B-lactamines, le triméthoprime/
sulfaméthoxazole, les antifongiques, les antiépileptiques
(notamment : phénobarbital, phénitoine et carbamazépine)
et les AINS ;
« Les infections parasitaires métropolitaines et d’importa-
tion.
(3) Les causes parasitaires sont de deux types :
« Les parasitoses métropolitaines (gale*, oxyurose*, toxoca-
rose, trichinose, distomatose hépatobiliaire, taenia, echino-
coccose) ;
« Les parasitoses d’importation (ou exotiques), avec notam-
ment : filarioses (lymphatique ou de type loase), anguillu-
lose, hydatidose, ascaridiose, schistosomiase et ankylosto-
miase.
(4) Les étiologies virales sont également a envisager selon le
contexte : VIH, hépatite B, hépatite C et HTLV1.
(5) Le syndrome de Churg et Strauss est tres rare en pédiatrie (une
vingtaine de cas publiés) et associe une éosinophilie, un asthme
et des manifestations extra-respiratoires : cutanées, digestives,
cardiaques, ostéo-articulaires, neurologiques ou rénales).
(6) La triade de Widal associe asthme, polypose sinusienne
et intolérance a l’aspirine, par anomalie du métabolisme de
’acide arachidonique.
(7) Les étiologies dermatologiques sont multiples et facile a
identifier : outre ’eczéma, les érythémes polymorphes, la der-
matite herpétiforme, |’épidermolyse bulleuse médicamenteuse
et le psoriasis, toutes ces atteintes sont aisément identifiables.
(8) Le DRESS syndrome associe une fiévre, une érythrodermie
et des adénopathies (Drug Rash with Eosinophilia and Systemic
Symptoms).
(9) La révélation d’une pathologie maligne par une hyperéo-
sinophilie est un mode particulierement rare. Il s’y associe
souvent d’autres signes hématologiques (anémie normochrome
normocytaire arégénérative, thrombopénie, anomalies de la

*Eosinophilie tres moderee ou absente.

leucocytose, etc.) ou extra-hématologiques (adénopathies,
hépato-splénomégalie, atteinte cutanée infiltrante, signes
douloureux osseux, etc.). Les diagnostics possibles sont : les
lymphomes hodgkiniens ou non hodgkiniens, [’histiocytose lan-
gerhansienne, la leucémie myéloide chronique, les leucémies
aigués (notamment la forme myéloide de type LAM4Eo). Cer-
taines tumeurs solides (notamment cérébrales) s’associent par-
fois a une éosinophilie, sans que ’origine soit bien claire.

(10) L’ aspergillose broncho-pulmonaire allergique repose sur des
critéres diagnostics stricts : asthme, éosinophilie > 1 000/mm3,
IgE sériques totales > 1 000 ng/ml, bronchiectasies proximales,
infiltrats pulmonaires et documentation aspergillaire (Prick
test, précipitines IgG spécifiques, IgE ou IgG anti-aspergillus
fumigatus). Elle est plus fréquente en cas de mucoviscidose ou
d’asthme chronique évoluant depuis plus de 5 ans.

(11) Le syndrome hyperéosinophilique idiopathique est trés
rare. Il est défini par une hyperéosinophilie > 1 500/mm?3, évo-
luant depuis plus de 6 mois, avec bilan étiologique négatif,
malgré U’association a des lésions viscérales diverses (cuta-
nées, cardiaques, hépatiques, pulmonaires, neurologiques,
rénales, etc.). Le pronostic est péjoratif et nécessite le
recours a des traitements immunosuppresseurs lourds (cortico-
thérapie générale, Glivec®, Hydréa®, Vincristine®, etc.). Une
série pédiatrique a retrouvé une atteinte cardiaque fréquente
(16 cas sur 18 avec morbi-mortalité élevée, par nécrose puis
fibrose myocardique).

Eosinophilie/mm?

1 2 3 4
Evolution du taux d'éosinophiles en fonction du temps au cours des helminthiases
(exemple de I'ascaridiose).

1. Repas infestant. - 2, Apparition de 'hyperéosinophilie aprés une phase de latence
(vingtiéme jour). - 3. Maximum de la courbe. - 4. Apparition des eufs dans les selles

temps

Annexe 1. Exploration d’une éosinophilie.
1) Interrogatoire appliqué
« Antécédents (atopiques, allergiques, etc.) ;
« Traitements en cours ;
« Voyages en zone d’endémie parasitaire ;
» Mode de découverte et ancienneté des signes.
2) Examen somatique détaillé
« Signes d’altération de ’état général ;
« Examen cutanéo-muqueux ;
« Signes digestifs (diarrhée, prurit anal, douleurs abdo-
minales, rectorragies, etc.) ;
» Recherche d’atteinte d’organe a intégrer a la démarche
étiologique.
3) Bilan de débrouillage
« Numération formule plaquettaire et réticulocytes ;
« lonogramme sanguin avec fonction rénale ;
« Bilan hépatique ;
« IgE totales et Prick tests ;
» Sérologies VIH, hépatites B et C, HTLV1 selon le
contexte ;
» Examen parasitologique des selles 3 jours consécutifs ;
 Sérologies guidées par la notion de voyage (parasitose
exotique).
4) Traitement antiparasitaire d’épreuve (type Albendazole
= Zentel®) : si absence d’amélioration, bilans de seconde
ligne
 Anticorps antinucléaires et anti-ADN natifs ;
« Anticorps antineutrophiles cytoplasmatiques ;
« Vitamine B12 sérique ;
» Dosage IgGAM ;
« Bilan radiologique (radiographie de thorax, échogra-
phie abdomino-pelvienne) ;
» ECG et échocardiographie.
5) En cas de normalité du bilan précédent et de persistance
de I’éosinophilie
o Myélogramme avec examen cytogénétique et cyto-
métrie de flux ;
 Phénotype lymphocytaire T B NK et étude de clonalité T ;
 Transcrits de fusion du syndrome hyperéosinophilique
(FIP1L1-FDGFRa) ;
« Analyse histologique des organes atteints (LBA, coloscopie/
FOGD avec biopsie digestive guidée, biopsie cutanée, etc.).

(soixantiéme jour).

Figure 1. Courbe de Lavier.
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B Arbre diagnostique - Commentaires

La douleur liée aux soins représente la douleur la plus fréquente
a Uhopital et en médecine générale. Ainsi, sa prise en considé-
ration est indispensable en particulier lorsque ces soins doivent
étre répétés. Le but est d’éviter la mémorisation de la douleur
notamment dans sa composante émotionnelle [1] et I’évolution
vers des comportements phobiques empéchant un accompagne-
ment serein de "enfant. Une prise en charge adaptée de ces
douleurs permet de limiter voir de supprimer la contention en
associant aux outils médicamenteux des techniques non médi-
camenteuses [2] qui permettront la participation de ’enfant et
de ses parents (distraction, hypnose, relaxation, etc.).

Des recommandations existent et guident les soignants pour un
accompagnement de meilleure qualité.

(1) Il est difficile de lister ’ensemble des soins potentiellement
douloureux pour U’enfant. De plus, la douleur percue au cours
d’un méme soin sera variable selon chaque enfant, selon son
age, selon son vécu des expériences douloureuses antérieures.
Avant toute chose, si Uenfant le souhaite, une information
adaptée pourra lui étre donnée sur le soin et son déroulement.
Il est également important dans la mesure du possible et en
dehors de ’'urgence d’organiser le soin, de ’anticiper par rap-
port au rythme de U’enfant, de le préparer avec lui en fonction
de la personne ressource qu’il souhaite auprées de lui (parents)
et des moyens non médicamenteux qu’il a choisi.

(2) L’EMLA® doit étre proposé chaque fois qu’il y a effraction
cutanée en dehors de l"urgence. Il peut étre proposé a tout age
sauf si ’enfant le refuse.

Le MEOPA® (Mélange équimolaire d’oxygene et de protoxyde
d’azote) est le produit de référence pour les actes et les soins
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douloureux chez ’enfant car il possede un ensemble de carac-
téristiques originales : rapidité et réversibilité d’action, effet
antalgique et excellent profil « bénéfice/risque ». Le MEOPA® ne
permet pas de couvrir tous les actes et soins douloureux. Selon
les indications, 1’age de U’enfant et ’expérience de |’équipe,
10 a 30 % d’échecs sont observés. Les enfants de moins de 2 ans
ont des effets beaucoup moins marqués [3].

Les solutions sucrées sont efficaces jusqu’a |’age de 4 mois pour
diminuer la douleur provoquée par des gestes invasifs tels que
les ponctions veineuses et capillaires. L’allaitement maternel
est une alternative aussi efficace qu’une solution sucrée [3].
(3) Evaluation systématique aprés chaque acte potentielle-
ment douloureux. L’auto-évaluation est a privilégier dans la
mesure du possible. L’outil d’évaluation sera adapté a [’age et
au contexte selon les recommandations de U’ANAES 2000 [4].
L’accompagnement du soin suivant sera adapté et réajusté en
fonction du résultat de cette évaluation et du retour que fera
’enfant de son vécu du soin (si I’age le permet).

(4) Lorsque les moyens décrits a ’étape 1 restent insuffisants,
notamment lors de certains pansements, lors de réductions de
fractures, de soins répétés, chez les enfants tres anxieux ou
phobiques. Le MEOPA® reste alors trop souvent le seul médi-
cament utilisé. Méme si sa sécurité est maximale quand il
est utilisé seul sans association médicamenteuse [3], il n’est
pas rare de le voir associer a un morphinique (nalbuphine ou
morphine) et/ou a un sédatif (essentiellement le midazolam)
avec des voies d’administration variables (rectale, orale, intra-
veineuse, etc.) [2]. Ces associations sont utilisées le plus sou-
vent avec un niveau de sécurité insuffisant : pas de consigne

de jeline, pas d’évaluation d’éventuelles contre-indications,
pas de critéres de surveillance, etc. Toute prémédication asso-
ciée au MEOPA® (psychotrope, morphinique, etc.) nécessite
une vigilance accrue. Cependant, le risque respiratoire lié a la
potentialisation par ces produits reste exceptionnel. Ces asso-
ciations médicamenteuses restent encore largement utilisées et
sont retrouvées dans les Standards Options Recommandations
concernant la prise en charge des douleurs des soins chez l’en-
fant atteint de cancer [2].

Les derniéres recommandations concernant la prise en charge
des douleurs de ’enfant décrivent la kétamine comme ayant un
profil pharmacologique original : les réflexes de protection laryn-
gés sont maintenus, la respiration spontanée, le systeme cardio-
vasculaire ne sont pas déprimés, [’analgésie est puissante [3].
Il s’agit d’un anesthésique utilisé dans les indications de ’AMM
par tout médecin spécialisé en anesthésie-réanimation ou en
urgence. Néanmoins, lorsque le MEOPA® est insuffisant pour réa-
liser dans de bonnes conditions un geste douloureux, la kétamine
a faible dose (titration de bolus intraveineux de 0,5 mg/kg sans
dépasser 2 mg/kg) apparait le seul médicament potentiellement
utilisable sans la présence d’un médecin anesthésiste [3,5].

(5) Enfin, certains soins doivent d’emblée étre réalisés sous
anesthésie générale (AG) comme les biopsies osseuses. Dans
certains cas de phobie ou en cas de gestes multiples [2], le
recours a une AG pourra se discuter au cas par cas.

Liens d’intéréts
L’auteur a déclaré n’avoir aucun conflit d’intéréts pour cet article.
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B Arbre diagnostique - Commentaires

Le plus souvent accidentelles, les ingestions de corps étran-
gers (CE) surviennent dans la majorité des cas avant ’age
de 5 ans. Si la plupart des CE ingérés traversent le tractus
digestif sans manifestation clinique ni complication, 10 a 20 %
d’entre eux doivent étre extraits par voie endoscopique et
moins de 1% nécessite un traitement chirurgical en raison
d’une complication majeure (obstruction digestive, perfora-
tion, appendicite). Les symptomes liés a ’ingestion d’un CE
dépendent de |’age de U’enfant, de ses antécédents (chirurgie
digestive), de la taille et de la localisation du CE et/ou de la
survenue d’une complication éventuelle (ulcération, perfora-
tion digestive, etc.).

(1) La majorité des CE ingérés sont radio-opaques, visibles
sur une radiographie du thorax élargie au cou et a la cavité
gastrique. Au niveau du cou et du thorax, le cliché de profil
confirme si nécessaire la position postérieure du CE cesophagien
par rapport aux clartés antérieures du larynx, de la trachée et
de la carene. Au niveau de l’abdomen, une position antérieure
du CE sur le cliché de profil est en faveur de sa localisation
intra-gastrique alors qu’une position plus postérieure est en
faveur d’une localisation intestinale.

L’objectif est d’extraire les CE dangereux par leur localisation
ou leur nature. La décision d’extraction du CE dépend donc de
la taille du CE, de sa nature (toxique ou non), de son caractére
(traumatisant ou non), de sa localisation (cesophagienne, gas-
trique ou intestinale), et de la symptomatologie présentée par
’enfant.

(2) Le principal risque lié a la présence d’un CE cesophagien est
la survenue d’ulcérations cesophagiennes, secondaires au péris-
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taltisme cesophagien, qui peuvent se compliquer de perforation
cesophagienne ou de sténose secondaire. En cas de blocage dans
le tiers supérieur ou le tiers moyen de |’cesophage, ’extraction
endoscopique en urgence est indispensable, méme si le CE n’est
pas traumatisant (« mousse »).

(3) En cas de blocage d’un CE non traumatisant dans le tiers
inférieur de I’cesophage, sous réserve que l’enfant soit totale-
ment asymptomatique, une surveillance clinique et radiologique
est proposée en milieu hospitalier. L’extraction endoscopique
doit étre réalisée si le CE reste bloqué dans le tiers inférieur de
’cesophage plus de 12 heures.

(4) En raison du risque d’impaction suivie de perforation ou
de lésions digestives, les CE intra-gastriques sont extraits en
urgence s’ils sont de grande taille (diametre supérieur a 20 mm,
longueur supérieure a 3cm avant 1 an et 5cm aprés 1 an),
toxiques, caustiques ou potentiellement traumatisants (poin-
tus ou tranchants). L’ingestion d’un objet tranchant ou pointu
augmente le risque de complication de moins de 1% a plus de
15 a 35 %.

(5) Les CE intra-gastriques non traumatisants de petite taille,
non caustiques ou non toxiques (piece de monnaie, bille) ne sont
enlevés qu’en cas de persistance dans [’estomac 3 a 4 semaines
apres leur ingestion chez un enfant asymptomatique.

(6) Les piles de localisation intra-cesophagienne, quelle que
soit leur position dans ’cesophage, doivent étre extraites en
urgence.

(7) Les piles de localisation intra-gastrique doivent étre extraites
si elles restent en position intra-gastrique plus de 24 heures, ou
en urgence en cas de symptomes cliniques.

(8) Les piles de localisation intestinale nécessitent, en ’absence
de symptome, une simple surveillance clinique et l’inspection
des selles au domicile jusqu’a l’évacuation spontanée de la pile.
(9) L’ingestion d’un aimant unique ne pose pas habituellement de
probléme particulier s’il ne reste pas bloqué dans |’cesophage. Par
contre, l’ingestion de plusieurs aimants, ou de piles boutons et
d’aimants ingérés ensemble ou sur une période rapprochée, expose
a des risques de compression des parois intestinales secondaire a
’attraction de deux aimants, pouvant conduire a des nécroses des
parois du gréle, des perforations et/ou des fistules, ou un volvulus.
En cas d’ingestion simultanée de plusieurs aimants, ceux-ci doivent
étre extraits en urgence lorsqu’ils sont localisés dans |’estomac.
(10) Si les aimants sont localisés dans lintestin, une sur-
veillance clinique et radiologique en hospitalisation est néces-
saire, et "apparition d’un syndrome douloureux abdominal aigu
peut conduire a une laparotomie.

(11) Quel que soit le CE intra-cesophagien ou intra-gastrique, les
vomissements provoqués, inefficaces et dangereux, sont formel-
lement contre-indiqués. La prescription d’émétiques qui peut
conduire au reflux du CE de I’estomac vers |’cesophage est égale-
ment proscrite. En cas de CE digestif nécessitant une extraction,
son retrait par voie endoscopique, sous anesthésie générale avec
intubation trachéale, reste la technique de référence, qui per-
met également la visualisation de la muqueuse cesophagienne et
gastrique et de lésions potentielles induites par le CE, ainsi que la
réalisation de gestes précis sous controle de la vue.
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M Arbre décisionnel - Commentaires

(1) Epigastralgies réveillant ’enfant la nuit, avec retentisse-
ment sur la croissance, sensibilité épigastrique a la palpation. Il
est recommandé de chercher Helicobacter pylori (HP) en cas de
carence martiale et de purpura thrombopénique idiopathique
rebelle, en cas d’antécédents familiaux au 1¢ degré de cancer
gastrique, et chez les enfants symptomatiques originaires des
zones géographiques endémiques ou placés dans un centre pour
enfants handicapés. Il n’est pas recommandé de rechercher HP
devant des douleurs abdominales d’allure fonctionnelle.

(2) Le diagnostic de l’infection a HP est fait par endoscopie
digestive haute (qui objective une gastrite et/ou un ulcére gas-
troduodénal), permettant de prélever des biopsies au niveau
antro-fundique. Le diagnostic positif de l'infection a HP est évo-
qué sur la présence du germe sur les coupes histologiques, un
test rapide a ['uréase positif, et/ou une culture bactérienne posi-
tive. Les tests de dépistages non invasifs comme la sérologie, le
test respiratoire a lurée 3C (UBT), la détection de ’antigéne HP
dans les selles (HpSa), le PCR sur U’exsudat gingival sont utilisés
pour des études épidémiologiques et non pour le diagnostic d’une
infection aigué.

L’avantage de la culture est la réalisation d’un antibiogramme
permettant la recherche de résistance a plusieurs familles
d’antibiotiques. L’examen bactériologique inclut la mise en
évidence de HP par PCR et/ou culture. La PCR s’effectue direc-
tement a partir de la biopsie. Elle permet de détecter simulta-
nément la présence de HP et sa résistance a la clarithromycine
en recherchant les principales mutations responsables.

(3) En 'absence de culture bactérienne, quatre associations thé-
rapeutiques peuvent étre proposées en traitement probabiliste,

*Auteur correspondant :
Adresse e-mail : kalach.nicolas@ghicl.net (N. Kalach)

en insistant sur la nécessité absolue d’une bonne observance
(risque importants de résistance secondaire) (doses : tableau 1) :
« Traitement séquentiel, préféré en premiére intention.
(IPp + amoxicilline pendant 5 j, puis IPp + clarithromycine
+ imidazolé pendant 5j ;
« |IPp + amoxicilline + clarithromycine ;
« IPp + amoxicilline + imidazolé ;
o Sels de bismuth + amoxicilline + imidazolé (dans les pays
ou les sels de bismuth sont autorisés et disponibles, ce qui
n’est pas le cas de la France).

Tableau |
Doses des médicaments utilisés pour I’éradication de HP.

Amoxicilline
Clarithromycine
Oméprazole
Métronidazole

50-60 mg/kg en deux prises
20-30 mg/kg en deux prises
2 mg/kg en deux prises a jeun
20-30 mg/kg en deux prises

La durée théorique du traitement triple (hors traitement
séquentiel) est de 7 jours. Cependant plusieurs auteurs préconi-
sent une durée de 10-14 j.
Lorsque I’antibiogramme est disponible (ou les résultats de la
PCR) :
« (4) si la souche est résistante a la clarithromycine, ’asso-
ciation IPp + amoxicilline + imidazolé sera préférée pour une
durée de 10-14 jours ;
« (5) si la souche de HP est sensible a la clarithromycine,
’association IPp + amoxicilline + clarithromycine sera pres-
crite pour une durée de 7 jours.

M Références

(6) L’UBT et la détection de ’antigéne HP dans les selles selon
la méthode ELISA sont considérés comme des tests non inva-
sifs fiables pour contréler |’éradication de HP. Ces tests doivent
étre réalisés au moins 6-8 semaines apres la fin du traitement et
au moins 4 semaines apres ’arrét des IPP.
(7) Si le test respiratoire ou la détection d’antigénes dans les
selles sont négatifs l’infection a HP est considérée comme éra-
diquée. La persistance d’épigastralgies malgré |’éradication
bactérienne, est due a la persistance de la gastrite histologique
nécessitant un traitement par un IPP pendant 4-8 semaines sup-
plémentaires, il en est de méme en cas de lésion ulcérée.
(8) En cas d’échec d’éradication, UBT et/ou le HpSA sont positifs,
en particulier aprés un traitement incluant de la clarithromycine,
la résistance de HP a cet antibiotique doit étre recherchée :
« En effectuant une nouvelle endoscopie avec prélévement
de biopsies. Le nouveau traitement sera adapté en fonction
des résultats ;
« Il faut bien évaluer la compliance thérapeutique ;
« Une enquéte familiale a la recherche d’une infection a HP
peut étre utile en cas de persistance de 'infection malgré
un traitement bien adapté a l’antibiogramme et une bonne
compliance thérapeutique. Certaines habitudes culturelles,
comme le fait de manger avec les doigts dans un plat com-
mun sont a déconseiller.
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B Arbre diagnostique - Commentaires

(1) L’aphte isolé commun est une ulcération de petite taille, de
forme arrondie ou ovalaire, a fond jaune, cerné d’un bord rouge
régulier, douloureuse, évoluant en 8 a 10 jours. L’aphtose idiopa-
thique bénigne est la forme la plus fréquente : ’enfant présente
régulierement un ou quelques aphtes banals, déclenchés parfois
par des contacts alimentaires (agrumes, tomate, noix, gruyere).
Dans I’aphtose multiple commune, ladurée de chaque élément est
de 8 jours, mais [’évolution décalée des aphtes (jusqu’a dix, simul-
tanés ou successifs) prolonge la poussée sur plusieurs semaines.
Les éléments de I’aphtose miliaire sont typiques mais de petite
taille (2 a 5 mm), nombreux (dix a 100 éléments). Quelquefois,
un ou deux éléments sont plus importants. L’aspect de |’éruption
est trés proche de celui de 'herpes buccal (érosions arrondies
post-vésiculeuses), mais il n’y a pas de syndrome général, pas
d’adénopathies, et surtout, on ne retrouve aucune lésion péri-
buccale évocatrice de ’éruption herpétique. En cas de doute,
on recherche Ueffet cytopathogene d’un frottis du fond d’une
ulcération, positif dans ’herpes, négatif dans I’aphtose miliaire.
(2) Dans l’infection herpétique, ’érosion est polycyclique et
succede a un bouquet de vésicules sur une base érythémateuse.
L’évolution est suintante et douloureuse, parfois croliteuse ou
aphtoide, accompagnée parfois d’adénopathies satellites et
d’une fébricule. Les récurrences herpétiques sont rarement
strictement muqueuses ; elles surviennent plus souvent sur le
vermillon des lévres et autour. La forme majeure de gingivos-
tomatite fébrile érosive est caricaturale d’une primo-infection
herpétique.

(3) Varicelle et zona : les lésions sont similaires a celles de
’herpés, mais plus étendues, endojugales, d’évolution aphtoide
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pour la varicelle, ou avec regroupement lésionnel sur le territoire
muqueux des nerfs V, VIl ou IX en accompagnement d’un zona
cutané.

(4) Herpangine, syndrome main-pied-bouche : ces dermatoses
aigués érythémato-bulleuses parfois récidivantes, peuvent étre
de localisation muqueuse prédominante.

(5) Les lésions muqueuses sont douloureuses, de siege diffus
dans la cavité buccale, avec prédominance de |’atteinte labiale.
Le diagnostic clinique est évident en présence des lésions cuta-
nées caractéristiques, en cocarde (au niveau des paumes de
mains en particulier). Lorsque ’atteinte muqueuse est sévere,
la cause est surtout médicamenteuse : toxidermie aux sulfa-
mides, AINS, antibiotiques, barbituriques.

(6) Des stomatites érosives compliquent les agranulocytoses
des hémopathies (stomatite avec pseudomembranes) ou les
chimiothérapies aplasiantes (anthracyclines).

(7) La maladie de Crohn peut s’exprimer par des ulcérations
inflammatoires aphtoides, buccales ou péri-anales. En ’ab-
sence de manifestation digestive, les granulomes épithélioides
non caséeux a la biopsie orientent le diagnostic.

(8) Le syndrome décrit pour la premiere fois en 1987 par
Marshall est une maladie périodique fébrile d’étiologie incon-
nue. En particulier aucune anomalie génétique a l’origine de ce
syndrome n’a pu étre mise en évidence jusqu’a maintenant. Ce
syndrome est caractérisé par des accés fébriles récidivants en
moyenne tous les 4 semaines d’une durée de 4 a 5 jours avec
des intervalles libres entre les acces fébriles ol 'enfant est
totalement asymptomatique. La présentation clinique associe a
un état fébrile autour de 40 °C avec des aphtes, une pharyngite,

parfois des adénopathies cervicales en l’absence d’une infection
des voies aériennes supérieures. Le diagnostic est uniquement
clinique avec une biologie totalement non spécifique, et néces-
site bien entendu "exclusion des autres maladies caractérisées
par des acces fébriles récurrents. Les autres signes inconstants
comprennent les douleurs abdominales, des arthralgies sans
véritable arthrite, les céphalées, un rash urticarien.

(9) Le syndrome hyper-IgD par déficit en mevalonate kinase
(MVK) est caractérisé par la survenue de grands acces fébriles
avec frissons, jusqu’a 40 °C, de 3 a 7 jours accompagnés de
douleurs abdominales, de vomissements et de diarrhée, par-
fois d’arthralgies, d’aphtes, d’adénopathies cervicales doulou-
reuses, d’hépatosplénomégalie, des signes cutanés variés (rash
urticarien, purpura nodulaire, érytheme marginé). Les manifes-
tations apparaissent tot dans la vie, parfois en période néona-
tale. Le déclenchement est souvent une infection virale ou une
vaccination. Il est de transmission autosomique récessive. Le
diagnostic repose sur la chromatographie des acides organiques
urinaires (recherche d’une acidurie mévalonique).

(10) Aphte géant : ulcération arrondie de plus de 1 cm, régu-
liere, entourée d’un liseré érythémateux, a base souple. Le
caractére bipolaire (orogénital) est caractéristique Recher-
cher d’autres éléments de ce diagnostic : pseudofolliculites
cutanées, hypersensibilité aux points d’injection, uvéite anté-
rieure, atteinte neurologique ou articulaire, phlébite superfi-
cielle, HLA B5.

Liens d’intéréts
L’auteur a déclaré n’avoir aucun conflit d’intéréts pour cet article.
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Objectiver un retard
de développement psychomoteur (1)

Revenir ala clinique !

Md avis génétique/neuropédiatrie

« Vérifier : audition, vision

« Arbre généalogique

« Période ante et néonatale

« Examen morphologique et neurologique

« Comportement, sommeil, alimentation

« Régression, épisodes aigus (coma, déficit)
« Crises épileptiques

.

N
50 % cas : pas de cause retrouvée
Est-on passé a coté
d’un syndrome monogénique ?
A
J

— |

DI « non spécifique »

IRM (3)
si:
Bilan sans orientation (4) Epilepsie
« X fragile, .Marche >2 ans
« CPK §1gne neurolc’ngqug
« T3, T4, TSH Micro/macrocéphalie

« Créatine et CAA urinaire
+/- CAAs, CAOu, CDG

T

Discussion IRM
2nd intention

« Caryotype ou
e Puces ADN : array CGH (5)

R Orientation clinique

—, [ -]
orientant le diagnostic

Diagnostic cible (2)

« FISH sur caryotype

« Séquencage d’un gene
« MLPA

« Bilan métabolique

Neuropédiatre

Lésion cérébrale

l JPE———

[-]

(faible rendement !)

Généticien
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CAA: chromatographie
des acides aminés

CAOu : chromatographie
des acides organiques
urinaires

CGH :  hybridation génomique
comparative

FISH:  fluorescent in situ
hybridization

MLPA :  multiplex ligation-

dependant polymerase
amplification
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M Arbre décisionnel - Commentaires

Deux a trois pour cent des nouveau-nés auront une déficience
intellectuelle. En faire le diagnostic pour mettre en ceuvre la
prise en charge, mais aussi en rechercher la cause font par-
tie des missions du pédiatre. Le schéma d’investigation étiolo-
gique proposé ici a été validé par le groupe de travail du réseau
DéfiScience™. L’objectif principal d’un diagnostic étiologique
reste avant tout la recherche d’une cause curable et/ou possi-
blement récurrente impliquant un conseil génétique fiable. Le
choix des examens doit rester avant tout clinique. Mais, trés
souvent, la déficience intellectuelle est isolée, sans orienta-
tion diagnostique. Cette partie du diagnostic peut nécessiter de
recourir a un avis spécialisé en génétique et ou neuropédiatrie.
Cependant, le pédiatre se doit de connaitre sans rentrer dans
les détails, les indications de ’imagerie et des principaux exa-
mens biologiques, et avoir entendu parler de « puce a ADN »,
maintenant disponible en routine, pour pouvoir répondre aux
questions des parents.

(1) Du retard psychomoteur a la déficience intellectuelle

Plus le handicap est sévere, plus les signes d’appel seront précoces :
hypotonie néonatale, retard postural, mauvaise interaction précoce
pour une déficience sévere, retard massif du langage, agitation
psychomotrice, pour une déficience moyenne, trouble des appren-
tissages scolaire en primaire pour une déficience légére. Chaque
symptome d’appel ameéne des diagnostics différentiels multiples,
neurologiques, sensoriels, psychiatriques, somatiques, que l’on ne
peut synthétiser ici. Les échelles de développement telles que la
Brunet Lézine sont utiles pour évaluer précisément en consultation
les quatre domaines de développement : posture, coordination
motrice fine, langage et interaction sociale. Plus 'enfant est jeune,
plus le pronostic cognitif est délicat et la part de déficience sera
appréciée selon la maniére dont [’enfant mobilise ses compétences
et « rattrape » son retard, avec une stimulation bien conduite (kiné-
sithérapeute, puis psychomotricien, prise en charge CAMSP ou CMP).
Pour les déficiences légeres et moyennes, un test psychométrique
est indispensable pour confirmer les difficultés de raisonnement et
différentier d’un trouble spécifique des apprentissages.

Si ’enfant ne rattrape pas son retard, une cause (infectieuse,
toxique, génétique) doit étre recherchée sans attendre, en évi-
tant de rassurer a tort des parents qui ont bien percu ce décalage
comme anormal, et sans mettre les symptomes sur le compte de
facteurs purement psychologiques. Il ne faut certes pas inquié-
ter inutilement, mais surtout savoir enclencher des explorations

de référence Maladies Rares « déficiences intellectuelles de causes
rares » (Paris et Lyon) et « malformations cérébelleuses » (Paris).

étiologiques a temps pour répondre aux quatre questions des
parents : pourquoi a-t-il un retard? Comment va-t-il évoluer?
Y a-t-il un traitement ? Quel risque pour un autre enfant ?

(2) Diagnostic ciblé selon la clinique

La plupart des syndromes cliniques peuvent aujourd’hui étre
confirmés par un test génétique. Cela peut étre le séquencage
d’un géne ou d’un groupe de génes responsables d’un syndrome
clinique, ou bien U’hybridation sur caryotype d’une sonde spé-
cifique (FISH, fluorescent in situ hybridization) qui permet
d’identifier sur un caryotype des microdélétions, sur la région
chromosomique correspondant a un syndrome suspecté clinique-
ment (Williams, DiGeorge, Smith-Magenis...). Des techniques de
génétique moléculaire quantitative, telle que la mIPA (multi-
plex ligation-dependant polymerase amplification) permettent
de dénombrer le nombre de copies d’une région chromosomique
donnée, soit pour identifier une délétion/duplication d’un gene
cible évoqué cliniqguement mais dont la séquence est apparem-
ment normale, ou pour étudier d’un coup plusieurs dizaines de
loci, dont, par exemple les régions subtélomériques, sieges de
2,5% a 5 % d’anomalies non visibles sur le caryotype.

Le groupe trés vaste des maladies héréditaires du métabo-
lisme, sera évoqué devant certaines situations cliniques :
atteinte multiviscérale ou sensorielle, signes neurologiques
progressifs ou fluctuants, épisodes neurologiques aigus inex-
pliqués, intolérances aux protéines, justifient ces explorations
spécialisées. En ’absence d’orientation clinique, une chroma-
tographie des acides aminés sanguins (CAAs), une chromatogra-
phie des acides organiques urinaires (CAOu) et un CDG (trouble
de N-glycosylation des protéines) seront demandés en cas de
consanguinité des parents ou de déficience intellectuelle sévere
ou profonde. Par ailleurs, en l’absence d’IRM avec spectrosco-
pie, un dosage urinaire du guanidinoacétate et de la créatine,
permet de rechercher un défaut de synthése ou de transport de
la créatine, peu spécifique cliniquement.

(3) L’imagerie cérébrale par résonance magnétique (IRM)
L’IRM serait anormale dans 30 % des cas de RM, dans plus de
40 % des examens lorsqu’il y a une symptomatologie neurolo-
gique, mais dans moins de 15 % quand il n’y a pas de signe d’ap-
pel. Toutefois, les anomalies observées ne fournissent la clé du
diagnostic étiologique que dans 2 a 4% des cas. Une IRM est
indiquée en cas de macro- ou de microcéphalie, en cas d’épilep-
sie ou de régression, de signes neurologiques, en cas de retard

sévere avec retard moteur (marche non acquise a 2 ans). En
dehors de ces situations, le rendement est quasi nul et U'IRM ne
sera pas faite en premiere intention.

(4) Bilan sans orientation clinique

Le syndrome X fragile est une pathologie fréquente
(1/5 000 garcons et 1/9 000 filles) dont le diagnostic clinique
est parfois difficile. Son caractere familial et ses conséquences
pour le conseil génétique justifient sa réalisation systématique
devant toute DI non syndromique. Chez un garcon, le dosage
des CPK dépiste précocement une myopathie de Duchenne, qui
peut se manifester d’abord par un retard psychomoteur. Le
bilan thyroidien est indispensable, car de nombreux syndromes
s’accompagnent d’une dysthyroidie source de surhandicap. De
plus, la comparaison de T3 et T4 permet de suspecter un déficit
en transporteur cérébral de la T3 (géne MCT8), affection liée
a U'X, caractérisée par des taux élevés de T3, contrastant avec
des valeurs de T4 basse.

(5) Evolution des techniques de génétique <« pangéno-
miques », sans orientation clinique

Le caryotype est un examen pangénomique de faible sensibilité.
En dehors de la trisomie 21 (qui explique a elle seule environ 10 %
de Uensemble des DI), le rendement diagnostique du caryotype
est faible. L’hybridation génomique comparative (CGH : com-
parative genomic hybridization) sur matrice ordonnée (microré-
seau ou array CGH ou « puce a ADN ») constitue une véritable
révolution diagnostique. La puissance de la technique vient de
sa capacité a analyser d’un seul coup un tres grand nombre de
loci. Dans une population d’enfants présentant une déficience
intellectuelle a caryotype normal, 10 a 20 % présentent des rema-
niements génomiques significatifs en CGH. Certaines variations
observées sont de simples polymorphismes; d’autres peuvent
révéler des facteurs de risque non recherchés tels que prédis-
position a des cancers. La complexité de [’information recueillie
doit étre impérativement expliquée aux parents lors de la signa-
ture du consentement au test génétique. Avec ces précautions, il
est désormais recommandé d’abandonner le caryotype au profit
d’une puce faite en premiere intention, puisque plus de 80 % des
anomalies chromosomiques sont infra-cytogénétiques.

Liens d’intéréts
Les auteurs ont déclaré n’avoir aucun conflit d’intéréts pour
cet article.
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ATCD en faveur de pathologies Tfo‘,"bles del hemos.tase
L . . . de I'hémostase perso et/ou familiaux (3) congenitales et/ou acquis (20 %)
Clinique : nombre de changes, caillots, durée Bhcg
du salgnegce)rotéis:?,r\lel:ge Higham Echogrgphie pel\{ienne Troubles fonctionnelles (80 %) ’
par voie sus pubienne
Bilan d’'hémostase (4)

Bilan étiologique (2)
Apprécier la sévérité de I'némorragie (1) J

Hb < 8 g/dl (5)
Hb > 11 g/dI (5) Hb:8-11g/dl (5) ‘ URGENCE THERAPEUTIQUE ’

Antifibrinolytiques (acide tranéxamique) (6) ‘ Transfusion : si Hb < 6 g/dl ’
— - — 2 a4 g/jour PO, premiers jours des régles et/ou mauvaise tolérance
Antifibrinolytiques (acide tranéxamique) (6) Ex: EXACYL® 2 cp x 3 par jour pendant 5 jours
2 a3 g/jour PO, premiers jours des regles +
Ex: EXACYL" 2 cp x 2 par jour pendant 4 jours
pXxZparjourp ) ++ si cycles ++si cycles non Antiﬁbrinolytique? (acilde tranéxamique) :
+ identifiables identifiables 1ampoule IV lente puis
++ i cycles courts 19/6 h PO jusqu'a arrét des saignements (6)
Traitement progestatif séquentiel +
Traitement progestatif séquentiel 10a 14 jours
10 a 14 jours en deuxiéme partie de cycle en deuxiéme partie de cycle s ,
Ex LUTERAN" 5 ou 10 du 16 ou 25¢ du cycle Ex: LUTERAN" 5 ou 10 ex.1 33 cp pa Jour pencant 3 jouts masimom
du 16 ou 25¢ du cycle . P parjourp J
+
si nécessaire 4
COP dosées a 30 Ug d'EE, Si ecglec 3” ou
- - 1 plaquette, en respect des Cl (8) + trou Ies ge a1 0
( Ttmartial2mois | Ex: MINIDRIL® 1 cp par jour coagulation (10)

pendant 21 jours, arrét 7 jours
a renouveler 3/4 mois

1 cp par jour pendant 6 semaines
Ex: STEDIRIL® 1 cp par jour

+

—_——— ( Tt martial 2 /3 mois ) Tt martial 2 /3 mois

COP : contraception oestro-

Surveillance (7)

progestative H Références
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Hb : hémoglobline De Raucourt E, Ternisien C. Prise en charge des méno-métrorragies : bonnes pratiques et valeur diagnostique de la biologie : hémostase- hématologie.
NFS : numération formule J Gynecol Obstet Biol Reprod 2008;37:5317-28.
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PO : per os Higham JM, O’Brien PMS, Shaw RW. Assessment of menstrual blood loss using a pictorial chart. Br J Obstet Gynecol 1990;97:734-9.
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M Arbre diagnostique - Commentaires

(1) Les ménométrorragies pubertaires surviennent dans les
2 premieres années suivant les premieres regles et concernent
2 a 5% des adolescentes.

Elles sont définies par des saignements anormaux par leur abon-
dance (> 80 ml) et/ou leur durée (nl < 7 jours), plus ou moins
associées a une anomalie de fréquence (nl > 21 jours).
L’abondance des saignements est appréciée a linterrogatoire
par estimation du nombre de changes (nl < 6/j), la présence de
caillots, de débordements. Elle peut aussi étre appréciée de maniéere
semi quantitative par le score de Higham (hémorragie si > 100)
(Tableau 1). Cliniqguement, des signes d’anémie et de mauvaises
tolérance sont recherchés (paleur cutanéo-conjonctivale, dyspnée,
tachycardie, tension artérielle, signes de choc). Biologiquement, la
sévérité du saignement est appréciée par le taux d’hémoglobine.
(2) Dans 80 % des cas, les ménométrorragies pubertaires sont
fonctionnelles, secondaires a une dysovulation ou une absence
d’ovulation. Dans 20 % des cas environ, les ménorragies puber-
taires peuvent révéler ou accompagner un trouble de ’hé-
mostase acquis ou congénital. La grossesse doit étre éliminée,
les autres causes organiques sont rarissimes. L’hypothyroidie
est classiquement rapportée, mais rare en pratique. D’autres
causes de dysovulation peuvent étre recherchées si arguments
cliniques et/ou troubles des cycles supérieurs a 2 ans.

(3) En cas d’arguments personnels et/ou familiaux (Tableau 2),
(4) un bilan d’hémostase est réalisé : NFS, TP-TCA, fibrinogene,
temps de saignements (méthode de Duke, Ivy, PFA : TS in vitro),
taux d’Antigene Willebrand (vWag), activité cofacteur de la ris-
tocétine (YWRCo), activité coagulante du Facteur VIII (FVIII : C).
Avis des spécialistes de [’hémostase, en cas d’anomalies.

(5) Le traitement des métrorragies pubertaires dépend de la
cause et de la sévérité des saignements. L’hémodynamique et
la profondeur de I’anémie définissent le degré d’urgence de la
prise en charge.

(6) les antifibrinolytiques acide tranéxamique-Exacyl®
20-25 mg/kg per os toutes les 6 a 8 h (jusqu’a 1,5 g par prise) ou
10 mg/kg intraveineuse toutes les 8 h (jusqu’a 1 g par prise) sont
indiqués dans toutes les formes de ménorragies pubertaires.
(7) Une forme mineure ou modérée peut devenir grave si le
saignement menstruel se prolonge, d’ou la nécessité de vérifier

Correspondance :
Adresse e-mail : maud.bidet@nck.aphp.fr (M. Binet)

Tableau |

Calcul de score de Higham, score d’évaluation objective des pertes sanguines menstruelles.

Date

Jour de régles

Serviette ou Tampon er

2¢ 3e 4¢ 5¢ 6¢ 7¢ 8e Points

1
(o) € | pointtine

5
@ - ) points/linge

20
@D &= | s

Caillots

Débordement

Tableau Il
Arguments pour pathologie constitutionnelle
de I’hémostase

ATCD maladie hémorragique familiale
Saignements aprés extraction dentaire
Saignements apres chirurgie

Saignements abondants aprées petite blessure
Epistaxis fréquentes, abondantes, bilatérales
Gingivorragies abondantes et fréquentes
Ecchymoses

ATCD transfusionnels,

Saighements gastro-intestinaux

Hémorragies du SNC

Hématomes ou hémarthroses spontanés.
Anémie aprés premieres regles

efficacité du traitement de facon rapprochée. La réalisation
d’un calendrier menstruel peut étre utile afin d’évaluer Ueffi-
cacité et la tolérance des traitements.

(8) Les contre-indications a la COP rares a cet age seront sys-
tématiquement recherchées, notamment les ATCD throm-

boemboliques familiaux survenus avant 50 ans. En cas de
contre-indications a la COP, un progestatif dénué d’effets méta-
boliques sera prescrit, 21/28 J, (ex. : Lutéran® 10).

(9) En cas de forme grave, ’hémorragie génitale pourra étre jugu-
lée par une COP dosée au moins a 35 pg voir a 50 g d’éthinyl estra-
diol (Stédiril®), 2 a 3 cp/j jusqu’a larrét, pas au-dela de 3 jours,
associée a un anti-émétique pour contrer les effets digestifs des
fortes doses d’cestrogenes. Puis le relais se fera a 1 cp par jour.
(10) D’autres mesures peuvent étre entreprises en aigu si échec
ou troubles de la coagulation.

la DDAVP (desmopressin - Minirin®) augmente la sécrétion du
facteur VIl et du facteur de Willebrand (41). Elle est prescrite
en intranasal a 300 pg pour plus de 50 kg ou en intraveineux. La
transfusion de facteurs de coagulation est exceptionnelle. Le
curetage hémostatique sous anesthésie générale serait indiqué
si échec du traitement médical. En pratique son indication est
exceptionnelle.

Liens d’intéréts
L’auteur n’a pas communiqué ses conflits d’intéréts.

21



Syndrome cedémateux
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( Baisse pression oncotique plasmatique (hypoprotidémie) )

( Edemes(1) )

Augmentation pression hydrostatique (surcharge hydrosodée,
géne au retour veineux)

l Modification perméabilité capillaire )
Anaphylaxie, Troubles hémodynamiques, altération de l'état général, cardiopathie
connue, hépatopathie connue

[ Aigu ou chronique ?

Poids et courbe pondérale ?

[ Edémes généralisés (3) )

(blancs, mous, déclives)

[ Surcharge

hydrosodée ? ]

( su- ) ( Bu+
%

Edemes localisés (2)
(blancs, mous ou inflammatoires ?)

AN

Hypoprotidémie,
hypoalbuminémie
. Infection, . .
Allergie ? traumatisme, Compression Parasitose
Facteur pire thrombose ? (loase ?
) ( BU+ ) ( BU- ) déclenchant ? ch|rurg|é Kyste ?... Ankylostomiase ?)

FC?TA? Oligurie, HTA, Hépatomégalie Cassure Echographie
Hépatomégalie Hématurie Splénomégalie staturopondérale, Doppler?
sensible ? Reflux Circulation Amyotrophie, Autres :
hépatojugulaire ? collatérale 5|gnes carentiels Cause digestive (8)

\

dénutrition, malabsorption,

Y TR —— Cause cardiaaue (4 Couse rénale 5 Couse hepatique 7) entéropathies exsudatves
o Cardiopathies congénitales, insuffisance rénale oligoanurique, [ hépatopathies ? Cirthose 7 J
BU : bandelette urinaire myocardites. .. Glomérulonéphrites, patop : ’
ECG: électrocardiogramme Syndromes néphrotiques Y, Enquéte alimentaire, albuminémie,
FEE: fréquence cardiaque RP, ECG, échocardiographie, p 4 stéatorrhée, créatorrhée, test
GGT:  gamma glutamyl ( proBNP, troponine. j lonogramme sanguin, urée, Transaminases, GGT, de la sueur, IgE aliments, sérologies
transférases créatinine, protidémie, phosphatases alcalines, MICI, Ac antitransglutaminase,
HTA : hypertension artérielle aII’Jur.ni.nén'.\ie,lprotéinurif-:-, TR, fac:ceulr\/,’albtfmlinémie autre.s caren'cesfﬁbrc.)scopie,
MICI maladies inflammatoires cr,eatlnlngrle,'echogr'ap.hle _ serologies virales, imagerie digestive.
rénale, bilan immunitaire. échographie abdominale.
chroniques de U'intestin ~
RP : radiographie pulmonaire
TP : taux de prothrombine

© 2013 Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés.



B Arbre diagnostique - Commentaires

(1) Le syndrome cedémateux correspond a une accumulation
d’eau et de sel dans le secteur interstitiel. Les échanges entre
les milieux interstitiel et vasculaire se font au travers des parois
des endothéliums capillaires et résultent des pressions hydros-
tatique et oncotique au niveau capillaire et interstitiel [1].
L’arbre décisionnel illustre la démarche diagnostique, clinique
et paraclinique devant un syndrome cedémateux de l’enfant.
Les éléments qui doivent étre recherchés a ’examen clinique
sont indiqués en italique, les examens complémentaires en gri-
sés, et sont réalisés selon ’orientation étiologique clinique.

(2) Dans le cadre d’cedémes localisés, [’anamnése et ’examen
clinique vont rechercher une allergie, un facteur déclenchant,
une infection, une piqlre, un traumatisme, une compression
(thrombose ? hématome ? kyste ? lésion iatrogéne ?), une chirur-
gie récente, une parasitose (loase, ankylostomiase).

(3) Dans le cadre d’cedémes généralisés, les deux causes prin-
cipales sont la surcharge hydro-sodée et |’hypo-protidémie.
(4) Une surcharge hydro-sodée peut survenir en cas d’insuffi-
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sance cardiaque (cardiopathies congénitales, myocardites, etc.)
ou (5) d’atteinte rénale avec oligurie (insuffisance rénale oligo-
anurique, glomérulonéphrite, etc.). (6) Une hypoprotidémie
peut faire suite soit a un défaut d’apport (dénutrition, malab-
sorption dans le cadre de maladies digestives, etc.), (7) soit
a un défaut de synthése hépatique (hépatopathies, cirrhose),
(5) soit a des pertes excessives, digestives (entéropathies exsu-
datives) ou urinaires (syndrome néphrotique) [2].

Ainsi ’examen clinique doit apprécier le poids et I’évolution de
la courbe de poids (trop belle courbe chez un nourrisson ? ou
cassure ? prise de poids récente ?). Des cedémes généralisés mais
modérés peuvent s’observer dans les régions déclives. Il faut
notamment se méfier des cedémes palpébraux matinaux, qui
disparaissent dans la journée, pris a tort pour une conjonctivite.
Une anaphylaxie est rapidement repérée par l’interrogatoire,
sur les circonstances brutales de survenue, et |’examen clinique
(urticaire, prurit, géne respiratoire, signes digestifs, etc.). Il
faut évaluer les apports alimentaires, sodés et liquidiens, ainsi

que la diurese et le transit. La situation hémodynamique (tachy-
cardie ? hypo ou hypertension [pathologie rénale ?]), des signes
d’insuffisance cardiaque (hépatomégalie sensible ? reflux hépa-
tojugulaire ?), une circulation veineuse collatérale seront systé-
matiquement recherchés. Un tableau d’anasarque avec ascite,
épanchements pleuraux voire péricardique peut étre présent.
Un syndrome cedémateux chez un nouveau-né peut faire évo-
quer également d’autres causes, avec notamment des anoma-
lies congénitales : cardiaques, lymphatiques, veineuses, rénales
mais aussi des infections congénitales (CMV, etc.).
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Que faire devant
un torticolis ?
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M Arbre décisionnel - Commentaires

Le torticolis est une attitude permanente, involontaire et asy-
métrique de la téte et du cou par rapport au plan des épaules.
(1) En cas de torticolis aigu, la premiere question a poser est
de savoir si le torticolis n’est pas survenu aprés un trauma-
tisme, évident comme un coup ou une chute sur la téte, mais
parfois minime comme une roulade. Si le torticolis est survenu
au décours d’un traumatisme, il faut faire faire des radiogra-
phies du rachis cervical a la recherche d’une fracture ou d’une
subluxation atloido axoidienne. L’enfant sera adressé alors en
consultation d’orthopédie. Certains enfants seront traités en
ambulatoire par antalgiques et port de minerve, si le torticolis
est réductible. Les autres seront hospitalisés pour mise en trac-
tion, antalgiques et décontracturants ou corticoides.

(2) En ’absence de traumatisme, |’élément diagnostique le plus
discriminant est la température.

(3) Un torticolis aigu fébrile impose la recherche d’une cause
infectieuse locale. Il faut donc vérifier les tympans, a la
recherche d’une otite moyenne aigué, le pharynx a la recherche
d’un bombement pharyngé postérieur ou latéral, le cou a la
recherche d’une tuméfaction cervicale inflammatoire et dou-
loureuse. Dans les cas précédemment cités, une imagerie est
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nécessaire, échographie parfois, en général scanner avec injec-
tion de produit de contraste pour poser une éventuelle indi-
cation de drainage chirurgical, qui viendra en complément de
’antibiothérapie parentérale :
« bombement pharyngé postérieur et torticolis fébrile :
s’il s’agit d’une spondylodiscite, ’enfant doit étre pris en
charge par les orthopédistes, s’il s’agit d’un abcés retropha-
ryngé, les ORL poseront ou non une indication de drainage
chirurgical, en plus du traitement antibiotique parentéral ;
« torticolis aigu fébrile, trismus et bombement du pilier an-
térieur de ’amygdale du coté du torticolis : c’est un phleg-
mon périamygdalien qui nécessite bien souvent un drainage
en plus du traitement antibiotique parentéral (couvrant les
anaérobies) ;
« otite moyenne aigué et torticolis fébrile : il peut s’agir
d’une mastoidite de Bezold a traitement médicochirurgical ;
« tuméfaction cervicale inflammatoire associée a un torti-
colis fébrile : il peut s’agir d’un adénophlegmon, d’une adé-
nite suppurée ou de la surinfection d’un kyste cervical, une
incision sera peut étre nécessaire en complément du traite-
ment antibiotique parentéral.

(4) Bien souvent il n’y a qu’une rhinopharyngite, ou un antécé-
dent tres récent d’angine. Si l’imagerie met en évidence une
subluxation atloido-axoidienne, on parle alors de syndrome de
Grisel. L’enfant sera hospitalisé quelques jours pour repos au
lit, port de minerve, antalgiques et corticoides. La traction cer-
vicale est rarement nécessaire.

(5) S’iln’y a pas d’antécédent récent de traumatisme cervical,
ni de fiévre, il faut se méfier d’un torticolis acquis révélateur
d’une tumeur cérébrale ou médullaire, faire un examen neu-
rologique et demander une IRM de la téte et du cou. Un avis
neurochirurgical sera demandé en fonction du résultat de ces
examens.

(6) En fait le plus souvent il n’y a ni traumatisme, ni fiévre et
’examen neurologique est normal : il s’agit d’un torticolis idio-
pathique, justifiant seulement une prescription d’antalgiques.
Le torticolis idiopathique doit guérir en 2-3 jours. (7) Si tel n’est
pas le cas, il faut reconsidérer le diagnostic, réexaminer ’en-
fant et éventuellement compléter par une imagerie.
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Pneumonies :
du diagnostic au traitement
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M Arbre diagnostique - Commentaires

(1) Le diagnostic de pneumopathie repose sur une toux fébrile,
’existence de signes de lutte et d’une tachypnée. La présence
d’anomalies a ’auscultation pulmonaire est inconstante et la
présence de sibilants est parfois associée a une pneumopathie
virale ou atypique.

(2) La majorité des pneumopathies est traitée en ambulatoire.
Néanmoins, U'existence de critéres de gravité (age < 6 mois,
terrain, fievre persistante ou mal tolérée, hypoxie, troubles
hémodynamiques, détresse respiratoire, déshydratation) peut
conduire a U’hospitalisation.

(3) La radiologie de thorax permet d’apporter la preuve de la
pneumopathie. Elle n’est pas systématique dans les pays anglo-
saxons en présence d’une pneumopathie bien tolérée mais reste
recommandée en France. Elle ne doit pas retarder la mise en
route d’une antibiothérapie. Le cliché doit étre réalisé de face,
en inspiration et en position debout si possible, le profil ne se
justifie pas en premiére intention.

(4) Streptococcus pneumoniae est |’agent bactérien le plus fré-
quemment rencontré avant [’age de 3 ans, mais la cause virale
prédomine. Au-dela de cet age, Streptococcus pneumoniae et
Mycoplasma pneumoniae sont les principaux agents bactériens
incriminés. Une co-infection virale et bactérienne est fréquente
et justifie ’antibiothérapie systématique par amoxicilline avant
’age de 3 ans. Apres 3 ans le tableau clinique peut guider le
choix de U’antibiothérapie, mais la cible privilégiée de l’anti-
biothérapie au cours d’une pneumopathie chez I’enfant méme
vacciné reste le pneumocoque.

(5) Le choix et l'utilisation des TDR de la grippe sont plus ou
moins pertinents et dépendent des données épidémiologiques
fournies par les réseaux de Surveillance de la Grippe. Le dia-
gnostic positif d’une infection virale ne permet pas d’éliminer
une infection bactérienne concomitante. L’impact du diagnos-
tic virologique réside donc dans la prescription du traitement
antiviral adapté pour U'enfant et son entourage ou si il y a
modification de la prise en charge (hospitalisation, examens
complémentaires). La réalisation d’autres examens complé-
mentaires n’est pas justifiée pour la prise en charge ambula-
toire d’une pneumopathie non compliquée.
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(6) Le traitement recommandé est |’amoxicilline a la posologie
de 80 a 100 mg/kg/j, en trois prises par jour pendant 10 jours.
Pour prévenir les infections invasives a pneumocoque, le vaccin
PREVENAR 13® est recommandé mais non obligatoire. La pneumo-
pathie a Pneumocoque constitue la forme la plus fréquente et la
plus sévere. C’est la premiére cible thérapeutique si le tableau
clinique nécessite une hospitalisation.

(7) Les germes atypiques sont naturellement résistant aux béta-
lactamines et sont sensibles aux macrolides qui sont le traite-
ment recommandé.

L’évaluation de Uefficacité thérapeutique (disparition de la fiévre
principalement) est faite dans les 48 a 72 heures. En [’absence
d’amélioration sous traitement, il faut réévaluer le tableau cli-
nique, controler la radiographie de thorax a la recherche d’un
épanchement pleural et plus rarement un abces, s’assurer de |’ab-
sence de critéres d’hospitalisation et adapter ’antibiothérapie.
(8) Le contréle radiologique est recommandé en France pour
s’assurer de la compléte normalisation radiologique, avec un
délai de 3 semaines a 1 mois. C’est particulierement important
devant une pneumonie ronde (pour éliminer un syndrome tumo-
ral), ou lors de pneumopathies séveres qui parfois évoluent vers
des dilatations des bronches (grippe, mycoplasme, adénovirus).
Les pneumopathies a répétitions justifient la prescription d’exa-
mens complémentaires comprenant au minimum une radiogra-
phie de thorax et un bilan immunitaire. Le contréle radiologique
est discuté lors d’un premier épisode rapidement résolutif.

(9) L’amoxicilline peut étre remplacée par les macrolides
et vice versa si "apyrexie n’est pas obtenue au bout de 48 a
72 heures chez les enfants de plus de 3 ans.

(10) S’il y a nécessité d’hospitalisation, la réalisation d’un bilan
inflammatoire est classique mais son interprétation est difficile.
L’élévation des marqueurs inflammatoires est souvent en rapport
avec une infection sévere et son controle peut guider Uattitude
thérapeutique. L’hémoculture reste systématique. Toutefois,
dans une pneumopathie non compliquée, seules 3 a 10 % des
hémocultures sont positives. La fonction rénale et le ionogramme
sont des examens parfois nécessaires a la recherche de complica-
tions. Le diagnostic virologique dans les pneumopathies hospitali-

sées en période épidémique est utile s’il faut initier le traitement
antiviral adapté selon les recommandations ou si [’isolement est
nécessaire. L’immunofluorescence par aspiration nasopharyngée
permet un diagnostique large que le TDR.

(11) Le diagnostic virologique par biologie moléculaire sur
aspiration nasopharyngée est a réaliser si les autres tests dia-
gnostiques viraux et bactériologiques sont négatifs et si des
conséquences immédiates peuvent étre tirées du résultat pour
I’enfant et U’entourage. Il peut étre couplé a la recherche par
PCR sur ’aspiration nasopharyngée de M. pneumoniae si celui-ci
est nécessaire. Ces techniques ne permettent pas de différen-
cier le portage de l'infection.

(12) Une bithérapie associant amoxicilline et macrolides se
discute si le tableau clinique et I’évolution ne permet pas de
différencier le Pneumocoque des germes atypiques. Enfin il faut
envisager d’autres germes comme le Streptocoque du groupe A,
’Haemophilus Influenzae chez le nourrisson non ou mal vac-
ciné, le Staphylocoque Aureus si il existe une leucopénie, une
thrombopénie et un tableau d’évolution rapide associé a des
images bulleuses disséminées. Une association amoxicilline et
acide clavulanique est alors utilisée, ou la clindamycine.

(13) Si ’évolution le nécessite, ’approche optimale pour le dia-
gnostic d’infection a M. pneumoniae est d’associer a la PCR une
sérologie prélevée au plus tot, une semaine apres le début des
symptomes. Le lavage broncho-alvéolaire n’est nécessaire que
si ’amélioration clinique n’est pas obtenue au bout de quelques
jours malgré une antibiothérapie maximaliste et bien conduite.
Une PCR multiplex virale couplée a une recherche de myco-
plasme doit alors étre réalisée sur le LBA. La recherche d’infec-
tions opportunistes peut étre nécessaire en fonction du terrain
ou du tableau clinique.

(14) La présence de pleurésie, d’abces, d’empyéme sont des
complications a rechercher si le tableau clinique est d’emblée
sévere ou si il existe une persistance de la fievre.

Liens d’intéréts
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B Arbre diagnostique - Commentaires

(1) Les tics sont des manifestations motrices intempestives
brusques et rapides résultant de la contraction involontaire
d’un ou plusieurs groupes musculaires. Ils sont involontaires,
stéréotypés, récurrents, imprévisibles, non rythmiques, tempo-
rairement contrélés par la volonté, exacerbés par le stress, la
colere. Ils peuvent étre atténués par la distraction ou la concen-
tration, parfois précédés par une sensation prémonitoire ou un
« besoin ».

Les tics sont classés en moteurs ou vocaux, simples ou com-
plexes [1]. Les tics simples se manifestent par des mouve-
ments ou des sons soudains, brefs, répétitifs (clignements
des yeux, raclements de gorge). Les tics moteurs complexes
réalisent des mouvements coordonnés, en séquence, ressem-
blant a des séquences motrices normales mais inappropriées
par leur caractére intense et répétitif : secousse répétitive de
la téte, balancement du tronc, toucher ou taper, sauter, répé-
ter le gestuel d’autrui (échopraxie), faire des gestes obscénes
(copropraxie). Les tics vocaux complexes se caractérisent
par des productions sonores élaborées, mais placées dans un
contexte inadapté : répétition de syllabes, atypies de langage,
blocage, répétition de ses propres mots (palilalie), répétition
de mots entendus (écholalie), prononciation de mots obscénes
(coprolalie).

Les tics concernent 3 a 15 % de la population pédiatrique,
avec une nette prédominance masculine et une histoire fami-
liale souvent informative [2,3]. Les tics apparaissent généra-
lement entre 4 et 8 ans ; ils sont fluctuants ou polymorphes,
et évoluent favorablement en quelques semaines (tics transi-

toires) ou années (tics chroniques) chez la plupart des patients
(Tableau 1) [1].

(2) La fréquence du syndrome de Gilles de la Tourette est bien
inférieure a celle des tics communs, et concernerait 0,5a 3 %
des enfants, selon les séries.

Le syndrome de Gilles de la Tourette répond a des critéres de
définition stricts (Tableau 1) et se caractérise par une variabi-
lité des tics concernant leur topographie, leur fréquence, leur
nombre, leur complexité et leur sévérité [1]. Des troubles neu-
ropsychologiques sont tres souvent associés : troubles de ’at-
tention chez 60 a 80 % des patients atteints d’un syndrome de
Gilles de la Tourette, troubles obsessionnels compulsifs (TOCS)
chez 60 % des patients, anxiété, troubles des conduites, cette
comorbidité étant souvent tout aussi sévere ou invalidante que
les tics [2,3].

(3) L’histoire familiale de tics, ’aspect polymorphe et fluctuant
des tics permettra le diagnostic différentiel avec des crises épi-
leptiques, ou les myoclonies, éventuellement facilité par un
monitoring vidéo-EEG (absences avec myoclonies palpébrales,
crises épileptiques focales). Le diagnostic différentiel entre sté-
réotypies et tics moteurs n’est pas toujours aisé. (Tableau 2).
(4) Plus rarement, les tics s’intégrent dans une pathologie neu-
rologique plus complexe, ils sont dits « secondaires » (tics post-
infectieux, tumeur cérébrale, maladie neurodégénérative), les
atypies dans leur sémiologie (age de début < 3 ans, caractére
non fluctuant, non polymorphe, aggravation trés rapide, autres
troubles moteurs associés) conduira a réalisation d’examens
complémentaires (IRM, sérologies, analyse du LCR).

Tableau | Critéres de diagnostic des maladies des tics, définis par le DSM IV.

Tics transitoires Tics chroniques

Maladie de Gilles de la Tourette (GDT)

1 Présence a un moment quelconque de |’évolution soit de tics moteurs
soit de tics vocaux, uniques ou multiples mais pas les deux a la fois

Tics moteurs multiples et un ou plusieurs tics
vocaux, a un moment quelconque de l’évolu-
tion de la maladie, pas nécessairement de facon
simultanée.

2 Plusieurs acces au cours de la jour-
née, presque tous les jours, pendant
plus d’un mois mais moins de 12 mois
consécutifs

Plusieurs acces de tics au cours de la journée, presque tous les jours ou de facon
intermittente pendant plus d’une année sans intervalle libre de tics plus de 3
mois consécutifs

3 Symptomes entrainant une souffrance marquée ou une altération significative du fonctionnement social, professionnel ou

dans d’autres domaines importants.

Début avant ’age de 18 ans.

5 Absence d’autre cause identifiable : substance (par exemple des stimulants) ou affection médicale générale (chorée de

Huntington ou encéphalite virale).

6 Ne répond pas aux criteres de tics chro-

niques et de GDT de GDT

Ne répond pas aux critéres

(5) Le premier élément de la prise en charge d’un enfant pré-
sentant des tics consistera a rassurer le patient et sa famille,
et a informer : les mouvements sont involontaires, il ne faut
pas punir Uenfant ni le pénaliser du fait des tics ; il peut étre
proposé aux parents de transmettre cette information aupres
de U’entourage scolaire. Un soutien psychologique est souvent
utile, une thérapie comportementale peut étre envisagée chez
les plus grands. Le recours a un traitement pharmacologique
doit rester ’exception : il faut savoir ne pas traiter. Plus rare-
ment, un traitement est nécessaire ; le choix de la substance
doit étre guidé par le symptome le plus invalidant, identifié par
un interrogatoire minutieux du patient et de sa famille (tics,
troubles de U’attention, hyperactivité, tocs), en optant pour le
traitement spécifique du symptome prépondérant [4]. Ainsi,
lorsque les tics constituent le symptome le plus invalidant, un
traitement par Clonidine est proposé en premiére intention ;
en cas d’hyperactivité et de troubles de I’attention associée, le
méthylphénydate peut étre proposé ; devant des troubles des
conduites, la risperidone est souvent utile, la sertraline en cas
de TOCS envahissants. L’aripiprazole permet souvent des résul-
tats intéressants dans le traitement des tics de "enfant, cepen-
dant sa prescription avant 18 ans reste hors AMM [4].
L’évolution des tics est caractérisée par des phases d’accalmie
et d’aggravation ; la sévérité des tics est généralement maxi-
male entre 8 et 12 ans, il y a ensuite une amélioration, voire une
rémission compléte a l’age adulte. Environ la moitié des patients
n’a plus de tic a I’age adulte, les co-morbidités étant alors sou-
vent au premier plan (TOCS, troubles des conduites) [3,4].

Liens d’intéréts
Les auteurs ont déclaré n’avoir aucun conflit d’intéréts pour cet
article.

Tableau Il Eléments permettant le diagnostic différentiel
entre tics et stéréotypies.

Stéréotypies Tics
Age de début  Début plus précoce Début plus tardif
avant 2 ans apres 4 ans
Modalités Toujours identique Fluctuants
évolutives et polymorphes
Topographie  Plutét distale Plutot proximale

(chef, épaules)

29



V. Mialou

Banque de tissus et cellules, Etablissement Francais du Sang, Hopital E-Herriot,

5 place d’Arsonval, 69003 Lyon, France

CMV :

DC:

EBV :

Hb :

HGK :
HPN :
HTP :
LHF :
MAT :
MNI :
NFP :

cytomégalovirus

dyskératose congénitale

epstein Barr virus

hémoglobine

maladie de Hodgkin
hémoglobinurie paroxystique nocturne
hypertension portale
lympho-histiocytose familiale
micro angiopathie thrombotique.
mononucléose infectieuse
numération formule plaquettes

ParvoB19 : parvovirus B19

Plq:

PNN :
SAM :
RMS :
SMG :
VIH :

plaquettes

polynucléaires neutrophiles

syndrome d’activation macrophagique
rhabdomyosarcome

splénomégalie

virus de 'immunodéficience humaine

© 2013 Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés.

Pancytopénie,
aplasie médullaire

Pancytopénie(1)
PNN < 1,5 G/l
Et Hb < ZDS pour ’age

Signes d’anémie
Tableau infectieux
Hémorragies cutanéo-muqueuses
¥ 9 Et plq < 120 G/1

Sd Tumoral, dysmorphie, croissance staturo- Contexte (2) et examen clinique (3)
pondérale, signes hypertension portale ? NFP avec frottis/réticulocytes

Réticulocytes > 120 G/ :
périphérique

Réticulocytes < 120 G/ :
centrale ou périphérique (4)

Moelle osseuse . Moelle osseuse
(Pauvre (cellularité) ] [ Myélogramme (5) ] [ Normale ou Riche (cellularité)j
I

[Biopsie ostéomédullaire (6)]

Hypocellularité
franche < 30 %

Hypocellularité
modérée < 30 %

Déficit Déficit
QUANTITATIF QUALITATIF

A4
/Aplasie médullaire :

Présence d’une Présence d’une

 acquise
(idiopathique, anomalie clonale anomalie clonale
secondaire ou en cytogénétique : en biologie moléculaire :
HPN) Myélodysplasie Leucémie de forme

« constitutionnelle de forme aplasique aplasique

(Fanconi, DC)

Présence de cellules anormales :

» Leucémie aigué (7)

« Neuroblastome/Ewing/RMS/HGK

« Histocytose sévere (Letterer Siwe)j

Présence d’hémophagocytose:

SAM Primitif (LHF) ou secondaire

SMG : hypersplénisme ?

— HTP, MNI grave, Leishmaniose,
Niemann Pick, Gaucher

-

(Présence de signes évocateur

de maladies métaboliques :

—1 « Cytopathie mitochondriale
(Pearson)

« Anomalie métabolisme B12

P
MO d’aspect régénératif :
« post-virale (CMV, EBV,

— parvo B19 ou VIH)
« Etiologie périphérique
(Sd Evans ? MAT : Schizocytes ?)
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(1) La découverte d’une pancytopénie doit faire analyser en
urgence la situation clinique avec évaluation de la tolérance
de ’anémie, du risque infectieux, et du risque hémorragique.
Cette évaluation repose sur U’état clinique de U’enfant mais
aussi sur interrogatoire et sur des examens biologiques simples
(CRP, hémocultures).

Les thérapeutiques urgentes adaptées seront mises en place
avant réalisation du bilan étiologique de la pancytopénie (prise
en charge d’une aplasie fébrile ou d’un tableau hémorragique
aigu par exemple).

(2) L’interrogatoire cherche a évaluer le délai de survenue des
signes cliniques (aigus ou plus chroniques), renseigne sur les
antécédents personnels et familiaux de ’enfant, notamment
sur les antécédents hématologiques mais aussi hépatologiques,
malformatifs et chirurgicaux (par exemple une malformation
du pouce opérée dans la petite enfance fera d’emblée évo-
quer le diagnostic d’anémie de Fanconi, une hépatopathie
et/ou une volumineuse splénomégalie seront évocateurs d’un
hypersplénisme).

(3) L’examen clinique recherche en premier lieu des signes de
gravité liés a la cytopénie :

Correspondance :
Adresse e-mail : valerie.mialou@efs.sante.fr (V. Mialou)

« Mauvaise tolérance de [’anémie : coloration, dyspnée, fré-
quence cardiaque, tension artérielle, céphalées ;

« Signes d’infection grave : fiévre, état hémodynamique
(temps de recoloration cutanée, fréquence cardiaque,
diurése, tension artérielle), foyer infectieux ;

« Signes hémorragiques cutanés ou muqueux mais aussi éva-

luation neurologique et ophtalmologique (fond d’ceil).

Il recherche également la présence d’un syndrome tumoral,
d’un syndrome dysmorphique ou malformatif et d’un retard de
croissance staturo-pondéral, des signes d’hypertension portale.
(4) Le caractére aigu du tableau clinique et un chiffre de réti-
culocytes élevé est en faveur d’une étiologie périphérique a
la pancytopénie (syndrome d’Evans), cependant il existe de
véritables cytopénies auto-immunes avec un taux de réticulo-
cytes bas : le caractére central ou périphérique ne pourra étre
affirmé que par le myélogramme.

(5) Il est recommandé de se rapprocher d’un service d’hémato-
logie pédiatrique pour le bilan d’une pancytopénie et avant la
réalisation d’un myélogramme.

Les examens réalisés sur le myélogramme comprendront dif-
férentes analyses avec au minimum un examen cytologique

(lames). En cas de suspicion de leucémie ou de myélodysplasie,
il faudra réaliser également : une analyse immunophénotypique,
une étude en biologie moléculaire, un caryotype médullaire et
’étude de l’index ADN. En cas de suspicion de cytopénies post-
virales des PCR virales sur moelle seront réalisées. Un tube pourra
éventuellement étre congelé pour réalisation d’analyses ulté-
rieures. En cas de doute il est préférable de réaliser I’ensemble
des examens afin d’éviter d’avoir a renouveler ce geste invasif.
La présence d’une thrombopénie ne contre-indique pas la réa-
lisation d’un myélogramme. Un pansement compressif sera réa-
lisé au décours du geste afin de limiter le saignement.

(6) La biopsie ostéomédullaire sera réalisée dans un centre spé-
cialisé d’hématologie pédiatrique.

(7) Le diagnostic de leucémie aigué est le premier diagnostic a
évoquer devant un tableau de pancytopénie chez l’enfant. L’ab-
sence de syndrome tumoral n’élimine pas le diagnostic qui sera
confirmé ou éliminé uniquement par le myélogramme.

Liens d’intéréts
L’auteur a déclaré n’avoir aucun conflit d’intéréts pour cet article.
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L FIEVRE > 38,5 °C (1) (5) J

( > 3 mois H Age?
|

Bilan infectieux
RIT du nouveau-né (2)

CMV : cytomegalovirus

CRP : C-Réactive Protéine

EBV : Epstein Barr Virus

El: endocardite infectieuse

IvV: intraveineuse

NFP : numération, formule, plaquette
PCR: Polymerase Chain Reaction
PCT: procalcitonine

PO : per os

RIT : risque infectieux théorique
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( Durée Fiévre ? J

v

v v

Fiévre isolée Foyer infectieux Critéres de
Pas de point identifié (ORL, Gravité (3) (7)
d’appel pulmonaire, digestif,| |- Sepsis
urinaire) - Décompensation
cardiaque

- Modification souffle

Traitement
symptomatique
Antipyrétique

Pas d’antibiotiques

Traitement adapté
Antibiotiques IV ou PO (9)

v

;( > 8 jours
ou récidive apres antibiotiques |[¢————
v
Cathéter ou chirurgie
< 1 mois avant (4)
A
4 N\
Possible EI
_| Hospitalisation
Bilan (6) (8)
- NFP CRP PCT

Ré-évaluation
a48h

Amélioration

- Hémocultures répétées

- PCR CMV EBV si greffé

- Radiographie pulmonaire,
échocardiographie

- Prélévements multiples

Aprés préléevements :

v
prés arrét antibiotiquesj

Aggravation
Non-amélioration
v

v v

Evaluation
a|

» Antibiotiques
1re intention adaptation

Pas Récidive fievre |
de récidive Aggravation J

*Auteur correspondant :
Adresse e-mail : magali.veyrier@yahoo.fr (M. Veyrier)
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Chez U'enfant porteur d’une cardiopathie congénitale, la fiévre
est un symptome important a considérer et l’interrogatoire,
’examen clinique et les examens paracliniques visent a déter-
miner la tolérance de Uinfection chez des enfants fragiles et
'origine bactérienne ou virale de cette fiévre en particulier
pour éliminer une endocardite infectieuse. Une fievre d’allure
virale ne justifie pas d’antibiotiques. Devant une fiévre sans foyer
infectieux clinique, il faut réagir, mais l’antibiothérapie ne doit
pas étre prescrite trop systématiquement ou trop tot, afin de
permettre des hémocultures avant sa mise en route. Un foyer
identifié doit étre traité pour éviter une endocardite secondaire.
(1) Il faut d’abord savoir mesurer correctement la température :
rectale chez le nourrisson et tympanique aprés 2 ans en l’absence
d’otites ou de bouchon de cérumen. On parle d’état subfébrile
lorsque la température est supérieure a 38 °C et d’état fébrile
lorsqu’elle dépasse 38,5 °C. Une hypothermie peut également
étre le signe d’une infection sévere chez ’enfant.

(2) Tout enfant de moins de 3 mois fébrile doit étre hospitalisé
pour la réalisation d’une biologie : NFP, CRp * procalcitonine
(PCT), hémocultures”, bandelette urinaire + ECBU, radiographie
pulmonaire (RP) et en fonction des résultats et de la tolérance
ponction lombaire. Une triple antibiothérapie par Clamoxyl®-
Claforan®Amiklin® intraveineuse sera débutée si la tolérance
est mauvaise et/ou s’il existe des arguments biologiques ou bac-
tériologiques. Sinon, l"enfant sera gardé en surveillance pour la
réalisation d’hémocultures™ lors des pics de fiévre. L’enquéte
étiologique suivra selon le schéma décrit ensuite.

(3) Toute fievre quel que soit I’age accompagnée de signes de
mauvaise tolérance hémodynamique (teint gris, temps de reco-
loration > 3 s, hypotension, marbrures, frissons ou geignements)
doit étre considérée comme bactérienne. Une hospitalisation

bies, volume suffisant (au moins 2 mL). Si suspicion d’endocardite,
on rajoute des sérologies et PCR des germes HACEK (Haemophilus,
Actinobacillus, Cardiobacterium hominis, Eikenella, Kingella kingae)
pour lesquels les hémocultures sont stériles. Il faut au moins cing
hémocultures avant toute antibiothérapie si I’état hémodynamique
le permet.

s’impose pour antibiothérapie apres hémocultures™. L’enquéte
étiologique suivra selon le schéma décrit ensuite.

(4) Une chirurgie ou un cathétérisme dans le mois précédent
imposent la réalisation d’hémocultures™, ECBU, RP et bilan
inflammatoire, de facon systématique. Il faudra prévenir le
centre chirurgical afin de déterminer s’il y a lieu de référer
’enfant (recherche endocardite, examen de la cicatrice). Pas
d’antibiotique a ’aveugle !

(5) Les cardiopathies a risque d’endocardite sont les suivantes :
shunt G-D y compris les CIV membraneuses non hémodynami-
quement significatives (surtout avec shunt a haute vitesse),
valves mécaniques, cardiopathies cyanogenes, transplantés
cardiaques, pace-maker et dans les 6 mois qui suivent une
chirurgie ou un cathétérisme avec implantation de matériel.
A moindre risque sont les bicuspidies aortique et les prolap-
sus mitraux avec IA et IM, ou toutes cardiopathies opérées avec
lésions résiduelles. Ne sont pas concernées par ces risques : CIA,
rétrécissement pulmonaire, cardiopathies opérées sans lésions
résiduelles au-dela de 6 mois apres la chirurgie et les anomalies
coronaires.

(6) Pour les enfants transplantés cardiaques, il faut en plus
réaliser une PCR CMV-EBV et la recherche de germes opportu-
nistes en fonction de la porte d’entrée. Par ailleurs un dosage
de ciclosporine ou de tacrolimus doit étre réalisé 48 h aprés
le début de toute antibiothérapie et communiqué au cardiolo-
gue référent. La josamycine est proscrite chez ces enfants car
est responsable d’augmentation des taux sanguins d’immuno-
suppresseurs (toujours vérifier les interactions possibles dans
les monographies des produits utilisés). Les enfants sous AVK
devront contréler leur INR 48 h aprés le début de tout épisode
fébrile qu’ils soient sous antibiothérapie ou non.

(7) Dans les autres cas, ’interrogatoire recherche une notion de
contage familial, des signes associés (rhinorrhée, toux, cépha-
lées, vomissements, diarrhées, éruption, otorrhée ou otalgie, dys-
phagie, brilures mictionnelles, plaie cutanée.) et la tolérance.
L’examen clinique va rechercher une apparition/modification
d’un souffle, des signes d’insuffisance cardiaque (tachycardie
disproportionnée, hépatomégalie, dyspnée et polypnée, prise
excessive de poids, oligurie), des signes d’appel (crépitants,
souffle tubaire, contact lombaire, tympans et gorge + test de
diagnostic rapide streptocoque, adénopathies). Chez les enfants
porteurs d’une cardiopathie cyanogéne, la saturation sera prise
et comparée aux valeurs usuelles car ces patients sont sensibles a
’état d’hydratation et peuvent nécessiter un remplissage en cas
de majoration de la cyanose.

(8) Les indications d’échographie cardiaque sont les suivantes,
devant une suspicion d’endocardite : modification ou appari-
tion d’un souffle non connu, hémocultures™ positives, persis-
tance de forte fiévre au-dela d’une semaine sans point d’appel,
syndrome inflammatoire biologique marqué sans point d’appel,
mauvaise tolérance hémodynamique, signes neurologiques ou
autres manifestations emboliques.

(9) Les infections bactériennes (otites, sinusites, infections uri-
naires, pneumonies, etc.) se traitent de facon standard chez
I’enfant a risque d’endocardite. Un échec a 48 h ou une récidive
de la fiévre dés ’arrét des antibiotiques fait suspecter une endo-
cardite et demander hémocultures™ et échographie cardiaque.

Liens d’intéréts
Les auteurs ont déclaré n’avoir aucun conflit d’intéréts pour cet
article.
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