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Le congrés des sociétés médico-chirurgicales pédiatriques réunit a Nantes du 4 au 7 juin 2008
les sociétés francaises de Pédiatrie (SFP), de Chirurgie Pédiatrique (SFCP) etd’Orthopédie Pédia-
trique (SOFOP). Nous avons choisi pour fil conducteur le théme « Lenfant et I'adolescent dans la
société ». Pour réfléchir sur ce théme, d’autres groupes participeront a ce congrés :infirmiéres et
puéricultrices, SociétéFrancaise de Dermatologie Pédiatrique, Société Francaise d’Odontologie

Pédiatrique.

Nous publions dans ce volume la majorité des textes des tables rondes . Les thémes ont été
choisis par les Sociétés Organisatrices . Leur richesse et leur diversité sont impressionnantes.
Nous publions aussi les textes des communications libres . La sélection de ces textes a été faite

par un comité de lecture respectant 'anonymat.

Le comité scientifique du congres remercie les auteurs pour leur rédaction qui a du respecter les

formes et les délais .

Merci aussi a tous ceux qui ont participé a la lecture,a la mise en forme et a I'édition.

Nous sommes heureux de vous accueillir sur le site du congres ...

Bienvenue a Nantes.

Pour le Comité Scientifique

Georges Picherot
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1950, durant lesquelles on parlait de « garde divisée » quand

la mére semblait défaillante, aux années 1970, durant
lesquelles nait le concept « d'exercice de l'autorité parentale
conjointe », c’est-a-dire de « garde partagée », les modalités de
garde des enfants de parents séparés ou divorcés ont beaucoup
évolué. Alors, faut-il prendre position ? Pour ou contre, par exem-
ple, la garde alternée ?

I a garde alternée afait couler beaucoup d’encre... Des années

Aspects juridiques : autorité parentale,
résidence et garde alternée

Lautorité parentale est définie comme : « Un ensemble de droits et
de devoirs ayant pour finalité I'intérét de I'enfant. Elle appartient aux
péres et aux méres jusqu’a la majorité ou I'émancipation de l'enfant
pour le protéger dans sa santé et sa moralité, pour assurer son éduca-
tion et permettre son développement, selon son dge et son degré de
maturité » (Art. 371-1, Loi du 4/3/2002).

Le 4 mars 2002 une nouvelle Loi est promulguée concernant « Lauto-
rité parentale, la résidence alternée. La prostitution des mineurs et
I'enlévement international d’enfant » qui permet la résidence et la
garde alternée de I'enfant, alors que, jusque 13, le foyer de I'enfant
était concu comme forcément unique. Larticle 373-2-9 dispose « [...]
la résidence de I'enfant peut étre fixée en alternance de domicile de
chacun de ses parents ou au domicile de I'un d’eux. A la demande de
I'un des parents ou en cas de désaccord entre eux sur le mode de rési-
dence de I'enfant, le juge peut ordonner a titre provisoire une résidence
en alternance dont il détermine la durée. Au terme de celle-ci, le juge
décide définitivement sur la résidence de I'enfant en alternance au
domicile de chacun des parents ou au domicile de I'un d’entre eux. ».
Dans tous ces cas, 'autorité parentale reste conjointe et le choix de
la résidence de I'enfant peut étre transitoire, ses modalités étant a
fixer entre les parties et a valider par le juge aux affaires familiales,
sans forcément partage arithmétique du temps.

La garde alternée en France aujourd’hui [1]
Elle reste un systéme de garde minoritaire, méme si les chiffres

sont passés, en 10 ans, de 1% a 9 % des parents divorcés. Elle est
plus fréquente dans des milieux socioculturels favorisés car il reste

* Auteur correspondant.
e-mail : catherine jousselme@voila.fr
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difficile, sans moyens financiers suffisants, de disposer de « tout en
double » (maison, livres, vétements...). Elle implique que les parents
gardent des domiciles proches (temps de transport identiques et
raisonnables pour se rendre a I'école).

Pour que I'enfant ne vive pas dans deux mondes hermétiques et plus
ou moins contradictoires, elle nécessite le maintien d’'une bonne
communication entre les parents, ce quiimplique une estime et une
confiance réciproques minimales, sappuyant sur des valeurs suffi-
samment communes. Lidée de la loi est que les parents doivent au
quotidien pouvoir rajuster I'éducation ou le cadre de vie de I'enfant,
lorsque celui-ci traverse des difficultés. Cependant, c’est loin d’étre
toujours le cas, car si la demande est commune, les parents peuvent
occulter des difficultés prévisibles, pour plusieurs raisons: ne pas
enclencher une « guerre » a propos du type de garde, de crainte de la
perdre ou pour protéger I'enfant de conflits trop destructeurs dont il
serait le bouc émissaire ; ne pas risquer de « détruire » davantage le
parent déprimé par la rupture (particuliérement pour le parent qui
I'a produite et qui culpabilise) ; souscrire aux désirs exprimés par les
enfants, méme si les conflits sont trés présents, etc.

Aujourd’hui la majorité des juges aux affaires familiales accordent
la garde alternée quand sa demande est exprimée conjointement
par les deux parents (80,7 % des demandes de gardes alternées). Il
apparait trés néfaste d’'imposer une garde alternée dans d’autres
conditions (moins de 20 % des demandes). Quand les parents ne
s'accordent pas, les juges font souvent appel a un médiateur fami-
lial qui peut effectuer une enquéte sociale, pour aider a prendre
une décision.

Les refus des juges sont généralement motivés par le jeune
age de l'enfant, par une évidente mésentente parentale, ou
par le non aménagement possible de la distance des domiciles
parentaux.

Pour ou Contre ?

Aujourd’hui, aucune étude sérieuse ne prouve, quen cas de
divorce, un mode de garde plutét qu’un autre est meilleur dans
I'absolu. Chaque couple parental doit trouver sa solution grace
a un «bricolage » personnel prenant en compte les variables
propres a la famille.

Le plus important pour I'enfant reste les conditions dans lesquel-
les s’est déroulée la séparation, et surtout, et ce quel que soit le
mode de garde, la persistance ou non de conflits intenses entre
ses parents.
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Dans les familles qui ont choisi la garde alternée [2] certaines
variables se retrouvent : I'enfant est prédominant dans le choix
de vie de chacun des parents ; chaque parent est reconnu dans sa
parentalité avec estime ; I'hostilité entre les parents est assez bien
canalisée et négociée ; chaque parent assure un réle éducatif arti-
culé a celui de l'autre ; les enfants restent trés liés affectivement
a leurs deux parents et sadaptent bien, au bout d’'une période
d’environ 6 mois, aux deux lieux de vie, sans confusion, méme si
c’est un peu plus difficile pour les plus jeunes ; les enfants restent
extrémement vigilants & maintenir I'égalité de leur temps et de
leurs attentions, avec chacun de leurs deux parents ; la distance
géographique proche des domiciles parentaux peut étre syno-
nyme de liberté, ou au contraire d’angoisse, selon les cas et les
périodes ; la continuité en matiére de vie scolaire et de relations
avec les pairs reste essentielle : pour la préserver, des demandes de
changement de mode de garde peuvent survenir a I'adolescence
en cas de domiciles trop éloignés ; si la majorité des enfants ont
compris qu’ils ne sont pas la cause du divorce, ils restent pourtant
tristes a son évocation et souhaitent pour les quatre cinquiémes
que leurs parents revivent ensemble.

Pour : Ce qui apparait un « plus »...

Le premier intérét de la garde « partagée » est qu’elle reste le signe,
pour I'enfant, que ses deux parents ont un égal amour et un égal
investissement de lui. Certains enfants, en age de comprendre ce
que le divorce de leur parents va impliquer dans leur vie quotidienne
la demandent dailleurs (« je ne peux imaginer voir moins I'un ou
l'autre... je préfére aller chez I'un puis le méme temps chez 'autre »).
Si le systéme marche correctement, quelle que soit la fréquence
des périodes d’alternance, une sorte de «schéma» du couple
parental, garant de repéres éducatifs forts, est maintenu. Les
conflits naturels et nécessaires au développement (conflit cedi-
pien ; entrée dans les processus d’adolescence) sont ainsi mieux
affrontés, car mieux encadrés par une position parentale qui reste
commune, notamment en termes d’interdits.

Contre : Ce qui est difficile...

La garde alternée reste un systeme particuliérement contraignant,
aussi bien sur un plan matériel qu’affectif, puisqu’elle demande aux
parents de régulierement discuter ensemble a propos de I'éducation
de leurs enfants. Certains couples ne parviennent pas a vivre cet état
de fait de longues années. Parfois donc, elle représente une solution
de « transition », qui permet de choisir de facon plus sre la garde
définitive a I'un ou l'autre des parents.

Parfois 'asymétrie des moyens parentaux met I'enfanten porte
a faux: habiter une semaine sur deux dans une maison au bord
d'un lac (celle donnée par Mamie) et I'autre dans un studio tout en
haut d’un immeuble, rend compliqué le fait de devoir étre « aussi
content » chaque semaine, particulierement quand on est adoles-
cent ! Le conflit de loyauté revient alors a la charge, avec son lot de
sentiments de trahison et d’inconfort pour I'enfant qui, du coup,
s'empéche parfois d'étre heureux partout !

Avoir « deux maisons », a fait dire a beaucoup : « aucun adulte ne
supporterait ce régime », « c’est psychotisant », « impossible de se
sentir chez soi nulle part ». Certains ont proposé que la maison reste
unique et que ce soit les parents qui s’y succédent, en alternance.
Malheureusement (ou heureusement ?) l'expérience prouve
qu’aucune recette « clé en main » n'existe en la matiére ! Tout est
affaire d’histoire, de famille : ce qui est évident pour certains (« le
chat ne peut changer de lieux toutes les semaines : on garde la mai-
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son | ») reste proprement impensable pour d'autres (« manger dans
cette cuisine ot on s’est tant aimé et tant disputé ? Impossible pour
moi ! »). 1l faut donc expérimenter le rythme, les lieux, pour « roder »
le systéme pas a pas.

La souplesse aide a mieux fonctionner : tenir compte des besoins
de I'enfant en fonction de son age, des événements de vie qui
surviennent, est essentiel. Rigidifier le systéme en inscrivant dans
le marbre son fonctionnement, avec un « partage équivalent a la
minute prés », risque fort de le faire exploser a plus ou moins long
terme, au gré des conflits de développement que I'enfant doit tra-
verser | Ne pas terminer son match de water polo parce que sinon,
« papa va étre triste », cC'est ennuyeux, particulierement quand papa
commente : « A chaque fois, C’est pareil | La mauvaise semaine tombe
sur moi : tes compétitions c'est toujours mon week-end ! ». Tout ce qui
accentue la culpabilité de I'enfant le met en difficulté !

Et puis, une garde alternée qui se passe bien ne dispense pas du
travail de deuil a faire pour I'enfant, en ce qui concerne le couple de
ses parents... et parfois, c'est plus compliqué pour lui, tant il cherche
a éloigner I'idée que « rien n'est plus possible entre eux »... Certains
batissent des théories rocambolesques, visant a nier au fond la
séparation : « papa travaille pas la méme semaine que maman...
cest siirement aussi pour ca qu'on vit dans deux maisons et pas
ensemble ».

Il faut aussi savoir faire face au « syndrome du lundi soir » (ou de
tout autre jour de passation). Le changement de lieux de vie réactive
la souffrance de I'enfant de facon aigué et intense, et ce pendant
trés longtemps... A 'heure des retrouvailles, 'enfant devient inte-
nable, agité, refuse les régles, brave les interdits, explose a chaque
remarque, manifeste des angoisses d’endormissement ou des
réveils multiples, refuse de manger ou au contraire engloutit sans
mesure... Cest difficile & supporter pour les parents, chez qui ce
comportement (qui se reproduit généralement la veille du départ,
I'enfant étant heureux a I'idée de retrouver son autre parent et en
méme temps triste de quitter celui avec qui il a passé la semaine)
réactive leur culpabilité et vient gacher les déja tellement courts
moments passés ensemble !

Si I'on ne parvient pas a sécuriser I'enfant, et c'est particuliérement
vrai quand des conflits persistent entre parents, il peut développer
un fonctionnement qui le handicape dans ses relations sociales,
voire ses apprentissages: il devient un éternel pressé, voulant
avoir fini avant d’avoir commencé, se situant toujours avec « un
métro d’avance », restant insatisfait, distrait, incapable de donner
I'impression qu’il s'intéresse vraiment a ce qu’on lui montre, sorte
de « papillon » butinant superficiellement sans aller au bout de ses
explorations ! Il est en fait un prisonnier bien inconscient de cette
temporalité étrange qui coupe sa vie en deux parties devenues
clivées et impénétrables du fait de la mauvaise communication
entre ses parents.

Il a été trés clairement montré que les jeunes enfants en garde
alternée [3] avaient au moment de I'alternance, un regard fugace,
dispersé, instable, pour le parent qui vient les récupérer.lls ont aussi
moins d’élan dans linteraction vers chacun de leurs parents. lls
présentent des comportements affiliatifs faibles, avec des moments
fréquents de replis sur eux-mémes et gardent des difficultés a gérer
les conflits (mouvements brusques, désorganisés, voire déstructu-
rés). Leur organisation temporelle se situe souvent a contre temps,
en famille comme souvent a I'école. Leurs compétences socles sont
moins développées que celles d'autres enfants du méme age, ou
ils ne les utilisent pas pour organiser leur pensée. lls s’enferment
dans des moments de réveries qui les coupent des autres, ce qui les



fait plus souvent décrocher des apprentissages et des relations en
général. Leurs conduites peuvent fluctuer de facon trés déroutante,
car ils ont des difficultés a anticiper, ou a articuler les messages qui
leurs sont adressés pour y répondre de facon adaptée. Tout cela fait
souvent dire aux parents et aux proches : « il est si différent d’avant »,
ce qui est vrai.

Il est aussi clair qu'ils sont nettement plus fatigués que les autres
aux temps creux de la journée (9 heures et 14 heures), et leur orga-
nisation temporelle reste floue et non ajustée au temps scolaire.
Le manque de sommeil peut ici étre invoqué, car le jour de « pas-
sation » notamment, la plupart des parents prolongent la soirée
afin de mieux « se retrouver » avec leur enfant. Il est aussi noté que
le lendemain les enfants se réveillent plus t6t, que leur sommeil
est plus souvent fragmenté ou interrompu les nuits précédant ou
suivant 'alternance, et que les siestes sont plus courtes ces mémes
jours chez les plus petits.

La méme étude [3] conclut au fait que la meilleure fréquence
d’alternance serait toute les deux semaines et le rythme le plus
désorganisateur serait celui introduisant des ruptures tous les un
ou deux jours. Mais il reste bien compliqué d’adopter une position
tranchée en la matiére, car chaque enfant ressent différemment la
durée de séparation d’avec son parent, et ce en fonction de ce qu’il
est, de ce que vit le parent, mais aussi de son age... Souplesse et
attention doivent permettre d’ajuster au plus prés des besoins de
I'enfant, et ce, a tout moment.

Il est trés intéressant de constater que les mémes problémes sur-
viennent chez les enfants qui vivent dans une ambiance familiale
conflictuelle, dans une insécurité majeure (maltraitance), ou qui
sont confrontés a des événements traumatiques (maladie d’'un
parent.)... ce qui pousse a penser que c’est plus la difficulté persis-
tante des relations entre les parents qui est en cause que le systéme
de garde alternée lui-méme. Tout ce qui géne l'ajustement aux
besoins de I'enfant trés jeune (par exemple ne pas pouvoir, du fait
de la rigidité d’une garde alternée, retrouver sa mére s’il est malade
corporellement), nuit clairement a son bon développement.

Et les tout-petits ?

Chez le bébé, le lien charnel a la mere doit étre préservé de facon
assez continue et fiable pour qu'il intériorise une sécurité corporelle
et psychique suffisante.Ceciest particulierement important dans les
premiers mois, ceux de la « sollicitude maternelle primaire » décrite
par Winnicott, période durant laquelle la mére s'ajuste totalement,
voire anticipe, les besoins de son enfant pour qu'’il prenne confiance
en lui [4]. La garde alternée semble alors néfaste !

La premiére année reste une période sensible, puisque I'enfant doit
y expérimenter que se séparer n'est pas se perdre, et que pour cela, il
passe par une phase durant laquelle il a besoin de retrouver sa mére
dans une réalité immédiate pour poursuivre son développement en
sécurité (« position dépressive » entre g et 10 mois) [5].

Pour toutes ces raisons, les premiéres années semblent devoir étre
organisées autour de la garde a la mére, avec des temps pour que le
pére trouve sa place, en « tricotant » des aménagements a la carte.

Plus tard, la garde partagée peut s'aménager, mais I'enfant garde
encore un trés fort besoin de continuité pour affronter et dépasser
ses conflits de développement (autonomisation, conflit cedipien) et
ce jusqu’a 4 ou 5 ans. Il faut alors rester particuliérement attentif a
tout ce qui peut faire lien entre les parents, pour rendre les alternan-
ces les plus douces possible. Il est essentiel d'échanger a propos de ce
qui s'est passé pendant la semaine, de facon précise et authentique.

Résidence alternée : Pour/Contre ?

Pas facile si 'enfant reste I'enjeu de conflits poussant chaque parent
a se vivre en faute dés que quelque chose ne s’est pas bien passé (la
mise au pot, 'éducation alimentaire, etc.).

Bien entendu, l'objet transitionnel est encore plus important a
préserver dans ces situations: il doit donc étre lui aussi placé en
garde alternée ; il est hors de question d’avoir un objet transitionnel
différent chez chaque parent, car, pour remplir sa fonction d’aide et
de soutien a la séparation, il doit étre unique.

Par ailleurs, poser des limites claires et fiables est trés important a
cet age, et ce dansla cohérence et la continuité : celles-ci permettent
a I'enfant de se construire des assises psychiques solides et de se
socialiser en accédant a des modes relationnels élaborés et souples.
Les parents se doivent alors de se mettre d’accord sur les limites
en question : proposer le pot la semaine de papa et pas du tout la
semaine de maman... cest compliqué ! Les deux parents doivent,
pour que I'enfant comprenne et s'adapte a leurs demandes, étre
convaincus au méme moment des mémes choses, et mener ensem-
ble, et non 'un contre l'autre, la conquéte de la propreté. Lentamer
sans cohérence, dans un enjeu de réussite narcissique, complique
grandement son acquisition et tout ce qui va avec (acceptation, par
I'enfant, de la demande d’un autre ; possibilité de se sentir gratifié et
non soumis dans cette acceptation, etc.). Il risque fort de s'enfermer
dans des modes relationnels rigides et pathologiques (« fixation »
au stade anal) trés ennuyeux pour son avenir !

Conclusion

« Le partage de l'enfant entre des parents séparés ne devrait pas
reposer a priori sur des régles rigides, socialement raisonnables
et équitables (une semaine scolaire « contre » un week-end ; une
semaine de vacances de Noél « contre » une semaine de vacances
a Paques), ni sur des principes sociaux partisans, (semaine scolaire
«attribuée » a la mére, et week-end « réservé » au pére toutes les
semaines ou une fois sur deux). Cest l'intérét de l'enfant qui devrait
en constituer le fondement. Ce sont les particularités d’organisation
comportementales, temporelles et psychiques de l'enfant, et leur
évolution temporelle, qui devraient sous-tendre les modalités
de son accueil «en alternance » chez ses parents (et aussi ses
grands-parents ou ses autres partenaires lorsque cela est le cas). Un
« partage » flexible et évolutif apparait d’autant plus souhaitable
que la disponibilité, les rythmes de vie de travail, les restructurations
personnelles etc. ne sont pas figés chez les deux parents » écrit
Montagner [3].

Rappelons nous qu'aucun modeéle n'est livrable « clé en main »,
dans le choix du mode de garde d’'un enfant : ce n'est que dans la
discussion et I'ajustement a ses besoins que la moins mauvaise
solution sera tricotée... sur mesure !
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ces au niveau du vécu des éventuels enfants du foyer, les

placant dans une position instable, anxiogeéne, inquiétante
quant a leur devenir personnel et la structuration de leur équili-
bre affectif, mais aussi de leurs acquisitions et de leurs repéres.
Quel que soit leur age, il leur faut batir de nouveaux éléments
affectifs et spatio-temporels, autant dans leurs rapports avec
chacun de leurs deux parents qu’avec les éventuelles « piéces
rapportées » que représentent parfois une nouvelle fratrie ou le
nouveau conjoint de I'un ou des deux parents.
Cette étape douloureuse est une épreuve pour I'enfant, I'obligeant
a puiser dans des ressources personnelles, faute, temporairement,
de disposer des références parentales auxquelles s'appuyer.

T oute dislocation du tissu parental entraine des conséquen-

Les paramétres en cause

L'évolution de la famille

Sans revenir sur les nouvelles modalités de fonctionnement
du couple et de la famille, il est indiscutable que le nombre des
séparations conjugales augmente réguliérement, séparations qui
comportent de nombreux risques de conflit : conflit affectif entre
les deux parents, par rapport a la rupture de leur propre histoire
sentimentale et aux conditions et motifs de séparation, conflit
enfin au niveau de l'enfant, facilement considéré comme un
« bien », un otage ou outil face a l'autre adulte.

Enfin, le conflit perdure souvent dans le temps: chacun des
acteurs va alors y évoluer a son propre rythme tant que le « deuil »
de la séparation ne sera pas terminé, induisant des retombées sur
I'enfant, parfois a distance méme de son début.

Lévolution de la société

Médiatisation, principe de précaution, judiciarisation sont autant
d’éléments qui vont permettre aux acteurs du conflit de lui donner
un exutoire et un écho débordant le domaine du conjugal et/ou du
familial, interpellant la Société en lui demandant de dire le « droit »,
d’'obtenir « réparation » au nom de principes dans lesquels on a sou-
vent 'impression qu'est oubliée la personne au profit de la « chose ».
La sensibilisation de la Société au « sexuel » vient encore aggraver
les conséquences du conflit lorsqu’il est évoqué que 'enfant ait pu
étre victime de ce type de sévices.

* Auteur correspondant.
e-mail : uajv.enfant@trs.aphp.fr
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L'évolution des moyens de repérage

Depuis plus de 30 ans, la protection de I'enfant maltraité a évolué
sur le plan législatif national et international parallélement a une
sensibilisation des professionnels et institutions concernés.

Des équipes, souvent pluridisciplinaires (pédiatres, psychologues,
assistantes sociales), ont été individualisées améliorant encore
l'accueil, I'évaluation et I'accompagnement des situations de
maltraitance chez I'enfant, quelles qu’en soient les causes et les
manifestations.

La qualité du travail en réseaux de tous ces partenaires de la pro-
tection de I'enfant est un facteur qui a permis de mieux aborder
ces situations en centrant leurs actions sur I'enfant et sa prise en
charge.

La séparation parentale,
un traumatisme pour I'enfant ?

La séparation parentale est un moment de rupture douloureux,
difficile a gérer pour I'enfant, car elle provoque un bouleversement
dans I'équilibre familial.

Mais elle ne constitue pas nécessairement un traumatisme pour
I'enfant, elle n’est, parfois, qu’une étape transitoire dans sa vie et le
couple parental devrait pouvoir survivre au couple conjugal.

Ce sont la nature de la mésentente parentale et la place de I'en-
fant au sein du conflit, qui vont le bouleverser et, dans certaines
situations, les relations conflictuelles vont rejaillir sur lui avec une
telle intensité, qu’on peut alors parler d’'une forme de maltraitance
parentale de nature psychologique.

Les expressions de la souffrance chez I'enfant

Lexpression de la souffrance et les troubles engendrés vont varier
d’un enfant a un autre, et dépendre de facteurs multiples (age,
personnalité, contexte familial).

Les conflits et les changements matériels et familiaux qui en
découlent peuvent entrainer chez I'enfant, un sentiment d’insé-
curité, voire provoquer de véritables angoisses, qui peut prendre
différentes formes (crises d’angoisse, agitation, difficulté de
concentration, peur de I'abandon réactivée s’extériorisant par des
troubles du sommeil), jusqu’a la crainte d’étre a son tour aban-
donné par le parent qui est parti, voire par le parent restant.

S’y ajoute un sentiment de culpabilité, car,en assistant a la sépara-
tion de ses parents, I'enfant peut penser qu’il en est la cause.



Pris dans un conflit de loyauté ou d’allégeance, au cceur du conflit,
sa fidélité peut 'amener a prendre parti pour le parent qu'’il estime
victime de la séparation et certains parents, pris par I'intensité de
leurs réactions, ne se rendent pas compte qu’ils imposent plus ou
moins implicitement leurs choix a leur enfant en disqualifiant
réguliérement l'autre parent, ne permettant pas a I'enfant d’en
conserver une image constructive.

Deux exemples :

« entre les deux domiciles parentaux, le moment de transition
est délicat et complexe et c’est souvent le seul moment de
rencontre entre les deux parents, donnant lieu a des échanges
houleux, voire a une dispute ouverte a laquelle I'enfant assiste,
cette période peut alors devenir anxiogéne, voire redoutée,
surtout s’il ressent I'inquiétude ou la tristesse du parent qu’il
laissera seul.

« a la veille ou au lendemain des «visites », I'enfant peut
traduire un mal-étre sous différentes formes : douleurs abdo-
minales, céphalées, troubles du sommeil et de I'appétit, voire
difficultés comportementales (instabilité, manifestations
caractérielles, opposition), souvent mises en avant par le parent
« hébergeant », comme preuve que ces visites sont néfastes a
I'enfant. Il est alors difficile de faire comprendre que ces signes
n‘expriment que la difficulté du passage d’'un milieu familial a
un autre.

Cependant, certains enfants ne manifestent pas de troubles
particuliers et semblent s’étre bien adaptés a la situation:
soit leurs capacités d’adaptation sont extrémement efficaces,
soit leur blessure ne s’est pas encore extériorisée, leur réaction
pouvant alors étre différée et se réactiver dans I'aprés-coup, par
exemple au moment du remariage d’'un des parents.

Enfin, I'enfant est un étre en constante évolution dans son
développement physique et psychique et il est difficile de
prévoir a moyen ou long terme quelles seront les conséquences
psychiques entrainées par le conflit conjugal, ce qui implique de
les revoir quelques mois plus tard.

Evaluation et prise en charge

Lenfant est parfois instrumentalisé, exposé au chantage psycho-
logique de I'un de ses deux parents qui va abuser de son autorité
parentale pour essayer de rompre tout lien affectif avec 'autre
parent.

La garde de I'enfant peut alors prendre les allures d’'un combat juri-
dique acharné et dans ces situations, le (ou les) parent (s) ne nous
sollicite (nt) plus en tant que professionnels dans l'objectif d’une
résolution des conflits, mais pousse (nt) a prendre parti « pour leur
cause », souhaitant alors trouver une caution a leurs accusations
de comportements potentiellement dangereux pour I'enfant.
Dans une évaluation centrée sur I'enfant, la plus juste et la plus
pertinente possible, il est souhaitable de voir aussi le parent
« accusé » : « Lhistoire n'est qu’a moitié dite quand une seule partie
la raconte », cet aphorisme rappelle que, si chaque parent détient
la vérité de sa souffrance, ce n'est qu’une facette d’une réalité trés
complexe pour I'enfant.

Lors de I'évaluation psychologique, la parole de I'enfant est impor-
tante : son recueil nécessite un moment de mise en confiance, la
création d’un espace dans lequel il puisse se sentir libre de parler,
dans un cadre sécurisé. Cela permet ainsi d’analyser son discours
et d’'observer et comparer le comportement de I'enfant quand il
est en relation duelle et quand il est en présence de ses parents.

Séparations conflictuelles et nouvelles formes de maltraitance

Lorsque I'enfant est trés jeune, et qu’il n"a donc pas d’acquisitions
langagieres suffisantes, le discours des deux parents et I'observa-
tion et I'analyse des interactions parents-enfant vont constituer
les principaux outils de I'évaluation psychologique.

Dans le contexte de mésentente parentale séveére, la plupart des
évaluations sont réalisées a la demande de la mére, en régle chez
des enfants uniques, et souvent assez jeunes avec deux médianes
d’ages, une premiére plus importante entre deux et trois ans et
une seconde entre six et sept ans.

Si le motif de consultation « initial » est régulierement une suspi-
cion d'attouchements sexuels de la part de I'autre conjoint (voire
de son nouveau compagnon), c’est aussi parfois pour des carences
ou des négligences éducatives.

Lenfant dans la Société

S'il est aisé de comprendre la place que peuvent occuper le
médecin ou le psychologue dans I’évaluation et la prise en charge
des enfants maltraités, I'utilité du travailleur social est souvent
ignorée ou méconnue : pourtant le champ de compétences de ce
professionnel et ses liens privilégiés avec les autres acteurs de la
protection infantile permettent de replacer I'enfant et sa famille
dans leur cadre de vie sociale.

Lenfant, la séparation conjugale et la loi

La séparation conjugale est, en principe, sans incidence sur les
regles de dévolution de I'exercice de l'autorité parentale et les
parents doivent maintenir des relations personnelles avec I'enfant
et respecter les liens de celui-ci avec l'autre parent.

En cas de saisine judiciaire, le juge aux Affaires Familiales (JAF) est
compétent sur les questions relatives aux modalités d'exercice
de l'autorité parentale (commune aux deux parents, en régle
générale), et sur la contribution a I'entretien et a I'éducation de
I'enfant, il veille a la sauvegarde des intéréts des enfants mineurs,
et prend des mesures afin de garantir la continuité et I'effectivité
du maintien des liens de I'enfant avec chacun des parents.

Ces modalités Iégales sont reprises au cours des entretiens avec
les parents (voire I'enfant) pour les aider a se recentrer sur leur
nouveau rdle de « co-parent ».

Les outils de la protection de I'enfant

Si 'enfant apparait étre en réel danger, et que sa sécurité physique
et morale doivent étre protégées un signalement doit étre effectué
aupreés des autorités administratives (Justice, Conseil général).
Cependant, trés souvent, I'enfant n'est pas réellement victime
des motifs pour lesquels une évaluation est demandée, mais
plutdt «instrumentalisé» dans le conflit parental : certains parents
sont procéduriers, et entreprennent régulierement des mesures
judicaires a I'égard de leur ex-conjoint (dépots de plainte, mains
courantes...), sollicitent de multiples professionnels (milieu asso-
ciatif, pédopsychiatres, psychologues...)

Linformation d’un JAF sur une évaluation en cours, la proposition
de mise en place d’'une mesure d’aide a la parentalité telle qu'une
aide éducative a domicile (AED) ou une investigation d’orientation
éducative (IOE), sont autant d’outils permettant d’éviter la disper-
sion des intervenants et I'errance des parents dans leur recherche
de lieux d’écoute et de conseil, voire d’'un professionnel attestant
la véracité de leurs accusations.

Lenjeu sera alors de sensibiliser les parents, en leur faisant prendre
conscience des risques du conflit sur leur enfant.
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En quoi la séparation des parents peut elle
représenter un danger pour I'enfant ?

Lors d’'une séparation conjugale conflictuelle, il est important que
I'enfant conserve sa place d’enfant, que ses deux parents respec-
tent ses préoccupations (scolarité, sorties, loisirs) et ne le mélent
pas (ou peu) aux modalités de leur désunion.

Trop souvent, les ex-conjoints ne se parlent plus, alors méme
que l'enfant aurait besoin que lui soit expliqué, a la mesure de sa
compréhension, les éléments de son propre devenir et lui montrer
que c'est le lien conjugal qui est rompu et non le lien parental :
« Papa reste papa et maman reste maman », méme s’ils ne sont
plus physiquement ensemble.

Parfois, I'un des deux parents est souvent plus immature que
l'autre, poussant alors I'enfant a se positionner en adulte, en
«suppléant » du conjoint absent, voire utilisé comme messager,
maintenant a lui seul le lien entre ses parents et gérant leur
absence de communication ailleurs, il adopte un discours « cal-
qué » sur celui d’'un de ses deux parents, refoulant son angoisse
personnelle et devenant alors un acteur direct dans leur conflit,
enfin, il peut étre « écartelé » entre les deux parents, questionné
par chacun sur ce qui se passe chez « I'autre », situation mobilisant
beaucoup d’énergie au détriment de ce qui peut lui étre demandé
dans d’autres secteurs de sa vie (école).

Conclusion

Ce trop bref survol des situations de maltraitance infantile liées a
un contexte conflictuel de séparation conjugale ne saurait en avoir
abordé toutes les dimensions.

Trois questions pourraient conclure cette réflexion :

« Lenfant apparait-il courir un danger du fait de l'intensité de
ce conflit ?
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« Présente-t-il des signes de souffrance psychique et /ou physique ?
» Quelle place occupe-t-il face a ses deux parents et comment le
protéger des conséquences ?

Il n'existe pas de réponse univoque, tant chaque situation est
unique : c’est autant la sensibilisation et la qualité de I'analyse du
(des) professionnel (s) sollicité (s), la mise en commun des infor-
mations recueillies, une réflexion pluridisciplinaire et des actions
concertées qui permettront d’éviter ou de limiter les conséquences
de ce qui devrait rester du domaine des adultes.

En savoir plus
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plus commun, puisque le taux de divorce atteint actuelle-

ment, dans notre pays, a peu prés 40 % des mariages, avec
plus de 50 % de divorce par consentement mutuel, ce qui montre
que les divorces « compliqués » ne sont pas les plus fréquents,
loin de la. En France, plus d’un million cinq cent mille enfants
vivent avec un parent et un beau-parent, et plus de 500 oooo
dans une famille recomposée, avec d’autres enfants... ce qui fait
qu’a peu pres trois enfants sur dix vivent dans une famille non
traditionnelle... Alors, difficile pour le pédiatre, de ne pas s’inter-
roger, sur cette situation trés fréquente dont il semble important
d’analyser les enjeux développementaux pour I'enfant [1].

R ecomposer une famille est un événement de vie de plus en

Décomposition

Toute recomposition est précédée d’une décomposition dont les
particularités continuent, des années apres, a influencer les fonc-
tionnements de I'enfant. Ceci est particulierement visible quand
la séparation du couple parental a été vécue de facon asymétrique
par I'un des parents qui s'organise secondairement dans la haine
de l'autre. C'est souvent le cas des couples trés fusionnels, dont
la relation reste idéalisée, ou de ceux dans lesquels la relation
d’emprise et de maitrise est au premier plan, car décoller des
éléments collés a la « Superglue », reste trés difficile et provoque
des vécus d’arrachement, sans réelle négociation ni acceptation de
la séparation, sans deuil de cette premiére tranche de vie.

Comme l'écrit Marcelli [2] : « Un lien d'amour est soluble, un lien
de haine est insoluble. La haine est un lien mille fois plus fort que
I'amour... Quand deux adultes se séparent, si I'un d’eux est habité
par la haine, l'enfant du couple devient la colle qui renforce le
lien », ce qui complique grandement la tache de I'enfant en cas
de recomposition familiale ultérieure: Comment investir le ou
la nouvelle venue dans ces conditions ? Le conflit de loyauté est
pour lui extrémement fort et peut provoquer, par ricochet, des
conflits destructeurs dans sa relation a son parent biologique, et
en cascade, des explosions dans le nouveau couple qui peut étre
mis en échec.

Il semble essentiel de rester disponible a son enfant durant tout le
temps de la « décomposition » : ne pas mentir, répondre aux ques-
tions, ne pas minimiser la peine qu'il ressent, la reconnaitre, sans
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la dramatiser ou l'utiliser, assumer ses décisions d’adulte reste la
facon la plus sure de préparer positivement une possible recompo-
sition. Il est injuste de demander a I'enfant de nous conforter dans
nos décisions, ce qui peut étre tentant et plus confortable quand
nous doutons ; car ce dont il a besoin, c’est de parents responsa-
bles qui tiennent face aux difficultés, le protégent, le rassurent,
notamment sur 'essentiel : quoi qu’il arrive, les liens a ses deux
parents existent et sont proprement indissolubles.

Vers la recomposition

« Petit a petit, l'oiseau fait son nid »... || est prudent, et sage, de
prendre son temps pour annoncer la recomposition familiale
et la mettre en acte, méme s’il est difficile de le faire en amour.
Il vaut mieux donc différencier les temporalités : celle d’un nou-
veau couple, et celle d’une nouvelle famille. Mais pas de recette a
proposer en la matiére, car aucun psychiatre ne peut se poser en
devin de la relation ! Certains CDD prolongés fragilisent certains
couples; certains CDI trop précoces peuvent aussi le mettre en
péril...

En France, la plupart des enfants vivent une période, qui dure
en moyenne 3 ou 4 ans, de « monoparentalité » avec un parent
biologique (dans 84 % des cas, sa mére) méme si 'autre parent est
associé aux décisions importantes dans sa vie.

Investir dans ces conditions « un (e) nouveau (elle) venu (e) » est
une étape qui peut prendre du temps, particulierement quand
I'enfant est jeune, car il vit forcément, dans 'ambiance du conflit
cedipien, cette personne, aussi « gentille » soit-elle, comme un (e)
rival (e). Et donc, une fois encore « Patience et longueur de temps
font plus que force ni que rage »... Car si la recomposition a souvent
un effet positif a long terme (Six ans aprés une séparation, les
enfants dont la mere s’est remariée depuis plus de deux ans nont
pas plus de troubles que ceux évoluant dans des familles unies) 3],
les premiers temps sont souvent houleux ! Et c’'est bien normal... Il
faut d’abord s’apprivoiser pour s’accepter !

Il apparait aussi fondamental de poser comme une évidence et de
profondément penser, ce qui est moins facile, que I'enfant n’est en
aucun cas contraint, implicitement ou explicitement, d’aimer son
beau parent. |l doit par contre le respecter et I'écouter puisque c’'est
un adulte responsable de lui a certains moments. Si son parent
biologique aime cette personne, cela ne garantit en aucun cas un
« transfert automatique d'amour » ! Bien siir,quand le beau parent
se montre fiable dans son amour au parent, le rend manifestement

489



C.Jousselme

heureux, quand il est capable de s'impliquer auprés de I'enfant
doucement, sereinement, avec délicatesse, plus il y a de chances
pour qu’un vrai lien s’établisse entre eux, a travers les expériences
répétées du quotidien et les événements exceptionnels (voyage,
maladie, etc.). Par contre, le vrai référent doit rester le parent, car
cela diminue le conflit de loyauté de I'enfant et I'aide a grandir
plus confortablement.

Il est aussi trés différent de recomposer une famille avec quel-
qu’un qui a des enfants, avec quelqu’un qui n'en a pas, et de
faire ou non avec ce quelqu’un, un enfant. Tout simplement car
la place des enfants change radicalement de nature. Cheminer
ensemble vers des compromis, dans des rencontres, au début au
moins, « homéopathiques » et situées dans des lieux « neutres »
(pas LA maison d’une des familles par exemple), peut permettre
d’apprivoiser les craintes de chacun, de négocier une rivalité entre
enfants, de construire pas a pas la facon dont on s’installera. C'est
une facon de prendre des risques calculés, en posant des balises
de sécurité et des signaux d’alarme, qui permettent de mieux
se connaitre, pour construire de facon plus solide les bases de la
nouvelle famille.

La présence d’autres enfants est parfois un élément facilitant, car
les nouveaux parents partagent, dans une certaine réciprocité,
I'éducation de tous. Mais, cet élément introduit aussi de nouvelles
complexités : 'enfant peut se retrouver dans une place de « fra-
trie » inversée (il était unique, le voila le dernier d’un groupe de
trois...) ; les nouveaux parents doivent « croiser » leurs repéres
éducatifs, parfois trés différents, parfois conflictualisés par les dis-
cours des « ex » ; aimer quelqu’un n’est pas forcément aimer son
enfant, au quotidien (méme si on I'a trouvé trés mignon en photo
ou au cours d’'un week-end !), ce d’autant que cet enfant reste le
témoin du lien a l'autre parent, I'incarne (il lui ressemble, parle
comme lui, exporte ses idées a la maison) ; le rythme des gardes de
chaque fratrie peut parfois devenir un véritable casse téte chinois,
au point que plus personne ne s’y retrouve ; si les « ex » y mettent
du leur en refusant, dans une rigidité totale, tout aménagement,
ou au contraire oublient systématiquement les emplois du temps
décidés en commun, c'est encore plus compliqué !

Toutes ces contraintes peuvent paraitre futiles dans un premier
temps, mais les vivre régulierement peut devenir proprement
ingérable, ce d’'autant que la vie introduit des grains de sable qui
risquent fort de faire caler la machine !

Lespace compte aussi: se retrouver a cinq dans un trois piéces
dans lequel on a vécu seul avec sa mére pendant deux ans, c’est
trés difficile! Le facteur financier joue donc un réle: pouvoir
aménager des chambres confortables, des espaces de liberté et
d’intimité pour chacun met de I'huile dans les rouages, méme si
cela ne suffit pas en soi.

Alors, il fautdutemps,uncertain gott de I'aventure,une souplesse
certaine de fonctionnement, pour construire dans ces conditions.
Tout cela requiert une assez grande sécurité interne, qui permet
de quitter des positions passées et d’en adopter d’autres, en les
co-créant avec son partenaire, sans vivre une perte identitaire
angoissante mais au contraire un « plus » de vie.

Fondamental aussi de ne pas éluder les questions et au contraire
d’y chercher,ensemble, des réponses, pas a pas, en rectifiant le tir
quand on a la sensation que la solution trouvée est trop incon-
fortable. Finalement, les choses se passent moins mal quand une
organisation de base, un socle « tient le coup ».

Parfois, la mayonnaise prend vite entre les enfants qui se décou-
vrent une vraie complicité, voire méme un peu trop fort, quand,
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entre des adolescents des sentiments amoureux naissent. Pas
toujours facile de naviguer dans ces eaux tumultueuses, qui
facilitent les mouvements d’identification aux parents (« on est
amoureux comme eux ! »), pouvant s’inverser par la suite, dés
que la vie quotidienne met en scéne le couple parental dans sa
réalité (et non son idéalisation). Il n’existe d’ailleurs pas de mot
en francais pour décrire les liens entre les enfants de parents dif-
férents vivant dans une famille recomposée :ils ne sont pas frere
ou sceur, ni méme demi-frére ou demi-sceur (donc pas d’inceste
a proprement parler entre eux), et sont amenés a vivre ensem-
ble comme une fratrie (car ils ne se sont pas choisis). Certains
semblent créer des liens d’amitié, comme pour dire « on s’est pas
choisi comme des amis, mais au fond c’est pareil, on s’apprécie, et
en plus on a de la chance, puisqu’on est ensemble souvent ».

Bien sdr, cette vie en groupe peut étre particulierement enri-
chissante pour les enfants car ils peuvent se sentir rassurés en
partageant les difficultés rencontrées et en pouvant reparler de
la séparation de leurs propres parents biologiques.

Quand il n’y a d’enfant que d’un c6té, une autre question se
pose : que peut représenter de vivre avec un enfant déja fait
par quelqu’un d’autre, quand, soi-méme, on n’en a jamais eu ?
Parfois c’est une révélation qui peut conduire a avoir envie d’en
faire un ; parfois c’est une catastrophe car le beau parent a la
sensation de recevoir « clé en main » une famille préfabriquée,
déja fixée dans des fonctionnements qu’il ne peut changer,
et dont il se sent vite exclu... Sentiment d’abandon et rivalité
quasi fraternelle avec I'enfant pour le beau parent, déception et
culpabilité pour le parent biologique, risquent fort de plonger le
couple dans une asymétrie, dangereuse si elle n'est pas parlée.
Ce d’autant que I'enfant, particulierement quand il sort d’une
longue période de monoparentalité avec son parent biologique,
période qui a nettement réactivé ses désirs cedipiens (et aussi
ceux de son parent qui peut avoir du mal a partager son role
parental !), a aussi un réle actif dans ce qui se joue: plus il
sent que son beau parent le rejette, plus il le rejette en miroir
puisqu’il lui a « volé sa maman (ou son papa) » et a dépossédé
le parent resté seul de son conjoint. Tout cela peut accélérer les
mécanismes de déception réciproque de tous les membres de
la famille et aboutir a une deuxiéme séparation. Pourtant, ces
conflits sont obligatoires, mais dépassables si on parvient a les
désamorcer, réagir avec un peu d’humour et de remise en cause
de soi : mais le questionnement est au niveau identitaire pour
les adultes, ce qui peut les renvoyer a des angoisses d’abandon
trés fortes quand elles prennent racine dans leurs propres
conflits infantiles mal résolus (image maternelle et/ou pater-
nelle peu fiable ; conflit cedipien mal dépassé etc.) ou dans une
histoire infantile difficile dans la réalité (divorce parental avec
beau parent trés rejetant etc.).

Enfin, dans certains cas, un bébé nait de la recomposition
familiale, souvent assez rapidement, du fait de I'age d’'un des
partenaires du nouveau couple. C’est un grand moment pour la
nouvelle famille en quelque sorte « soudée » symboliquement
par cette naissance qui engendre, en général, un mouvement
positif et émotionnel intense de la nouvelle « fratrie » quand elle
existe, méme si, selon leur age, leur sexe, les enfants vivent une
rivalité plus ou moins forte avec le nouvel arrivant.

Evidemment, les nouveaux parents revisitent, avec ce nouveau
bébé le passé de leurs enfants respectifs, puisqu’ils 'éduquent,
cette fois-ci, ensemble. Si ce passé est trés difficile, c’est difficile,
aussi bien pour eux que pour les fratries en cause. Mais si le



passé n'est pas trop traumatique, c’est au contraire l'occasion de
revivre ensemble des souvenirs propres a chacun, ce qui fortifie
encore les échanges, la réciprocité, et la complicité. Quand I'un des
partenaires du couple n’était pas parent lui-méme, une asymétrie
existe : pour lui, c’est pour lui la premiére fois... pas pour les autres
membres de la famille, ce qui peut créer un déséquilibre qu’il
faut repérer et apprivoiser. Quoi qu'il en soit, les autres enfants
craignent généralement un peu d’étre délaissés et demandent a
étre rassurés par leur parent respectif.

Les autres facteurs importants

Nous ne ferons que les citer :

Le passé de I'enfant : Plus un enfant est touché dans son narcis-
sisme avant la séparation de ses parents ou par elle, plus il sera
en difficulté pour investir un beau parent, par exemple, s'il pense :
« Je ne suis méme pas capable d’avoir été un enfant de I'amour ! »...
ou qu’il a été soumis a une sorte de « moule » dans lequel il a dii
se développer pour ne pas risquer de fragiliser encore son parent
biologique apreés la séparation (développement en « faux self »,en
« objet anti-dépresseur » de ce parent). »

La présence ou non chez lui de troubles du développement avant la
recomposition.

L'age de I'enfant au moment de la séparation et de la recomposition,
et la durée de la période de monoparentalié.

Par ailleurs, plus I'enfant est jeune, plus, il a un besoin fondamental
de sécurité pour évoluer sereinement, et traverser les étapes qui
le méneront a sa vie d’adulte. La séparation du couple parental
rajoute un obstacle, comme d’autres événements de vie peuvent
le faire, particuliérement quand le divorce s’effectue juste aprés sa
naissance : ce « syndrome du Baby-clash », semble en augmenta-
tion [4] peut-étre parce que les enfants naissent de plus en plus
tard dans la vie, introduisant plus de tension que de positif dans
un couple en quelque sorte trop installé.

Les enjeux de la recomposition familiale

Enfin, la résolution du conflit cedipien est souvent compliquée pour
les enfants de parents divorcés, particulierement quand la période
de monoparentalité a été longue et que les conflits entre parents
persistent : quand il y a recomposition, trianguler a nouveau, peut
étre plus difficile.

Le passé des adultes en présence et leur solidité psychique.

Le comportement de ou des « ex » : Plus les conflits restent actifs, plus
I'enfant en est I'enjeu, plus la recomposition les fait généralement flam-
ber, accentuant dangereusement le conflit de loyauté pour l'enfant.

Conclusion

Recomposer une famille tient du tissage et du métissage, au
carrefour des histoires de chacun, parents et enfants. Limportant
est de prendre son temps, et de bien analyser les variables qui
montrent que I'enfant poursuit correctement son développement,
en gardant en téte les principaux enjeux de la situation [5]. Le
pédiatre reste un tiers neutre, qui peut, dans une alliance avec les
parents permettant un travail de guidance, les aider a cheminer
plus confortablement avec leurs enfants.
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chaque année, le deuxiéme pays d’accueil du monde, aprés

les Etats-Unis. Cependant, rapporté a la population, la
France se situe a peu prés dans la moyenne des pays d’accueil,
elle arrive en g¢ place avec seulement 6,7 adoptions internatio-
nales pour 100 000 habitants. A ces enfants venus de I'étranger,
il faut ajouter environ 1000 enfants nés en France, soit un total
moyen de 5 0oo enfants adoptés par an. Le phénoméne est donc
modeste au regard de la passion qu’il suscite dans les médias.
Cette passion, pour un phénomeéne statistiquement marginal,
interroge.Une double explication peut d’'emblée étre proposée.La
premiére renvoie a la fascination que suscite 'enfant abandonné,
la seconde signe une identification compassionnelle aux couples
sans enfant. Prés de 25 ooo familles francaises étaient en attente
d’un enfant en 2003 (contre 10 500 en 1989). Ces deux éléments
expliquent en partie les dérives dont «I'affaire du Darfour »
n'est qu’une triste illustration. Loin de la version magnifiée de
la rencontre adoptive, mais sans pour autant remettre en cause
cette possibilité de construire une famille, il nous semble impor-
tant d’objectiver les enjeux actuels de I'adoption. Notre analyse
prend le risque de dévoiler I'envers du décor. Elle s’appuie sur
la recherche nationale que nous avons effectuée a la demande
du Ministére de la santé et des solidarités sur les adoptés en
difficulté. Notre corpus est constitué de 428 situations dont 317
enfants adoptés accueillis a I'aide sociale a I'enfance (ASE), apres
une rupture ou une mise a distance avec la famille adoptive. Une
trentaine d’entretiens ont été effectués avec des parents adoptifs
sur les problémes rencontrés, la recherche des explications plau-
sibles, les interventions tentées... Cette communication écrite
s’organise autour de deux points : repérer les enjeux ; analyser
certaines causes des « échecs d’adoption ».

L a France est, avec prés de 4 ooo enfants étrangers adoptés

L'adoption, le théatre d’enjeux anciens
et nouveaux

Pratique ancienne,inscritey compris dans lamythologie, 'adoption
n’en finit pas de questionner le sens de la filiation, de la famille, du
destin, de la lignée, des origines, des solidarités... Cinq débats ont
jusqu’a ce jour organisé la pensée autour de I'adoption : celui sur le
secret des origines ; sur les procédures et sur la sélection des can-

* Auteur correspondant.
e-mail : catherinesellenet@hotmail.com
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didats ; sur les candidatures atypiques (femme ou homme seuls,
couples homosexuels) ; sur I'intervention de I'Etat, son immixtion
au ceeur de l'intime, pour favoriser ou réglementer la réalisation
du désir d’enfant; enfin un débat sur les formes de I'adoption
(pléniére ou simple), les articulations et les rapports de pouvoir
entre les pays d’origine et d’accueil... Aucun de ces débats n’ayant
véritablement été résolu, la polémique reste active et alimente
le dernier débat que nous ouvrons, a savoir celui du devenir des
enfants adoptés. La question est nouvelle, a la fois parce que le
nombre des adoptés grandit, mais aussi parce que la demande
enfle du coté des couples, amenant I'Etat & promettre de doubler
le nombre des adoptions. Doubler le nombre des adoptions, en
méconnaissant la réalité du devenir de ces enfants, parait bien
audacieux. Or, nous ne savons encore que peu de choses sur le par-
cours de ces enfants, sur leur intégration. La France est a ce sujet
en retard sur les autres pays pour aborder cette thématique. Parler
des difficultés, c’est porter atteinte au réve de la rencontre parent-
enfant, au désir de réparation vite sollicité quand il est question
de I'enfant abandonné. Pourtant, si comme le pense Voltaire, on
estime que « le présent accouche de I'avenir », il y a urgence a
se pencher sur la facon dont une société aide les adoptés et les
adoptants en souffrance.

La parentalité adoptive, une parentalité
ordinaire ?

Nous pouvons démarrer cette réflexion par une interrogation : la
parentalité adoptive est-elle une nouvelle forme de parentalité,
est-elle différente d’une parentalité biologique ? Nouvelle, certai-
nement pas puisque nous retrouvons des traces de I'adoption dans
la mythologie et a tous les siécles. Différente, sans aucun doute,
mais la réponse sera nuancée selon I'axe retenu de la parentalité.
Sur I'axe de I'exercice de la parentalité (axe des droits), rien ne dis-
tingue une adoption pléniére d’une filiation biologique. La fiction
juridique, choisie par le législateur, fait de |a filiation adoptive une
imitation presque parfaite de la filiation biologique, y compris
dans la transcription de I'acte de naissance. Lautorité parentale
et son exercice seront identiques d’une parentalité a 'autre. La
parentalité adoptive pourra étre comme pour d’autres familles
celle d’un couple, d’'une femme seule, d’'un couple divorcée, voire
s’inscrire dans une famille recomposée. On peut cependant penser,
mais sans qu’il y ait de déterminisme inscrit, qu’il est plus difficile
de cumuler les facteurs de vulnérabilité : adoption et parentalité



en solo, adoption et divorce, adoption et recomposition familiale.
Ce n'est que le cumul des facteurs de risques qui distingue alors la
parentalité adoptive de la parentalité biologique.

Sur l'axe de la pratique de la parentalité (axe des taches domes-
tiques et éducatives), rien ne distingue non plus la parentalité
adoptive d'un autre type de parentalité. Lensemble des taches
éducatives qui incombe aux parents est a priori le méme. Mais
cette apparence est un peu trompeuse car le parcours antérieur
des enfants adoptés rend parfois difficile leur prise en charge
quotidienne. Pour les enfants adoptés que nous avons étudiés, et
qui ont été placés aprés leur adoption a I’ASE (dont 41 enfants avec
procés verbal d’abandon), nous savons que 60 % d’entre eux ont
vécu des carences multiples dont 17 % des maltraitances graves.
Pour 40 % d’entre eux, nous ne savons rien de leur passé, ce qui
ne veut pas dire que celui-ci soit exempt de toute blessure. Dans
bien des cas, nous ne savons pas soigner les traumatismes vécus
par ces enfants, que ces traumatismes soient dus a la guerre ou
a une histoire personnelle. Nous ne savons rien non plus de leur
culture et de 'empreinte qu’elle a pu laisser dans leur facon de voir
le monde, de I'organiser.

C'est sur I'axe de I'expérience subjective de la parentalité, que les
différences sont sans doute les plus sensibles. Laxe de I'expérience
subjective de la parentalité correspond au champ des émotions,
des affects, des représentations imaginaires, des projections
positives ou négatives. Cet axe interroge les écarts entre I'enfant
imaginaire et I'enfant réel. Pour 'adoption, cet axe interroge I'écart
entre cet enfant désiré, absent au rendez-vous de la grossesse et
I'enfant adopté; I'écart entre I'enfant attendu pour agrandir la
famille déja constituée et celui qui va prendre place au sein d’'une
fratrie qui a déja ses codes, ses régles, ses rites, ses alliances. Notre
corpus révéle de profondes distorsions par rapport au désir initial
d’adoption. Dans 25 % des cas, le désir initial des couples n’a pas été
respecté (contre un tiers respecté ; dans les autres cas ce désir n'a
pas été interrogé par les professionnels). Bon nombre de couples
désireux d’avoir un bébé,demandent lorsqu’ils sont rendus en pays
étranger, une extension a une fratrie de deux voire trois enfants,
ce qui explique sans doute la surreprésentation des fratries dans
notre corpus. Le bébé, le plus jeune, sert en quelque sorte d’aimant
pour favoriser I'adoption des plus agés. Mais accueillir un enfant
et étre prét a en accueillir plusieurs, est-ce la méme chose ? Tout le
travail qui est fait, avec beaucoup de rigueur, par les professionnels
pour évaluer la marge des possibles des différents couples, se
trouve balayé par des extensions non maitrisées. En toute bonne
foi, les couples pensent y arriver. La culpabilité ne les autorise pas
a séparer les enfants et a refuser la proposition qui leur est faite,
mais le quotidien va se charger de leur rappeler les limites. De
retour en France, et devant 'ampleur des difficultés rencontrées,
certains couples se dissocient sur I'analyse de la situation, voire
explosent : c’est le cas de 27 % d’entre eux dans notre corpus. La
survie du couple et de la famille, passe aussi parfois par la mise
a I'écart de I'enfant adopté et ceci est d’autant plus vrai pour les
couples qui ont des enfants biologiques.

Pour aider ces familles, les professionnels devront distinguer
plusieurs configurations possibles. Dans certaines situations, la
parentalité estabsente,dansd’autreselle sera défaillante ou patho-
logique. Par parentalité absente, nous entendons les situations ou
I'enfant n'a jamais été investi comme fils ou fille de... Le processus
de parentalisation ne s’est pas mis en place. La parentalité est un
mouvement, non un état, ce qui est parfois oublié. Dans I'imagi-
naire collectif comme dans les livres pour enfants, la rencontre
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signe toujours une reconnaissance immédiate. La familiarité doit
tout de suite s’installer, 'apprivoisement est a peine esquissé, ce
que nous retrouvons souvent dans les propos des couples sous
la forme de cette expression: « cet enfant nous était destiné ».
La non-parentalisation ne peut é&tre pensée, et pourtant nous
avons trouvé 23 situations de parentalités totalement absentes.
Lenfant adopté n'a jamais été investi par les adoptants alors qu’il
ne présentait aucun trouble du comportement (23 enfants), ou des
symptémes ayant disparu dés la séparation. Tout se passe comme
si 'enfant accueilli ne pouvait correspondre a I'enfant imaginaire.
On ne note aucun ressenti,aucune émotion, et le retour de I'enfant
dans les services ASE est généralement assez rapide.

Du c6té de la parentalité défaillante, nous trouvons les mémes
problémes que pour des parents biologiques : des rigidités éduca-
tives, des intolérances, ou au contraire des postures fusionnelles...
Toutes ces situations peuvent étre étayées si les parents adoptifs
osent demander de l'aide et si I'accueil qui leur est réservé n'est
pasdans larecherche de I'exemplarité. Le regard social attend « un
sans faute » des parents adoptifs, ils se doivent d’étre parfaits pour
valider a la fois leur candidature et le désir qui les anime. Laccueil
des parents adoptifs en difficulté est souvent dans le registre de
la suspicion et du jugement. « lls I'ont voulu, qu’ils assument » est
une phrase que nous avons souvent entendue au cours de cette
recherche. Si la compassion, la compréhension est de mise pour
la mére biologique, elle I'est moins pour la mére adoptive qui se
devait de réussir.

Enfin des parentalités pathogénes sont apparues avec des hospita-
lisations parentales, des dépressions, des alcoolisations,dont on ne
peut savoir si elles pouvaient étre dépistées pendant I'agrément.
Quelques cas de séparation, de décés existent aussi et expliquent
en partie la mise a I'écart de certains enfants adoptés.

De cette premiére comparaison entre la parentalité adoptive et |a
parentalité biologique, que devons-nous conclure ? Nous pouvons
dire qu’il y a a la fois du méme et du différent, et que nous devons
garder ce regard binoculaire. A trop voir du semblable et 3 gommer
les différences, nous risquons de nier la complexité des processus
d’attachement, tant du c6té des parents que des enfants. A trop
voir de la différence, nous risquons de stigmatiser ces familles
et de forcer I'interprétation des symptdomes en nous réfugiant
derriére la petite phrase réductrice: « c’est un enfant adopté ».
La parentalité adoptive nous force a réinterroger ce qui fonde la
famille et la création des liens d’attachement, a un moment ou la
famille classique devient « incertaine ». Cette interrogation doit
étre menée du c6té des parents mais aussi du coté des enfants,
rarement consultés en ce domaine sur leurs perceptions et leur
vécu.

Les causes explicatives des difficultés
rencontrées

Précisons d’emblée la terminologie que nous utilisons. Nous
appelons « échec d’adoption », la rupture des liens par la signature
d’un proceés verbal d’abandon. En France, environ 60 enfants sont
dans cette situation et bénéficient du statut de pupille de I'Etat.
Pour tous les autres, nous avons choisi le terme de « difficulté »
sans méconnaitre la variabilité des degrés de gravité. Trois grandes
séries de facteurs peuvent intervenir pour entraver le succés d’une
adoption, les uns sont relatifs aux enfants, les autres aux parents,
les derniers aux institutions. Nous naborderons dans cet écrit que
les premiers.
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Tous les enfants ne sont pas adoptables, et tous ne le souhaitent
pas. La notion d’adoptabilité ne doit pas étre pensée seulement
sous son angle juridique, elle intégre également un versant
psychologique insuffisamment analysé. Ladoptabilité, c’est étre
reconnu capable de vivre cette nouvelle aventure, étre doté de
capacités permettant une intégration dans une nouvelle famille.
Mais quelles sont ces capacités ? Par quels processus pouvons-nous
évaluer ce qu’il en est de I'adoptabilité d’un enfant ? Peu d’écrits
relatent cette procédure d’évaluation, en France moins qu’ailleurs,
comme si I'évaluation restait du domaine du sensible, de I'intuitif,
de I'implicite. Certains points de cette évaluation particuliérement
complexe, compte tenu des risques que I'on fait courir a I'enfant,
nous semblent devoir étre précisés. Nous les organiserons en
quatre points, sans que ceux-ci soient exhaustifs. Toute évalua-
tion de I'adoptabilité de I'enfant doit, selon-nous, se centrer sur:
sur 'ampleur des troubles cognitifs, affectifs, médicaux ; sur les
capacités de renoncement de I'enfant aux parents biologiques ;
sur les capacités de réverie et de projection dans le futur; sur les
capacités d’'attachement. Bon nombre des enfants présentent un
parcours chaotique, émaillé de nombreuses ruptures, de carences
subies voire de sévices. Or dans les dossiers étudiés, rares sont les
écrits psychologiques prenant en compte ces faits dans I'analyse
de l'adoptabilité. Les tests psychologiques, les évaluations des
troubles cognitifs de I'enfant sont rares. Le discours s’organise
souvent autour d’une banalisation des symptémes dont on
espére une magique résolution grace a I'adoption. Lenfant est
dit « intelligent » sans que son parcours scolaire soit reconstruit,
les difficultés d’attention ou d’apprentissages sont passées sous
silence ou minimisées, les séparations multiples ne sont pas
mises en relation avec leurs effets possibles sur la construction
psychique de I'enfant. De nombreux chercheurs alertent pourtant
sur ces facteurs négatifs et conseillent de prendre en compte : les
carences graves précédant 'adoption, les placements multiples,
les troubles de conduite reconnus, les ancrages de I'enfant dans sa
famille d’accueil, les traits de personnalité ou besoins rendant la
prise en charge de I'enfant difficile...
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Les capacités de renoncement de I'enfant a ses parents biolo-
giques sont un autre versant de I'analyse. Lenfant abandonné
doit renoncer a la certitude d’appartenir a une premiére filiation
pour en investiguer une autre et peut-étre y prendre du plaisir.
Il doit étre capable de lacher un univers connu pour un autre
qui lui est étranger. Il doit parfois renoncer a sa langue pour
penser, ressentir, aimer et souffrir avec des mots dont les sono-
rités lui sont inconnues. Tous les enfants ne peuvent pas tenter
cette aventure, soit par incapacité a supporter I'angoisse de
I'inconnu, soit par refus de s’y engager (19 % de notre corpus).
Pour se projeter dans un autre univers, s’affilier a une autre
lignée, I'enfant doit pouvoir réver le futur. Nous avons appelé
cette projection nécessaire : « capacité de réverie ». Or, certains
enfants sont hantés par leurs parents, le fait qu’ils ne soient
plus présents physiquement n’annule en rien I'envahissement
dont leurs propos témoignent. La place n’est pas libre, elle n'est
pas a prendre, le réve est construit autour de leur réapparition,
non de leur remplacement.

A la possibilité pour I'enfant de se projeter dans le futur, nous
ajouterons I'analyse des processus d’attachement dont il
peut faire preuve. De nombreux enfants ont vécu de graves
carences pendant leur petite enfance. Certains ont un vécu
institutionnel marqué par des ruptures multiples, voire des
maltraitances, qui rendent difficiles la création de nouveaux
contacts confiants. Les travaux de Mary Ainsworth ont défriché
le domaine des relations d’attachement et ont donné lieu aux
types d’attachement généralement reconnus. Ces travaux et
les tests d’attachement ne sont pas utilisés lors de I’évaluation
de l'adoptabilité de I'enfant, di moins n’en avons-nous pas
retrouvé la trace dans les écrits.

En conclusion de cette approche rapide, nous pouvons dire
qu’il n’y a pas de fatalité aux difficultés rencontrées mais bel et
bien un nouvel enjeu qui souvre pour les professionnels, celui
de penser I'adoption dans ses spécificités et de savoir utiliser
les théories sur la parentalité, 'attachement, les troubles de la
séparation... Toute une clinique de I'adoption reste a écrire.
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otifs fréquents de consultations aux urgences, les
M infections ORL de I'enfant sont en grande majorité

banales. Cependant, dans certaines situations, I'évolu-
tion peut étre défavorable et se compliquer parfois de maniére
dramatique. Nous aborderons plus particulierement I'antibio-
thérapie a prescrire aux urgences dans les abcés péri-amygda-
liens, parapharyngés, rétropharyngés et sous mandibulaires,
les ethmoidites aigués extériorisées et les mastoidites aigués.
La collaboration du chirurgien ORL doit étre systématique. Les
traitements devront étre adaptés secondairement en fonction
des résultats des prélévements et de I'antibiogramme.

Abcés péri-amydaliens, parapharyngés
et rétropharyngés

Il s’agit de collections de pus dans les espaces délimités par les
fascia profonds cervicaux déterminant les espaces muqueux
pharyngé, parapharyngé ou latéropharyngé, et rétropharyngé, se
manifestant d’abord par une dermo-hypodermite puis un abcés
profond du cou, et enfin un envahissement des espaces adjacents
et particuliérement des structures vasculo-nerveuses. Ces formes
semblent en augmentation depuis quelques années [1]. Au stade
de dermo-hypodermite, I'antibiothérapie précoce peut amenerala
guérison.Au stade de I'abceés, la collaboration avec le chirurgien est
indispensable sous couvert d’'une antibiothérapie appropriée. Les
abcés péri-amydaliens représentent 30 a 50 % de I'ensemble des
abcés profonds du cou de I'enfant, et concernent essentiellement
les adolescents [2]. En présence d’une amygdalite avec dysphagie
et odynophagie parfois intense, avec souvent ptyalisme, et qui
s’aggrave au lieu d’évoluer vers la guérison, il faut craindre I'ap-
parition d’'un abcés péri-amygdalien. Laccumulation de pus entre
'amygdale et le muscle constricteur pharyngé supérieur explique
les signes visibles a I'examen : voussure au-dessus de 'amygdale
atteinte, déplacement de I'amygdale vers la ligne médiane et
déviation de la luette vers le c6té opposé. Linflammation des
muscles constricteurs et masticateurs entraine une limitation
de l'ouverture de la bouche voire un trismus. Labcés peut étre a
I'origine d’'une obstruction des voies aériennes.

Labcés rétropharyngé survient plus fréquemment avant 4 ans.
Il est la conséquence soit d’une infection ganglionnaire, souvent
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secondaire a une infection bactérienne des voies respiratoires
supérieures, soit extraganglionnaire par traumatismes pénétrants
ou par voie hématogéne. Outre la fiévre, la dysphagie, 'odynopha-
gie, le ptyalisme, le tableau est marqué par des douleurs cervicales
intenses avec torticolis et une dyspnée parfois précoce. Lexamen
est difficile en raison d’'une mobilisation du cou trés douloureuse,
il permet alors de visualiser un gonflement de la ligne médiane ou
unilatérale du pharynx postérieur.

Labcés parapharyngé concerne un espace en relation avec les autres
espaces du cou. Il peut étre I'extension ou alors l'origine d’abcés
péri-amygdalien ou sous mandibulaire. Il survient chez un enfant
au-dela de 5 ans dans les suites d’une angine, d’infection d’origine
dentaire, d’adénite suppurée post pharyngite, de parotidite voire
de mastoidite. Les signes cliniques sont trés proches de ceux pro-
voqués par les abcés péri-amygdalien ou rétropharyngé en fonction
du point de départ de l'infection. Le plus souvent, il simule un
abceés rétropharyngé a la différence prés qu'il concerne plus le pilier
postérieur de 'amygdale et que la luette est souvent préservée.
La caractéristique de 'espace parapharyngé est liée a son contenu
vasculo-nerveux (carotide, nerfs craniens IX, X, Xl et XII).

En cas d'induration du plancher buccal et d’'une élévation de la lan-
gue, il faudra craindre une infection des régions sous mandibulaire
et sous linguale, processus infectieux localisé au plancher buccal ou
angine de Ludwig. Dans 70 % des cas, elle est la conséquence d’une
propagation d’une infection des deuxiémes ou troisiemes molaires
inférieures et concerne surtout les enfants de plus de 12 ans [3]. Des
infections de ces espaces peuvent étre a l'origine de complications
vasculaires majeures et de séquelles neurologiques, ainsi que de
médiastinite ou d’obstruction majeure des voies aériennes.

Si le diagnostic et le traitement sont relativement simples chez
l'adulte (drainage et antibiothérapie), ils constituent un réel pro-
bléme chez I'enfant en raison de 'opposition fréquente. La tomo-
densitométrie avec injection permet de visualiser précisément
I'abcés et d’en préciser I'étendue.

Les bactéries les plus fréquemment rencontrées sont celles de la
flore buccale, surtout Streptococcus pyogenes (béta-hémolytique
du group A) (Sp) dans un tiers des cas pour les bactéries aérobies
suivies de Staphylococcus aureus (SA), souvent associées a des
bactéries anaérobies telles Fusobacterium, Prevotella, Porphy-
romonas et Peptostreptococcus spp. La plupart des abcés sont
polymicrobiens avec une moyenne de 5 bactéries (extrémes: 1 a
10) [4]. Plus des deux tiers de I'ensemble des abcés contiennent
des bactéries productrices de bétalactamases. Le risque majeur
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de Fusobacterium necrophorum est sa capacité a provoquer des
thrombophlébites des gros vaisseaux et des abcés métastatiques
(maladie de Lemierre). Le traitement antibiotique seul peut parfois
représenter le traitement de certaines suppurations non collectées
[5,6]. Il repose sur I'association par voie parentérale d’amoxicilline
- ac. clavulanique ou ticarcilline - ac. clavulanique ou, pénicilline G
ou céfuroxime ou une céphalosporine de 3¢ génération injectable
(ceftriaxone ou céfotaxime) associée a Flagyl. La Clindamycine est
une alternative d'emblée ou en cas d’allergie a la pénicilline.

L'épiglottite

Lépiglottite est une inflammation de I'épiglotte liée a une infec-
tion bactérienne, classiquement par Haemophilus influenzae (HI)
de type b. Elle se manifeste généralement par un mal de gorge
accompagné de stridor, de ptyalisme, d’'une voix étouffée et de
difficultés respiratoires, dans un contexte fébrile, intense et brutal.
Lenfant a le teint grisatre, en position assise, penché vers l'avant et
les bras tendus écartés pour dégager les voies respiratoires supé-
rieures, et refusant généralement de se coucher. Lorsque le doute
est grand, on doit éviter tout geste pouvant causer de I'anxiété
ou compromettre les voies respiratoires, au risque de provoquer
un arrét cardiorespiratoire. Son épidémiologie a été grandement
modifiée par I'instauration de la vaccination systématique des
enfants contre HI de type b qui a fait chuter le nombre de cas de
facon spectaculaire. D’autres bactéries telles que SP ou SA peuvent
cependant produire un tableau clinique similaire. Les souches
d’HI productrices de bétalactamases et possiblement d’autres
bactéries imposent I'utilisation par voie parentérale d’'une cépha-
losporine de 3¢ génération injectable (ceftriaxone ou céfotaxime),
ou l'association amoxicilline - ac. clavulanique ou ticarcilline - ac.
clavulanique [7]. Les résultats des cultures sont importants en
raison du réle possible actuel de SA qui justifiera un traitement par
oxacilline, ou vancomycine si la bactérie est méticilline résistante.
Une durée de traitement de 7 jours semble suffisante.

Mastoidite aigué

Complication classique des OMA, la mastoidite aigué est I'infection
des cellules mastoidiennes de |'os temporal. Elle se manifeste chez
un enfant fébrile par un comblement du sillon rétro-auriculaire qui
entraine un décollement du pavillon de l'oreille. Celui-ci se trouve
projeté vers l'avant, et la palpation retrouve un empattement rétro-
auriculaire.Lexamen otoscopique met en évidence un épanchement
rétrotympanique. La tomodensitométrie met en évidence I'abces
sous périosté et précise les indications chirurgicales éventuelles.
Certains pays constatent une augmentation du nombre de cas ces
derniéres années [8]. Les bactéries responsables sont essentielle-
ment SP, puis Sp, SA, et enfin HI. Pseudomonas aeruginosa semble
en augmentation, en particulier chez des enfants aux antécédents
d’otites moyennes répétées et ayant recu de nombreuses antibio-
thérapies. Cependant, dans prés de 50 % des cas, aucune bactérie
n'est isolée [9, 10]. Le traitement par voie parentérale repose sur
l'association : d’'une céphalosporine de 3¢ génération injectable
(ceftriaxone ou céfotaxime) avec un antistaphylococcique type
oxacilline ou vancomycine en cas d’atteinte possible du SNC par un
pneumocoque et/ou de SA résistants. Devant un tableau particuliée-
rement sévere, en particulier avec antécédents d’otites, on ciblera
plus particuliérement Pseudomonas aeruginosa mais aussi SA par
I'association oxacilline, gentamicine et mezlocilline.
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Ethmoidite aigué extériorisée

Seule affection sinusienne propre a I'enfant (en général avant
5 ans), elle survient dans un contexte de rhinopharyngite
purulente. La fiévre est trés élevée a 39-40 °C avec état général
altéré. lexamen montre un cedéme inflammatoire des paupiéres
homolatérales a la masse latérale infectée. Les céphalées sont
importantes avec parfois une réaction méningée et des vomis-
sements. La tomodensitométrie des sinus confirme le diagnostic
et permet d’apprécier I'extension du processus infectieux. Des
prélévements bactériologiques du pus nasal et des hémocultures
sont a réaliser. Les complications sont liées au risque d’exten-
sion a l'orbite. Plusieurs stades existent : le stade fluxionnaire
correspond a l'inflammation aigué du tissu cellulo-graisseux
péri-orbitaire, avec en avant une voussure molle blanchatre du
canthus interne; en cas de cellulite postérieure, on retrouvera
une exophtalmie réductible. Puis survient le stade suppuré ou les
signes généraux sont intenses. On distingue trois formes locales,
selon le lieu de collection du pus :

« abceés sous-périosté : tableau de fluxion simple avec baisse de
mobilité du globe oculaire. Peuvent apparaitre une ophtalmoplé-
gie, une mydriase aréactive et une cécité par extension a la fente
sphénoidale et au canal orbitaire ;

« abceés palpébral : de formation lente, il se constitue surtout au
niveau de la paupiére inférieure qui gonfle, se couvre de phlycte-
nes avant de fistuliser a la peau;;

« le phlegmon orbitaire : rare mais redoutable, avec une exoph-
talmie irréductible. Trois signes de gravité sont a rechercher
dont la présence d’'un seul suffit a poser I'indication de drainage
chirurgical d’'urgence :immobilité du globe, mydriase et anesthé-
sie cornéenne.

Les autres complications sont beaucoup plus rares grace a I'anti-
biothérapie (kératite infectieuse, névrite optique rétro-bulbaire,
décollements de rétine, thrombophlébite du sinus caverneux,
méningite, méningo-encéphalite, abcés sous-dural ou abcés
cérébral).

Lantibiothérapie doit étre instaurée le plus précocement possible.
Elle vise Sp et particuliérement SP, SA, et HI non typable, parfois
associées a des bactéries anaérobies. Elle repose sur 'association
en intraveineux d’amoxicilline-acide clavulanique ou une cépha-
losporine de 3¢ génération injectable (ceftriaxone ou céfotaxime).
Certains auteurs associent un anti-staphylococcique comme
I'oxacilline ou, en cas d’allergie a la pénicilline ou de suspicion de
SA résistant a la méticilline (comme c’est souvent le cas aux Etats-
Unis), de la vancomycine ou de la fosfomycine [11]. Si I'évolution est
favorable, le traitement par voie parentérale est de 8 jours, puis le
relais per os sera pris pour une durée totale de 12 jours minimum.
Le drainage chirurgical est indiqué en cas de non réponse au trai-
tement ou en cas de signe de gravité oculaire.
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phylocoque doré (70 % des cas) et le streptocoque du groupe

A (30 %). Les traitements empiriques doivent donc prendre
en compte les niveaux de résistance de ces deux espéces.
Si aucune souche de streptocoque du groupe A (SGA) ne présente
de résistance aux béta-lactamines, a I'inverse, leur résistance aux
macrolides est croissante et dépasse le taux de 25 %. La majorité
des souches résistantes le sont par modification de la cible concer-
nantalors tous les macrolides, la clindamycine et la streptogramine
B. Seules 25 % des souches résistantes le sont par un mécanisme
d’efflux ne touchant que les macrolides a 14 et 15 carbones [1].
Compte tenu de ces taux de résistance, les macrolides, longtemps
considérés comme un traitement de choix des infections cutanées,
ne peuvent plus étre utilisés de premiére intention en I'absence de
données microbiologiques.
Concernant le staphylocoque doré, 'émergence de souches com-
munautaires résistantes a la pénicilline (SARM) est devenue un réel
probléme dans plusieurs pays dont les Etats-Unis ou la prévalence
de ces souches dans les infections cutanées de I'enfant dépasse
70 % [2]. En France, I'incidence de ces souches communautaires est
actuellement faible entre 5 et 10 % [3], mais le risque d’une augmen-
tation rapide reste possible. Si la situation actuelle ne justifie pas de
prendre en compte le risque de SARM lors du traitement probabi-
liste, elle doit cependant inciter a une surveillance bactériologique
et donc a la pratique accrue de prélévements cutanés.
En plus détre adaptée aux deux espéces bactériennes, I'antibio-
thérapie probabiliste dépend de la sévérité et du type d’infection.
Ainsi, parmi les infections de I'enfant un certain nombre vont guérir
spontanément et peuvent bénéficier d’un seul traitement local.

I es infections cutanées de I'enfant sont dominées par le sta-

Traitement local

Deux situations relévent d’un traitement local seul, 'impétigo et
les lésions purulentes localisées.

Impétigo primitif et secondaire
(dermatose et plaie sur infectées)

S. aureus et les SGA sont les seules espéces impliquées dans cette
infection, et peuvent méme étre associés dans une méme lésion.

* Auteur correspondant.
e-mail : florence.moulin@svp.aphp.fr
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La premiére étape du traitement repose sur le lavage a 'eau
et au savon. Celui ci permet de réduire la population bacté-
rienne et d’éliminer les cellules mortes, les croltes et toutes
les matiéres organiques susceptibles de géner I'action des
anti-infectieux locaux. En revanche, les antiseptiques locaux
n‘ont jamais été évalués dans le traitement des infections
cutanées.

Dans les formes peu sévéres définies comme un impétigo
croGteux comportant a la fois : une surface cutanée atteinte
<2 % de la surface corporelle totale, au plus 5 sites Iésionnels
actifs et une absence d’extension rapide, une antibiothérapie
exclusivement locale est recommandée. Deux molécules peu-
vent actuellement étre prescrites, la mupirocine (Mupiderm®)
pommade dermique et l'acide fucidique (Fucidine®) créme
ou pommade, a raison de 3 applications par jour pendant 5
a 10 jours. Cependant, en raison de problémes d’observance
attendus, une application limitée & deux fois par jour parait
acceptable [4]. En I'absence de documentation bactériologi-
que, l'utilisation de la mupirocine est préférable du fait d’'une
activité supérieure sur les SGA.

Dans les autres formes, impétigo bulleux ou ecthyma, surface
cutanée atteinte supérieure a 10 % de la surface corporelle
totale, présence de plus de 10 |ésions actives ou extension
rapide, une antibiothérapie par voie générale a visée anti-sta-
phylococcique et anti-streptococcique est nécessaire en plus
des soins d’hygiéne.

Lésions purulentes (furoncles, abcés...)

Le staphylocoque doré est |a seule bactérie impliquée dans ce
type de lésion.

Dans le cas des abcés ou des furoncles, I'antibiothérapie
locale n’a pas démontré son efficacité. Les lésions purulentes,
sans signes généraux associés sont traitées par drainage,
associé ou non a une antibiothérapie orale. Récemment de
nombreuses publications nord américaines, justifiées par
'laugmentation de la prévalence des SARM communautaires,
confirment qu’un traitement par seul incision et/ou drainage
est suffisant a condition que la lésion soit limitée [s]. Font
exception : les infections sévéres et de progression rapide, les
abcés de plus de 5 cm, la présence d’une dermohypodermite,
I'existence de signes systémiques (fiévre, myalgie, asthénie),
les dges extrémes (< 6 mois), I'existence de co-morbidité ou
d’'une immunodépression associée, une localisation de I'abcés



rendant son drainage difficile ou pouvant se compliquer d’'une
thrombophlébite de la face et I'absence de réponse au traite-
ment initial par drainage seul.

Dans ces situations, une antibiothérapie par voie générale est recom-
mandée en plus du traitement chirurgical de la Iésion purulente. Le
type et la voie du traitement sont fonction de la sévérité de I'infection.

Traitement par voie orale des formes
peu sévéres

Du fait de la résistance aux macrolides des SGA, et en I'absence
d’allergie, le choix de I'antibiothérapie probabiliste des infections
peu sévéres se porte sur une béta-lactamine.

En I'absence d’études cliniques randomisées évaluables, seuls les
critéres pharmacocinétiques et pharmacodynamiques (PK/PD)
permettent de sélectionner les molécules supposées avoir
l'efficacité optimale au site de I'infection. Parmi ces molécules,
I'association amoxicilline-acide clavulanique a la dose de 8o mg
/kg/j présente les meilleurs critéres PK/PD pour traiter a la fois
les S. aureus et les SGA. A contrario, les pénicillines M orales
ont des critéres PK/PD peu favorables (temps au-dessus de la
courbe < 30 %) et ne sont plus a recommander. En cas d’allergie
aux pénicillines I'alternative la meilleure, compte tenu de la
résistance des SGA aux macrolides est une céphalosporine de
re génération. La probabilité qu’il y ait une allergie croisée de
la pénicilline avec les céphalosporines est exceptionnelle [6]. Les
staphylocoques Méthi S sont également sensibles a ces molécu-
les. Seule la cefatizine (Cefaperos) a la posologie de 50 mg/kg/j a
’AMM dans cette indication.

Traitement parentéral des formes sévéres

La conférence de consensus sur la prise en charge de I’érysi-
pele et des fasciites nécrosantes de janvier 2000 a permis
une clarification nosologique [7]. En se basant sur la structure
anatomique de la peau, le terme dermo-hypodermite d’ori-
gine bactérienne remplace le terme d’érysipéle et celui de
dermo-hypodermite bactérienne nécrosante celui de fasciite
nécrosante.

Dermo-hypodermite non nécrosante
(érysipéle, cellulite) [7]

Il s’agit d’une infection cutanée classiquement due au SGA, plus
rarement, au S. aureus.

En fonction de I'importance de I'infection, le traitement chez
I’enfant est le plus souvent débuté par voie parentérale, en
hospitalisation. Les béta-lactamines demeurent le traitement
de référence en raison de la résistance des SGA aux macro-
lides. En l'absence de documentation bactériologique, la
molécule de choix reste I'amoxicilline-acide clavulanique en
raison de son activité sur les S.aureus et les SGA a la posologie
de 100 mg/kg/j. La voie intraveineuse est maintenue jusqu’a
régression des signes généraux et un relais par voie orale est
alors envisageable.

La durée du traitement est de 10 a 20 j en tenant compte
de I'évolution locale, dans tous les cas, elle est poursuivie
au moins 3 jours apres la disparition des signes locaux. Les
traitements antibiotiques locaux n’ont pas d’indication dans
cette pathologie.

Traitement probabiliste des infections cutanées

Dermohypodermite nécrosante et formes toxiniques

En pédiatrie, cette pathologie est rare et habituellement d’origine
communautaire, le risque majeur de survenue étant un antécé-
dent récent de varicelle.

Le traitementinitial comprend en plus de la prise en charge
symptomatique (traitement du choc, débridement chirurgical en
cas de nécrose) une antibiothérapie active sur le SGA et le S.aureus
et ayant une activité « anti-toxinique ». Lassociation d’une béta-
lactamine (amoxicilline-acide calvulanique a 100 mg/kg/j) et de la
clindamycine (Dalacine® 40/mg/kg/j en 3 a 4 perfusions) répond
a ces critéres. Suite aux modeles animaux, de nombreuses études
cliniques ont confirmé la supériorité de la clindamycine sur les
béta-lactamines dans cette situation, conduisant 'académie amé-
ricaine de pédiatrie a recommander I'utilisation de la clindamycine
dans les formes séveres toxiniques [7]. Ceci s'explique par le méca-
nisme d’action des deux antibiotiques. Les béta-lactamines en
agissant sur la paroi bactérienne sont trés sensibles a I'effet inocu-
lum et n'ont pas d’activité sur les bactéries en phase stationnaire,
telles qu'elles se trouvent dans les Iésions nécrosantes. A contrario,
il n'y a pas d’effet inoculum pour la clindamycine, et de plus elle
diminue les synthéses protéiques donc celles des toxines et de la
protéine M, d’oll augmentation de I'opsonisation bactérienne. Elle
présente également un effet post antibiotique prolongé.

En cas de souches résistantes aux macrolides, et en I'absence
d’études cliniques ou animales, on choisira comme alternative
une molécule agissant sur la synthése protéique. La rifampicine
présente une alternative acceptable.

Epidermolyse staphylococcique

Des souches de S. aureus productrices de toxines érythrogénes
sont a l'origine de cette pathologie. La présentation clinique
de la maladie va de I'existence de quelques bulles localisées
comme dans I'impétigo bulleux a I'’épidermolyse généralisée
(8,9]-

Dans la forme localisée ou modérée, un traitement oral par
I'association amoxicilline-acide est suffisant. Lantibiothérapie
locale n’a pas d’efficacité prouvée dans cette infection.

Dans les cas présentant des manifestations toxiniques asso-
ciées (tachycardie, hypotension paleur) le traitement repose
sur 'ladministration parentérale d’une béta-lactamine a visée
antistaphylococcique (orbénine ou amoxicilline-acide clavula-
nique) associée a une molécule inhibant la synthése protéique
(clindamycine) jusqu’a disparition des signes généraux, géné-
ralement les 48 premiéres heures. La prise en charge repose
de plus sur une réanimation hydro-électrolytique et des soins
locaux de type briilés dans les formes étendues.

Conclusion

Ungrand nombre de |ésions cutanées bénignes peuvent bénéficierd’un
traitement local par antibiothérapie locale ou drainage chirurgical.

En cas de nécessité d’'un traitement par voie générale, l'augmentation
de la résistance aux macrolides parmi les SGA incite a privilégier les
traitements probabilistes par les béta-lactamines.

Des critéres PK/PD défavorables doivent faire abandonner les pénicil-
lines M dans les traitements oraux au profit de I'association amoxicil-
line-acide clavulanique.

Enfin, cas d'infection sévére avec des signes toxiniques, il convient
d’adjoindre la clindamycine en raison de son action sur la synthése
protéique.
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cceliaque Y

décennies, la maladie cceliaque est en train de vivre une

révolution susceptible de changer nos pratiques. Si les for-
mes typiques sont bien connues et diagnostiquées, les données
obtenues les 15 derniéres années par les études de dépistage chez
lessujetsarisque et dansla population générale,démontrent que
la plupart des sujets atteints présentent des formes atypiques ou
latentes. Ces données ont bouleversé la vision épidémiologique
de la maladie qui passe d’'une prévalence « classique » de 1/2500
a une prévalence toutes formes confondues de 1/100 voire plus !
De nouvelles données sont dévoilées sur le mécanisme, la pré-
vention (age de la diversification et role des virus), les maladies
et symptémes associés ou devant faire penser au diagnostic, le
terrain particulier (risque de pathologies auto-immunes, faible
réactivité a certains vaccins...). Cet article abordera briévement
ces aspects nouveaux en insistant sur I'épidémiologie, les points
d’appel et la prévention.
Les aspects diagnostiques, thérapeutiques et la question du dépis-
tage de masse sont traités par ailleurs dans ce volume.

C onnue depuis des siécles, individualisée depuis quelques

La maladie ceeliaque a 120 ans...

Décrite en 1888 par Samuel Gee, elle n'était pas distinguée de la
mucoviscidose jusqu’au milieu du XXe siécle. La toxicité du gluten
a été découverte en 1941, la présence d’anticorps circulants en
1980, I'association avec un phénotype HLA est connue depuis 1989.
Lidentification décisive des anticorps dirigés contre la transgluta-
minase Il (TG-2) remonte a 10 ans, et a permis de faire des progrés
pour comprendre la physiopathologie de la maladie et en faire le
diagnostic. Les séquences toxiques du gluten ont été démembrées
depuis une dizaine d’années (plus de 100 peptides différents...).

Physiopathologie

La maladie cceliaque est définie comme « une entéropathie chroni-
que avec atrophie villositaire associée a une réponse immunitaire
mugqueuse inappropriée a une séquence de certaines prolamines
dont la gliadine de blé, survenant chez un sujet génétiquement
prédisposé ».Le blé,I'orge et le seigle sont concernés, I'avoine étant
tolérée par la plupart des patients. Nous ingérons habituellement

* Auteur correspondant.
e-mail : oliviermouterde@chu-rouen.fr
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10 a 15 g de gluten par jour [1]. Les séquences toxiques de gliadine
(et des autres prolamines concernées) cumulent les propriétés
d’étre des substrats de la TG-2 par leur richesse en glutamine et
d’étre relativement résistantes aux capacités enzymatiques de
I'étre humain par leur richesse en proline. Ces fragments parvien-
nent ainsi intacts au contact de la muqueuse intestinale.

Prédisposition génétique

Le prealable est donc une prédisposition génétique, qui est pour
I'essentiel une configuration particuliére dans le systéme HLA (HLA
DQ2 dans 9o % des cas ou DQ8 dans 5 a 10 % des cas). La valeur
prédictive négative de I'absence de cette prédisposition est de prés
de100 %.Cette prédisposition est fréquente, concernant 30 a 40 %
de la population [1,2]. La prévalence de la prédisposition varie selon
les régions, influencée au fil des millénaires par la présence des
céréales dans l'alimentation, qui a sélectionné des sujets non por-
teurs de la prédisposition (utilisation des céréales de facon précoce
dans le « croissant fertile », tardive en Scandinavie, au Royaume-
Uni). Le risque de développer une maladie symptomatique et sa
précocité varieraient selon le statut homozygote ou hétérozygote
pour HLA DQ2 : multiplié par 5 a 20 dans le premier cas. D'autres
facteurs génétiques en cours d’identification interviendraient
également dans I'apparition de la maladie [1,2]. Ils expliqueraient
la différence entre la prévalence de la prédisposition majeure liée
au systéme HLA et la prévalence réelle de la maladie. Citons les
régions génomiques appelées CELIAC 2, 3 et 4. Ces prédispositions
conditionnent la reconnaissance de I'antigéne, sa présentation au
systéme immunitaire et la réaction qui s’ensuit (le type de patho-
logie associée serait différent selon le génotype). Une des autres
pistes concerne une anomalie de la perméabilité de la muqueuse,
permettant a certains peptidesimmunogénes non digérés d’entrer
en contact avec le systéme immunitaire. Par ailleurs, le sex-ratio
est déséquilibré au dépend des filles : 2-3 :1 [1].

Une événement déclenchant

Sur cette prédisposition qui est une condition sine qua non pour
développer une intolérance au gluten, un événement encore
inconnu déclenche le processus immunitaire de la maladie.

Parmi les facteurs déclenchants, les infections intestinales virales
jouent un rdle (adénovirus, rotavirus, qui augmenteraient 'expres-
sion d’HLA DQ et la concentration de transglutaminase tissulaire),
ainsi que I'dge de I'introduction et la dose de gluten ingérée.
Dans de nombreux pays, I'incidence parait augmenter, mais pas
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seulement par une meilleure reconnaissance des formes frustres
[3]. En Suéde au début des années 1980 s'est produite « I'épidémie
suédoise » pendant laquelle les cas d’intolérance au gluten sous
toutes ses formes ont doublé... Une structure de recherche a été
mise en place avec suivi des cohortes qui a conclu que I'age, les
modalités deladiversificationalimentaireetle contexte d’épidémie
virale lors de cette diversification conditionnaient I'acquisition ou
non d’une tolérance immunitaire. Lintroduction du gluten avant 3
mois et aprés 6 mois était associée a une prévalence plus grande
d’intolérance au gluten sous toutes ses formes [4]. Lintroduction
du gluten aprés 6 mois survenait aprés l'arrét de l'allaitement
maternel, dans un pays ou l'allaitement est |a régle, et la dose de
gluten était plus importante. Lallaitement est considéré comme
favorisant potentiellement la tolérance immunitaire, par des
facteurs immuno-modulateurs ou la présence de faibles quantités
de gliadine issues de I'alimentation maternelle. Les conseils sur
la diversification sont donc importants, et paradoxalement il ne
parait pas anodin de retarder trop I'introduction du gluten, au
risque de rater la fenétre d’induction de I'immunotolérance qui
s’étendrait de 4 a 6 mois [1,5]. Le meilleur conseil semble étre
d’introduire le gluten en faibles doses entre 4 et 6 mois pendant
un allaitement maternel.

Lintervention du systéme immunitaire

Le processus étant déclenché, le systéme immunitaire adaptatif
reconnait la gliadine modifiée par la TG-2, et produit les anticorps
dirigés contre ces néo-antigénes trés immunogenes (gliadine dé-
amidée, complexes gliadine-gliadine, gliadine-transglutaminase).
La TG-2 est en fait I'antigéne reconnu par les anticorps anti-endo-
mysium et réticuline qui étaient utilisés par le passé. Les lympho-
cytes T de la lamina propria sont stimulés, avec production de
cytokines. Des données récentes suggérent également un réle de
immunité innée dans le processus, stimulée par la gliadine avec
augmentation de I'expression d’IL 15 au niveau des entérocytes [2].
Lensemble de la réaction immunitaire aboutit a des troubles de la
différenciation et de la prolifération cellulaire et a I'atrophie villosi-
taire. Il s’en suit des maladies dans la forme typique avec diarrhée,
anorexie, dénutrition (essentiellement chez le nourrisson), mais
aussi de nombreuses formes atypiques ou silencieuses.

De maladie purement intestinale, la maladie cceliaque
devient une maladie générale

La présence de TG-2 dans de nombreux tissus expliquerait
en partie la multitude de pathologies actuellement connues
comme associées a la maladie cceliaque. Le tableau 1 reprend les
pathologies ou symptémes pouvant étre associés a I'intolérance
au gluten, ainsi que les terrains favorisants. Certains auteurs y
ajoutent I'asthme, les manifestations de colopathie fonctionnelle
et le reflux gastro-cesophagien [1] ... Le risque de cancer est accru
dans la maladie cceliaque (lymphomes, cancers digestifs) chez
I'adulte [6], ceci n’est pas constaté chez I'enfant et 'adolescent. Les
données récentes ont largement revu a la baisse ce risque chez
I'adulte, en particulier dans les formes latentes. Si la littérature
n'est pas claire sur le point précis de la responsabilité directe de la
maladie cceliaque sur la survenue de pathologies auto-immunes,
il est admis que I'incidence de maladies auto-immunes augmente
avec la durée d'exposition au gluten [1]. Lautre hypothése serait
un terrain dysimmunitaire commun. Un argument pour un terrain
immunitaire particulier serait le fait que les malades cceliaques
répondent moins bien a certaines vaccinations,comme celle contre
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I’hépatite B, ou seraient plus vulnérables vis a vis de |a tuberculose.
Quoi qu'’il en soit une intolérance au gluten doit étre recherchée
devant chacun de ces tableaux, et traitée si elle est prouvée dans
le but, entre autres, de ne pas favoriser la survenue d’une autre
pathologie auto-immune ou d’un cancer.

Diagnostic

Le diagnostic, évoqué par la clinique, repose actuellement sur le
dosage des anticorps, toujours officiellement a confirmer par
une biopsie intestinale [1,7]. La disponibilité de ce moyen simple
pour évoquer le diagnostic a permis de grandes études épidémio-
logiques, soit dans des populations ciblées (diabéte), soit dans
la population générale. La disponibilité imminente de tests de
diagnostic immédiat par bandelette réactive avec échantillon de
sang voire de salive renforcera encore les moyens de dépistage
[2], mais aussi le dilemme du clinicien pour prescrire ou non un
régime a des sujets asymptomatiques (tab.leau I).

Tableau1
Pathologies et symptomes devant faire évoquer une maladie cceliaque :
essai de classification

Symptomes de la maladie

Aménorrhée

Anémie ferriprive
Anorexie

Constipation

Diarrhée chronique
Douleurs abdominales
Douleurs osseuses
Grand front
Hippocratisme digital
Hypoplasie de I'émail dentaire
Hypotrophie feetale
Invagination
Ostéoporose

Petite taille

Retard pubertaire
Tétanie

Ulcérations intestinales
Vomissements

Autres pathologies ou symptomes associés

Alopécie

Aphtose buccale

Arthrite

Ataxie

Auto-immunité
Calcifications cérébrales
Cancers

Cholangite sclérosante
Cirrhose biliaire primitive
Colite microscopique
Dermatite herpétiforme
Diabéte de type |

Déficits immunitaires
Epilepsie

Erythéme noueux
Fausses couches

Glossite

Hémosidérose pulmonaire




Tableau 1 (suite)
Pathologies et symptomes devant faire évoquer une maladie ceeliaque :
essai de classification

Autres pathologies ou symptémes associés (suite)

Hépatite auto-immmune
Hyposplénisme
Insuffisance pancréatique
Insuffisance surrénalienne
Leucopénie

Maladie inflammatoire du tube digestif
Néphropathie a IgA
Neuropathies périphériques
Non réponse sérologique a la vaccination hépatite B
Oesophagite a éosinophiles
Pigmentation cutanée
Pneumopathie interstitielle
Psoriasis

Sacro-iléite

Sarcoidose

Sclérodermie

Stérilité

Syndrome hémorragique
Syndrome de Sjégren
Thrombopénie

Thyroidite auto-immune
Transaminases augmentées
Vascularite

Syndromes et situations associés a une prévalence accrue de maladie
coeliaque [6]

Trisomie 21 (8-15 %)

Turner (5-7 %)

Jumeaux monozygotes (75-100 %)

Jumeaux dizygotes (17 %)

Apparentés au premier degré a un malade (5 a 10 %)
Déficit en IgA (223 %)

La notion de sensibilisation au gluten a de ce fait pris une autre
ampleur, puisque I'incidence de 1/2500 a 3000 de formes symp-
tomatiques passe a 1/100 et plus dans certaines études lorsque le
critére est la positivité d'anticorps spécifiques dans la population
générale [8,9]. Lincidence globale serait par ailleurs en augmenta-
tion [3], avec des formes silencieuses ou atypiques plus fréquentes
[2]. On retrouve ici le modéle de I'iceberg, avec les formes sympto-
matiques qui émergent. Sous ce niveau se trouvent des patients
faiblement symptomatiques (ou porteurs d’autres pathologies
associées) non diagnostiqués. Suivent des sujets non sympto-
matiques avec anticorps positifs et atrophie villositaire (formes
silencieuses), puis des sujets avec anticorps isolément positifs
(formes latentes), puis enfin la masse de la population des sujets
ayant une simple prédisposition mais non atteints. Ces derniers
sujets peuvent ultérieurement développer la maladie sous une de
ses formes. Les enjeux sont importants : faut-il faire ce dépistage,
quel risque a ne pas le faire ? Pour prendre I'exemple des cancers,
le risque est probablement beaucoup plus faible dans les formes
asymptomatiques ou latentes que dans les formes symptomati-
ques :le dépistage ne serait donc pas justifié. La tendance actuelle

Le nouveau visage de la maladie ceeliaque

est de suggérer de mieux faire le diagnostic dans des formes peu
symptomatiques ou associées a d’autres troubles, et de ne pas
dépister dans la population générale. Les études de dépistage puis
de suivi de cohortes permettront de mieux apprécier les enjeux.

Traitement

Le traitement reste le régime strict sans gluten, et de plus en plus
d’arguments plaident pour un régime a vie. Dans de trés rares cas,
la reprise d’'un régime normal ne donne lieu a aucune manifesta-
tion clinique ou biologique, mais la rechute peut survenir de facon
retardée. Dans les autres cas, des régimes avec gluten suivis de
rechutes biologiques sont responsables au minimum de troubles
osseux et exposent a des pathologies associées.

Dautres pistes thérapeutiques émergent. Une de ces voies
d’avenir serait de traiter les farines par digestion enzymatique des
sites toxiques de la gliadine, soit de facon extemporanée soit par
ingestion d’enzymes conjointement aux céréales. D’autres pistes
paraissent plus lointaines et hasardeuses comme I'inactivation de
la TG-2, 'apoptose de lymphocytes spécifiques, la vaccinothérapie,
la synthése de gluten de blé atoxique par du mais modifié... Quoi
qu'’il en soit, une attention particuliére doit étre apportée a la qua-
lité de vie et au soutien psychologique de ces enfants, une étude
récente décrivant une mortalité accrue a long terme par accident
ou suicide. [10].
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chronique avec atrophie villositaire secondaire a une

réponse immunitaire inappropriée de la muqueuse
intestinale a la gliadine du blé et aux prolamines apparentées,
survenant chez des sujets génétiquement prédisposés. Elle
se manifeste classiquement chez le nourrisson de plus de 6
mois par une diarrhée chronique avec météorisme abdominal,
anorexie, apathie, cassure de la courbe pondérale et signes de
dénutrition [1].
A coté de cette forme typique du jeune enfant longtemps
diagnostiquée sur I'histologie intestinale seule, le développe-
ment de marqueurs sérologiques a révélé I'incidence élevée de
formes frustes, paucisymptomatiques, voire latentes, faisant
de la maladie cceliaque une pathologie fréquente [1,2]. Ce
changement de visage de la maladie cceliaque s’accompagne
d’une évolution des moyens diagnostiques a la disposition des
cliniciens. Ces examens doivent avoir un haut niveau de fiabilité
en raison de la contrainte et du colt du régime sans gluten.

I a maladie cceliaque est définie comme une entéropathie

Le diagnostic de certitude repose toujours
sur I’histologie intestinale [3]

Une augmentation des lymphocytes intra-épithéliaux supérieure
a 40 % constitue le stigmate le plus précoce et le plus spécifique de
I'effet du gluten sur la muqueuse intestinale. Elle peut néanmoins
étre observée également dans d’'autres maladies immunologiques
(allergie aux protéines du lait de vache, maladie de Crohn, rejet de
greffe intestinale, maladie du greffon contre I'néte, entéropathies
auto-immunes) ou infectieuses (giardiase, entéropathie infectieuse
aigué).

Lhyperplasie des cryptes est la premiére manifestation architec-
turale observée, et s’associe a une destruction progressive des
villosités réalisant au maximum une muqueuse plate. Les lésions
intestinales sont classées en plusieurs grades ou stades. La clas-
sification francaise de Marche distingue les grades | (muqueuse
normale), Il (atrophie modérée), 1ll (atrophie partielle), IV
(atrophie subtotale), V (atrophie totale). La classification interna-
tionale prend en compte l'infiltration par les lymphocytes intra-
épithéliaux : type o (muqueuse normale), type | infiltratif (LIE
> 40 %, sans modification architecturale), type Il hyperplasique

* Auteur correspondant.
e-mail : thierry.lamireau@chu-bordeaux.fr
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(LIE > 40 % hyperplasie des cryptes, sans atrophie villositaire),
type I destructif (LIE > 40 %, hyperplasie des cryptes, atrophie
villositaire partielle : 111A, subtotale 111B ou totale I1IC).

La principale difficulté pour I'anatomopathologiste est liée a la
sous-estimation de la hauteur villositaire lorsque les biopsies
sont mal orientées. De la méme facon, le diagnostic histologique
peut étre difficile en cas de régime sans gluten débuté de facon
intempestive, estompant les Iésions caractéristiques. Les biop-
sies sont le plus souvent réalisées dans le duodénum distal et
doivent étre multiples en raison du caractére souvent focal des
lésions [3].

Les marqueurs sérologiques constituent
actuellement la premiére étape
du diagnostic de maladie cceliaque

Les anticorps anti-gliadine ont été les premiers mis en évidence
dans la maladie cceliaque. La détection, par méthode Elisa, des IgA
et des IgG anti-gliadine est un test largement utilisé actuellement.
Néanmoins, leur fiabilité est variable selon les études. Les IgG anti-
gliadine sont sensibles (50-100 %) mais peu spécifiques (42-98 %),
souvent positifs chez des sujets présentant des pathologies diges-
tives diverses (gastroentérite, maladie inflammatoire digestive,
mucoviscidose, allergie aux protéines du lait de vache...). Les IgA
sont un peu moins sensibles mais plus spécifiques (92-97 %) et
mieux corrélées au degré d’entéropathie.

La recherche d’IgA anti-endomysium a une excellente sensibilité
(75-98 %) et spécificité (100 %) mais elle nécessite des techniques
d’immunofluorescence indirecte et dépend de I'observateur.

Plus récemment, I'identification de la transglutaminase tissulaire
comme cible antigénique majeure dans la maladie cceliaque a
permis de mettre au point une recherche des anticorps anti-trans-
glutaminase tissulaire par technique Elisa. La sensibilité (85-98 %)
et la spécificité (94-98 %) sont excellentes. La facilité, la fiabilité
et le colt modéré de ce test justifient que la recherche seule
d’anticorps anti-transglutaminase tissulaire soit la premiére étape
du diagnostic de la maladie cceliaque. Le test peut néanmoins étre
pris en défaut en cas de déficit en IgA, présent chez environ 2 %
des sujets cceliaques. Il est alors recommandé de rechercher les
IgG anti-transglutaminase. Le dosage des IgA totales doit donc
étre systématiquement demandé dans le bilan réalisé devant une
suspicion de maladie coeliaque.



L'étude des génes de susceptibilité
HLA DQ2-DQO8 peut étre intéressante

Lassociation de la maladie cceliaque aux variants du systéme HLA
est connue depuis une trentaine d’années [4]. Initialement, ces
associations ont été identifiées avecles alléles B8 et DR3, haplotype
associé par ailleurs a d’autres maladies auto-immunes comme
le diabéte de type |, les thyroidites auto-immunes, la dermatite
herpétiforme, les hépatites auto-immunes, le déficit en IgA.

Les études suivantes ont mis en évidence la trés forte association
avec le phénotype HLA DQz2, exprimé par 9o a 95 % des sujets
ceeliaques, contre 30 % dans la population générale. La plupart des
patients expriment I'hétérodimére HLA DQ2 DQ11*0501/DQB1*02.
Les sujets cceliaques n'exprimant pas DQ2 possédent en général le
génotype DQ8, défini par le géne DOB1*302. Trés peu de malades
(0,4 %) ne possédent ni DO2 ni DQ8 [s5], traduisant I'excellente
sensibilité de cet outil diagnostique.

Stratégie diagnostique : le passé, le présent,
le futur

En 1969, la société européenne de gastroentérologie pédiatrique
(ESPHGAN) proposait des critéres diagnostiques reposant sur
trois biopsies jéjunales successives : la premiére a la phase initiale
active montrant les Iésions histologiques classiques de la maladie,
la seconde montrant une normalisation de la muqueuse sous
régime sans gluten, la troisitme montrant une réapparition des
Iésions apreés reprise du gluten (épreuve de rechute).

Cette procédure, lourde, a été simplifiée en 1989 [6] a la seule biop-
sie intestinale initiale, attitude encore actuellement préconisée.
Les conditions suivantes sont nécessaires : enfant agé de plus de
2 ans, rémission clinique sous régime sans gluten indiscutable et
normalisation du taux des anticorps élevés au départ. La biopsie
de controle reste recommandée chez les sujets agés de moins de
2 ans ou asymptomatiques, et en cas de rémission clinique incom-
pléte. lépreuve de rechute doit étre réalisée entre I'age de 6 ans et
le début de la puberté en cas de doute initial, si 'enfant a été mis
au régime sans gluten sans avoir réalisé de biopsie initiale ou si
celle-ci n’est pas suffisamment caractéristique.

Comment confirmer le diagnostic de maladie ceeliaque

Dans un avenir proche, la disponibilité des marqueurs sérologiques
al'aide de tests diagnostiques rapides [7] permettra de dépister plus
facilement la maladie cceliaque. Leur fiabilité autorisera certaine-
ment de se passer de la biopsie intestinale dans les formes typiques,
notamment en cas de taux élevés d’anticorps anti-transglutami-
nase [8]. Lhistologie intestinale restera par contre un élément dia-
gnostique incontournable pour les formes avec symptomatologies
atypiques ou associées a un déficit en IgA et les cas douteux.

La haute valeur prédictive négative des génes de susceptibilité HLA
DQ2/DQ8 pourrait étre utile pour écarter le risque d’'une maladie
cceliaque chez les sujets mis d'emblée sous régime sans gluten,
dans les cas douteux ou dans une population a risque (famille de
sujets cceliaques) [9].
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lique a Nantes lors de ce congrés de la SFP permet de

rappeler le travail de Paul Lemoine (1917-2006), pédiatre
au CHU de Nantes qui a décrit le premier cette affection
(Fig.).
Comme il le raconte lui-méme dans I'Historique des
Embryo-foetopathies alcooliques « c’est en cherchant
la cause d’une dystrophie curieuse que j'ai découvert
I'alcoolisme de leur mére ». Ses premiers constats
ont été faits au début des années soixante: « Jai
été frappé par 'existence d’un syndrome associant un
retard de croissance intra-utérin, une microcéphalie,
une dysmorphie faciale particuliére ou prédomine
I'ensellure nasale ». Tous ces enfants étaient pris en
charge dans une pouponniére sociale de la région
nantaise. Le rapprochement entre ce syndrome et
I'alcoolisation des méres est allé a contre courant
des pensées de I'époque qui vantaient l'innocuité
de l'alcool. En 1964, les faits sont rapportés pour la
premiére fois puis publiés en 1968 dans une revue
a faible impact mais déja sur une série importante
de 127 enfants [1]. Un résumé de cet article paraitra
en 1968 dans les Archives Francaises de Pédiatrie.
Les pédiatres francais sont peu convaincus par les
observations de Paul Lemoine.
Ce sont les américains Smith, Streisguth et Jones qui ont
ensuite confirmé les travaux de Paul Lemoine en recon-
naissant la qualité de son travail. Les premiéres publica-
tions d’Outre Atlantique portaient sur11 cas [2,3]!
[l poursuivra sa recherche en essayant avec difficul-
tés de connaitre I'avenir des enfants décrits dans ses

L’ organisation d’une table ronde sur la feetopathie alcoo-

premiéres observations. Sa deuxiéme publication Fig.1. Paul Lemoine (1917-2006).
portera sur ce travail. Il soulignait, comme d’autres o
le feront ensuite, le mauvais pronostic des formes Références

séveres et la dislocation sociale des familles des
enfants atteints [4].

En dehors de I'intérét considérable de ce travail, on
peut remarquer aussi qu’il s'agit d’'un remarquable
modele de recherche clinique de pédiatrie générale

1. Lemoine P,Harousseau H, Borteyru JP, et al. Les enfants de parents
alcooliques. Anomalies observées .A propos de 127 cas. Ouest
Médical 1968;8:476-82.

2. Streissguth AP, Clarren SK, Jones KL. Natural history of the fetal alcohol
syndrome: a 10-year follow-up of eleven patients. Lancet 1985;2:85-91.

et sociale. 3. Jones KL, Chambers CD. What really causes FAS ? A different pers-
pective. Teratology 1999;60:249-50.
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Contexte épidémiologique

La surveillance du syndrome d’alcoolisation foetale (SAF) est un
vrai défi épidémiologique. Les cas les plus sévéres associent un
syndrome dysmorphique facial, difficile & mettre en évidence,
notamment a la naissance, une consommation maternelle d’al-
cool importante pendant la grossesse, rarement recherchée et
avouée, un retard de croissance, non spécifique et un défaut de
développement neurologique [1].

Il n’existe pas de diagnostic biologique ou radiologique. Les ethyl
esters d’acides gras dosés dans le méconium des nouveau-nés
pourraient étre un marqueur de la consommation maternelle,
mais leur dosage n’est pas validé pour une utilisation en rou-
tine [2]. D’autres anomalies sont parfois associées, telles une
microcéphalie, des malformations structurelles du cerveau, des
malformations cardiaques, mais aucune n'est spécifique [1]. Enfin,
I'absence de traitement spécifique, la difficulté de 'annonce puis
de la prise en charge ajoutent encore a I'absence de motivation
pour dépister ce syndrome. Pourtant, il sagit d’'une pathologie
dont le retentissement pour la vie de I'enfant et du futur adulte
est majeur, puisque le pronostic intellectuel peut étre fortement
compromis. Ce serait méme la premiére cause de retard intellec-
tuel accessible a la prévention. Une prise en charge psychomotrice
adaptée améliore le pronostic, et le diagnostic chez un enfant peut
permettre de prévenir le syndrome chez les enfants a venir.

Tout ceci explique I'absence de chiffres récents sur la prévalence de
ce syndrome dans la population francaise. Les derniéres données
publiées sont celles de I'équipe de Dehaene, estimant, a la fin des
années 8o, parmi les naissances de la maternité de Roubaix, I'in-
cidence du SAF a1 cas pour 820 naissances. Par extrapolation a la
France entiére, ce serait 800 a 1000 enfants qui seraient touchés
par an ; la fréquence pourrait atteindre 1 sur 200 pour les formes
moins sévéres [3]. Aux Etats-Unis, les fréquences de SAF étaient de
0,3 a 4,8 pour 1000 naissances vivantes en fonction des caracté-
ristiques ethniques et socioculturelles [4]. En Australie, les chiffres
rapportés entre 1990 et 2000 allaient de 0,02 a 4,71 pour 1000
naissances en fonction des zones géographiques et des caracté-
ristiques ethniques des populations [5]. Les prévalences estimées
varient grandement en fonction du systéme de surveillance utilisé.
Le croisement de plusieurs sources d’information est recommandé,

* Auteur correspondant.
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a l'image du réseau FASSN et américain (Feetal alcohol syndrome
surveillance network). Ce systéme de surveillance recoupe les
signalements venant de tout professionnel de santé susceptible
de prendre en charge ces enfants a moment ou a un autre, avec les
données des bases médico-administratives des hopitaux et servi-
ces de santé. La comparaison de ce systéme avec une surveillance
passive par les registres américains de malformations congénita-
les montre que la prévalence est multipliée par deux ou trois avec
le systéme multisource [6]. La sensibilisation des professionnels a
la reconnaissance de ce syndrome permet aussi d'en augmenter la
détection. Ainsi, en Norvege, la prévalence estimée passait de 0,3
pour 1000 a 1,5 pour 1000 avant et aprés une information active
des professionnels de santé [7].

Contexte politique

En aolit 2004, trois femmes originaires de Roubaix et ayant donné
naissance a des nouveau-nés atteints du SAF portaient plainte
contre le gouvernement pour défaut d’information sur les méfaits
de la consommation d’alcool pendant la grossesse. Le ministre de la
santé, Monsieur Douste-Blazy demandait alors a I'Institut de veille
sanitaire (InVS) de mettre en place une surveillance de ce syndrome,
afin de quantifier I'importance du probléme puis de pouvoir docu-
menter 'impact de mesures a venir, tels que I'entretien au 4¢ mois
de grossesse et I'étiquetage des bouteilles de vin mettant en garde
contre la consommation pendant la grossesse. LInVS a proposé une
étude de faisabilité de la surveillance du SAF par I'identification a
la naissance des formes les plus graves de ce syndrome a partir du
réseau des registres de malformations congénitales.

Etude de faisabilité de la surveillance
du syndrome d’alcoolisation foetale
a la naissance

Létude a porté sur le repérage a la naissance des enfants hypo-
trophes, présentant un ou deux des éléments du syndrome facial
caractéristique et dont la mére pouvait avoir consommé de l'alcool
de maniére excessive pendant la grossesse, ou présentait des
antécédents connus de difficultés avec I'alcool. Cette étude reposait
initialement sur la base géographiquement définie par les zones
d’implantation des registres de malformations congénitales et de
handicap de I'enfant, permettant de rapporter le nombre de cas
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détectés a un nombre de naissances pour le calcul de I'incidence. En
pratique, il a été difficile d’inclure toutes les maternités de régions
concernées, en particulier les maternités privées mais aussi certai-
nes maternités publiques qui ont refusé de participer a 'étude.

Population source de I'étude

Au total, I'’¢tude a concerné les naissances de cinq maternités
parisiennes, Hoépital Bichat, Hopital Rothschild, Hopital Saint-
Antoine, Hopital Robert-Debré et Hopital Tenon, de toutes les
maternités publiques et privées du département du Rhéne, a
I’exception de celle des Hospices Civils de Lyon, les maternités
publiques et privées du Puy de Déme, du Cantal et de la Haute
Loire, quatre maternités publiques alsaciennes, Hopital de
Hautepierre a Strasbourg, CMCO-Cihcus a Schiltigheim, Centre
Hospitalier de Haguenau, Centre Hospitalier de Mulhouse et
toutes les maternités publiques et privées du secteur sanitaire
4 de I'lsére. En tout plus d’'une centaine de cas de SAF confirmés
devaient étre observés sur deux ans pour une incidence estimée
de 1 pour 1000, sur environ 60 000 naissances annuelles.

Critéres d’inclusion

Devait étre inclus dans I'étude tout nouveau-né a plus de 30
semaines d’aménorrhée, présentant une hypotrophie (poids
ou taille ou PC <10¢ percentile selon les courbes de Mamelle
et al. 1996), une dysmorphie faciale évocatrice de SAF [8] car
comportant au moins un philtrum plat (niveaux 4 ou 5 du guide
philtrum-lévre) ou une lévre supérieure fine (niveaux 4 ou 5 du
guide philtrum-lévre). Le critére des fentes palpébrales petites
(longueur inférieure a —2 DS par rapport a la moyenne) n’a pas
été pris en compte pour l'inclusion tant il est difficile a évaluer
dans les premiers jours de vie.

Organisation de I'étude

Linclusion se faisait pendant le séjour en maternité ou en
néonatologie en cas de transfert. Le pédiatre qui sélectionnait
un enfant selon les critéres précédents appelait Iéquipe du
registre pour que I'enquéteur puisse venir interroger la maman.
En cas de transfert, cet interrogatoire se déroulait dans le service
de néonatologie, lors d’'une visite de la maman. Le recueil de
données comportait des renseignements cliniques sur I'enfant,
les antécédents maternels, dont la notion éventuelle de consom-
mation d’alcool évaluée par les professionnels (sage-femme,
obstétricien, travailleur social). La consommation d’alcool était
abordée par I'enquéteur au travers d’un questionnaire général
sur I'alimentation pendant la grossesse : consommation de tous
les types d’aliments et de boisson, avant et pendant la grossesse.
Lenquéte était présentée aux mamans comme une enquéte
sur I'alimentation maternelle des enfants hypotrophes, afin de
ne pas amener I'enquéteur a révéler un diagnostic de SAF qui
n‘aurait pas encore été annoncé par le pédiatre. Cette méthode
avait été approuvée par le comité scientifique de I'étude, le
CCTIRS et la CNIL. En effet, la période immédiate de la naissance
nest pas la plus appropriée pour parler de la responsabilité de la
consommation de la mére sur I'état de I'enfant. La mére pouvait
refuser de participer a I'enquéte. Ces cas ont été comptabilisés
pour le calcul de I'incidence, sans recueil de données.

Alissue de I'enquéte alimentaire, le cas était classé en :

« SAF confirmé : hypotrophie, un ou deux signes de dysmor-
phie et consommation d’alcool trés probable par la mére
(et/ou antécédent de problémes liés a I'alcool) ;
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 SAF suspect : hypotrophie, un signe de dysmorphie et une
consommation d’alcool suspectée ou antécédents personnels
ou familiaux en faveur ;

« SAF douteux : hypotrophie et deux signes de dysmorphie
mais pas de consommation d’alcool déclarée, ni d’antécédent
en faveur de l'origine de cette hypotrophie.

Les coordonnées de la maman et celles du médecin trai-
tant étaient recueillies avec son accord, afin d’obtenir des
nouvelles de I'enfant entre 6 mois et 9 mois, la persistance
d’'une hypotrophie et/ou des anomalies du développement
psychomoteur étant trés évocatrices de SAF. Bien entendu,
I'enquéte n’interférait pas avec la prise en charge organisée
par le pédiatre avec le réseau de proximité (signalement au
secteur de PMI).

Un travail de préparation de I'ensemble des partenaires de I'en-
quéte, pédiatres, sages-femmes, Centre d’Action Médico-Sociale
Précoce (CAMPS), Protection Maternelle et Infantile (PMI),
assistantes sociales a été réalisé avant le début de I'enquéte et
au cours de celle-ci par les équipes des registres. Les documents
de recueil de I'information nécessaires a I'identification de la
dysmorphie ont été distribués dans les maternités.

Enfin, afin de permettre d’identifier des enfants de SAF qui
auraient échappé au dépistage a la naissance, le secteur PMI
et le CAMPS ont été interrogés régulierement.

Résultats préliminaires

Les inclusions prenaient fin en février 2008. A la fin de la premiére
année d’étude, 30 enfants avaient été inclus, deux méres d’enfants
suspects avaient refusé de participer. Au total, 25 enfants avaient été
considérés comme SAF confirmés ou suspects. Les taux d’incidence
calculés variaient de 0,17 pour 1000 naissances a Paris (IC95 [0,02;
0,61] ) et dans le Rhone (ICg5 [0,05; 0,43] ), 0,20 en Isére (IC95 [0,02;
0,71]), 0,64 dans le Puy de Ddme (ICg5 [0,21;1,49] ) et 1,17 en Alsace
(IC95[0,58 ;2,09] ). La consommation d’alcool avait été plus souvent
déclarée comme survenue avant le diagnostic de grossesse, tardif
dans la plupart des cas (3 a 4 mois). Le suivi a 6-9 mois n’était pas
encore connu chez tous les enfants. Les pédiatres des maternités
avaient eu de grandes difficultés a reconnaitre la dysmorphie et
d’une maniére générale, la mobilisation autour de cette enquéte
était difficile a maintenir. Les taux obtenus sont vraisemblablement
des valeurs « plancher » sous-estimant les taux réels, et trés « opé-
rateurs dépendants ». Les taux les plus élevés étaient obtenus en
Alsace ou la responsable du registre est une généticienne clinique, a
qui étaient adressées toutes les dysmorphies. Par ailleurs, plusieurs
enfants de mére connue pouravoir des problémes de consommation
d’alcool présentaient la dysmorphie caractéristique mais nétaient
pas hypotrophes. lls n‘ont donc pu étre inclus. Il est vraisemblable
que I'amélioration de la prise en charge des femmes enceintes
associée a une prévalence plus élevée de I'obésité conduisent a
améliorer la croissance in utero des foetus exposés a I'alcool.

Conclusion

Cette étude montre que le SAF est toujours présent avec une
incidence d’au moins 0,17 pour 1000 naissances, mais plus vrai-
semblablement autour de o,5 pour 1 000 naissances. Le repérage a
la naissance reste difficile en dehors d’un dépistage actif préalable
des méres a risque. Un systéme de surveillance ne peut fonction-
ner sans un réseau trés actif et trés mobilisé de sages femmes,
d’obstétriciens et de pédiatres.
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Difficultés dans le repérage du syndrome
d’alcoolisation feetale a ’age scolaire

How difficult is it to detect FAS in school-age children?

feetopathie, age scolaire v RHEOp, 23, Av Albert 1er de Belgique, 38000 Grenoble

population générale est difficile a estimer, et il est classique

de considérer qu’il y a une non reconnaissance de certaines
formes cliniques de ce syndrome, soit a la naissance ou méme
plus tard a I'age scolaire. Les fréquences rapportées dans la
littérature varient de facon importante, de 0,1 a 3 pour 1000
[1]. Les sources de cette variation sont multiples : la mesure de
la consommation alcoolique maternelle, la période d’exposition
a cette consommation maternelle, les critéres pour définir des
Iésions plus ou moins graves d’encéphalopathie alcoolique, et
enfin I'interaction pouvant exister entre la lésion cérébrale et des
circonstances psychosociales particuliéres.
Dans ce travail on s’intéressera uniquement au SAF, selon les
critéres définis par I'lOM [2], clest-a-dire I'association d’une
consommation maternelle aux trois signes suivants: i) une
dysmorphie faciale spécifique, ii) un retard de croissance, et iii)
une malformation cérébrale ou des anomalies neurologiques
mineures. Pour le tableau clinique du SAF partiel, c'est la dys-
morphie qui est le signe principal, les deux autres signes étant
« possibles » I'un ou l'autre, et se rajoute la notion d’'un déficit
intellectuel ou de troubles du comportement indépendamment
du contexte familial, génétique et environnemental. A c6té de
ces tableaux cliniques de SAF ou SAF partiel, on retrouve souvent
évoqués les Effets de I'Alcool sur le Feetus (EAF), qui sont définis
par la consommation maternelle et les troubles cognitifs et/ou
du comportement alors que la dysmorphie et le retard de crois-
sance en sont absents. Notre objectif ici n’est pas de recenser
les enfants présentant des EAF, dans la mesure ou leur spectre
clinique reste trop large a notre avis. Nous avons juste cherché a
estimer, en nous appuyant sur la littérature, les difficultés qu'il y
aurait a repérer des enfants atteints de SAF dans une population
d’age scolaire.

La fréquence du Syndrome d’Alcoolisation Foetale (SAF) en

Consommation maternelle

Ilestimportant que les professionnels de santé soient formés pour se
sentir a 'aise au moment d’aborder ce sujet avec les femmes encein-
tes, de facon a créer un climat de confiance et obtenir des réponses
fiables, le risque principal étant le déni ou la sous déclaration. Les
femmes ne doivent pas se sentir jugées.

* Auteur correspondant.
e-mail : CCans@chu-grenoble.fr
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Plusieurs questionnaires de dépistage rapide ont été proposés
tels que le T-ACE ou le TWEAK, et leur intérét a été confirmé
aupreés des femmes enceintes avec une sensibilité de 69 % et
une spécificité de 89 % pour le T-ACE [3]. Parmi les questions
ou critéres retenus pour une consommation maternelle
« excessive », on s’efforcera d’obtenir des informations sur les
points suivants :

« le type d’alcoolisation : les crises aigués d’alcoolisation sont
dangereuses en raison du risque de malformation qu’elles
représentent et des séquelles cognitives qu’elles induisent [4] ;
« l'intensité et la durée de consommation d’alcool : plus elles
sont élevées plus le risque de SAF est important, et les lésions
observées dans les études expérimentales sur les animaux
sont bien dose-dépendantes ;

« le seuil d’alcoolisation: certains auteurs fixent un seuil
de consommation bas d’alcool par jour en deca duquel il n’y
aurait pas de risque neuro-développemental pour le feetus [4],
et Lemoine et Lemoine évoquent des doses modérées habi-
tuellement inoffensives [5]. Mais beaucoup d’autres auteurs
ne reconnaissent pas de seuil minimum et préconisent I'abs-
tinence totale;

+ la période de l'alcoolisation: la vulnérabilité maximale
concernerait le troisiéme trimestre de grossesse (phase de
synaptogenése). Et une consommation avant 8 SA serait cor-
rélée au risque de dysmorphie faciale [6].

Pour une population d’enfants d’dge scolaire, le probléme
mnésique risque d’étre important du fait d’'un diagnostic
a distance de la grossesse avec un souvenir imprécis de la
consommation. Le questionnaire sur la consommation mater-
nelle actuelle pourrait étre un bon reflet de la consommation
durant la grossesse. Mais celle-ci devra a tout prix étre recher-
chée dans le dossier obstétrical.

Une autre facon de connaitre I'exposition périnatale a I'al-
cool concerne les mesures biologiques qui auraient pu ou
pourront étre réalisées chez la mére ou chez le nouveau-né.
Certains marqueurs classiques peuvent étre mesurés chez
la mére comme les YGT ou le VGM, avec une bonne valeur
prédictive positive [3]. A ce jour ces mesures ne sont pas fai-
tes en routine, et 'utilisation de ces marqueurs biologiques
souléve des questions éthiques quant au consentement
éclairé, comme par exemple la révélation d’'une consom-
mation excessive chez la mére a partir d’'un examen chez le
nouveau-né.



Dysmorphie faciale et autres anomalies
morphologiques

La dysmorphie faciale évocatrice de SAF comporte au moins un
des signes suivants :

+ philtrum plat (niveaux 4 et 5 du guide philtrum-lévre) ;

+ lévre supérieure fine (niveaux 4 et 5 du guide philtrum-lévre) ;

« fentes palpébrales petites (longueur inférieure a —2 DS par
rapport a la moyenne).

Les méthodes d’identification de la dysmorphie varient beaucoup
selon les études, de méme que la question de savoir si la dysmor-
phie est plus facilement identifiable a I'adolescence plutét qu'en
bas-age [7]. Certains auteurs ont proposé des outils utilisables
par des non professionnels, nécessitant quelques heures de for-
mation seulement, comme le FAS screen [8]. Ce test de dépistage
a une bonne spécificité (95 %), mais sa sensibilité n‘ayant pas
été réellement évaluée, elle a été seulement supposée bonne en
I'absence d’examen par un expert de toute la population cible. Ce
test permet une présélection de cas (environ 5 % de la population
d’enfants scolarisés) qui devront faire I'objet d’'une consultation
par un expert en dysmorphologie. Ceci semble une stratégie
intéressante du fait que: i) la dysmorphie peut se rencontrer
dans d’'autres syndromes que le SAF, par exemple le syndrome de
Williams et Beuren, ou le syndrome de Cornelia de Lange, et que ii)
dans une étude récente en population, I'étude FASSNet, Druschel
et Fox ont montré la variabilité du taux de prévalence du SAF selon
la compétence en dysmorphologie du clinicien examinant I'en-
fant, malgré I'utilisation des réglettes « guide philtrum-lévre » [g].
Une alternative pour I'avenir consisterait a pratiquer des mesures
anthropométriques faciales automatisées, qui semblent avoir une
bonne sensibilité (96 %) et une bonne spécificité (91 %) du moins
dans une population caucasienne [10].

Retard de croissance

Le retard de croissance est présent a la naissance, il peut aussi étre
évoqué en période prénatale, et la non récupération du retard de
croissance semble étre un bon signe discriminant pour repérer les
cas de SAF a I'age scolaire et non reconnus comme tels jusqu’alors.
Ce signe est retrouvé dans l'outil FAS screen, avec un fort coeffi-
cient de pondération dans le calcul du score, poids de 10 sur un
score total de 127, un seuil de 20 ou plus au FAS screen signant un
enfant suspect de SAF pour lequel un avis spécialisé est nécessaire.
Mais ceci n'est pas observé dans toutes les études. Aux Etats-Unis,
Howell et al.en faisant le point a I'adolescence pour une cohorte de
181 enfants identifiés SAF a la naissance et comparés a des enfants
témoins tous issus de conditions socio-économiques défavorisées
n‘ont pas retrouvé de différence de croissance entre les enfants
avec SAF et les enfants du groupe témoin [7].

La question de I'age auquel la croissance est récupérée reste
entiére, et probablement variable selon les individus, I'environne-
ment et la sévérité de I'atteinte.

Ce critére, un poids, une taille ou un périmétre cranien < 10¢ percen-
tile, est cependant un des critéres les plus faciles a appréhender, et
il est tout a fait objectif, des courbes de référence existant a la fois
pour I'état de I'enfant a la naissance et pour le développement de
I'enfant. Il peut porter aussi bien sur le poids que sur la taille ou
sur le périmétre cranien de I'enfant. La valeur prédictive positive de
la microcéphalie reste mal connue, bien qu’elle persiste a I'adoles-
cence et a I'age adulte, on parle parfois d’hypoplasie cérébrale ou

Difficultés dans le repérage du syndrome d’alcoolisation feetale & ’age scolaire

de microsomie. Une certaine attention doit toutefois étre apportée
au choix des courbes de référence, surtout pour I'identification des
cas a la naissance, de facon a pouvoir tenir compte de la stature
et de la parité de la mére. Pour I'enfant d’age scolaire présentant
un retard de croissance restant inexpliqué par ailleurs, on doit
pouvoir retrouver dans son carnet de santé les différentes étapes
de croissance, I'éventuelle récupération du retard, et I'age auquel
cette récupération a eu lieu.

Troubles cognitifs

Lanalyse de la littérature sur les troubles cognitifs dans le cadre
du SAF montre des résultats discordants, certains auteurs dressant
des tableaux inquiétants voire apocalyptiques et d’autres non.
Parmi les points communs on retiendra la déficience intellec-
tuelle, avec un Ql en moyenne plus bas chez les enfants de méres
consommatrices d’alcool (diminution de 7 points [4]). Et ces déficits
cognitifs ne seraient pas dépendants de la sévérité de I'atteinte
morphologique.

Les tests neuropsychologiques permettent des diagnostics plus
précis en période scolaire. Un large éventail de troubles a été
rapporté : trouble de la mémoire, trouble du langage, trouble de
la coordination motrice fine, trouble de I'attention, difficultés
d’apprentissage des mathématiques [7] ou de la lecture, manifes-
tations des émotions perturbées ; trouble du traitement visuo-
spatial.... La dyscalculie est intéressante mais ce point mérite
encore confirmation par d’autres études.

Les troubles du comportement sont fréquemment cités, ils seraient
constants pour certains auteurs [5]. On retrouve I'hyperactivité,
le manque de confiance, l'anxiété, I'irritabilité, I'agressivité. Mais
certains auteurs n’ont pas retrouvé plus de probléme de compor-
tement dans une population SAF que dans une population non
exposée a l'alcoolisme maternel, chez des adolescents tous issus
de conditions socio-économiques défavorisées [7].

Le facteur environnement familial semble important et doit étre
pris en compte a sa juste valeur dans I'analyse de ces situations.
Les retards psychomoteurs peuvent facilement étre mis sur le
compte d’'un manque de stimulations cognitives dans le cadre de
carences socio-affectives, et les problématiques sociales peuvent
également potentialiser les effets de l'alcool. Il a été montré
que des enfants SAF adoptés, dépistés, bénéficiant de stratégies
éducatives favorables dans un environnement familial chaleureux
avaient un avenir prometteur.

Conclusion

Le repérage de la consommation maternelle, outre son intérét épi-
démiologique, rend possible une prévention pour les futures gros-
sesses. Il existe quelques instruments de dépistage intéressants
de facon a éviter 'examen de tous les enfants par les meilleurs
experts. Dans le cadre d’'une étude visant a repérer des cas de SAF
non reconnus jusqu’alors, il vaut mieux privilégier les outils ayant
une bonne sensibilité, malgré la détection de nombreux enfants
avec un résultat faux positif qui devront étre vus par les experts.
Mais la difficulté « éthique » sous jacente a la reconnaissance d’'un
enfant atteint de SAF et liée a la culpabilisation probable de la
famille ne doit pas étre sous estimée.

Un des intéréts du repérage a I'age scolaire réside dans la réalisa-
tion de bilans neuropsychologiques, qui permettront une prise en
charge adaptée, ce qui constitue un bénéfice indiscutable quel que

51



C.Cansetal.

soit le diagnostic final des troubles. Ces bilans sont aussi nécessai-
res pour conforter le type de trouble et leur spécificité vis a vis du
SAF, comme par exemple une dyscalculie ou un QI dissocié.
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La problématique de syndrome
d’alcoolisation foetale (SAF)

La toxicité de I'alcool durant la grossesse entraine a des degrés
variables sur le feetus, un retard de croissance, une dysmorphie
faciale, des malformations, et surtout une atteinte cérébrale s’ex-
primant par des troubles cognitifs et des troubles comportemen-
taux générateurs de conduites d’exclusion sociale [1]. Lensemble
des troubles causés par l'alcoolisation foetale (ETCAF) désigne
toutes les répercussions (physiques, cognitives, comportemen-
tales...) qui peuvent survenir chez une personne dont la mére a
consommeé de I'alcool au cours de sa grossesse. |l regroupe, selon la
nomenclature IOM [2] et IOM révisé [3], un ensemble d’affections
telles que le syndrome d’alcoolisation foetale (SAF), le SAF partiel
(SAFp), les troubles neurologiques du développement liés a I'alcool
(TNDLA) et les malformations congénitales liées a I'alcool (MCLA).
Les répercussions cliniques forment un continuum de la forme la
plus grave, la plus facile a diagnostiquer que nous dénommons le
SAF, jusqu’aux formes dites « légéres ou modérées » qui passent
de nos jours souvent inapercues alors qu’'un diagnostic précoce
permettrait aux enfants dépistés de bénéficier d’'un accompagne-
ment préventif de désavantages sociaux [4].

La consommation d’alcool pendant la grossesse représente la
cause majeure de retard mental d’origine non génétique ainsi que
d’inadaptation sociale de I'enfant [5] et de surcroit totalement
évitable.

Al'ile de La Réunion, il est noté une incidence élevée des SAF et SAF
partiel, estimée a 4,3 pour mille naissances [6,7], et les enfants por-
teurs de SAF représentent 10 % des enfants en institutions spéciali-
sées [8]. Dés 1996, la prévention des effets de I'alcool sur le feetus a
été inscrite comme une priorité régionale de santé. Les campagnes
de prévention primaire et les formations mises en place sur toute
I'lle, y développent une prise de conscience collective vis-a-vis de
cette problématique. Au CAMSP Sud, I'écoute des mamans et de
leur famille nous permet de mieux comprendre leurs itinéraires de
vie. Beaucoup de souffrance, de violence, de ruptures, de solitude,
d’insécurité, de non-dits ont émaillé leur vie, souvent deés leur
petite enfance [9]. Lalcool, facile d’accés, s’inscrit dés I'adolescence
comme une échappatoire face a I'incompréhension et I'isolement
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social. Dans ce contexte de dépendance, la survenue d’une gros-
sesse ne fait qu'aggraver cette image négative. A la naissance, la
« sauvegarde de I'enfant » est la priorité du projet. Les placements
d’enfants, en urgence, ne peuvent étre des solutions uniques.

La création du réseau REUNISAF

Durant deux ans, des réunions centralisées et de proximité des
représentants de tous les partenaires médico-pédago-psycho-
sociaux concernés par ces situations ont permis de confirmer avec
humilité, le désarroi des professionnels face a cette problémati-
que, d’approcher certains dysfonctionnements (pratiques trop
solitaires, cloisonnements institutionnels, manques de liens et de
cohérences entre les différentes prises en charges, méconnaissan-
ces sur 'ETCAF, et sur la femme malade de I'alcool...). Il nous parait
a tous essentiel de mettre au centre du dispositif I'aide a la famille
et non plus l'inverse, qui demandait a une femme déja exclue de
faire des démarches actives vers de multiples personnes-ressour-
ces, souvent éloignées de son domicile.

De cette volonté commune est né en 2001, REUNISAF, réseau de
santé formalisé constitué de personnes ressources pluridiscipli-
naires et pluri-institutionnelles pour les situations repérées dans
le sud de La Réunion. REUNISAF cherche a créer du lien et de la
cohérence entre les différentes personnes ressources, appelées
« acteurs de réseau », a proximité d’une situation. Il doit permet-
tre aupres de chaque famille, d’aboutir a un réseau de proximité
transdisciplinaire, sécurisant et vigilant afin d’éviter les ruptures,
sources de rechutes de la maladie alcool.

REUNISAF articule ses actions autour d’un nouvel outil, « le coeur
de réseau ». Le coeur de réseau se compose d’un coordinateur mé-
dical, d’'une animatrice éducatrice spécialisée, d'une médiatrice
animatrice, d’'une secrétaire d’accueil, et d’'une «experte en
expérience », maman abstinente depuis 10 ans. Les femmes sont
adressées au cceur de réseau par les partenaires médico-sociaux,
principalement des maternités, du CAMSP, du Conseil général,
mais aussi les médecins et sages-femmes de ville... Le cceur de
réseau évalue avec elles et les partenaires de proximité recensés,
leurs besoins. Il les accompagne vers les personnes adéquates
pour répondre a leurs attentes, ce qui nécessite de nombreuses
rencontres de mise en confiance tant vis-a-vis du cceur de réseau
que vis-a-vis des personnes ressources. |l assure un suivi et un
soutien réguliers des familles et des professionnels. Lintensité des
interventions dépend du niveau de vigilance (NV) de la situation.
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Le NV est un indicateur construit par le réseau pour définir le
nombre de contacts directs (visuels ou téléphoniques) ou indirects
(par lintermédiaire d’une personne ressource de proximité)
minimum nécessaire afin d’éviter toute rupture dans le systéme
de santé mis a disposition des femmes et de leur entourage. Les
niveaux de vigilance doivent tenir compte : du risque de grossesse
(mode de contraception), de la maladie alcool, de la présence ou
non d’enfants porteurs d’un SAF, de SAFp, de TNDLA ou de MCLA.
Pour chaque situation, le NV est évalué a I'entrée dans le réseau,
puis actualisé tous les 6 mois. Les NV sont cotés de o a 7: de la
vigilance o qui ne nécessite plus d’intervention du réseau, a la vigi-
lance 7 maximale qui demande de |a part des acteurs du réseau au
minimum 4 interventions par semaine.

REUNISAF intervient dans les formations des professionnels médi-
cosociaux qui pourraient étre confrontés a cette problématique :
médecins, sages-femmes, puéricultrice, travailleurs sociaux, pro-
fesseurs des écoles... Avec le soutien de I'Etat et du Département
entre autres, il développe des outils de prévention pour les enfants
du primaire et du secondaire et facilite I'information tout public.

Les résultats de I'activité de REUNISAF
entre septembre 2001 et décembre 2006
(analyse réalisée avec le concours de I'ORS
de la Réunion)

Augmentation de la file active des femmes accompagnées
Laugmentation de la file active des femmes accompagnées par le
réseau a été réguliére ; 27 inclusions en moyenne par an et une file
active en 2006 de 151 femmes. Au total ce sont 160 femmes qui ont
été orientées vers le coeur de réseau depuis sa création.

Amélioration du dépistage

Le dépistage des situations a risque s'améliore au fil des années.
En 2002, 55% des situations nous étaient adressées aprés la
naissance (souvent révélées par les difficultés rencontrées par les
enfants), 19 % durant la grossesse et 26 % a la naissance. Depuis
2003, plus de 4 femmes sur 10 entrent dans le réseau au moment
de la grossesse. En 2006, 41% des situations sont adressées au
cceur de réseau durant la grossesse, 31% a la naissance et 28 %
hors situation de grossesse et sans enfant atteint connu, aux
motifs «d’alcoolisation hors grossesse et alcoolisation sans
contraception ». Le réseau est donc activé de plus en plus précoce-
ment. Ainsi les dépistages interviennent pendant ou avant méme
une grossesse (prévention secondaire) et non plus a la suite de la
naissance d’'un enfant atteint, comme au démarrage du réseau
(prévention tertiaire).

Evolutions

On note une évolution du nombre, des profils des professionnels
dépisteurs et des structures correspondantes. Depuis la création
du réseau, prés de 60 professionnels ont déja dépisté au moins
une situation a risque d’alcoolisation maternelle. Le profil des
professionnels dépisteurs se modifie : diminution progressive des
médecins spécialistes (49 % de la totalité des inclusions) au profit
des sages-femmes et des puéricultrices (33 %). Lhopital regroupe
la moitié des professionnels a l'origine des inclusions (sages-fem-
mes, puéricultrices, médecins, assistantes sociales...), mais nous
notons une implication croissante des professionnels du Départe-
ment (médecins, sages-femmes, puéricultrices...) qui représentent
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un quart des professionnels qui ont dépisté les situations en 2006.
Les médecins généralistes restent encore peu mobilisés dans cette
démarche de dépistage ainsi que les travailleurs sociaux.

Evolution de la consommation d’alcool
lors des grossesses

Le seuil de consommation d’alcool qui permet une inclusion est
en théorie « toute consommation lors d’'une grossesse », mais en
fait seules les femmes qui sont en difficulté avec leur alcoolisation
sont suivies et entrées dans la base, les conseils pour 1 verre
ou 1seule intoxication aigué ne le sont pas.Nous avons donc
essentiellement des femmes en dépendance avec I'alcool ou des
femmes qui ont déclaré soit une consommation réguliére et quo-
tidienne, soit occasionnelle mais répétée. Elles ont eu besoin d’un
accompagnement pour arréter leur alcoolisation.
En 2006, 26 grossesses sont arrivées a terme :
« 17 femmes nouvellement entrées dans le réseau :
° 3 se sont alcoolisées au cours du 1er trimestre uniquement ;
° 3aucours des 2 premiers trimestres dont une femme adressée
au cours du 3e trimestre et deux a la naissance de I'enfant ;
°1 au cours du 3e trimestre adressée au réseau en fin de
grossesse ;
© 8 se sont alcoolisées tout au long de leur grossesse (parmi
ces 8 situations, 5 femmes ont été signalées au réseau au cours
du dernier mois de grossesse, 1 au 2e trimestre et 2 apres la
naissance de I'enfant) ;
° 2 non renseignées ;
+ 9 mamans déja accompagnées par le cceur du réseau :
° 4 ne se sont pas du tout alcoolisées lors de leur grossesse et
ont donc donné naissance a un enfant en bonne santé;
° Tandis que les 5 autres ont consommé de I'alcool lorsqu’elles
étaient enceintes,2 au cours du1er trimestre uniquement (arrét
dés connaissance de la grossesse), 1 au cours du 2e trimestre
uniquement, 2 pendant toute la grossesse (une femme n’a pas
déclaré sa grossesse au réseau et une femme s’est alcoolisée
sans en parler au réseau).

Evolution de la consommation d’alcool des femmes
suivies dans le réseau

De nombreuses femmes parviennent a devenir ou a rester absti-
nentes grace a leur accompagnement par le réseau. En fin d'année
2006, sur 'ensemble des femmes suivies, 72 étaient abstinentes a
I'alcool, soit un taux d’abstinence de 48 %. Parmi les femmes qui
consomment toujours de I'alcool, prés d’'une sur 2 est a risque de
redonner naissance a un enfant atteint, car en age de procréer et
sans contraception efficace.

Evolution du niveau de vigilance

Prés de 60 % des femmes entrées de 20012 2005 ont amélioré leur
situation depuis leur entrée dans le réseau : elles sont parvenues a
réduire leur niveau de vigilance, passant a un niveau de vigilance
inférieur. Cette évolution traduit en réalité soit une baisse de la
consommation d’alcool, voire une abstinence, ou une meilleure
contraception. La durée d’inclusion dans le réseau contribue a
I'amélioration des situations (70 % des femmes qui ont amélioré
leur niveau de vigilance sont arrivées dans le réseau entre 2001 et
2003). Ce qui témoigne de I'importance du facteur temps néces-
saire a la prévention secondaire et tertiaire.



Des premiers résultats encourageants

Auparavant, les femmes qui avaient eu un enfant atteint, don-
naient inexorablement a la grossesse suivante, un enfant porteur
des mémes séquelles, voir trés souvent des atteintes plus graves.
Depuis la mise en place du réseau, la survenue d’enfants porteurs
de 'ETCAF semble moins fréquente chez des mamans nouvelle-
ment entrées comme chez les enfants de mamans déja suivies par
le réseau depuis plus d’un an.

Depuis la création du réseau, 28 femmes suivies depuis plus
d’un an ont donné naissance a 31 enfants parmi lesquels g sont
nés suite a une grossesse sans alcool alors que les grossesses
précédentes avaient été alcoolisées, responsables a ce jour de
2 SAF, 2 SAF partiel et 5 possibles effets de I'alcoolisation feetale
(PEAF). Cette dénomination est utilisée par le réseau pour définir
les enfants exposés a I'alcool in utero, qui sont, soit porteurs d’'une
forme clinique comprise dans I'ETCAF et dont le diagnostic na pu
étre affirmé jusqu'a présent (I'enfant non revu en consultation
depuis I'examen de naissance, ou consultation trop précoce pour
acquérir une certitude diagnostique), soit sains). Globalement,
chez les 46 enfants nés de femmes connues du réseau en 2005
et 2006, nous n’avons pas eu a déplorer de naissance d’enfants
porteurs de SAF.

Ces premiers résultats peuvent suggérer que 'action du réseau
aupres des femmes ayant un probléme avec I'alcool a permis d’évi-
ter la naissance d’enfants SAF et de réduire la sévérité des atteintes
dans au moins 29 % des cas. Du fait de consommations déclarées
plus faibles que lors des grossesses précédentes, la proportion
d’enfants indemnes devrait, avec le temps, s’accroitre. Le suivi sur
le long terme proposé grace au réseau aux enfants classés PEAF
(71 %) devrait permettre d’affiner la proportion d’enfants indem-
nes et celle des porteurs de séquelles.

Conclusion

En 5 ans, 'esprit du travail en réseau de Santé commence a prendre
sens.

La prise de conscience collective vis-a-vis de cette problématique
associée a une nouvelle approche communautaire de proximité

Traitement probabiliste des infections cutanées

donne des effets bénéfiques pour cette population trop longtemps
en marge de notre systéme de santé.

Ledépistage plus précoce des femmes arisque au cours de la grossesse
et méme parfois en amont permet de garantir le devenir des enfants.
Les formes graves de SAF aux coiits considérables disparaissent.

Le « coeur de réseau » nouveau concept de coordination est de plus
en plus utilisé tant par les professionnels que par les familles. Il
les allie, leur redonne confiance et met en cohérence toutes les
compétences nécessaires pour vaincre cette problématique si
complexe dans ses causes et ses conséquences.
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e terme de « syndrome hépato-pulmonaire » est utilisé,

depuis une dizaine d’années, pour caractériser I'asso-

ciation d'une pathologie concernant le foie et d’une
hypoxie liée au développement de shunts artério-veineux
pulmonaires [1]. Ces shunts sont exceptionnellement des
fistules anatomiques, mais, dans pratiquement tous les cas,
la conséquence de l'augmentation progressive du diamétre
des capillaires pulmonaires entrainant un défaut croissant
de diffusion de I'oxygéne alvéolaire [2]. Le mécanisme res-
ponsable du développement de ces shunts n’est pas connu.
Deux facteurs sont actuellement considérés: la production
excessive de monoxyde d’azote au niveau pulmonaire abou-
tissant a une vasodilatation locale [3], et le défaut d’une
substance vasoconstrictrice potentiellement présente dans le
sang des veines sus-hépatiques, par analogie avec les shunts
artério-veineux pulmonaires qui sont observés au décours des
interventions de Glenn et de Kawashima [4]. La mise en évi-
dence de ces shunts peut se fonder sur 'augmentation de la
différence alvéolo-artérielle en O2 ou sur I'échocardiographie
de contraste, mais, chez I’enfant, on utilise volontiers la scin-
tigraphie pulmonaire de perfusion a I'aide de macro-agrégats
d’albumine marquée (Fig.1) [5].

Fréquence

La fréquence du syndrome hépato-pulmonaire peut étre évaluée
de deux facons: d’'une part par la fréquence avec laquelle la
scintigraphie pulmonaire est anormale chez des enfants atteints
d’une maladie du foie au stade terminal avant transplantation
hépatique: elle est de 18% dans l'expérience de Bicétre;
d’autre part par la fréquence avec laquelle des manifestations
cliniques d’hypoxie liées a un syndrome hépato-pulmonaire
sont observées chez des enfants atteints de maladies du foie;
dans l'expérience de Bicétre elle est de 0,5 % a 2% des enfants
atteints d’obstruction (cavernome) de la veine porte, de fibrose
hépatique congénitale ou de cirrhoses de causes variées, de 13 %
chez les enfants porteurs de sclérose hépato-portale et de 20 %
chez les enfants atteints d’atrésie des voies biliaires associées au
syndrome de polysplénie [6]. Un syndrome hépato-pulmonaire
peut également compliquer I'’évolution des fistules porto-caves
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Table ronde

Syndrome hépato-pulmonaire

Hepatopulmonary syndrome

AP-P, Service d’hépatologie pédiatrique, Hopital Bicétre, 78, avenue du Général-Leclerc,
94275 Le Kremlin Bicétre cedex

Fig.1. Résultats de la scintigraphie pulmonaire de perfusion aux
macroagrégats d’albumine marquée chez (a) un enfant de 10 ans
atteint de cirrhose due a une atrésie des voies biliaires sans shunt
artério-veineux pulmonaire et (b) un enfant de g ans atteint de
cirrhose secondaire a une atrésie des voies biliaires compliquée
d’une hypoxie par shunts artério-veineux pulmonaires (syndrome
hépato-pulmonaire). Les macromolécules d’albumine, dont le calibre
est supérieur a celui des capillaires pulmonaires, sont injectées par
voie intraveineuse et sont normalement bloquées dans les capillaires
pulmonaires (patient a). En cas de syndrome hépato-pulmonaire,
I'augmentation du calibre des capillaires pulmonaires permet le
passage d’une fraction croissante de macroagrégats d’albumine
dans la circulation systémique qui sont ensuite bloqués dans
d’autres capillaires, en particulier au niveau du crane. Le rapport de
la radioactivité du crane a celle des poumons permet de mesurer
I'importance du shunt artério-veineux pulmonaire.

malformatives [7]. Ces données indiquent que linsuffisance
hépatocellulaire, comme on peut l'observer dans les cirrhoses,
n'est pas indispensable a la survenue d’'un syndrome hépato-pul-
monaire et qu’en revanche, I'un des facteurs essentiels est I'exis-
tence d’anastomoses porto-systémiques, soit malformatives,
soit secondaires a I’hypertension portale qui peut compliquer
des maladies du foie ne slaccompagnant pas de cirrhose comme
la fibrose hépatique congénitale, la sclérose hépato-portale ou
les obstructions portes.



Signes cliniques

Les premiers signes cliniques du syndrome hépato-pulmonaire
sont une dyspnée deffort et/ou une cyanose; de plus en plus
souvent I'hypoxie est détectée par un examen fait de principe
chez un enfant a risque. Chez les enfants atteints d’'une atrésie des
voies biliaires associée au syndrome de polysplénie, I'dge moyen
des premiers signes (moins de deux ans) est significativement
plus jeune que chez les enfants atteints d’autres maladies du foie
(neuf ans et demi) [6].

Evolution et traitements

Lévolution du syndrome hépato-pulmonaire, a de rarissimes
exceptions preés, se fait vers 'aggravation, parfois rapide [6], de
I’hypoxie, entrainant une dyspnée invalidante et pouvant se
compliquer d’insuffisance cardiaque et d’embolies et d’abcés
cérébraux. Il n’y a pas de traitement médical régulierement effi-
cace. Dans les pathologies extra-hépatiques, I'occlusion (radiolo-
gique ou chirurgicale) d’'une fistule porto-cave congénitale, ou
une anastomose entre la veine mésentérique supérieure et la
branche gauche de la veine porte dans le récessus de Rex pour
une obstruction porte a été associée a la régression compléte
des shunts [7,8]. Dans les maladies intra-hépatiques, cest la
transplantation hépatique qui permet la régression de I’hypoxie
[6] : 'expérience de Bicétre porte sur 25 enfants ; 20 sont en vie
avec un recul moyen de 7 ans; la disparition de I’hypoxie a été
observée dans un délai de 28 a 210 jours apreés la greffe. La survie,
est, dans une certaine mesure, liée au degré de I'hypoxie au
moment de la transplantation [6].

Syndrome hépato-pulmonaire

Conclusion

La disponibilité de traitements efficaces du syndrome hépato-
pulmonaire justifie :

« sa détection précoce chez les enfants a risque, par une
surveillance réguliere de la saturation percutanée en O, et une
scintigraphie pulmonaire en cas d'anomalie ;

« de rechercher de principe une anomalie hépatique chez un enfant
porteur de shunts artério-veineux pulmonaires sans cause évidente.
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d’entrainer des symptémes importants, des complications

graves. Le diagnostic le plus précoce possible de ces
malformations congénitales ou acquises est souhaitable et le
traitement dépend de I'étiologie et de la morphologie.

E lles sont congénitales ou acquises, rares mais susceptibles

Malformations congénitales

Les malformations artério-veineuses pulmonaires (MAVP) a type
de fistule congénitale sont considérées comme rares chez I'enfant
avec une incidence de 2-3/105 [1]. Ce chiffre est probablement un
peu sous estimé car l'incidence de la maladie de Rendu-Osler est
de 1/2000 et 30 a 40 % de ces patients ont a I'adolescence ou a
I'age adulte une MAVP [2]. Le diagnostic doit étre évoqué devant
une cyanose, une dyspnée d’effort présente dans 60 % des cas chez
I'enfant ; chez le nouveau-né, une insuffisance cardiaque sévere
peut étre le premier signe. Un diagnostic précoce est important,
car des complications graves peuvent survenir dans I'enfance
méme si leur incidence est moindre que chez I'adulte: 19 % des
patients de moins de 18 ans ont un probléme neurologique :
accident vasculaire cérébral ou ischémique transitoire, abcés du
cerveau, 7 % une hémoptysie [2].

Le dépistage d’une cyanose, parfois discréte, nécessite la mesure
de la saturation transcutanée, qui devrait étre réflexe chez le nou-
veau-né et largement pratiquée devant une dyspnée. Ces deux
signes cliniques conduisent a une radio thoracique qui montre
une ou des opacités nodulaires, a I'échocardiogramme qui affirme
la normalité de I'anatomie cardiaque, mais peut montrer une
augmentation du retour veineux pulmonaire [1]. Un échocardio-
gramme avec injection de contraste dans une veine périphérique
indique le niveau du shunt, ici en amont de l'oreillette gauche car
le septum inter auriculaire est intact. Enfin, un scanner thoracique
avec contraste précise 'anatomie de la fistule en particulier le
nombre d’artéres afférentes, le nombre de fistules, leur caractére
soit localisé (71 %) mais unique ou multiple pour les 3/4, soit diffus.
Le scanner donne la topographie exacte, dans 70 % des cas dans
un lobe inférieur [2,3] et guidera I'angiographie pulmonaire indis-
pensable si un traitement percutané est envisagé. Un diagnostic
de MAVP conduira systématiquement a la recherche de la maladie
de Rendu-Osler, présente dans 47 % a 80 % des cas [3,4], et a son

* Auteur correspondant.
e-mail : j.losay@ccml.fr

518

© 2008 Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés.
Archives de Pédiatrie 2008;15:p518-p519

Table ronde

Malformations artério-veineuses pulmonaires
congénitales et acquises. Diagnostic et traitement

Congenital and acquired pulmonary arteriovenous
malformations. Diagnosis and treatment

J.Losay™, V. Lambert, A. Sigal
Y

Centre Chirurgical Marie Lannelongue, 133 av de la Résistance, 92350 Le Plessis-Robinson

diagnostic génétique. S'il est positif, la recherche de la maladie
chezles autres membres de la famille s'impose, car la transmission
est autosomique dominante et une forme latente peut se révéler
ultérieurement par une complication grave.

La malformation reconnue, le traitement doit étre discuté. La
cyanose, l'intolérance a l'exercice, le retard staturo-pondéral
indiquent un large shunt droite-gauche et un risque important de
complication liée a celui-ci. La chirurgie n'est plus envisagée, car
plus délabrante surtout chez le petit enfant et ne peut étre faci-
lement répétée si récidive. Lembolisation par voie percutanée est
la régle. Le matériel utilisé dépend de 'anatomie de ou des artéres
afférentes. Les coils sont le plus souvent utilisés, mais pour une
artére importante l'utilisation de prothéses d’Amplatz de canal
artériel [1] ou mieux d’un bouchon vasculaire permet un gain de
temps et de produit de contraste important. Lefficacité de cette
technique a court terme atteint presque 100 % dans les fistules
localisées et peut améliorer considérablement la saturation dans
les fistules diffuses. A long terme une reperméabilisation est
observée sur le scanner dans 45 % des cas [2] sans signe clinique,
en particulier sans désaturation chez un quart de ces patients. Une
nouvelle embolisation efficace est possible [2]. Les complications
telles migration du coil ou mauvais positionnement d’une pro-
thése sont rares. Sil'enfant est asymptomatique lors du diagnostic,
le cathétérisme interventionnel sera retardé a I'adolescence car
I'incidence des complications est basse avant 10 ans, mais devra
alors étre proposé systématiquement car I'incidence augmente de
fagon importante avec I'age [3,5].

La communication directe entre une artére pulmonaire et
l'oreillette gauche est encore plus rare, une vingtaine de cas ont
été rapportés [6]. Cette anomalie peut étre la cause en période
néonatale d’une insuffisance cardiaque majeure qui a été létale
dans plusieurs cas. Limage radiologique est souvent évocatrice.
La cure chirurgicale s'impose en urgence. Les formes a révélation
plus tardive ont le méme tableau clinique et les mémes risques
évolutifs que les fistules artério-veineuses pulmonaires.

Malformations acquises

Les MAVP acquises sont observées apres chirurgie palliative
avec mise en connexion directe d’une ou des veines caves
supérieures avec les artéres pulmonaires pour une cardiopathie
congénitale cyanogéne complexe. Le point commun a ces
interventions palliatives est qu’elles isolent tout ou partie
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du territoire artériel pulmonaire du sang veineux venant des
veines sus-hépatiques. Aujourd’hui, le consensus s’est fait sur
I'identité du processus physiopathologique des MAVP observées
apreés ces dérivations veino-pulmonaires ou dans I'évolution de
I’hypertension portale [7].

Toutes les cardiopathies concernées ont une physiologie de ven-
tricule unique, c’est-a-dire mélange des circulations au niveau des
ventricules et impossibilité d’'une réparation bi-ventriculaire. Mais
la prévalence des MAVP varie considérablement selon le montage
de I'anastomose cavo-pulmonaire. Aprés anastomose termino-ter-
minale de la veine cave supérieure (VCS) et de I'artére pulmonaire
droite (Glenn) ou anastomose termino-latérale entre la VCS et
les deux artéres pulmonaires, une MAVP est diagnostiquée clini-
quement chez 10 a 25 % (7) des patients a 10 ans et probablement
existe sur 'échocardiographie de contraste dans 100 % des cas [8] ;
il en est de méme aprés intervention de Kawashima, anastomose
la VCS aux artéres pulmonaires chez des patients avec interrup-
tion de la veine cave inférieure (VCI) et retour veineux azygos, les
veines sus-hépatiques allant dans l'oreillette droite et la circula-
tion artérielle systémique. La prévalence de ces MAVP augmente
avec la durée d'observation postopératoire mais elles peuvent
survenir en quelques mois. Aprés une intervention de Fontan ou
une bicavo-bipulmonaire, ou le débit veineux systémique dans
sa totalité atteint la circulation pulmonaire, la survenue de ces
anomalies est exceptionnelle concernant seulement des patients
chez qui un défaut de montage des anastomoses dirige le sang de
la VCI vers un seul poumon [7]. La présence d’une hétérotaxie ou
isomérisme gauche n'est pas en soi un facteur de risque s’il n’y a
pas de dérivation du sang veineux hépatique.

Le diagnostic repose en premier lieu sur la surveillance étroite de
la saturation transcutanée chez les patients a risque, en sachant
qu’une diminution progressive de la saturation est attendue dans
les bicavo-bipulmonaires, car le débit relatif de la VCS diminue
avec l'age. Lécho de contraste, aprés injection de sérum salé
mélangé a de l'air dans une veine du membre supérieur, permet
le diagnostic précoce de communication artério-veineuse pulmo-
naire en montrant la présence de micro-bulles dans l'oreillette
gauche. Plus tardivement, les images a |'angiographie pulmonaire
sont parlantes : opacification rapide et dense, aspect réticulé un
peu en dedans de la périphérie pulmonaire, disparition dans ces
territoires du flou capillaire normal, injection précoce des veines
pulmonaires. Les saturations des veines pulmonaires des territoi-
res concernés sont abaissées. Le diagnostic différentiel important
est celui de collatérales veino-veineuses conduisant directement
le sang désaturé des veines systémiques a l'oreillette gauche ou
a une veine pulmonaire. Le diagnostic ne peut étre fait que sur
l'angiographie. Les deux anomalies peuvent coexister [9].

Le traitement est ici essentiellement chirurgical. Il s'agit d’ap-
porter a la circulation pulmonaire le sang veineux hépatique par
pose d’un conduit allant des veines sus-hépatiques aux artéres
pulmonaires dans le Kawashima. Aprés une bicavo-bipulmonaire,
on compleéte la dérivation veineuse systémique par branchement
de la VClI et des veines sus-hépatiques dans l'artére pulmonaire.
Devant un Glenn, il faut démonter I'lanastomose termino-termi-
nale, raccorder I'artére pulmonaire droite au tronc ainsi que la
veine cave inférieure. La régression des MAVP est le plus souvent

spectaculaire, les fistules régressant en quelques mois a 1an [7,10].
Lapport d’'un débit pulmonaire additionnel par un Blalock-Taussig
ou en laissant |a voie d'éjection sous pulmonaire perméable dimi-
nue 'incidence des MAVP, mais ne la supprime pas toujours car la
répartition de ce débit n'est pas toujours homogéne et cela peut
compromettre la réparation physiologique compléte ultérieure.
Lembolisation d’une fistule plus importante qui ne régresse pas
doit étre faite aprés correction chirurgicale ; avant cela, elle est
inutile car laisse persister la cause. Aprés chirurgie ou avant, les
collatérales veino-veineuses présentes seront systématiquement
embolisées. La prévention est la meilleure attitude, il ne faut pas
laisser une monocavo-bipulmonaire plus de 2-3 ans et compléter
une circulation de Fontan avant 4 ans.

Conclusion

Les MAVP sont des anomalies vasculaires rares qui peuvent
induire des symptémes importants et de graves complications.
Il faut les rechercher devant I'apparition ou I'aggravation d’une
cyanose, la survenue d’un AVC ou d’un abcés cérébral. Devant une
MAVP congénitale, le traitement est 'embolisation. Acquises, elles
sont fréquentes dans les cardiopathies cyanogénes complexes
apres palliation partielle. Une surveillance étroite s'impose et la
chirurgie est la seule solution. Leur prévention est dans la prise en
charge précoce et rationnelle du ventricule unique ou malforma-
tion assimilée.
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tiocytose langerhansienne (HL) : sa présentation clinique

et son épidémiologie.
Lidentification d’'une maladie par le systéme de santé est une
condition pour le soin mais aussi une condition pour initier toutes
démarches de connaissance concernant une maladie. Dénombrer
une maladie et en établir des caractéristiques cliniques sur des
comptages exhaustifs de patients et non pas a travers I'expérience
clinique nécessairement parcellaire d’'un praticien voire d’'une
équipe, est une nécessité pour la compréhension de la maladie.
Loutil qui le permet est I'épidémiologie.
LHL est une maladie multiviscérale qui peut revétir des mani-
festations cliniques extrémement variables selon leur gravité
et leurs localisations et qui va donc intéresser de trés nombreux
spécialistes [1].
Cette maladie a été historiquement rapportée sous le nom d’en-
tités cliniques diverses, tels le granulome éosinophile, la maladie
de Hand-Schuller-Christian, la maladie de Letterer-Siwe, la
maladie d’Hashimoto-Pritzker, rassemblés plus tard sous le terme
d’histiocytose X. Toutes ces entités correspondent néanmoins a
une définition histologique unique : 'accumulation d’histiocytes
(= macrophages) présentant des marqueurs spécifiques des cellu-
les de Langerhans (CD1a, Langerine et granule de Birkbeck).

D ans ce bref texte nous aborderons deux aspects de I'his-

Présentations cliniques

Schématiquement, on doit distinguer les présentations cliniques
centrées autour de l'atteinte d’un organe et la présentation multi
systémique de la maladie. Dans tous les cas, le diagnostic est his-
tologique et rend nécessaire la réalisation d’'une biopsie tissulaire
de la facon la moins invasive possible.

Présentation clinique focale de la maladie

Les atteintes osseuses peuvent se manifester par une douleur, une
tuméfactionou plusrarement unefracture pathologique.La décou-
verte peut étre aussi faite sur une radiographie demandée pour un
événement intercurrent comme un traumatisme. Limage typique
est une cavité a 'emporte piéce d'un os long ou plat. Parfois I'as-
pect radiologique est inquiétant, avec une rupture corticale et une
réaction périostée évoquant un sarcome d’Ewing. La Iésion peut
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atteindre une extrémité d’'un os avec lyse d’'un cartilage. Laspect
vertébral typique est la vertebra plana, qui correspond a un tasse-
ment d’un corps vertébral. Les complications locales constituent
rarement le point d’appel le plus évident : compression oculaire,
instabilité dentaire, fracture pathologique, instabilité vertébrale...
Les lésions osseuses, mémes typiques sur le plan radiologique, ne
sont pas pathognomoniques. Ainsi, une lésion lytique a 'emporte
piéce peut étre révélatrice d’'un lymphome, d’'un myélome, d’'une
infection a mycobactérie ou d’'un simple kyste dermoide. Laspect
le plus typique d’une vertebra plana peut aussi révéler un sarcome
d’Ewing, un lymphome ou une ostéogénése imparfaite...
Latteinte cutanée peut prendre de trés nombreux aspects : Iésions
papulo-squameuses, parfois |ésions pétéchiales disséminées, plus
rarement lésions nodulaires ou granuleuses. Les sites les plus
habituels sont le cuir chevelu et les plis axillaires et inguinaux,
le thorax. Au premier abord, ces |ésions peuvent évoquer un
eczéma, ou une dermite séborrhéique. La forme papulo-nodulaire
du nouveau-né, avec de multiples lésions violacées pouvant res-
sembler a une varicelle et d’évolution régressive spontanément,
est dénommée forme d’Hashimoto-Pritzker. Enfin des formes trés
proliférantes, tumorales sont décrites.

Les atteintes des tissus mous et du muscle sont habituellement
associées a une lésion osseuse, cutanée ou ganglionnaire et ne
sont pas isolées.

Latteinte ORL se manifeste souvent par une otorrhée chronique,
correspondant a une infiltration du conduit auditif externe. Une
surinfection a Pseudomonas Aeruginosa est fréquente et ne doit
pas égarer le diagnostic La mastoide peut aussi étre atteinte, soit
isolément avec une présentation de pseudo-mastoidite, soit avec
le conduit auditif externe. Latteinte labyrinthique entraine des
signes fonctionnels comme le vertige ou une surdité aigué.

Les atteintes stomatologiques sont rares chez I'enfant contraire-
ment a I'adulte. Elles peuvent se manifester par une destruction
parodontale responsable de pertes dentaires ou par une infiltra-
tion érythémateuse des muqueuses buccales.

Les atteintes pulmonaires peuvent se manifester sous deux formes,
trés liées a I'age de survenue.Chez le nouveau-né, l'atteinte pulmo-
naire n'est pratiquement jamais isolée et n'est présente que dans
la forme multiviscérale décrite plus loin. Au contraire, I'adolescent
et I'adulte jeune présentent une forme peu bruyante sur le plan
général, avec une atteinte pulmonaire cliniquement silencieuse et
révélée uniquement au stade pneumothorax avec déja une des-
truction pulmonaire importante et une prédominance kystique
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sur le TDM. Cette forme est fortement associée au tabagisme et
s'accompagne souvent d’un diabéte insipide.

Latteinte hypophysaire est en régle révélée par le déficit d’'une
des hormones hypophysaires. Le déficit principalement observé
est le déficit en hormone anti diurétique correspondant a une
atteinteanatomiquedela post hypophyse. Un déficiten hormone
de croissance est présent dans la moitié des cas, mais apparait
lors de I'évolution. Pour la démarche diagnostique, la situation
est trés différente si le diabéte insipide est diagnostiqué lors du
diagnostic d’HL sur un organe extra-hypophysaire — voire d’'une
facon secondaire a une premiére atteinte d’HL. Dans un tel cas,
la présence du diabéte insipide en plus de I'atteinte d’un autre
organe renforce la plausibilité du diagnostic. A I'opposé, le dia-
béte insipide peut étre inaugural et souléve alors la question du
diagnostic différentiel essentiellement avec le dysgerminome,
rendant nécessaire le dosage des marqueurs tumoraux (o.Foeto
Protéine et BHCG) sur le liquide céphalo-rachidien et parfois une
biopsie de la tige pituitaire.

Latteinte du systéme nerveux central peut étre classée en
«tumorale » ou « dégénérative ». Le type tumoral peut étre
responsable d’'une hypertension intra cranienne, de convulsions
ou d’un déficit focal. LIRM montre un processus expansif intra-
cranien avec un effet de masse et un cedéme péri-lésionnel sans
spécificité. Cette atteinte tumorale du systéme nerveux peut étre
inaugurale de la maladie. Le type neuro-dégénératif est caracté-
risé par un syndrome cérébelleux d’aggravation progressive. Il
s’agit d’'une complication tardive de la maladie, habituellement
diagnostiquée plusieurs années apreés le diagnostic d’HL et nest
pas inaugurale.

Latteinte ganglionnaire peut étre isolée et inaugurale.

Tableau1

Présentation clinique multiviscérale de la maladie

LHL peut se présenter comme une combinaison des différentes
atteintes focales, mais aussi comme une atteinte systémique avec
au premier plan la présence de signes généraux (en particulier
une fiévre souvent « désarticulée ») et un amaigrissement. C'est
dans une telle présentation qu’il est retrouvé une atteinte héma-
tologique. Les caractéristiques hématologiques n‘ont cependant
rien de spécifique de I'HL. Lanémie et la thrombopénie sont au
premier plan. Le myélogramme n’est en général pas nécessaire
au diagnostic, tandis qu'’il est retrouvé des stigmates d’activation
macrophagique —mais rarement complet a I'inverse du tableau
de lymphohistiocytose. Cette atteinte hématologique n’est pas
isolée. Outre la présence de signes généraux, une hépatomégalie
et une splénomégalie sont en régle présentes. Enfin, le plus sou-
vent dans un tel cas, il existe aussi une atteinte cutanée, osseuse
ou ORL offrant une possibilité de faire un diagnostic histologique
définitif.

Epidémiologie de I’histiocytose
langerhansienne

Lestimation de I'incidence des HL n’est connue que chez I'enfant.
Les résultats de 6 études sont disponibles a ce jour (Tableau1).
Les résultats de deux études ont été uniquement rapportés lors
de congreés et n‘ont jamais été publiés (Danemark et Suéde). Les
données du registre national allemand des cancers de I'enfant
ne sont disponibles que sur leur site internet (http://info.imsd.
uni-mainz.de/K_Krebsregister/english). Ainsi, seules trois études
menées en Grande Bretagne [2], en Hongrie [3] et en France [4]
ont fait I'objet de publication compléte. En France, I'étude sur I'in-

Résumé des études épidémiologiques descriptives de I'histiocytose langerhansienne

Pays Type de Source Période Nbde Estimation de Taux d’incidence  Age Médian  Sex Extension
publication d’information: d’inclusion  sujets I’exhaustivité de annuel pour au diagnostic ratio de la maladie
unique ou I’enregistrement 100 0oo enfants  (années) M/F Forme
multiple localisée /
Forme multi
systémique
Danemark  Compterendu  Multiples 1975-1989 90 Non 0,54 2,4 2,2 63% /37%
congrés
Allemagne  Site internet Multiples 2000-2004 330 Non 0,60 3,7 1,6
du registre
allemand des
cancers de
I'enfant
Hongrie* Publication [3]  Non précisé 1981-2000 m Non 0,22 5 1,4 34% / 66%
Suéde Compterendu  Unique 1992-2001 29 Non 0,89 5 1,4 75% / 25%
Comté de congres
Stockholm
Angleterre  Publication [2]  Multiples 1954-1998 101 Non 0,26 2 1,1 44 % /56 %
Nord Ouest
France Publication [4]  Multiples 2000-2004 258 Oui (RNHE :97%) 0,46 3,5 1,2 57% / 43%

*cas agés de o a18 ans.
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cidence des HL de I'enfant a été menée par le Registre National des
Hémopathies malignes de I'Enfant (RNHE) en collaboration avec le
Groupe d’Etude des Histiocytoses (GEH) qui a constitué une cohorte
de patients. Lexhaustivité du RNHE a été estimée a 97 % par la
méthode capture-recapture aprés croisement avec les données de
la cohorte francaise des histiocytoses constituée par le GEH. Linci-
dence annuelle de 'HL chez I'enfant de moins de 15ans était estimée
a 4,6 cas par million, ce qui représente environ 55 nouveaux cas par
an. Il existait une légére prédominance masculine avec un sex ratio
homme/femme a 1,2. lage au diagnostic s'‘étendait de 1jour a 14,6
ans avec un age médian de 3,5 ans. Lincidence était plus élevée chez
les nourrissons (15,3 cas par million et par an) et diminuait avec I'age
(2,0 par million par an pour les cas agés de plus de 10 ans). La majo-
rité des patients (57 %) présentait une forme localisée de la maladie
- c'est-a-dire circonscrite a un organe tandis que les formes séveres
avec l'atteinte d’un organe vital représentaient 14 % des cas au
moment du diagnostic. Lincidence estimée en France était sembla-
ble a celles rapportées au Danemark et en Allemagne. Le taux d'in-
cidence était plus élevé dans I'étude suédoise mais celle-ci incluait
seulement 29 cas admis dans un unique département hospitalier.
Au contraire, 'incidence estimée pour la région de Manchester était
plus basse avec une incidence particuliérement faible pour le sous-
type unifocal qui est le plus difficile a détecter dans un systéme de
surveillance épidémiologique. Les données d’incidence doivent étre
complétées par des données de prévalence mais celles-ci supposent
de définir trés précisément I'état de « maladie » et la durée de la
maladie. Dans I'HL, les patients doivent-ils &tre considérés comme
étant « malades » le temps de la durée des soins ou la vie entiére
pour ceux souffrant de séquelles? A ce jour, aucune définition
précise communément admise de I'état de maladie n’existe dans
I'HL. Les estimations que donne la cohorte des patients du Groupe
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d’étude des histiocytoses situent ce chiffre en France entre 250 et
500 patients présentant a la fois un diagnostic d’'HL et un état de
santé rendant nécessaire le recours permanent a des soins. Lépidé-
miologie fournit également des outils pour la compréhension des
déterminants de la maladie. La recherche des facteurs de risque de
I'HL en est encore a ses prémices avec trés peu d’études publiées.
Leurs conclusions sont parfois contradictoires. Plusieurs hypothéses
sur un lien éventuel avec des syndromes malformatifs, des antécé-
dents familiaux ou I'association a un cancer, des infections virales
(EBV, HHV®...) ou la vaccination ont été suggérées. Chez l'adulte,
le tabagisme actif est associé a une atteinte pulmonaire par I'HL,
mais I'HL pulmonaire demeure extrémement rare. Aucune donnée
concernant le tabagisme passif n'existe. La mise en place d’études
cas-témoins a grande échelle s’avére indispensable pour mieux
appréhender I'étiologie des HL.
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hétérogéne dans son expression clinique et souvent

capricieuse dans son évolution. Sa prise en charge impli-
que une approche multidisciplinaire médicale du fait du carac-
tére polymorphe et chronique de la maladie. C'est une maladie
systémique liée a une accumulation dans les tissus de cellules
de Langerhans (CL), le plus souvent organisées en granulomes.
Sa prévalence est estimée a 13 2 sur 100 0oo. La majorité des cas
surviennent dans I'enfance. Son origine clonale est prouvée. Sa
nature maligne est largement débattue [1,2].
Latteinte cutanée est fréquente (35 a 50 %) et souvent révélatrice.
Elle survient aprés l'atteinte osseuse (8o %), et hypophysaire
(25 %). Latteinte cutanée ne met pas en cause le pronostic vital,
mais parfois le pronostic fonctionnel, notamment dans les formes
muqueuses. La maladie peut comporter une ou plusieurs poussées
[1] et impose une surveillance étroite et prolongée, en particulier
chez le nourrisson. Environ 50 % des sujets vont en effet progresser
vers une maladie multisystémique, qui peut étre fatale.
Les descriptions anciennes paraissent trop rigides, car il n’est pas
toujours facile de classer un patient dans une de ces catégories et
en raison de la fréquence des formes de passage. Cependant, la
distinction entre HL localisée et HL multifocale garde un intérét
pratique, le terrain de survenue et le pronostic de ces deux formes
étant trés différents. Nous adopterons ici la dénomination recom-
mandée par I'Histiocyte Society, qui distingue les HL localisées ou
uni-tissulaires des HL pluritissulaires [1,2].

L’ histiocytose langerhansienne (HL) est une maladie rare,

Classification des histiocytoses
langerhansiennes chez les patients de moins
de 18 ans

Récemment, la Société histiocytaire a préconisé la classification
suivante chez les patients de moins de 18 ans [1-3] :

- patients ayant une atteinte unifocale ;

- patients ayant une atteinte multifocale (> 1), sans atteinte hépati-
que, splénique, pulmonaire ou médullaire, et dont 'age est 22 ans ;
+ patients ayant une atteinte multifocale (> 1), avec au moins
une atteinte des quatre organes suivants : foie, rate, poumon,
moelle, ou dont I'age est < 2 ans.

* Auteur correspondant.
e-mail : michel.rybojad@sls.aphp.fr
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Table ronde

Manifestations cutanées des histiocytoses
langerhansiennes de I’enfant

Cutaneous localizations in child Langherans cell histiocytosis

Service de dermatologie 2, AP-HP, hépital Saint-Louis, 1, avenue Claude-Vellefaux,
75475 Paris cedex 10

Aspects cliniques de I'atteinte cutanée

Les lésions cutanées sont tres polymorphes et fréquentes, accessi-
bles a la biopsie. Latteinte cutanée survient chez 50 % des sujets
atteints, et reste purement cutanée chez 10 % d’entre eux.

Présentation la plus fréquente
(anciennement dénommée Letterer-Siwe)

Elle ne préjuge pas du caractére disséminé ou non de la maladie,
mais impose une surveillance étroite et prolongée, en particulier
chez le nourrisson.

Au niveau cutané on observe des lésions papuleuses de petite
taille, infiltrées, parfois ombiliquées, recouvertes d’une crolte
brunatre, inconstante et d’épaisseur variable. Elles sont volontiers
papulo-purpuriques, voire papulo-squameuses.

Cest leur topographie qui doit orienter le diagnostic, atteignant le
tronc (aspect en maillot), le cou, le visage, les plis (axillaires, ingui-
naux, péri-anaux, sillons rétro-auriculaires), le scrotum et 'ombilic.
Latteinte du cuir chevelu est quasi-constante et doit faire évoquer
dans tous les cas le diagnostic. Laspect papulo-squameux ou
croteux peut simuler un eczéma séborrhéique, un psoriasis ou
une folliculite suppurée.

Un purpura pétéchial a peine infiltré, des vésicules, des papules
couleur peau normale, des papulo-nodules pseudo-hématodermi-
ques, des lésions papulo-squameuses ou pyodermitiques peuvent
résumer la symptomatologie et égarer le diagnostic.
D’exceptionnelles formes tumorales ont été observées.

Au niveau des muqueuses buccales, génitales et des régions pério-
rificielles, les [ésions sont douloureuses, infiltrées et ulcérées, voire
aphtoides. Ces formes peuvent étre responsables de séquelles
en cas de retard au diagnostic et de prise en charge. Le risque est
dominé par I'extension délabrante des lésions et la rancon cicatri-
cielle (menace des repéres anatomiques, notamment au périnée)

[1,2].

La maladie d’Hashimoto-Pritzker
ou histiocytose auto-involutive

C'est une affection peu fréquente, bien individualisée clinique-
ment, touchant de facon identique les garcons et les filles. Les
Iésions cutanées sont le plus souvent présentes a la naissance,
sous forme de papulonodules rouge-brun ou violines, fermes,
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souvent crolteux, enchassés, de 5 a 10 mm de diametre. Leur
nombre varie de 13 une trentaine d’éléments. Ils sont répartis sur
tout le tégument avec souvent une atteinte plus marquée du cuir
chevelu. Létat général est conservé. Le bilan d’'extension est, par
définition, négatif. La grande particularité est |a régression sponta-
née du tableau clinique en 3 a 4 mois. Cette forme particuliére d’'HL
représente certainement le pole le plus bénin de cette maladie au
spectre clinique et évolutif large. Une surveillance systématique
est conseillée pendant quelques années car on a décrit des rechu-
tes viscérales tardives [1].

Le granulome éosinophile

Le granulome éosinophile gingivo-maxillaire impose un bilan
radiologique afin de ne pas méconnaitre une alvéolyse dentaire
Latteinte péri anale se présente sous forme de Iésions végétantes,
verruqueuses et hémorragiques.

Le granulome éosinophile du cuir chevelu est une étiologie classi-
que des nodules du cuir chevelu de I'enfant. Il est trés douloureux
et parfois ulcéré. Il peut étre isolé ou entrer dans le cadre d’'une
forme multiple.

D’authentiques formes xanthomisées se présentent sous la forme
de papules jaunatres ou orangées. Ces formes sont particuliére-
ment trompeuses [1].

Le diagnostic d’histiocytose langerhansienne
est anatomopathologique

Le diagnostic d’HL repose toujours sur un examen histologique
avec immunohistochimie d’'un tissu atteint. Latteinte cutanée a
donc une valeur diagnostique essentielle, par son accessibilité.
Histologiquement, I'infiltrat est composé d’histiocytes anormaux :
cellules de grande taille (15 a 30 pm) a noyau excentré réniforme.
Contrairement a celui des CL normales, le cytoplasme ne comporte
pas d’expansion dendritique. Ces cellules sont non cohésives,
mais se regroupent en petits amas. Les cellules d’'HL sont souvent
“escortées ” par des lymphocytes et des polynucléaires éosinophi-
les formant parfois un granulome (granulome a éosinophiles). Ce
granulome inflammatoire destructeur peut conduire a la fibrose
tissulaire, source de séquelles.

Le phénotype des cellules de I'HL est voisin de celui des CL nor-
males. Elles expriment par définition I'antigéne CD1a. Elles sont
S100+, HLA-DR+. Contrairement aux CL normales, elles expriment
les marqueurs d’activation et d’adhésion suivants: CDna (LFA-1),
CD25 (IL2r), et CD54 (ICAM1).

En microscopie électronique, elles contiennent des corpuscules
pentalamellaires appelées granules de Birbeck.

Le diagnostic de certitude ne peut étre porté que si les cellules
d’HL sont marquées par un anticorps anti-CD1a en immuno-
histochimie et/ou si elles contiennent des granules de Birbeck
visibles seulement en microscopie électronique. Le marquage
de la langerine ou CD 207 est une lectine transmembranaire qui
reconnait le mannose des glycoprotéines. C’est actuellement
un marqueur pathognomonique de la présence de granules de
Birbeck intracytoplasmiques ; elle remplace le recours a la micros-
copie électronique [1-3].

Données pathogéniques

Si I'étiologie reste inconnue, les connaissances récentes sur la CL
éclairent d’un jour nouveau les mécanismes pathogéniques de la
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maladie. Le caractére monoclonal de la prolifération cellulaire et
I'existence de cas familiaux, notamment chez des jumeaux homo-
zygotes, suggérent une possible prédisposition génétique.

Le role d’'une infection virale, maintes fois suggéré (CMV, HHV®6,
HHV8, EBV, VIH), na jamais été confirmé.

Lorigine clonale de la maladie est admise, sa malignité est encore
débattue [1,2].

La meilleure connaissance de 'ontogenése de la CL est essentielle
dans la compréhension de la maladie.

Contrairement aux CL normales, les cellules de I'HL peuvent infil-
trer tous les organes. Lexpression de molécules d’adhésion spé-
cifiques pourrait étre a 'origine de ces localisations particuliéres.
La modulation de I'expression de certaines molécules d’adhésion
par les cellules de I'HL (E-cadhérine) implique qu’elles jouent trés
probablement un réle dans les mécanismes de dissémination.

La production aberrante ou incontrélée de certaines cytokines joue
un réle dans la genése de I'HL. Parmi celles-ci, le GM-CSF semble
jouer un réle clé dans la survie, le recrutement, la prolifération, la
maturation et I'activation des CL.

Chez un modéle souris de la maladie, les chercheurs ont examiné
la régulation d’une cytokine clé I'lL-17A, connue pour ses effets
stimulateurs sur la formation de granulomes (voie Th17). Ils ont
observé un taux sérique élevé de cette cytokine durant les pha-
ses actives de la maladie et une synthése accrue par les cellules
dendritiques [4]. La modulation de cette voie ouvre de nouvelles
perspectives thérapeutiques.

Examens biologiques

Il n'existe pas de test biologique diagnostique. En revanche, le
bilan d’extension de la maladie devra comprendre un hémo-
gramme, un bilan hépatique, un bilan inflammatoire, un iono-
gramme sanguin et urinaire, une étude de 'osmolarité sanguine
et urinaire, un dosage de I’ADH plasmatique et d’autres examens
orientés en fonction de la clinique [1-3]. Des radiographies de
'ensemble du squelette et une TDM coupes fines du thorax
seront demandés. Une échographie abdominale, des EFR, un
lavage bronchiolo-alvéolaire et des endoscopies digestives sont
parfois discutés.

En cas d’atteinte multiviscérale et en fonction des localisations
initiales, d’autres examens sont recommandés : myélogramme
avec recherche de cellules CD1a positives, IRM cérébrale en cas
d’atteinte hypophysaire. Lintérét du Pet-Scan est probable mais
n'est pas encore validé par des études controlées [1,2].

Stratégie thérapeutique [1,3]

Le pronostic dépend essentiellement de I'étendue des lésions et
des conséquences fonctionnelles (notion de dysfonctionnement
d’organes) induites au niveau des tissus atteints. Chez les petits
enfants s'observent des formes aigués disséminées de pronostic
beaucoup plus sombre [1-3,5].

Au terme d’un bilan d’extension, la maladie peut étre ainsi classée
en HL localisée (1 ou 2 organes atteints) ou disséminée (au moins 3
organes atteints), selon les critéres de la Société histiocytaire. Les
formes disséminées s'accompagnent le plus souvent de signes
généraux.

De facon schématique, les facteurs pronostiques dépendent de
I'age, de I'extension de la maladie, de I'existence de dysfonction-
nement d’organes, et enfin de la réponse initiale au traitement.



Aspects thérapeutiques [1,2]

Latteinte cutanée est souvent au premier plan des HL pluritis-
sulaires. Son caractére trompeur explique le retard diagnostique
fréquent rencontré dans cette maladie.

Un bilan d’extension s'impose, guidé par la clinique et la fréquence
des atteintes associées. Si I'atteinte est monotissulaire et sans dys-
fonctionnement d’'organe, les traitements locaux seront privilégiés.
La chlorméthine ou méchloréthamine (Caryolysine®) locale est une
moutarde azotée utilisable en solution aqueuse trés efficace dans les
formes cutanées. Cette préparation incolore s’applique sur toutes les
Iésions, soit a la compresse, soit au pinceau. Les applications seront
quotidiennes en traitement d’attaque puis espacées en fonction
des résultats obtenus. Des intolérances totales ou des urticaires de
contact doivent faire interrompre ce traitement. La « short contact
therapy » pourrait permettre une meilleure tolérance du traitement.
Lefficacité de cette molécule dans cette indication a été démontrée
par la disparition, aprés traitement, de I'infiltrat cellulaire en micros-
copie optique et électronique. La difficulté d’approvisionnement
actuelle de cette molécule pose un réel probléme, en 'absence d’al-
ternative. La spécialité importée Mustargen® différe de la spécialité
par sa présentation et sa composition en excipients. Elle se présente
sous forme d’une poudre en flacon, contenant 10 mg de méchloré-
thamine mélangée a du chlorure de sodium. Elle est utilisée a titre
exceptionnel en tant qu’alternative.

En effet, les corticoides de haut niveau sont d’'une efficacité trés
inconstante. Le tacrolimus topique (Protopic®) par son action
inhibitrice des CL n’a jamais été évalué.

La Puvathérapie a donné certains résultats, mais est peu utilisée
chez I'enfant. Elle peut parfois avoir un intérét chez I'adolescent
et I'adulte jeune.

Le thalidomide a une efficacité remarquable sur les signes cutanés
de I’'HL de I'adulte. Sa neuro-toxicité en limite 'emploi. Son utilisa-
tion chez I'enfant n'a jamais été proposée.

Manifestations cutanées des histiocytoses langerhansiennes de I’enfant

Lexcision chirurgicale limitée, la radiothérapie localisée, les
injections intralésionnelles de corticoides ont des indications
trés limitées, discutées au cas par cas en milieu spécialisé.

Les anticorps anti-TNFalpha, les rétinoides, I'imatinib mésylate
(Glivec®) mériteraient d’étre évalués dans les formes résistantes.
La surenchére thérapeutique se discutera en milieu spécialisé,
notamment dans les formes pluri-tissulaires. Cest actuelle-
ment I'association vinblastine-stéroides qui est la plus utilisée.
D’autres modalités thérapeutiques sont discutées dans les
formes agressives (étoposide ou VP16, 2’chlorodéoxyadénosine,
association 2'chlorodéoxyadénosine-aracytine, voire greffe de
moelle osseuse) [1,2].

Séquelles

La survenue de séquelles, notamment muqueuses, varie selon
les séries de 30 a 50 % des cas. Un suivi a long terme est donc
indispensable.
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Manifestations orthopédiques
des histiocytoses langerhansiennes

Langerhans’cell histiocytosis of bone

C. Bollini*, J.-L. Jouve, F. Launay, E. Viehweger

histiocytose langerhansienne, vertebra plana v Hépital Timone Enfants, 264, rue Saint-Pierre, 13385 Marseille cedex 5

tous les tissus et organes peuvent étre intéressés.

’hémato-oncologue en charge d’une forme aigué dissé-
minée, multiviscérale d’HCL chez un nourrisson et 'orthopédiste
confronté a une lésion osseuse monofocale chez un enfant plus
grand, bien que traitant la méme maladie, en ont deux visions
trés différentes.
Nous nous emploierons dans ce chapitre a décrire le granulome
éosinophile (GE), manifestation osseuse de 'HCL.

D ans le cadre d’une histiocytose Langerhansienne (HCL)

Aspects cliniques du GE

La douleur est le symptome le plus fréquent avec exacerbation
nocturne dans un tiers des cas [1] pouvant réveiller le patient.
Cette douleur peut se manifester sous la forme de céphalées dans
les atteintes osseuses de la volite cranienne.

La tuméfaction en regard de la Iésion est un mode de présentation
plus fréquent chez I'enfant que chez I'adulte [1].

La fracture pathologique comme mode de révélation est trés rare
en dehors des effondrements rachidiens en vertebra plana.

Il existe aussi des atteintes épiphysaires pouvant se manifester
sous la forme d’une atteinte articulaire [2,3].

La durée des symptomes précédant le diagnostic est en moyenne
de 8 mois dans la série de la Mayo Clinic [1].

Répartition des atteintes osseuses de GE

Sil'on utilise des séries générales avec atteintes osseuses détaillées
en excluant les séries se rapportant a une localisation spécifique
(rachis, épiphyse par exemple), on peut retrouver a partir de g
séries [1,2,4-6] 751 localisations osseuses. La localisation cranio-
faciale (voite du crane, mastoide, orbite) est la plus fréquente,
31% des localisations, suivie par le fémur (12 %), le rachis (10 %), la
mandibule (9 %), les cotes et le bassin (8 %).

Imagerie du granulome éosinophile

Elle repose sur quatre outils : la radiographie conventionnelle, la
scintigraphie au DMP-technétium 99 m, I'imagerie par résonance
magnétique (IRM) et la tomodensitométrie.

* Auteur correspondant.
e-mail : gerard.bollini@ap-hm.fr
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Le substratum anatomique des lésions et leur mode évolutif his-
topathologique expliquent leurs aspects d’'imagerie : infiltration
limitée de l'os spongieux par une riche population cellulaire, puis
progressive transformation fibreuse.

La radiographie conventionnelle

Les aspects radiologiques varient considérablement selon le stade
évolutif, la vitesse d’évolution et la localisation de la Iésion.

La lésion élémentaire se présente presque toujours sous la forme
d’une zone ostéolytique géographique de taille allant de quelques
millimétres a plusieurs centimétres. Une ostéolyse mouchetée ou
la présence d’un fragment osseux séquestré au sein de la lacune
peuvent se rencontrer. Les limites sont le plus souvent nettes avec
ou sans liseré d’ostéocondensation ; cette sclérose périphérique
peut étre plus ou moins épaisse. Une réaction périostée peut s’ob-
server, uni ou pluri lamellaire exceptionnellement interrompue. La
Iésion peut étre responsable d’un trouble du modelage osseux, soit
par excés, lésion expansive d’'un os long par scalloping endostéal,
ou par épaississement cortico-périosté majeur soit par défaut,
tassement vertébral par exemple. Latteinte des parties molles
adjacentes est trés fréquente. Ainsi, différentes présentations
radiologiques sont possibles depuis une lésion trés lentement
évolutive d’allure manifestement bénigne jusqu’a une lésion
agressive faisant évoquer une tumeur maligne ou une infection.
Une classification évolutive fondée sur des critéres radiologiques
a été proposée [7] séparant les lésions en phase débutante, inter-
médiaire et tardive.

Une lésion est considérée comme étant en phase débutante
lorsque la zone de transition avec I'os sain est large, qu'il n'existe
pas d’ostéocondensation périphérique et lorsqu’une ou plusieurs
appositions périostées paralléles sont présentes.

La Iésion est dite en phase intermédiaire lorsque la zone de tran-
sition est rétrécie avec un fin liseré d’ostéocondensation et une
réaction périostée.

Le terme phase tardive concerne les Iésions présentant une sclé-
rose périphérique épaisse et sans apposition périostée.

Le tassement vertébral est rattaché a la phase intermédiaire.

Scintigraphie osseuse

Il est désormais admis que la scintigraphie osseuse n'est pas un
examen fiable pour le bilan des lésions [2,8,9].

Ainsi Parker et al. [8] montrent que seulement 35 % des lésions
radiologiquement visibles le sont aussi a la scintigraphie. Il en est



de méme pour Siddiqui et al. [9] qui retrouvent 7 scintigraphies
normales chez 20 patients porteurs de granulomes éosinophiles.
Cet examen est cependant utile devant une symptomatologie
douloureuse ne faisant pas sa preuve radiologique, en particulier
au niveau des ceintures. Si elle peut faire partie du bilan d’exten-
sion au diagnostic de I'affection, la scintigraphie ne doit pas étre
un élément de la surveillance de celle-ci.

IRM

LIRM autorise une approche tridimensionnelle et permet une
bonne analyse de I'éventuelle expansion de la lésion vers les
structures de voisinage. De plus, une sémiologie particuliére aux
Iésions de I'histiocytose sur les os longs et les ceintures tend a se
dessiner.

La Iésion elle-méme apparait le plus souvent bien limitée avec un
signal de type intermédiaire, inférieur a celui de la graisse mais
supérieur a celui des muscles en images pondérées T1 et un hyper-
signal hétérogéne en images pondérées T2.

Tomodensitométrie

La tomodensitométrie enfin est a réserver a I'étude de la structure
osseuse de zones particuliéeres comme la base du crane, le rachis
ou les ceintures.

Aspects particuliers du GE en fonction
de la localisation

Os longs

La diaphyse est la région la plus fréquemment touchée. Tous les
aspects radiologiques décrits peuvent se rencontrer. Latteinte
métaphysaire plus rare est possible. Le cartilage de conjugaison
peut étre franchi par la lésion qui, lors de sa guérison spontanée,
pourra laisser réapparaitre un cartilage de croissance fonctionnel.
Cela doit inciter a éviter tous gestes agressifs a ce niveau (cure-
tage, radiothérapie). Il en est de méme des lésions épiphysaires qui
peuvent aussi franchir le cartilage de croissance.

Ceintures et gril costal

La localisation supracotyloidienne est une localisation préféren-
tielle. La réaction cortico-périostée est absente ou trés discréte au
début de I'’évolution. En revanche, un syndrome de masse dans les
parties molles est fréquent.

Les atteintes de la clavicule, de 'omoplate et du sternum ne pré-
sentent pas de particularités.

Au niveau des cotes, le syndrome de masse des parties molles peut
é&tre important mais il n'y a pas, en régle, d'épanchement pleural
associé.

Crane et massif facial

Latteinte de la volte du crane se présente sous la forme d’une
lacune se traduisant par une zone d’ostéolyse plus ou moins
étendue, a bords nets, arrondie ou polycyclique, sans liseré d’os-
téocondensation au début de I'évolution. Les clichés tangentiels
ou les coupes tomodensitométriques montrent que la lyse de la
table externe est constante, la table interne étant moins souvent
touchée. Un séquestre osseux centro-lacunaire est parfois visible.
La région mastoidienne et le rebord orbitaire supérieur sont des
localisations préférentielles du granulome éosinophile.La guérison
de ce dernier type de |ésion se traduit par une ostéocondensation
marquée.

Manifestations orthopédiques des histiocytoses langerhansiennes

La lyse de la selle turcique avec expansion lésionnelle a I'axe hypo-
thalamo-hypophysaire nest pas le processus univoque a l'origine
du diabéte insipide en cas d’HCL.

Latteinte mandibulaire est fréquente avec aspect de «dents
flottantes ». lexpansion dans les parties molles adjacentes peut
prendre des proportions impressionnantes chez le jeune enfant.

Atteintes rachidiennes

Dans toutes les séries, exceptée celle de Garg et al. [10] le rachis dorsal
est le plus frequemment touché suivi par le rachis lombaire et cervical,
respectivement 49 %,32 % et 19 % [10].

Latteinte touche le plus souvent le corps vertébral respectant les
disques adjacents. La lésion initialement lytique se complique d’une
fracture pathologique avec collapsus du corps vertébral. Limportance
de ce collapsus permet a Garg et al. [10] de proposer une classification
des atteintes vertébrales en fonction du pourcentage de hauteur res-
tante du corps vertébral, du caractere symétrique ou asymétrique de
I'effondrement corporéal et en fonction enfin de I'atteinte éventuelle
de l'arc postérieur.

Dans les formes extrémes les deux plateaux vertébraux viennent
au contact I'un de l'autre définissant la vertebra plana. En 'absence
d'iatrogenése (curetage intempestif, radiothérapie) la croissance
vertébrale va reprendre chez 'enfant. Plus I'enfant sera jeune plus
importante sera la reconstruction pouvant aller jusqu'a 95 %de la
hauteur vertébrale.

Latteinte vertébrale peut étre multiple, contigué ou non contigué (44
atteintes vertébrales chez 26 patients dans la série de Garg et al. [10].
Des complications neurologiques par extension intra canalaire du
granulome éosinophile sont décrites, médullaires et radiculaires,
elles peuvent a I'extréme se présenter sous la forme d’une paraplégie
flasque.

Les déformations en scoliose et/ou cyphose évolutives sont rares non
corrélées a l'atteinte symétrique ou asymétrique du corps vertébral.

Diagnostic différentiel

Une douleur insomniante peut faire penser a un ostéome
ostéoide. Dans les atteintes des membres et des ceintures ce
sont les infections osseuses et la tumeur d’Ewing qui pourront
étre évoquées ainsi qu’une maladie d’Erdheim-Chester. Une rare
atteinte épiphysaire peut simuler un chondroblastome.

Au niveau du rachis, devant une Iésion lytique d’un corps vertébral
chez I'enfant, métastases de neuroblastome, leucose ou maladie
de Hodgkin devront étre écartées. En cas de doute la biopsie
s'impose

La biopsie

Biopsie a ciel ouvert, biopsie a l'aiguille au trocart guidée ou non
par tomodensitométrie, le choix doit étre fait par le trindme
chirurgien, anatomo-pathologiste et imageur.

Yasko et al. [11] rapportent pour 41 GE un taux de positivité de 88 %
en utilisant la biopsie a l'aiguille.

Nous ne détaillerons pas les aspects anatomo-pathologiques
exposés par ailleurs.

Aspect thérapeutiques

Lhistoire naturelle du GE se fait vers une guérison spontanée [1,12].
Dans I'étude de la Mayo Clinic [1] 143 patients ne présentaient
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qu’un GE isolé : au recul 138 étaient guéris, 2 étaient décédés
apres atteinte multi organes et 3 conservaient une maladie
évolutive. Dans cette série 9 patients présentérent une récidive
locale et 13 passérent a une atteinte multi-osseuse.

La biopsie, lorsqu’elle est effectuée a ciel ouvert, correspond en
fait sur de petites Iésions a un curetage. Il faut éviter des gestes
inutiles et dangereux comme le fait de traverser un cartilage
de croissance, d’ouvrir largement une articulation et de cureter
de facon intempestive une épiphyse dans les rares localisations
épiphysaires.

En cas de fragilisation temporaire d’un segment osseux une
protection externe (corset, orthése) ou interne (ostéosynthése)
pourra étre indiquée.

En cas d’extension dans les parties molles I'injection locale
de méthylprednisolone peut étre indiquée [11] non pas qu’elle
contribue a une guérison qui de toute facon va dans 'immense
majorité des cas se faire spontanément, mais plutét pour
diminuer les phénoménes inflammatoires qui sont a I'origine
de symptémes génants (douleurs) ou préoccupants (signes
neurologiques).

Références

1. Kilpatrick SE, Wenger DE, Gilchrist GS, et al. Langerhans’cell his-
tiocytosis (histiocytose X) of bone. A clinicopathologic analysis of
263 pediatric and adult cases. Cancer 1995;76:2471-84.

528

Archives de Pédiatrie 2008;15:p526-p528

Bollini G, Jouve JL, Gentet JC, et al. Bone lesions in histiocytosis X.
J Pediatr Orthop 1991;11:469-77.

Leeson MC, Smith A, Carter JR, et al. Eosinophilic granuloma of
bone in the growing epiphysis.J Pediatr Orthop 1985;5:147-50.
Cheyne C. Histiocytosis X.J Bone Joint Surg 1971;55B:366-82.
Fowles JV, Bobechko W. Solitary eosinophilic granuloma in bone. J
Bone Joint Surg 1970;52B:238-43.

. Sessa S, Sommelet D, Gabet F, et al. Les localisations osseuses de

I’histiocytose X. Rev Chir Orthop 1992;78:112-23.

Mirra JM, Gold RH. Eosinophilic granuloma. Philadelphia: Lea et
Febiger 1989, p. 687-702.

Parker BR,Pinckney L, Etcubanas E.Relative efficacy of radiographic
and radionuclide bone surveys in the detection of the skeletal le-
sions in histiocytosis X. Radiology 1980;134:377-8