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Le mycoplasme dans tous ses états

ELSEVIER

Table ronde

Diversité des modes de présentation
de I'infection & mycoplasme en pédiatrie

P. Minodier*, G. Noél, A. Morand, J.-C. Dubus

Urgences enfants, Hopital Nord, Chemin des Bourrelly, 13015 Marseille

ycoplasma pneumoniae (Mp) a été découvert en 1944
M par Eaton et a longtemps été considéré comme un

virus. C'est une cause de pneumonies communau-
taires, habituellement peu sévéres et d’évolution spontanément
favorable. Lincidence des infections a Mp semble plus élevée
chez les enfants. Des atteintes extra-respiratoires peuvent se
voir, principalement de la peau et des muqueuses, et du systéme
nerveux.

1. Microbiologie et épidémiologie

Mp est le plus petit procaryote capable de se répliquer seul.
Son génome est limité : 816 394 paires de bases et 687 génes.
Sa petite taille (1-2 x 0,1-0,2 pm) ne permet pas sa recon-
naissance au microscope. Sans paroi, il n'est pas sensible aux
bétalactamines. Mp posséde une organelle d’attachement qui
joue un role essentiel dans I'adhésion cellulaire, la mobilité,
et la réplication. La protéine P1 surtout (170 kDa), mais aussi
les protéines P30, P40 et Pgo permettent I'attachement aux
récepteurs cellulaires a I'acide sialique. Les protéines P1, P30,
P41, P200 initient et régulent les phénomeénes de glissement.
Ainsi, Mp n’est jamais trouvé a I'état libre, et son attachement
aux cellules de I'épithélium respiratoire lui permet d’échapper
a la clairance muco-ciliaire.

Limmunité vis-a-vis de Mp n’est pas durable. Il n’existe pas de
protection croisée vis-a-vis des différents sous-types (il existe
deux sous-types 1 et 2, avec différents variants). Les infections
a Mp semblent saisonniéres. On note des cycles tous les 3 a
7 ans.

2. Portage

Le portage naso-pharyngé de Mp est fréquent (21 a 56 % chez
des enfants sains) et parfois prolongé jusqu’a 4 mois. Il suit les
mémes variations dans le temps que les épidémies d’infections.
Il est frequemment associé (56 %) a celui d’autres bactéries ou
virus, comme dans les infections (28 % des cas).

*Auteur correspondant :
philippe.minodier@ap-hm.fr
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3. Atteinte respiratoire

Mp serait en cause dans 10 a 40 % des infections respiratoires
inférieures en pédiatrie. C’est actuellement la 1 bactérie en
cause dans les hospitalisations pour pneumonies communau-
taires de I'enfant aux Etats-Unis surtout chez les 10-17 ans.

La transmission inter-individuelle de Mp se fait par les goutte-
lettes de sécrétions respiratoires. Les individus infectés restent
contagieux longtemps. Des épidémies peuvent survenir au sein
de milieux confinés (écoles et universités, hopitaux, bases mili-
taires). Rares avant 4 ans, les infections respiratoires a Mp sont
plus fréquentes chez les grands enfants et adolescents. Autour
d’un cas, 15 % des individus, surtout dans la fratrie, peuvent étre
positifs en PCR.

La pathogénicité pulmonaire de Mp lui est conférée par la pro-
duction d’ions peroxydes et superoxydes qui lésent les cellules
ciliées respiratoires. Une toxine, la Community-Acquired Respira-
tory Distress Syndrome (CARDS), proche de la toxine pertussique,
favorise la cytotoxicité. La stimulation du systéme immunitaire
favorise les phénomeénes inflammatoires locaux avec une
accumulation et une activation des macrophages, neutrophiles
et lymphocytes dans les espaces alvéolaires. Lactivation lympho-
cytaire dans les voies Th1 ou Th2 joue un réle sur le devenir, et la
toxine CARDS semble activer préférentiellement la voie Th2,dans
un déterminisme de type allergique.

Les atteintes respiratoires hautes liées a Mp sont peu investi-
guées. Dans une étude de 1961 ou Mp était inoculé a des volon-
taires, prés de 50 % des sujets développaient une atteinte des
voies aériennes supérieures.

Les signes de pneumonie a Mp associent fiévre et toux persis-
tante au-deld de 7-10 jours. Le début est souvent progressif,
associant une sensation de malaise, des céphalées, des maux de
gorge, une myringite, et ressemble a une infection virale des voies
aériennes. Le plus souvent, c’est devant une toux qui perdure et
devient paroxystique ou nocturne, que le patient consulte. Une
douleur dans la poitrine et I'absence de sibilants a 'auscultation
semblent en faveur d’'une infection a Mp. Lévolution est la rétro-
cession spontanée des signes sans séquelles.

La relation entre infection a Mp et exacerbations d’asthme ou
asthme chronique est débattue depuis longtemps. Une étude
cas-témoin récente a comparé 1 591 patients (enfants et adultes)
ayant une infection pulmonaire a Mp (aspects clinico-radio-
graphiques + présence IgM ou élévation par 4 du taux d’IgG) a
6 364 témoins non infectés, ajustés sur le genre, I'age et I'année.
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Le groupe de patients infectés par Mp avait globalement plus de
risque d’'asthme (aHR = 3,86 [95 % ClI :2,94-5,09]). C'était aussi
le cas pour les plus jeunes :I'aHR pour un asthme débutant avant
I'age de 12 ans était de 3,78 [95 % CI : 2,66-5,38]. Mp semble
donc bien induire une inflammation des voies aériennes qui
prédispose a I'asthme. Le role exact de la toxine CARDS sur le
développement ultérieur d’'un asthme est a préciser.

4.Atteintes extra-pulmonaires

Linfection respiratoire a Mp peut se compliquer jusque dans
25 % des cas, d’une atteinte extra-respiratoire. Celles-ci peuvent
également survenir isolément.

4.1. Atteinte neurologique

Cing a 10 % des patients ayant une atteinte fébrile du systéme
nerveux central sont positifs pour Mp. Latteinte neurologique
principale est une (méningo) encéphalite, mais des cas de
méningite aseptique, de myélite transverse, de syndrome de
Guillain-Barré ou d’AVC ont été décrits. 74 % des encéphalites
ou méningo-encéphalites dues a Mp ont des anticorps anti-Mp
dans le LCR. La PCR Mp peut également étre positive sur le LCR,
témoignant d’une dissémination systémique ayant franchi la
barriere hémato-méningée.

Les atteintes neurologiques précoces, survenant dans les
7 jours aprés la survenue de la fiévre, semblent liées une
atteinte directe du tissu neural par le mécanisme inflammatoire
cytokinique, secondaire a I'infection a Mp. Des niveaux élevés
d’IL6 et d’IL8 sont trouvés dans le LCR alors que, contrairement
aux méningo-encéphalites bactériennes, I'IFNy et le TNFa sont
normaux.

Les atteintes neurologiques débutant plus de 8 jours aprés le
début des signes, sont liées a un mécanisme auto-immun, par
réactivité croisée entre anticorps anti-Mp et galactocérébroside
ou le GM1 ganglioside. Une démyélinisation est alors induite par
activation du complément.

Une vascularite associée peut aggraver les symptomes. Locclu-
sion vasculaire peut ne pas étre de nature thrombotique, mais
inflammatoire du fait des cytokines produites.
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4.2. Atteinte cutanéo-muqueuse

Une atteinte cutanéo-muqueuse survient dans1a 5 % des infec-
tions a Mp. Elle va du simple rash érythémateux au syndrome
de Steven-Johnson. Un exanthéme est présent dans 17 % des
pneumonies a Mp.

Une atteinte muqueuse rare est décrite sous le terme de « Myco-
plasma pneumoniae - associated mucositis » (MPAM) ou syn-
drome de Fuchs. Dans une série récente (32 cas,72 % < de18 ans),
une atteinte respiratoire précédait toujours I'atteinte muqueuse
et la radiographie retrouvait une pneumonie dans 79 % des
cas. Tous les patients présentaient une atteinte orale, 97 % une
atteinte oculaire, 78 % des lésions urogénitales. 69 % n’avaient
pas de lésions cutanées.12 % ont été admis en soins intensifs. La
cause des lésions muqueuses semble étre une réactivité croisée
des anticorps anti-adhésine P1 vis-a-vis des kératinocytes. La
réaction s"apparente a une hypersensibilité de type IV.

4.3. Autres atteintes

Les manifestations hématologiques liées & Mp sont I'anémie
hémolytique et le purpura thrombopénique. Lhémolyse est due
a la présence d’'auto-agglutinines froides. La thrombopénie peut
étre secondaire a une réactivité croisée des anticorps anti-Mp
contre la protéase clivant le facteur Willebrandt.

Latteinte articulaire, rare, est une polyarthrite migratoire des grosses
articulations. La PCR Mp est positive dans le liquide articulaire.

Des cas dendocardite, péricardite, myocardite, glomérulo-
néphrite aigué, néphrite tubulo-interstitielle, hépatite, ou
pancréatite sont rapportés.

5. Conclusion

Mp est un pathogéne respiratoire mais il peut aussi étre en cause
dans des atteintes de nombreux autres systémes. La pathogénie
est alors souvent liée a une réactivité croisée des anticorps contre
Mp avec les antigénes des cellules du patient.

Les références complétes peuvent étre obtenues sur demande
aupres de l'auteur.
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ycoplasma Pneumoniae (Mp) est une petite bactérie
M (20 x plus petite que E. Coli), au départ prise pour un

virus (« germe apparenté aux virus »), sans véritable
paroi cellulaire, fragile et a développement intracellulaire.
Elle pénétre dans I'organisme par voie aérienne interhumaine et
adheére aux cellules épithéliales respiratoires. Ces derniéres pro-
duisent a son contact des peroxydes qui altérent le mouvement
ciliaire et induisent des lésions cellulaires et une réaction inflam-
matoire locale. Des réactions immuno-pathologiques entrainent
I'apparition d’infiltrats et parfois d’auto-anticorps [1].
C'est un germe ubiquitaire trés frequemment rencontré dans les
infections respiratoires de I'enfant :au moins 40 % des pneumo-
pathies de I'enfant de plus de 5 ans admises a I'h6pital et jusqu’a
50 % dans les infections épidémiques.
Latteinte respiratoire est peu spécifique. Comparativement a
I'infection a pneumocoque, elle s’accompagne plus souvent de
sifflements et est moins douloureuse [2].
Latteinte est particuliérement fréquente chez les enfants agés
de plus de 3 ans car il semble que ce soit la réaction inflam-
matoire dans [I'épithélium pulmonaire qui soit responsable
en grande partie des symptomes. Ceci nécessite une maturité
immunologique.
25 % des infections a Mp se compliqueraient de manifesta-
tions extrapulmonaires, pouvant toucher tous les organes.
Les atteintes cutanées, hématologiques, cardiovasculaires, et
surtout neurologiques sont les plus fréquentes.
Les complications neurologiques sont fréquentes. Elles touchent
12310 % des patients hospitalisés avec une sérologie confirmée a
Mp et jusqu’a 25 % des patients ayant une infection prouvée a Mp.
Pourtant pour certains [3] le réle de Mp dans les atteintes
neurologiques reste controversé en raison de la pathogénie
encore mal comprise et des difficultés d’interprétation des
résultats microbiologiques. Méme si la bactérie a été retrouvée
dans des cerveaux de nécropsies, sa responsabilité directe n’a
été prouvée que dans une minorité de cas alors que des méca-
nismes immuno-médiés incomplétement compris sont souvent
évoqués. Le role d’'une éventuelle neurotoxine a également été
rapporté. Dans une série de 38 cas, la sérologie était positive en
IgM sans détection de 'ADN de Mp par PCR (Polymerase Chain
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Reaction) dans le liquide céphalo-rachidien (LCR) ou les voies
respiratoires, et un autre pathogéne était possiblement en cause
pour I'encéphalite pour 30 des enfants. D’un autre c6té il existe
des portages asymptomatiques dans la gorge (environ 10 %) et

Mp peut étre retrouvé en PCR longtemps aprés une infection.

Narita en 2009 a proposé des hypothéses étiopathologiques

avec 3 cadres nosologiques [4] :

- une atteinte directe avec un réle de la bactérie et de cytokines
induites par les lipoprotéines de la paroi cellulaire qui serait en
cause dans les formes précoces d’encéphalites, de myélites ou
les méningites aseptiques ;

— une atteinte indirecte inflammatoire : auto-immune, aller-
gique, par formation de complexes immuns... qui serait en
cause dans les encéphalites et myélites plus tardives, les syn-
dromes de Guillain-Barré et les atteintes des nerfs craniens ;

- des atteintes vasculaires, thrombotiques ou de type vascula-
rite avec ou sans état préthrombotique responsables d’AVC, de
nécroses striatales aigués, d’atteintes psychiatriques ;

- les ADEM seraient de cause inconnue.

On comprend donc que beaucoup de complications neurolo-

giques du Mp ne seront que probables. Voici les principales

atteintes décrites :

— dans le California Encephalitis Project [5], presque 2 ooo
encéphalites ont été décrites. Dans les encéphalites de I'enfant
I'étiologie n’est pas souvent retrouvée mais Mp est le germe
le plus souvent mis en évidence (5-10 %). On retrouve 84
enfants suspects d’encéphalite 3 Mp souvent sur la sérologie
seule, avec trés peu de PCR positive dans le LCR. La médiane
d’age était de 11 ans, la maladie amenait trés rapidement a
I’hopital (2 J), la moitié des enfants était prise en charge en
soins intensifs et I'hospitalisation était prolongée. Les signes
cliniques incluaient la fiévre (70 %), une somnolence (70 %),
une altération de la conscience (58 %) et dans la moitié des cas
des symptoémes respiratoires et gastro intestinaux. Comparée
aux autres agents infectieux, la fiévre était moins haute et
I’évolution moins sévere. Par contre dans une série canadienne
Bitnun et al décrivent 2/3 de séquelles dans les cas probables
(crises comitiales, déficits focaux divers, déficits neurocognitifs
modérés). 2 enfants avec une ADEM ont bien récupéré [6] ;

- des cérébellites ;

— des états de mal épileptiques de mauvais pronostic [7] ;

— on décrit des nécroses striatales bilatérales ;

— des AVC, probablement par atteinte vasculaire locale peut-étre
également infectieuse (précoce) ou postinfectieuse (tardive) ;
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— des atteintes médullaires :des myélites aigués transverses ont
été décrites avec les mémes mécanismes précoces et tardifs
que pour les encéphalites, des mécanismes vasculaires pour-
raient également étre incriminés ;

- des méningites : il s'agit de méningite aseptique, pourtant la
PCR dans le LCR est parfois positive ;

- des atteintes des nerfs périphériques : des neuropathies péri-
phériques, des radiculopathies mais aussi des névrites isolées
(paralysie faciale, neuropathie optique...) ;

- des syndromes de Guillain-Barré pour lesquels le Mp pourrait
étre la deuxiéme cause en fréquence aprés le Campilobacter
Jejuni ;

- des atteintes psychiatriques ont également été décrites, auto-
inflammatoires ou par mécanisme vasculaire ;

— une intéressante étude taiwanaise sur une trés grande série a
montré que les enfants présentant des troubles du langage de
moins de 6 ans avaient plus souvent présenté une infection
aMP [8].

La sérologie mycoplasme (IgG et IgM avec un 2° prélévement

21 jours plus tard) fait donc partie du bilan de ces atteintes

neurologiques « inflammatoires ». Les IgM apparaissent entre

le 7° et 10° jour de I'infection, les IgG entre le 14° et 21° jour. La
présence d’IgM ou la séroconversion (augmentation du titre d’AC

a 21jours d’intervalle) signent I'infection aigué. La recherche d’AC

dans le LCR est également intéressante, méme s’il est difficile de

savoir s'il sagit d’'un passage par rupture de la barriére hémato-
méningée ou d’une production locale. La recherche par PCR de
la bactérie en particulier dans le LCR pourra également étre

intéressante, elle est trés spécifique [8].
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Sur le plan thérapeutique, il n’existe pas d’étude controlée, des
cas d’évolution favorable ont été rapportés apreés traitement, un
effet préventif sur les complications a également été évoqué,
d’autant plus que 'administration aurait été précoce. D’autres
études disent le contraire.. [9]. Les Mp sont naturellement
résistants aux béta-lactamines qui ciblent la paroi cellulaire et
sont sensibles aux macrolides et aux fluoroquinololes. Il semble
actuellement opportun de débuter le traitement immunomo-
dulateur habituel pour chaque pathologie (Bolus de corticoides
pour une ADEM ou une myélite, IGIV pour un syndrome de Guil-
lain-Barré...) et d’y associer un traitement antibactérien méme
s'il n'est pas clair que la bactérie soit directement en cause
dans la pathologie. La clarithromycine ou I'azithromycine qui
pénétrent un peu mieux dans le SNC que les autres macrolides
peuvent étre utilisés pour un traitement pour certains de 5 jours
pour d’autres de 14 a 21 jours.

En conclusion, comme pour les atteintes neurologiques viro-
induites (en dehors de I'herpés), il est trés difficile de relier clai-
rement la maladie neurologique a la présence de Mp et comme
avec les virus, il est trés difficile de dire si la maladie neurologique
est en lien direct avec I'infection ou avec ses conséquences
inflammatoires.

Pourtant Mp semble souvent impliqué dans les atteintes neuro-
logiques, avec parfois des conséquences sévéres et doit donc étre
largement recherché et traité.

Les références complétes peuvent étre obtenues sur demande
aupreés de l'auteur.
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es anomalies de développement des organes génitaux

externes sont le plus souvent diagnostiquées en prénatal ou

a la naissance. Le diagnostic de DSD (développement sexuel
différent) est évoqué devant des testicules non palpables ou un
hypospade chez un nouveau-né d’aspect plutét masculin, devant
un orifice vaginal non visible, une fusion postérieure des bourrelets
génitaux, une hypertrophie du clitoris, ou des gonades palpés chez
un nouveau-né d’aspect plutét féminin. Dans de rares situations,
I'aspect néonatal des organes génitaux externes est tel qu'’il est
impossible de dire le sexe du nouveau-né, et donc de déclarer
immédiatement I'enfant dans le sexe masculin ou le sexe féminin.
Lacte de naissance inscrit I'existence juridique de I'enfant et c’est
l'apparence extérieure des organes génitaux qui est le critére
d’assignation des nouveau-nés : les enfants au phénotype mas-
culin sont déclarés garcons, les enfants au phénotype féminin
sont déclarés de sexe féminin. Lacte de naissance mentionne le
jour, 'heure, le lieu de la naissance, le sexe, les prénoms donnés
et le nom de famille. Toute modification secondaire de 'acte de
naissance sera visible (mention marginale) sur la copie intégrale,
encore exigée en France pour I'adoption et le mariage. Bien qu’une
conférence de consensus de 2006 ait inauguré la disparition
des termes « ambiguité sexuelle » du langage médical, on les
retrouve dans la circulaire du 28 octobre 2011 relative aux régles
particuliéres a divers actes de I'état civil relatifs a la naissance et
a la filiation : « lorsque le sexe du nouveau-né est incertain, il
convient d'éviter de porter I'indication « de sexe indéterminé »
dans son acte de naissance. Il y a lieu de conseiller aux parents
de se renseigner aupres de leur médecin pour savoir quel est le
sexe qui apparait le plus probable compte tenu, le cas échéant,
des résultats prévisibles d’'un traitement médical. Ce sexe sera
indiqué dans l'acte, I'indication sera, le cas échéant, rectifiée
judiciairement par la suite en cas d’erreur. Si, dans certains cas
exceptionnels, le médecin estime ne pouvoir immédiatement
donner aucune indication sur le sexe probable d’un nouveau-né,
mais si ce sexe peut étre déterminé définitivement, dans un délai
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d’un ou deux ans, a la suite de traitements appropriés, il pourrait
étre admis, avec I'accord du procureur de la République, qu’aucune
mention sur le sexe de I'enfant ne soit initialement inscrite dans
l'acte de naissance. Dans une telle hypothése, il convient de
prendre toutes mesures utiles pour que, par la suite, I'acte de nais-
sance puisse étre effectivement complété par décision judiciaire.
Dans tous les cas d'ambiguité sexuelle, il doit étre conseillé aux
parents de choisir pour I'enfant un prénom pouvant étre porté
par une fille ou par un garcon ». Il est donc possible de surseoir
a la déclaration du sexe d’'un enfant. Malheureusement, ce texte
conseille un prénom mixte, ce qui est aujourd’hui récusé par tous
les psychologues et pédopsychiatres connaissant les DSD.

Tout récemment, le décret n° 2017-278 du 2 mars 2017 relatif au
délai de déclaration de naissance a acté que le délai de décla-
ration de naissance est porté a 5 jours (sans compter le jour de
la naissance, le samedi, le dimanche, et les jours fériés). Ce délai
permet des explorations complémentaires rapides et le plus sou-
vent d’éviter de suspendre la déclaration de naissance. En France,
un enfant aux organes génitaux différents, dont la déclaration de
sexe est difficile ou impossible a la naissance, devra néanmoins
étre rattaché a un sexe social, masculin ou féminin, un sexe dans
lequel ses parents I'éléveront.

Au-dela des questions juridiques soulevées, la naissance d’un
enfant aux organes génitaux atypiques reste un grand trauma-
tisme pour les parents. Un transfert rapide de I'enfant dans un
centre spécialisé permettra un bilan étiologique complet. Une
cause précise est retrouvée chez pres de 100 % des petites filles
46, XX aux organes génitaux atypiques (DSD 46, XX), et permet
une prise en charge rapide. Les déficits enzymatiques surréna-
liens sont les seules urgences thérapeutiques responsables
d’une insuffisance surrénalienne. Le déficit en 21-hydroxylase,
le plus fréquent s"accompagne d’une hypertrophie clitoridienne
parfois importante et pouvant faire évoquer chez le nouveau-né
un sexe masculin, et d’'un risque majeur de syndrome de perte
de sel. Les autres déficits enzymatiques surrénaliens sont tres
rares et n’entrainent pas d’atypie des organes génitaux externes
(déficit en 3B-hydroxystéroide déshydrogénase) mais un risque
d’insuffisance surrénale ou une hypertrophie clitoridienne sans
perte de sel (déficit en 118-hydroxylase). La perte de sel qui
accompagne l'insuffisance surrénalienne néonatale peut enga-
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ger le pronostic vital. Elle doit étre dépistée par une surveillance
clinique et des ionogrammes sanguins et urinaires et prévenue
par un traitement substitutif gluco- et minéralo-corticoide.
Chez les garcons porteurs d’hypospade/micropénis et/ou cryp-
torchidie (DSD 46, XY), 'enquéte étiologique est plus longue et
délicate et le diagnostic étiologique n’est fait que dans la moitié
des cas environ. Les déficits surrénaliens sont trés rares (déficit
en déficit en 3B-hydroxystéroide déshydrogénase). En fonction
de la période de développement ou le défaut moléculaire
s'est produit, la virilisation feetale est incompléte, les organes
génitaux externes sont inclassables ou féminins, parfois une ou
2 gonades sont palpées, il existe ou non des dérivés Miillériens.
Peuvent étre en cause : une production de testostérone feetale
insuffisante, un défaut d’action périphérique de la testostérone,
ou une conversion anormale de testostérone en dihydrotesto-
stérone (trés rare).

La prise en charge médico-chirurgicale de ces enfants doit étre
évaluée et proposée aux parents dans le respect des droits de
I'enfant, de son intégrité physique, et de sa capacité a participer
aux décisions thérapeutiques prises.

Si I'on va plus loin, et qu’on se place dans I'avenir, il faudrait
réfléchir a ce qui se passerait si en France, des nouveau-nés
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DSD étaient déclarés de sexe neutre. Il est vraisemblable que,
malgré cela, un choix de sexe d’éducation serait fait par leur
parent, masculin ou féminin. Comment élever un enfant de
facon neutre, dans une société si binaire que la noétre ? Lidée
méme du sexe neutre sous-tend la possibilité (ou pas) de
choisir tout au long de la vie de rester (ou non) dans ce genre,
et donc que les parents et le médecin choisissent de ne pas
faire de traitement médical ni chirurgical sans la participation,
I'assentiment, voire le consentement de l'enfant. Le suivi
médical/psychologique serait donc dédié a la croissance sta-
turo-pondérale, I'évolution spontanée des organes génitaux
externes, et la tolérance individuelle, familiale et sociétale
(creche, école...) de cette situation. Au moment de la puberté,
si le choix de rester de genre neutre et sans thérapeutique a
perduré, un choix sera a faire, en raison de la nécessité phy-
siologique des stéroides sexuels a cet dge de la vie. Nous n’en
sommes pas encore la, mais notre société gagnerait a engager
une réflexion concernant des possibilités éducatives moins
binaires, pour le bien de tous !

Les références complétes peuvent étre obtenues sur demande
aupreés de l'auteur



Insuffisance hépatocellulaire

ELSEVIER

Table ronde

Insuffisance hépatocellulaire :
point de vue du néonatologue

A. Beissel

Service de réanimation néonatale et néonatologie, hopital Femme Mére Enfant, 59 bd Pinel,

69677 Bron, Lyon

1. Introduction

Linsuffisance hépatocellulaire (IHC) du nouveau-né est une
entité rare dont I'incidence exacte est inconnue a ce jour [1].
La survie moyenne est estimée a 55 %, mais trés variable en
fonction de I'étiologie [2]. C’est une urgence diagnostique et
thérapeutique.

2. Définition

La définition de I'insuffisance hépatique chez le nouveau-né
différe de celle de I'enfant, car elle n’inclut pas I'encéphalopathie
hépatique (EH), en raison de son caractére inconstant et difficile
a détecter chez le nouveau-né [3,4]. De méme, l'ictére et le taux
de bilirubine peuvent étre minimes, d’origine extra-hépatique ou
apparaitre tardivement [4].

La définition retenue par le Pediatric Acute Liver Failure study
group (PALF) est la suivante : coagulopathie d’origine hépatique,
avec un temps de prothrombine g (TP) > 20 secondes (ou Interna-
tional Normalized Ratio (INR) supérieur ou égal a 2), non corrigée
par une administration de vitamine K, indépendamment de la
présence ou non d’une EH. Pour I'enfant prématuré, la définition
de 'insuffisance hépatique peut se discuter pour un INR>3 [1].

3. Etiologies et traitement

Quatre grandes classes étiologiques comprennent la quasi-
totalité des cas d’insuffisance hépatique chez le nouveau-né :
I’hémochromatose néonatale (HN), les infections virales, les
hémopathies malignes et les maladies métaboliques [2].

3.1. Hémochromatose néonatale

Lhémochromatose néonatale est la premiére cause d’insuf-
fisance hépatique chez le nouveau-né [1,2,5,6] (40 a 90 %
selon les études). Elle est définie par une atteinte hépatique
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associée a un dép6t massif de fer hépatique et extra-hépatique
probablement secondaire dans la plupart des cas a une allo-
immunisation maternelle dirigée contre des antigénes du foie
foetal [7]. La grossesse est souvent marquée par un retard de
croissance intra-utérin, un oligo-amnios, une anasarque foeto-
placentaire et une prématurité. A I'examen clinique, on note
I'absence d’hépato-splénomégalie, la présence fréquente d’une
ascite et d’'un canal artériel perméable. Linsuffisance hépa-
tique est présente de facon quasi constante dés les premiéres
heures de vie et se traduit par des hypoglycémies, un taux de
transaminases et GGT peu élevé et une hyperferritinémie supé-
rieure a 80oo pg/L non spécifique. Le diagnostic est souvent
fait au stade de cirrhose, avec la présence d’une ascite, d’'une
coagulopathie sévere (INR > 4) et d’'une hypo-albuminémie.
Le diagnostic est fait par une biopsie des glandes salivaires
accessoires mais surtout une IRM du foie, pancréas, rate et
cerveau qui confirme la surcharge en fer extra-hépatique dans
90 % des cas [8]. Dés la suspicion forte d’HN, I'administration
précoce d'immunoglobulines intraveineuses a doses immuno-
modulatrices (1 g/kg) doit étre réalisée, puis aprés confirma-
tion diagnostique, une exsanguino-transfusion suivie d’une
nouvelle perfusion d’immunoglobulines. La transplantation
hépatique est rarement proposée, les nouveau-nés présentant
souvent une prématurité, un petit poids et/ou une défaillance
multiviscérale. En cas de déces, 'autopsie est essentielle pour
la confirmation diagnostique et afin de prévenir le risque de
récidive lors d’'une grossesse ultérieure par I'administration
d’immunoglobulines polyvalentes [9,10]. Le risque de récidive
est estimé a plus de 8o % [2,10].

3.2. Infections virales

Les infections virales représentent 15 a 30 % des insuffisances
hépatocellulaires [1,6]. Ces infections virales, souvent acquises
pendant ou au décours de la naissance, sont cliniquement évi-
dentes dés 7 a 15 jours de vie. Habituellement, ces nouveau-nés
ne présentent pas de pathologie associée ni signe de souffrance
feetale ou retard de croissance intra-utérin. A partir de la fin de
la premiére semaine, le tableau clinique est celui d’une fiévre,
d’une asthénie, de difficultés alimentaires, souvent associé a une
hépato-splénomégalie. Latteinte hépatique peut étre isolée ou
associée a une maladie systémique. Le taux de transaminases est
souvent trés élevé, ainsi que la ferritinémie (> a 20 ooo pg/L).Le
diagnostic repose sur la recherche de virus (PCR) dans le sang,
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le LCR, les selles et les Iésions cutanées. Lherpés simplex virus
de type 1 ou 2 est la premiére cause avec un taux de survie ne
dépassant pas 50 %. La transmission est généralement foeto-
maternelle a la naissance. Dés le moindre doute, un traitement
par aciclovir est débuté rapidement. UHHV6,le CMV, I'entérovirus,
I'echovirus, I'adénovirus et le parvovirus B1g peuvent également
&tre incriminés.

3.3. Syndrome d’activation macrophagique

Le syndrome d’activation macrophagique représente 10 % des
cas d’insuffisance hépatique [1]. Le nouveau-né présente a I'exa-
men clinique une hépato-splénomégalie parfois associée a de la
fievre, des taux de transaminases, ferritine et triglycérides trés
élevés, ainsi qu’une cytopénie. Le diagnostic est fait sur le myé-
logramme, mettant en évidence I’hémophagocytose. Létiologie,
souvent primitive, s’intégre dans le cadre d’une lymphohistiocy-
tose familiale. Le traitement repose sur une immunosuppression
suivie d’une greffe de moelle.

3.4. Maladies métaboliques

Les maladies métaboliques représentent la quatrieme famille
d’étiologies d’insuffisance hépatique du nouveau-né. Les cyto-
pathies mitochondriales sont la maladie métabolique la plus
fréquente responsable d’atteinte hépatique chez le nouveau-né,
avec des tableaux cliniques hétérogénes. Les nouveau-nés pré-
sentent souvent une hypotonie, des difficultés alimentaires, une
hépatomégalie clinique et une atteinte multiviscérale. Au niveau
biologique on note des hypoglycémies, un taux de transaminases
et ferritine élevé associé a une hyperlactacidémie, des rapports
d’oxydoréduction plasmatiques élevés ou des anomalies chro-
matographiques des acides organiques suggérant une atteinte
mitochondriale. Le diagnostic est confirmé sur une biopsie
musculaire, hépatique ou cutanée. Le pronostic est sombre et a
ce jour il n’existe pas de traitement curatif.

La tyrosinémie de type |, la galactosémie et Iintolérance
héréditaire au fructose sont d’autres causes métaboliques
incriminées [1]. Elles se manifestent par un ictére néonatal, des
hypoglycémies, et différents degrés d’insuffisance hépatique.
Lexistence de moyens diagnostiques et thérapeutiques de ces
pathologies impose leur recherche en urgence et la mise en place
d’un régime sans galactose en cas de suspicion, afin d'améliorer
le pronostic [2].

De multiples autres causes rares peuvent étre responsables
d’insuffisance hépatique du nouveau-né méme si une proportion
importante reste d’étiologie indéterminée, malgré la réalisation
d’explorations exhaustives.
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Le traitement de l'insuffisance hépatique du nouveau-né est
symptomatique dans un premier temps avec prévention des
complications métaboliques, hémorragiques, infectieuses et
rénales et traitement de I'encéphalopathie hépatique. Un traite-
ment plus spécifique est ensuite instauré en fonction des pistes
diagnostiques évoquées. Le diagnostic rapide et transfert précoce
vers un centre de transplantation hépatique pédiatrique est sou-
haité afin qu’une transplantation hépatique puise étre proposée
en cas d’échec du traitement symptomatique et étiologique. En
cas de décés du nouveau-né, la réalisation d’une autopsie ou de
prélévements est indispensable afin de permettre un diagnostic
prénatal pour une grossesse ultérieure.

4.Conclusion

Linsuffisance hépatique chez le nouveau-né est une pathologie
rare et grevée d’une mortalité importante. La prise en charge
diagnostique et thérapeutique est une urgence avec possible
transplantation hépatique dans certaines situations.
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1. Insuffisances hépatocellulaires :
hépatologie, métabolisme ou les deux ?

Les causes d’insuffisance hépatique (IHC) de I'enfant sont
classées en 6 groupes : maladies héréditaires du Métabolisme
(MHM), vasculaires, infectieuses, immunitaires/hématolo-
giques, toxiques et non reconnues [1]. La présentation clinique,
les causes, le retentissement et les possibilités thérapeutiques
différent selon I'age [1,2]. Le bilan étiologique doit considérer
en méme temps toutes les possibilités métaboliques ou non,
pour couvrir 'ensemble des maladies traitables et préserver le
pronostic vital. Certains symptémes cliniques d’intérét sont a
rechercher : manifestations neurologiques des nouveau-nés
et petits nourrissons, présence d’'une hépatomégalie ou d’une
splénomégalie, absence d’ictére. Hypoglycémie, hyperammo-
niémie et hyperlactacidémie sont parfois difficiles a analyser
car commun au tableau d’IHC et de certaines MHM [3]. Une
démarche pragmatique fondée sur I'age du patient, 'anam-
nése, 'examen clinique et I'analyse fine des examens biolo-
giques disponibles en urgence doit permettre de s'orienter vers
des causes qui nécessitent de débuter un traitement ciblé en
urgence ou de repérer les contre-indications a une transplanta-
tion hépatique [1]. La prise en charge repose sur 3 axes a mener
de front : enquéte étiologique, organisation de la surveillance
et traitement symptomatique associé aux thérapeutiques
spécifiques des causes possiblement curables. Le diagnostic des
maladies non traitables devra se poursuivre aprés le déces si
les prélevements ont été effectués et conservés dans de bonnes
conditions [3].

2. IHC néonatales traitables [2-5]

Les signes d’encéphalopathie hépatique sont absents jusqu’a
un stade avancé. Il faut vérifier ’némostase devant tout signe
hépatique anormal et/ou hypoglycémie mal expliquée méme si
le nouveau-né parait en bon état général. Dans le 1er mois, MHM
et hémochromatose néonatale (HN) représentent la moitié des
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causes. Les IHC ischémiques, les infections, les leucémies, hépa-
tites lupiques néonatales ou intoxications médicamenteuses
sont moins fréquentes. Les causes non reconnues sont rares. Le
raisonnement diagnostique repose sur la date de début de I'HC,
les données cliniques et quelques examens biologiques immé-
diatement disponibles.

2.1. IHC traitables sans intervalle libre depuis
la naissance

L'HN réalise un tableau de cirrhose en fin d’évolution, aprés une pre-
miére grossesse, avec retard de croissance intra-utérin, prématurité
et anomalies amniotiques. Le bilan hépatique est presque normal
et le foie hétérogeéne en échographie. Il ne faut pas attendre pour
réaliser une exsanguinotransfusion puis injecter des immuno-
globulines polyvalentes. Les cytopathies mitochondriales sont le
principal diagnostic différentiel. Le pronostic des IHC ischémiques
secondaires aux anoxies néonatales ou aux détresses hémodyna-
miques est excellent aprés correction de la situation causale.

2.2. IHC traitables avec intervalle libre depuis
la naissance

Les infections herpétiques doivent étre traitées systématique-
ment dans I'attente des résultats, de méme la syphilis en cas de
splénomégalie. La galactosémie congénitale se présente avec un
ictére cholestatique et une hépatomégalie a partir de la fin de 1re
semaine de vie. Sous régime sans galactose, et vigilance envers
les infections a gram négatif, I'évolution est favorable en une
semaine. La tyrosinémie type 1se révele a partir de la 3e semaine
de vie par un tableau associant une IHC et des perturbations
modérées du bilan hépatique, mais une élévation importante
des phosphatases alcalines. Elle répond a la nitisone. Les déficits
du cycle de l'urée, de la béta-oxydation des acides gras et les
acidémies organiques ont une symptomatologie dominée par
des troubles neurologiques et une hyperammoniémie associée
aune IHC sans ictére franc.

3. IHC traitables du nourrisson [1-3]
Chez le nourrisson, la fréquence des MHM reste élevée. La

proportion des causes non reconnues augmente. Les signes
d’encéphalopathie hépatique surviennent tardivement.
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3.1. IHC métaboliques

A cet age on rencontre quelques formes tardives de galactosé-
mie, de tyrosinémie type |, des IHC sans ictére mais avec manifes-
tations neurologiques révélant des déficits du cycle de l'urée, de
la béta-oxydation des acides gras et des acidémies organiques.
La prise de saccharose peut révéler une intolérance héréditaire
au fructose qui associe une profonde hypoglycémie. Linterroga-
toire révélant un dégoit ou des vomissements aprés la prise de
produits sucrés est un élément clé, ainsi que la guérison aprés
éviction systématique du fructose.

3.2. IHC non métaboliques

Les hépatites a cellules géantes avec anémie hémolytique et
les hépatites auto-immunes de type 2 sont accessibles a un
traitement immunosuppresseur. Les hépatites virales n‘ont pas
de traitement spécifique sauf les infections herpétiques. Le syn-
drome de Budd-Chiari, nécessite une prise en charge urgente et
spécialisée, comme les maladies veino-occlusives aprés chimio-
thérapie. Le tableau clinique des lymphohistiocytoses familiales
est dominé par un syndrome d’activation macrophagique et
nécessite une prise en charge hématologique lourde comme
les leucémies. Les intoxications au paracétamol disposent d'un
traitement antidote urgent et efficace (N-acétylcystéine). Le
déclenchement d’IHC récidivantes par des infections virales doit
faire évoquer une mutation des génes LARS ou NBAS.

4.IHC traitables de I’enfant [1,3]

A cet age, les étiologies sont proches de I'adulte avec beaucoup
de causes non reconnues. Les hépatites virales (A, B ou E), les
hépatites auto-immunes, les intoxications au paracétamol ou
aux champignons, maladies veino-occlusives, syndrome de
Budd-Chiari, certaines leucémies aigués représentent la plus
grande partie des causes identifiées. Les MHM sont plus rares
et dominées par la maladie de Wilson. Certains déficits du cycle
de l'urée peuvent se révéler tardivement et mimer un tableau
d’hépatite virale ou auto-immune.

5. IHC non traitables ou contre-indiquant
une transplantation hépatique [1,3]

Les maladies immuno-hématologiques malignes peuvent
admettre des traitements spécifiques lourds mais sont des
contre-indications a une transplantation hépatique. Les cyto-
pathies mitochondriales, déficit en transaldolase, maladie de
Nieman Pick type C ne sont pas traitables ni guéries par une
transplantation hépatique. La plupart des infections virales sans
traitement curatif peuvent bénéficier d’'une greffe de foie. Les IHC
sans ictere sont singuliéres et doivent orienter vers la recherche
d’un syndrome de Reye ou de certaines MHM (cytopathies mito-
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chondriales, déficits du cycle de I'urée, de la béta-oxydation des
acides gras et acidémies organiques). Une transplantation est
discutée au cas par cas en fonction de I'atteinte neurologique
spécifique.

6.Insuffisance hépatique de cause non
reconnue [1,6]

Les causes non identifiées représentent 40 % des étiologies chez
le grand enfant, comme chez I'adulte mais sont plus rares chez le
nourrisson et le nouveau-né. Dans ce groupe, il est possible que
certains patients soient atteints de MHM non encore décrites ou
difficiles a identifier, d’'infections virales ou de maladies auto-
immunes. En cas de décés, des prélevements multiples (sang,
urine, ADN, foie et muscle), correctement prélevés et conservés,
et une autopsie doivent étre réalisés pour permettre un éventuel
diagnostic post-mortem.

7. Conclusion

La gestion des IHC de I'enfant nécessite une collaboration
étroite et pragmatique entre réanimateurs, hépatologues et
métaboliciens. Il n’est pas toujours possible de disposer des exa-
mens spécialisés en urgence, La prise en charge initiale exclut
systématiquement galactose, fructose, protéines et lipides. Seul
I'apport continu de glucose en quantités suffisantes (6-7 mg/
kg/min chez le nourrisson, 4-5 mg/kg/min chez I'enfant) est
recommandé. Il faut évoquer toutes les étiologies traitables
en fonction des données cliniques et des premiers résultats
biologiques pour construire une prise en charge combinant
explorations, thérapeutiques ciblées et traitements non spéci-
fiques de I'HC.
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nombre important de consultations dans les services d’ac-

cueil et les cabinets médicaux. Les parents sont également
demandeurs d’une information médicale par appel au Centre 15.
Dans la plupart des cas, il s'agit d'un traumatisme bénin et ni
I'imagerie, ni la consultation médicale ne sont nécessaires [1].
Pour sa part, Courlygones fournit aux parents ou aux accompa-
gnants, des informations concernant cet accident fréquent afin
qu’ils sachent quelle conduite adopter. Chez la grande majorité
de ces enfants qui n‘auront qu’un traumatisme cranien léger,
l'objectif est d’apprendre a l'entourage a détecter ceux qui
requerront un conseil médical.
En France, la prise en charge téléphonique en amont de I'avis
médical n'est légalement pas possible dans le cadre d’'un appel
au Centre 15. Les textes qui régissent le fonctionnement du
Samu, stipulent que toute demande a caractére médical doit
étre régulée par un médecin, I'intervention de paramédicaux ne
pouvant se faire qu'en deuxieéme ligne. Les régulateurs des Samu
(Centres 15) enregistrent donc systématiquement les appels puis,
en fonction du caractére d’urgence de la situation, mettent en
ceuvre une conduite a tenir adaptée. Les appels pour les cas jugés
« non urgents » par le régulateur ne donnent actuellement pas
lieu a un traitement particulier, sauf exceptions [2].
Dans un cadre expérimental, une plateforme téléphonique
pédiatrique a été mise en place a Lyon, par le réseau ville-hépital
Courlygones. La réponse téléphonée (algorithme) a été élaborée
a partir de la fiche papier « Votre enfant s’est cogné la téte ».
La rédaction de cette fiche est faite selon la méthode Delphi et
aprés analyse de la littérature médicale. Le travail est réalisé par
un groupe spécifique multidisciplinaire regroupant des pédiatres
hospitaliers et libéraux, des professionnels de santé paramédi-
caux et des experts sur le sujet. Le message, formulé sous forme
impérative (observez, agissez, surveillez), permet aux parents de
se sentir pleinement acteurs de la santé de leur enfant et non
pas simples observateurs.
Lavis d’un comité scientifique et technique est requis avant I'édi-
tion de chaque fiche. Lalgorithme ainsi rédigé est diffusé sur une
plateforme [3-5] branchée en dérivation sur le systéme utilisé
pour la régulation des appels au SAMU69 centre 15 (fig. 1). Aprés
régulation par le médecin du Samu, les appels répondant a des
critéres trés précis, notamment le traumatisme cranien mineur

I es traumatismes craniens chez I'enfant sont la cause d’un
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de I'enfant, sont transférés vers la plateforme et pris en charge
par une infirmiére répondante formée au conseil pédiatrique.
Celle-ci déroule un algorithme de conseil standardisé, compre-
nant notamment la surveillance a domicile par les parents. Les
situations devant faire rebasculer I'appel vers le centre 15 ont été
définies, afin de rester dans le cadre de la prise en charge d’'une
pathologie bénigne.

Cette plateforme téléphonique a déja été évaluée en termes
de satisfaction et de faisabilité [6,7], mais il n'existe pas a ce
jour d’étude comparative d’efficacité. Pour cela, un travail est
en cours [8] pour établir la faisabilité d’'une étude observa-
tionnelle comparative de cohorte prospective multicentrique.
Il s’agit, a terme, d’évaluer le nombre de consultations médi-
cales secondaires, aprés appel téléphonique du centre 15 pour
traumatisme cranien mineur chez un enfant, entre une réponse
classique apportée par un médecin régulateur du Samu, et
une réponse par un algorithme standardisé apporté par une
infirmiére formée.
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Délai entre chute etappel : s
Nombre heures minutes : | | | H| | | mn

Age de I'enfant :
Est-ce qu’il marche : O1 oui 02 non

1= ATTENTION SI NE MARCHE PAS et > 12 ans > STOP

Confirmation du motif de I'appel : O1 oui O2 non

w ATTENTION, S| NON ET PAS DANS LES THEMES - STOP

A-t-il pleuré tout de suite : 01 oui [O2 non

[03 C’est bien c’est qu’il n’a pas perdu connaissance

A-t-il une bosse : 1 oui 02 non
[J3 Dans tous les cas, une bosse n’est pas un signe cle gravité

Figure 1. Extrait de I'algorithme.
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un score de Glasgow (GCS) > 13, est un motif fréquent de

recours aux services d’urgences et représente plus de 95 %
des traumatismes craniens (TC) chez I'enfant [1]. Parmiles enfants
présentant un TCL, moins de 10 % ont une lésion intracranienne
(LIC) et moins de 1 % a besoin d’une intervention neurochirurgi-
cale [2].La problématique est donc d’identifier parmi ces enfants
peu symptomatiques ceux a risque de LIC qui nécessiteront un
scanner cérébral rapide sans pour autant exposer inutilement
des enfants a des radiations ionisantes potentiellement iatro-
génes [3]. Lutilisation d’une régle de décision clinique (RDC)
validée peut étre une aide utile pour guider le praticien dans sa
prise de décision face a ces contraintes opposées. Depuis 2012, les
recommandations francaises émises par la Société Francaise de
Médecine d’Urgence [4] et reprises par le Groupe Francophone
de Réanimation et Urgences Pédiatriques [5] s'appuient sur la
RDC publiée par le Pediatric Emergency Care Applied Research
Network (PECARN) pour la prise en charge du TCL de I'enfant [6].
Cette RDC permet de classer I'enfant, a partir d’éléments de I'in-
terrogatoire et de I'examen clinique, en trois niveaux de risque
de LIC cliniquement sévére (haut, intermédiaire ou faible) et ainsi
d’orienter sa prise en charge : scanner, surveillance hospitaliére
ou retour a domicile. Les bonnes performances prédictives de la
RDC du PECARN ont été confirmées par plusieurs études de vali-
dation externe avec une sensibilité allant de 99 % a100 % [7-9]
mais avec un pourcentage de scanners réalisés allant de 5 % a
35 % [6,8,9]. De nouvelles stratégies permettant de mieux cibler
les patients pour lesquels le scanner cérébral peut étre évité sans
risque ont ainsi été développées depuis une dizaine d’'années et
reposent sur l'utilisation de biomarqueurs. La protéine S100B est
actuellement le biomarqueur le plus étudié et le plus prometteur
dans la prise en charge du TC. Il s’agit d’'un dimére appartenant
a la famille des protéines de liaison au calcium principalement
présent au niveau des cellules astrogliales et des cellules de

L e traumatisme cranien léger (TCL) de I'enfant, défini par
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Schwann du systéme nerveux central. La concentration sérique
de la protéine S100B augmente presque immédiatement
aprés une lésion du tissu cérébral par rupture de la barriere
hémato-méningée, d’ou l'intérét de son dosage aprés un TC.
Son excrétion est rénale avec une demi-vie de 120 minutes [10],
cette demi-vie courte nécessite un dosage sérique et une analyse
rapide dans un délai de 6 heures maximum apreés la survenue
du TC. Chez I'adulte, la sensibilité élevée de la protéine S100B
(97 % dans la méta-analyse de Unden et al) [11] en fait un tres
bon marqueur pour identifier les patients a trés faible risque de
LIC et permettrait une diminution de 30 % des indications de
scanner cérébral [2,12]. Son dosage dans la prise en charge du TCL
chez I'adulte est désormais recommandé en pratique courante
en Scandinavie [13].

Les premieres études menées chez I'enfant traumatisé cranien
ont comparé le taux de protéine S100B chez les enfants avec
des LIC par rapport aux enfants sans LIC et ce, quelle que soit
la gravité du TC. Le taux moyen de S100B mesuré dans les
6 heures apreés le TC était significativement plus élevé chez les
enfants avec une LIC [14,15]. Une augmentation significative du
taux de S100B selon la gravité clinique du TC a également été
rapportée [16]. Grace a la publication de valeurs de référence de
la protéine S100B en fonction de I'dge de I'enfant, notamment
chez le nourrisson de moins de 4 mois (la valeur seuil diminue
quand I'dge de I'enfant augmente) [17-19], les performances pré-
dictives de la S100B pour la présence de LIC ont pu étre étudiées
en dichotomisant les enfants en deux groupes : S100B positive
ou négative. Ainsi, Castellani et al retrouvaient chez 109 enfants
avec un TCL une sensibilité de 100 % [IC95 : 92-100] et une
spécificité de 42 % [ICgs5 : 38-43] avec un dosage réalisé dans
les 6 heures et un seuil de positivité a 0,16 pg/L [20]. Bouvier et
al publiaient en 2012 des résultats similaires chez 65 enfants de
moins de 16 ans (GCS 13-14) avec une sensibilité de 100 % [IC95 :
85-100] et une spécificité de 33 % [IC95 :20-50] pour un dosage
de la S100B réalisé dans les 3 heures suivant le TC [16]. Enfin,
dans I'étude prospective multicentrique de Manzano et al menée
chez 73 enfants avec un TCL (GCS 13-14), la sensibilité était de
95 % [IC95 : 77-100] avec un faux négatif : un nourrisson de
17 mois avec un hématome épidural pour lequel aucune interven-
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tion neurochirurgicale n'a été nécessaire [21]. Les auteurs de ces
études concluaient tous a I'intérét de I'utilisation du dosage de
la protéine S100B dans la prise en charge du TCL de I'enfant mais
avec la nécessité de I'intégrer a une RDC pour réduire davantage
le nombre de scanners inutiles tout en évitant les faux-négatifs.
Dans ce contexte, une étude prospective francaise a été menée
chez 109 enfants de moins de 16 ans avec un TCL (GCS 14-15) pour
lesquels un scanner cérébral avait été réalisé en suivant la RDC du
PECARN ainsi qu’un dosage de |a protéine S100B dans les 6 heures
suivant le TC [22]. Enintégrant a cette RDC le dosage de |a protéine
S100B pour les enfants présentant un risque intermédiaire de LIC
cliniquement significative (fig. 1), la sensibilité de la RDC modifiée
étaitde 100 % [IC95 :62-100], la spécificité de 32 % [IC95 :23-42],
la valeur prédictive positive de12 % [IC95 :6-21] et la valeur prédic-
tive négative de 100 % [IC95 : 89-100]. La diminution potentielle
du nombre de scanners réalisés en utilisant la RDC intégrant le
dosage de la protéine S100B était de 29 % [IC95 :21-38] [22].

Perfectionnement en Pédiatrie 2018;1:A13-A14.

En conclusion, la protéine S100B semble étre un biomarqueur
prometteur dans la prise en charge du TCL de I'enfant, notam-
ment pour identifier les enfants a trés faible risque de LIC grace
a sa bonne sensibilité. Son intégration dans la RDC du PECARN
pourrait permettre d’optimiser le recours au scanner cérébral
tout en minimisant le risque de sous-diagnostic de LIC. De nou-
velles études prospectives multicentriques et avec une puissance
suffisante devront étre menées pour valider ces résultats. Enfin,
d’autres biomarqueurs de LIC, comme la glial fibrillary acidic
protein (GFAP) ou la neuron-specific enolase (NSE), pourraient
également s’avérer intéressants chez I'enfant traumatisé cranien
grace a une demi-vie plus longue et de bonnes performances
diagnostiques [23,24].

Les références complétes peuvent étre obtenues sur demande
aupres de l'auteur.

Facteur(s) de haut oul

(4,4 %)

risque de LICcs » Scanner recommandé

NON

4

Association de plusieurs

_ Facteur(s) de risque oul SiTC<6h: + facteurs de risque ou
intermédiaire de LICcs g . ; o
protéine S100B aggravation clinique ou
(0,9 %) . .
age < 3 mois
NON
. . NON oul
v Association de plusieurs
Aucun facteur facteurs de risque ou
de risque de LICcs : aggravation clinique ou
Faible risque (< 0,05 %) age < 3 mois I i
NON oul Surveillance Scanner
hospitaliére recommandé

Scanner non
recommandé
Retour a domicile possible

A

LICcs : Iésion intra-cranienne cliniquement sévere ; TC : traumatisme créanien

Figure 1.Régle de décision du PECARN modifiée avec intégration du dosage de la protéine S100B pour les enfants avec un traumatisme cranien léger.
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1. Introduction

Les traumatismes craniens de I'enfant sont une cause majeure
de morbidité et de mortalité. Si les cas d’emblée graves sont
généralement admis d’emblée en réanimation, la grande majo-
rité des cas ne sont pas immédiatement inquiétants ; pourtant,
I'état clinique peut se dégrader secondairement et nécessiter un
transfert en réanimation de seconde intention. Le probléme est
donc de déterminer quels sont les critéres faisant craindre une
aggravation, et d’établir un délai « de sécurité » au-dela duquel
la surveillance peut étre interrompue.

Par ailleurs, la prise en charge des traumas craniens hors réa-
nimation comporte trés fréquemment un volet médico-social
voire médico-légal : c’est le cas en particulier pour le syndrome
du bébé secoué (SBS), qui contrairement a une opinion répandue,
est souvent peu grave cliniquement et de pronostic favorable ;
ces cas doivent cependant étre repérés, évalués rigoureusement
et signalés sous peine de récidive. Dans les traumatismes
accidentels, il faut également repérer les situations a risque de
récidive ou d’aggravation, qu’il s'agisse de négligence parentale,
de troubles comportementaux de I'enfant plus grand ou de I'ado-
lescent, ou de pathologie sous-jacente, connue ou découverte a
I'occasion du traumatisme.

2. Les lésions a risque d’aggravation
secondaire

Lhématome extradural (HED) secondaire est une préoccupation
constante devant un traumatisme cranien apparemment bénin.
La durée convenue du délai de 6 heures ne repose pas sur des
bases solides :il sagit d'un moyen terme entre sécurité et faisa-
bilité pratique. C'est dire I'importance de I'information donnée
aux parents lors de la décharge.

Les plaies du scalp, malgré leur grande banalité, peuvent étre
graves en raison du saignement parfois majeur, ou par I'existence
d’une plaie ostéo-durale sous-jacente ; celle-ci est facilement
sous-estimée devant un orifice punctiforme, non vu car siégeant
dans le cuir chevelu ou les cavités nasales.
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Les crises convulsives sont un motif fréquent de transfert
secondaire en réanimation. Il est important de distinguer la crise
post-commotionnelle unique du grand enfant, ou le risque est
de surmédicaliser, de la crise inaugurale du nourrisson de moins
de 3 mois (en particulier SBS), qui risque d’évoluer vers le « big
black brain » et qui est & considérer d'emblée comme un état
de mal. Un tel patient, s’il survit, peut par la suite installer une
encéphalopathie épileptique qui aggrave encore le pronostic.
Concernant les fractures a risque chez un enfant initialement
non réanimatoire, il faut encore mentionner les bréches ostéo-
durales de I'étage antérieur, avec risque de méningite (que la
vaccination ne peut pas empécher) et la fracture évolutive. Cette
derniére se développe lorsque la dure-mére est déchirée, ce qu’il
faut suspecter dés que I'écart fracturaire dépasse 5 mm, et qu’il
existe une contusion cérébrale ; elle n'a aucune tendance a
cicatriser et nécessite une intervention secondaire.

Par ailleurs, le terrain sous-jacent peut faire d’'un trauma bénin
un probléme grave, par exemple lorsqu’il existe un trouble de
coagulation, déja connu ou découvert a I'occasion du trauma.
Pour finir, on mentionnera les cas de plus en plus nombreux
de fortuitomes découverts a l'occasion d’'un traumatisme ;
si la majorité d’entre eux (Chiari, kystes arachnoidiens...) ne
nécessitent aucune prise en charge, dans d’autres cas (tumeurs,
malformations artérioveineuses) il faut parfois considérer qu'’il
s’agit d’'une opportunité de traiter précocement.

3. Le contexte médico-psycho-social

Le SBS est une cause majeure de morbidité et de mortalité chez le
nourrisson. Si les cas les plus graves, qui arrivent en réanimation,
sont aisément reconnus, il est indispensable de ne pas méconnaitre
les cas de maltraitance peu graves : il existerait alors un risque de
récidive avec un pronostic catastrophique. Dans notre expérience
revue récemment (293 cas de maltraitance sur 16 ans), on constate
que 68 % n'ont pas été intubés et que 55 % n’ont pas séjourné
en réanimation. En incluant ces cas non réanimatoires, on constate
que la mortalité totale n’est « que »de10 %,et que 70 % menaient
une vie normale au dernier contréle (données non publiées).

Le diagnostic positif et différentiel du syndrome du bébé secoué,
de méme que sa prise en charge, sont ainsi souvent réalisés hors
du contexte de la réanimation. s nécessitent une évaluation cli-
nique, paraclinique et médico-sociale systématique et rigoureuse,
et dans les cas suspects de maltraitance, un signalement judiciaire.
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Dans certains cas de révélation chronique, le patient arrive par
le canal de la consultation, porteur d'un hématome sous-dural
révélé par une macrocranie apparemment isolée. Le diagnostic
de SBS est alors trés difficile, parfois impossible devant un fond
d’ceil normalisé et en I'absence d’autres lésions.

Dans les traumatismes accidentels du jeune enfant, il existe sou-
vent également un contexte de négligence qui peut nécessiter
I'intervention des équipes médico-sociales. Quant aux grands
enfants et adolescents, le traumatisme s’inscrit parfois chez eux
dans un contexte de comportement a risque, parfois de tentative
d’autolyse, éventuellement de prise de toxiques, qui nécessite
I’intervention d’un psychologue et/ou d’un psychiatre.

4.Le trauma... et aprés ?

Le suivi ultérieur de I'enfant traumatisé doit également étre
systématique et rigoureux. Quand l'enfant est victime d'un
polytraumatisme ou de poly-fractures, il nécessite souvent un
séjour en rééducation. La déscolarisation peut alors étre prolon-
gée, alors que dans bien des cas, I'enfant était déja en situation
familiale et scolaire limite. Ceci met I'accent sur I'importance
d’un suivi médical et médico-social prolongé en particulier dans
le cadre d’un réseau des traumatisés craniens pédiatrique.

Lors des consultations a distance, on retrouvera assez fréquem-
ment des céphalées, qui correspondent souvent a une migraine
révélée a I'occasion du traumatisme, parfois a un abus d’antal-
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giques. Il faut souligner la rareté de la recherche de bénéfices
secondaires (qui est en général le fait, non de I'enfant, mais des
parents qui veulent « le mieux pour leur enfant »), ainsi que la
quasi-inexistence du syndrome post-commotionnel en pédiatrie.
En définitive, il importe, dans les traumatismes mineurs, de
s'assurer de la bonne évolution et du retour a la normale. Le
stigmate d’un séjour en neurochirurgie peut étre suffisant pour
empécher une reprise des activités normales. Les obstacles ima-
ginaires, en particulier en milieu scolaire, peuvent conduire a des
mesures dites de précaution, en réalité discriminatoires, et étre
difficiles a surmonter.

5. Conclusion

La plupart des enfants traumatisés craniens évoluent favorable-
ment. Cependant, ceux qui ne passent pas par la réanimation,
tout comme ceux qui en sortent, nécessitent une prise en charge
rigoureuse et adaptée, en évitant deux écueils : la surmédica-
lisation avec son lot de iatrogénie ; et la négligence d’un pro-
bléme médico-social ou médico-psychologique qui conditionne
I'évolution ultérieure, en particulier le risque de récidive. Dans
tous les cas, il s'agit d’'une prise en charge interdisciplinaire et
pluriprofessionnelle, et I'interactivité et la réactivité sont les clés
d’une évolution favorable. Il faut pour finir aider I'enfant et son
entourage a oublier le traumatisme, tous en s’assurant qu’ils en
ont retenu la lecon.



Rachitismes non carentiels

ELSEVIER

Table ronde

Diagnostic radiologique et caractéristiques
des rachitismes hypophosphatémiques

H. Ducou le Pointe™*, V. Merzoug?

'Service de Radiologie Pédiatrique, Hopital Armand Trousseau (AP-HP). Faculté de médecine
Sorbonne Université. 26 avenue du Docteur Arnold Netter, 75012 Paris
2Service de radiologie pédiatrique, Hopital Bicétre (APHP), 78 Rue du Général Leclerc,

94270 Le Kremlin-Bicétre

rachitisme mais il est devenu rare grace aux actions de pré-

vention. Il s’observe classiquement chez le nourrisson de 6 a
18 mois. Il peut également étre découvert chez les adolescents en
période de croissance et plus particuliérement chez ceux ayant
une peau pigmentée. Les rachitismes pseudocarentiels de type 1
et 2, qui ne se corrigent pas aprés administration de vitamine D,
possédent une sémiologie radiologique identique.
Surles radiographies simples [1] c’est au niveau des métaphyses
des zones de croissance les plus actives (genoux et poignets)
qu’apparaissent les premiéres manifestations radiologiques.
Rappelons qu’elles consistent en un élargissement de la bor-
dure métaphysaire qui devient floue et homogeéne et dont les
limites s’estompent. La métaphyse devient concave, évasée et
se prolonge latéralement par des petits spicules. Quand I'épi-
physe est visualisée on observe un élargissement du cartilage
de conjugaison qui se traduit par une augmentation de la
distance entre I’épiphyse et la métaphyse. Les points d’ossifica-
tions apparaissent avecretard ce qui entraine un pseudo-retard
de I'age osseux (il se corrige rapidement sous traitement). Les
points d’ossification ont des contours flous et irréguliers. Les
modifications diaphysaires sont plus tardives, les corticales
sont le plus souvent amincies avec des limites floues. Los spon-
gieux prend un aspect « mité ». 1l est également possible de
visualiser des signes de résorption sous-périostée identiques a
ceux décrits dans I’hyperparathyroidie. Dans les formes graves,
des stries de Looser Milkman sont présentes et une incurvation
des os longs se développe. Au niveau du thorax, les extrémités
antérieures des cotes sont élargies, la pointe de I'omoplate
n'est pas ossifiée. Les modifications observées au niveau du
crane sont, outre les modifications de la structure osseuse, des
fontanelles larges et un retard d’ossification des sutures.
A coté de ces formes « classiques » de rachitisme, un autre
groupe a été progressivement individualisé : les rachitismes
hypophosphatémiques. Il ne s’agit pas a proprement parler de
rachitisme carentiel (les défauts d’apport étant exceptionnels en
dehors du prématuré). Ces hypophosphatémies sont principale-

I e rachitisme carentiel est la forme la plus connue du
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ment d’origine génétique [2] mais peuvent également étre liées
a une tubulopathie et exceptionnellement en rapport avec une
étiologie tumorale osseuse.

Les rachitismes hypophosphatémiques génétiques sont habi-
tuellement en rapport avec une mutation du géne PHEX localisé
sur le chromosome X. Cette mutation est associée a une augmen-
tation de FGF 23 (fibroblast growth factor 23). Laugmentation de
FGF 23 est responsable d’une fuite de phosphate par inhibition
de sa résorption tubulaire et d’'une diminution de la production
de la1,25 (OH),D. La biologie révéle donc une hypophosphatémie,
une hyperphosphaturie, une calcémie normale et un taux nor-
mal de vitamine D et de parathormone.

Les premiéres manifestations cliniques apparaissent a I'age de
la marche. Les deux principaux signes sont une incurvation pro-
gressive des membres et un retard de croissance. Si le diagnostic
est réalisé plus tardivement, d’autres signes cliniques peuvent
alerter comme des anomalies d’éruption dentaire ou des abceés
dentaires. Les patients en fin de croissance sont de petite taille.
Laspect radiologique est assez proche de celui observé dans
le rachitisme carentiel notamment au niveau des régions
métaphysaires : métaphyses élargies, irréguliéres, associées
a un élargissement de la physe. La structure osseuse différe
par un aspect lache de la trame osseuse. Cependant, quelques
différences sont décrites : tout d’abord, la minéralisation de I'os
apparait normale, les corticales peuvent étre épaisses. Il n’est pas
noté de signes d’hyperparathyroidie [1-2].

LIRM qui n’est pas recommandée en pratique courante permet
une détection plus précise des anomalies physaires : meilleure
évaluation de I'élargissement du cartilage de conjugaison et
de I'extension transversale de ces anomalies. Elle visualise éga-
lement des anomalies de la zone d’ossification du cartilage de
conjugaison (aspect irrégulier et discontinu) et des stries d’arrét
de croissance. Lempicki et al [3] ont également montré une
corrélation entre le niveau de phosphatases alcalines et I'élargis-
sement du cartilage de conjugaison. Limagerie dentaire montre
un taurodontisme, une large chambre pulpaire, une résorption
des racines qui peuvent étre courtes [4].

Des complications sont également rapportées comme une cra-
niosténose intéressant principalement la suture sagittale [5] ou
une anomalie de la charniére cervico-occipitale de type Chiari [6].
A I'age adulte, les déformations des membres peuvent persister
et une enthésopathie peut se développer se traduisant radio-

A17



H. Ducou le Pointe et al.

logiquement par la présence de calcifications. Il faut rechercher
annuellement par échographie I'apparition de signes de néphro-
calcinose.

A c6té des formes génétiques, les rachitismes hypophosphaté-
miques peuvent étre dus ou révélateurs d’'une tubulopathie. Les
tubulopathies impliquées sont regroupées sous le syndrome de
Fanconi. Ces tubulopathies sont caractérisées par un défaut de
résorption au niveau du tube contourné proximal de nombreuses
substances (acides aminés, protéines de bas poids moléculaires,
glucose, bicarbonate...) mais également du phosphore [7]. Les
manifestations osseuses (rachitisme, ostéomalacie) sont liées
et proportionnelles a la perte phosphatée. Radiologiquement,
il nexiste pas de spécificité particuliére de ces rachitismes par
rapport au rachitisme carentiel.

Les étiologies sont variées et regroupées en trois grandes cadres :
maladies héréditaires (cystinose, maladie de Dent, maladie de
Lowe...), maladies acquises (syndrome néphrotique, néphropa-
thie tubulo-interstitielle avec uvéite, syndrome de Sjogren) et
étiologies toxiques.

Le syndrome qui induit la forme la plus compléte du syndrome
de Fanconi est la cystinose [8]. Malgré un apport normal en
vitamine D, les patients atteints de cystinose peuvent déve-
lopper un rachitisme avec biologiquement une hypophos-
phorémie et une augmentation de la parathormone et des
phosphatases alcalines. D’autres manifestations osseuses ont
également été rapportées associées a la cystinose comme des
irrégularités des épiphyses, des métaphyses et des plateaux
vertébraux.

La tyrosinémie de type | peut également se manifester dans
I'enfance par I'apparition de signes radiologiques de rachitisme.
Il s’agit également d’un rachitisme vitamino-résistant.

La maladie de Dent, qui se transmet sur mode récessif lié a I'X,
donne une calciurie constante, des lithiases urinaires calciques
et une protéinurie tubulaire qui peut également s’associer a des
signes radiologiques de rachitisme quand il existe une hypo-
phosphatémie.

Une derniére étiologie exceptionnelle de rachitisme hypophos-
phatémique mérite d’étre connue. Il s’agit des tumeurs sécrétant
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des phosphatamines dont la plus classique est le FGF 23. Ces
tumeurs sont de diagnostic difficile tant qu’elles sont de petites
tailles. Le délai entre les premiers symptoémes et la découverte
de la tumeur peut étre de plusieurs années. Chez I'adulte elles
peuvent entrainer une ostéomalacie. Chez I'enfant elles donnent
habituellement un rachitisme [9]. En pédiatrie, la tumeur primi-
tive est habituellement osseuse et le plus souvent bénigne. Chez
I'adulte elles peuvent étre d’'origine osseuse mais également a
point de départ des tissus mous. Lexérése de la tumeur permet
la guérison du rachitisme.
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a un défaut de minéralisation des cartilages de croissance

secondaire a un défaut de 'homéostasie phosphocalcique.
Historiquement deux groupes étiologiques ont été définis : le
rachitisme d’origine carentiel (carence d’apports en vitamine
D et en calcium) qui reste de loin I'étiologie la plus fréquente,
méme en France, et les rachitismes non-carentiels, également
appelés rachitismes vitamino-résistants ou pseudo-carentiels,
qui par définition ne guérissent pas avec une supplémentation
vitamino-calcique classique.
Les rachitismes non-carentiels sont dans la grande majorité des
cas des maladies génétiques rares impliquant soit i) des génes
de la voie de biosynthése de la vitamine D, principalement la
1a hydroxylase, CYP27B1, conduisant au rachitisme pseudo-
carentiel de type IA (ou VDDR1A, vitamine D dependant rickets
type IA) de transmission autosomique récessive ou beaucoup
plus rarement (moins de 10 familles décrites) la 25-hydroxylase,
CYP2R1, qui conduit a un défaut de 25-hydroxylation hépatique et
au rachitisme pseudo-carentiel de type IB ;soit ii) le géne codant
le récepteur de la 1,25-dihydroxyvitamineD (VDR) conduisant au
rachitisme pseudo-carentiel de type Il (ou VDDR2) de transmis-
sion autosomique récessive ; soit iii) des génes impliqués dans
I’lhoméostasie du phosphore dont la mutation va conduire a une
fuite urinaire de phosphate conduisant aux rachitismes hypo-
phosphatémiques. On différencie deux groupes de rachitismes
par fuite urinaire de phosphore. Les rachitismes hypophospha-
témiques dus a une augmentation du taux circulant de FGF23
(fibroblast growth factor 23) qui est un facteur circulant sécrété
par les ostéoblastes, odontoblastes et ostéocytes. Dans le
tubule rénal proximal, le FGF23 inhibe la réabsorption tubu-
laire de phosphate en diminuant I'expression des co-trans-
porteurs sodium-phosphate NPT2a et NPT2c. Le FGF23 inhibe
également la production de 1,25-dihydroxyvitamineD en

I erachitisme est une maladie du squelette en croissance due
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inhibant la 1a hydroxylation rénale. Les rachitismes hypophos-
phatémiques a FGF23 élevés sont dus a des mutations dans les
génes suivants : PHEX (XLH : X-linked hypophosphatémia), qui
est de loin I'étiologie la plus fréquente, FGF 23 (AD), DMP1 (AR), ENPP1
(AR), FGFR1 (AD) et KLOTHO (AD). La fuite urinaire de phosphate peut
également étre due a une anomalie primitive du tubule rénal par
mutations des génes codants pour les co-transporteurs sodium-
phosphate NPT2a et NPT2c (de transmission AR) ou s’intégrer dans
une tubulopathie complexe (syndrome de Dent ou de Lowe, Toni-
Debré-Fanconi). Dans ces cas, la fuite urinaire de phosphate nest
pas FGF23 médiée et le taux circulant de FGF23 est normal.

De facon exceptionnelle, il existe des rachitismes non-carentiels
hypophosphatémiques acquis d’origine iatrogéne (intoxication
aux métaux lourds, isofosfamide), dans le cadre d’un syndrome
de McCune Albright ou d’origine tumorale par sécrétion para-
néoplasique de FGF-23 (tumeurs mésenchymateuses des tissus
mous et des os).

Tous les rachitismes, carentiels et non carentiels, par anomalies
du métabolisme de la vitamine D ou hypophosphatémiques
partagent des signes cliniques, radiologiques et biologiques de
rachitisme. Cependant, selon I'étiologie physiopathologique du
défaut 'homéostasie phosphocalcique le tableau biologique,
et les conséquences sur la minéralisation du squelette, sont
variables. Les principales caractéristiques des différents types de
rachitisme sont résumées dans le tableau 1.

Il est parfois difficile de différencier dans un premier temps I'étio-
logie d’un rachitisme et c’est alors I’évolution clinico-biologique
sous traitement vitamino-calcique classique qui oriente vers le
diagnostic. Lidentification de 'anomalie génétique sous-jacente
confirme le diagnostic.

Les références complétes peuvent étre obtenues sur demande
aupres de l'auteur.
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Tableau 1.
Principales caractéristiques des différents types de rachitisme.
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Métabolisme de la vitamine D

Fuite tubulaire de Phosphate

Carentiel VDDR1A VDDR1B VDDR2 Hypophosphatémique
Ca v v v v >
Ph SouV SouV SouV¥ S ouV £ 27
PAL M A M A A
PTH M A M M >oun
250HD 7 > effondrée > >
1,250HD > oup (2 T Soun > ou A SouW¥
TRP v v v v ¥
FGF23 2> 2> > 2> 2 ouf
Minéralisation osseuse 2 ( Z \ (2 > ou A
Autres signes associés Autres carences alopécie Abces dentaires, surdité

PAL : Phosphatases alcalines. TRP : Taux de réabsorption rénal du phosphore
*la 250HD peut également étre basse par carence en vitamine D sous-jacente
**ily a des cas décrits avec des taux 1,250HD normaux

*** atteinte de la minéralisation osseuse par hyper-résorption PTH médiée

****]a minéralisation osseuse est mesurée faussement normale ou élevée en DEXA mais en réalité la micro-architecture est altérée.
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Prise en charge orthopédique
des rachitismes non carentiels

A. Gizard"*, B. de Billy', C. Barrande Pechin’, J. Langlais’, A. Linglart?

'Chirurgie pédiatrique, CHRU Jean Minjoz, 3 boulevard Alexandre Fleming 25030 Besancon
2CHU Kremlin Bicétre, 78 Rue du Général Leclerc, 94270 Le Kremlin-Bicétre

guérissent pas malgré I'administration de calcium et/ou de

vitamine D.lls sont dus a des anomalies de la biosynthése de
la vitamine D ou de la signalisation de la vitamine D (rachitismes
pseudocarentiels) ou par une fuite rénale de phosphate (rachi-
tismes hypophosphatémiques). lls peuvent générer des déforma-
tions séveres des membres inférieurs en particulier le rachitisme
hypophosphatémique lié a I'X (XLHR pour X-linked hypophosphate-
mic rickets) (fig. 1). Les déformations sont secondaires a un défaut
de minéralisation osseuse associée a une ostéomalacie et a un
retard de croissance. Leur apparition peut étre prévenue et méme
corrigées, si elles sont modérées et si le diagnostic est précoce avec
un traitement médical bien conduit et adapté pendant toute la
croissance [1]. Une correction chirurgicale peut étre indiquée en
cas de déformation importante avec un risque de conséquence
articulaire définitive ou de retentissement fonctionnel.
Dans une étude récente menée sur une cinquantaine de patients
atteints de XLHR associée a une revue de la littérature, nous
avons identifié que les déformations des membres inférieurs
des patients atteints de XLHR sont essentiellement dans le plan
frontal a type de genu varum dans 70 % des cas, de genu valgum
dans 30 % des cas et plus exceptionnellement d’'une association
des deux déformations dite en « coup de vent » [2]. Il existe
aussi des troubles torsionnels en particulier une rotation tibiale
interne. La sévérité des déformations est variable d’'un patient
a l'autre, et méme au sein d’'une méme famille. Les facteurs de
variabilité phénotypique sont toujours inconnus.
Lorsqu’une indication chirurgicale est posée, les corrections
chirurgicales peuvent étre une ostéotomie avec une correction
des déformations extemporanées ou progressive associée a une
ostéosynthese interne ou externe [3-5] ou une épiphysiodese
asymétrique transitoire [3,6-8].
La chirurgie entraine un risque de complication allant de 20 %
a 30 %. La complication la plus fréquente est la récidive des
déformations [2,8]. Elle est inhérente au caractére métabolique
de la pathologie, et est d’autant plus fréquente que la chirurgie
est précoce [2,3,5-7,9], avant la fin de croissance,ou non encadrée
d’un traitement médical bien conduit et équilibré. Les complica-
tions les plus séveres sont la pseudarthrose du foyer d’ostéoto-

I es rachitismes non carentiels sont des rachitismes qui ne

*Auteur correspondant :
agizard@chu-besancon.fr
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mie [2,6], 'épiphysiodése iatrogéne [2], I'infection secondaire ou
une fracture pathologique [2,5,6,9]. Il existe bien sir un risque
de correction insuffisante, notamment pour les épiphysiodéses
asymétriques temporaires [2,8].

Lindication chirurgicale doit étre posée en collaboration étroite
avec |'équipe de chirurgie orthopédique et I'équipe médicale.
Léquilibre et le contréle biologique de la maladie par les analo-

Figure 1.Rachitisme hypophosphatémique lié a I'X : déformation en
genu varum avec aspect élargi et flou du cartilage de croissance.
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gues actifs de la vitamine D et les suppléments de phosphates
sont indispensables a la réussite de la chirurgie [2,10]. Dans
I'idéal, la chirurgie est proposée en fin de croissance pour limiter
le risque de récidive [2,3,6,9]. Lostéotomie correctrice est, pour
nous, préférée a I'épiphysiodése asymétrique temporaire pour
s’assurer une correction compléte [2]. D'autres auteurs préférent
prendre un risque de récidive ou de correction insuffisante avec
I’hémi-épiphysiodése asymétrique précoce en considérant que
les complications chirurgicales sont moindres [8].

Actuellement, il n’existe pas de recommandations sur les critéres
décisionnels qui doivent motiver la réalisation d’une correction
chirurgicale,néanmoins I'age des patients et le contrdle biologique
de la maladie nous semblent étre des facteurs majeurs, influen-
cant le risque de récidive et de complications apreés la chirurgie.
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Chirurgie mini-invasive : vers le « o cicatrice »

Table ronde

Chirurgie viscérale

G. Podevin®, F. Schmitt

Unité de chirurgie pédiatrique, Ple Femme Mére Enfant, CHU, 4 rue Larrey, 49933 Angers, France

vec le développement de la ccelioscopie dans les années

1990, la chirurgie est entrée dans I'ére de I'abord mini-inva-

sif. A l'opposé de I'adage traditionnel « grand chirurgien,
grande incision », les approches mini-invasives consistent a limi-
ter autant que possible le traumatisme pariétal de I'intervention,
tout en réalisant la méme procédure curative « a l'intérieur ».
Elle permet ainsi de diminuer la douleur post-opératoire liée a
I'incision, de réduire la morbidité pariétale (infections, éviscéra-
tion, éventration), et a terme d’'améliorer I'aspect esthétique des
cicatrices.
Ces approches ont été possibles grace aux avancées technolo-
giques, en particulier a la miniaturisation et aux améliorations
qualitatives de la vidéo, aux insufflateurs de CO2 permettant de
créer un espace de travail, et au développement d’instruments
chirurgicaux spécifiques de faible diamétre passant au travers de
trocarts. La recherche technique actuelle continue d’une part a
diminuer ce diamétre, avec des instruments millimétriques auto-
perforants, menant au concept de la chirurgie percutanée. Elle
développe d’autre part deux approches évitant toute cicatrice
visible séquellaire.
La premiére approche « o cicatrice » visible est la technique
« single port », ou SILS pour Single Incision Laparoscopic Surgery,
qui consiste a utiliser un systéme multi-trocarts passant par une
seule incision ombilicale. Comme I'ombilic est déja une cicatrice
naturelle, la rancon cicatricielle est virtuelle aprés la majorité de
ces interventions. Elle a pu étre développée par certaines équipes
de chirurgie pédiatrique dont la nétre, malgré des difficultés
techniques liées principalement a I'absence d’instruments pédia-
triques spécifiques. Cette approche est particulierement intéres-
sante pour des interventions ne demandant pas une expertise
gestuelle importante, comme celle nécessaire pour la réalisation
de sutures toujours plus difficile par ccelioscopie par rapport aux
laparotomies classiques. Elle permet notamment I'extraction
par la méme incision ombilicale d’'une piéce opératoire, souvent
plus difficile par ccelioscopie seule, comme la vésicule biliaire,
I'appendice ou méme le rein ou la rate aprés morcellement.
Notre expérience explorant la faisabilité des interventions
chirurgicales pédiatriques en SILS regroupe 79 patients opérés
de 201 a 2017, hors appendicectomie qui est une excellente
indication de SILS mais que nous n'avons pas comptabilisée car
la faisabilité était déja démontrée avec des résultats similaires a

*Auteur correspondant :
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la coelioscopie [1]. Cette série comporte 53 résections et 26 inter-
ventions avec sutures.

Les résections se répartissaient en cholécystectomies (29),
colectomies (8), néphrectomies (7), ovariectomies ou résection
de kyste ovarien (6), et splénectomies (3). Lexposition pour les
cholécystectomies et parfois pour les néphrectomies nécessitait
une pince percutanée de 2,3 mm de diamétre, laissant une cica-
trice ponctuelle (fig. 1). Les interventions avec sutures étaient
des interventions anti-reflux de Nissen (14), des cures de jonc-
tions pyélo-urétérales sur vaisseaux polaires inférieurs (4), des
myotomies cesophagienne de Heller pour méga-cesophage (3),
une gastropexie sur volvulus gastrique, et en 2017 des poses
d’anneaux gastriques pour obésité morbide de I'adolescent (4).

Figure 1. Aspect cicatriciel un mois aprés une cholécystectomie par SILS.
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Les sutures ont été réalisées dans 17/26 (65,4 %) cas grace au
porte-aiguille robotisé JAIMY® (Endocontrol-France).

Ces interventions ont nécessité I'addition d'un trocart de
5 minutes dans 25/79 (31,6 %) cas et de 2 trocarts dans 6/79
(7.6 %) cas.lly aeus/79 (6,3 %) conversions en ccelioscopie clas-
sique multi-trocarts, 2 fois pour des difficultés de mise en place
du systéme single-port, 2 fois pour des difficultés d’exposition, et
une fois en début d’expérience d’intervention de Nissen.

La chirurgie robotique est appliquée depuis plusieurs années a
I’enfant,avec quelques équipes francaises qui ont été pionniéres
dans ce domaine (Tours, Limoges) [2]. Il sagit néanmoins chez
I’enfant d’'une technique multi-trocart, ayant le méme impact
pariétal que la ccelioscopie classique concernant les cicatrices,
voir plus important car les trocarts sont au minimum de 5 mm.
Lintérét pour le patient est celui d’absence de traction au
niveau de la paroi, le robot calculant en permanence les forces
sur les points d’entrée des trocarts, et donc potentiellement la
diminution des douleurs post-opératoire. Lergonomie robo-
tique rend beaucoup plus facile techniquement les sutures,
grace aux 7 degrés de liberté des instruments. C’est pourquoi
la robotique « single port » est en cours de développement,
applicable actuellement chez le patient adulte, mais pas encore
utilisable chez le petit enfant compte tenu de la taille et de
la courbure des instruments disponibles. On peut néanmoins
parier que I'association robot chirurgical et approche SILS élar-
gira les indications d’intervention abdominale avec cicatrices
virtuelles.

La seconde approche « o cicatrice » a été peu appliquée chez
I'enfant et reste encore essentiellement dans le domaine de la
recherche avec des indications limitées en chirurgie de patients
adultes. Il s'agit des techniques NOTES, pour Natural Orifice
Transluminal Endoscopic Surgery. Le principe consiste a passer
dans la cavité péritonéale a travers les parois gastrique, vaginale
ou rectale pour réaliser I'intervention digestive. Linstrumenta-
tion est soit dérivée des endoscopes digestifs, soit des systémes
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« single-port » mise en place par un orifice pelvien. Le probléme
essentiel est la fermeture de I'accés a la fin de I'intervention.
C'est pourquoi la plupart des interventions réalisées sont des
techniques hybrides, associant NOTES et trocarts percutanés,
par des accés pelviens ou la suture chirurgicale est possible [3].
En effet, la fermeture de la paroi gastrique par voie endosco-
pique est encore du domaine de la recherche. A noter que ces
recherches ont aussi permis élargir les indications d’endoscopies
interventionnelles en réalisant par exemple la résection de
tumeurs endoluminales de volume plus important qu’un simple
polype par des dissections sous-muqueuses étendues (Endosco-
pic Submucosal Dissection). La seule intervention NOTES décrite a
notre connaissance en chirurgie pédiatrique est une publication
de 3 cas de colectomie pour maladie de Hirschsprung, par voie
endo-anale [4].

Les techniques chirurgicales mini-invasives continuent donc de
s'améliorer en chirurgie viscérale pédiatrique, avec I'objectif de
diminuer I'impact pariétal et la morbidité liée a cette approche,
tout en élargissant les indications chirurgicales sans laparo-
tomie.
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cicatrice est un bénéfice secondaire qui est parfois la
motivation premiére du patient. Cet objectif qui ne doit pas
étre un argument marketing est important en pédiatrie car la
taille d’'une cicatrice grandit avec I'enfant. Mais les principaux
avantages de la chirurgie mini-invasive sont :
- diminution de la douleur, du saignement per-opératoire
— réduction de la durée d’hospitalisation et reprise plus rapide
des activités
— diminution de la taille des cicatrices et du risque d’adhérences
postopératoires et ainsi améliorations fonctionnelles
Ces objectifs doivent étre atteints sans augmenter la iatrogéni-
cité du geste et sans diminuer son efficacité ce qui peut nécessi-
ter un certain temps d’apprentissage car les abords peu extensifs
peuvent rendre le geste technique plus délicat.
Au contraire, aprés une certaine courbe d’apprentissage, la
chirurgie mini-invasive, peut permettre notamment grace aux
outils d’exploration dédiés (scopie, navigation..), des gestes
techniques beaucoup plus difficilement réalisables en chirurgie
a ciel ouvert.
Voici un listing non exhaustif des principales interventions
chirurgicales mini-invasives réalisées en orthopédie pédiatrique.

I a diminution de taille de la cicatrice voire I'absence de

1. Ostéosynthése des os longs. Enclouage
centromédullaire élastique stable (fig. 14)

Ils’agit de la technique popularisée en France parle Dr Métaizeau
qui consiste a ostéosynthéser une fracture des os long par deux
broches cintrées qui pénétrent en centromédullaire a distance
du foyer de fracture en percutané. Cette technique permet de
respecter les zones de croissance et I’hématome périfracturaire
tout en diminuant considérablement le risque d’infection du
foyer de fracture qui n’est pas abordé. Elle est principalement
utilisée pour les fractures du fémur, des deux os de I'avant-bras,
de 'humérus ou du tibia mais peut aussi étre utilisée pour les
phalanges des doigts.
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2. Correction de défaut d’axe des membres
inférieurs par épiphysiodése percutanée

C’est la croissance qui permet la correction progressive de la
déformation en évitant des gestes lourds et dangereux d’ostéo-
tomie.

3. Ostéotomie de I'avant pied (fig. 1B)

Technique développée chez I'adulte, elle permet également chez
I'enfant, de corriger des déviations de I'avant pied comme I'hal-
lux valgus, par des instruments manipulés en percutané sous
contréle radioscopique.

4.0stéotomie a I'aide de guides de coupe
(fig. 1€)

Ces guides réalisés sur mesure a partir du scanner du patient
sont calés sur 'os et permettent de faire des gestes d’ostéotomie
d’une précision parfaite avec un abord moins extensif. Utilisés
entre autres pour la résection de tumeur, ils permettent de
réaliser la coupe a un endroit prévu trés précisément en préo-
pératoire sur I'imagerie du patient, a un niveau qu’il est difficile,
voire impossible de repérer en peropératoire sans I'usage de tels
guides.

5. Navigation peropératoire (fig. 1D)

Technique concurrente des guides sur mesure. Elle est égale-
ment basée sur la réalisation d’'un scanner en reconstruction
3D. Un systéme de navigation, évolution des principes de la
stéréotaxie, permet de donner aux instruments une direction
visualisable en direct a I'intérieur des os traversés et ainsi
d’atteindre des zones non visibles par la voie d’abord réalisée
par le chirurgien. Lapplication la plus courante est la mise en
place de vis pédiculaire dans la colonne vertébrale avec une
précision qui permet d’éviter toutes blessures médullaire ou
vasculaire et d’avoir le meilleur ancrage mécanique. Des vis
peuvent ainsi étre mises en place en percutané et s’intégrer
dans une démarche mini-invasive. Lavenir est de coupler ce
dispositif avec des bras robotisés.
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6.Résection de tumeur osseuse par
radiofréquence ou injection de produit
sclérosant

Il s'agit de stérilisation ou de destruction de tumeur osseuse
par imagerie interventionnelle qui permet des résections aussi
efficaces qu’en chirurgie sans le délabrement causé par la voie
d’abord. Ils sont principalement utilisés pour les ostéomes
ostéoides ou les kystes anévrismatiques. Mais I'apparition de
chimiothérapie focalisée sur la lésion par gestes endovascu-
laires est une voie d’avenir trés prometteuse pour les tumeurs
malignes.

7. Correction du pied bot par la méthode
de Ponseti (fig. 1E)

Cette technique qui allie correction par platres et ténotomie
percutanée du tendon d’Achille est totalement réalisée en ambu-
latoire. Elle a remplacé le traitement chirurgical de référence
qu’était la libération postéro-médiale qui était particulierement
délabrant et enraidissant et qui était réalisé dans plus de 50 %
des pieds bots.

8. Correction du pied plat par une vis

d’interférence astragalo-calcanéenne (fig. 1F)
Cette chirurgie permet de mettre en place sous scopie et en
percutané, un implant qui repositionne I'astragale au-dessus

du calcanéum. On évite ainsi des chirurgies d’ostéotomie ou
d’arthrodése qui sont les gestes de référence du pied plat sévére
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mais qui peuvent s'accompagner de suites difficiles a moyen et
long terme car ils modifient de facon irréversible I'architecture et
la mobilité du pied.

9.Dispositifs d’allongement
électromagnétiques (fig. 1G)

Certains implants, mis en place pendant la croissance (clou
d’allongement de membre, tige de correction de scoliose, pro-
these apres résection de tumeur osseuse) peuvent étre allongés
régulierement sans aucune chirurgie, en consultation, grace a
des dispositifs d’allongement magnétiques.

10. Chirurgie sous arthro et thoracoscopie
(fig. 1H)

Elles permettent des gestes de plus en plus sophistiqués a l'aide
de deux ou trois incisions de la taille d’'un trocart. Larthroscopie
de genou est bien connue chez I'enfant en particulier pour la
réparation des lésions ligamentaires et méniscales. Cette tech-
nique se développe également pour des gestes sur la hanche et
la cheville et en traumatologie.

Une avancée toute récente et encore en phase d’évaluation est
la chirurgie de scoliose sans arthrodese réalisée sous thoracos-
copie. Elle consiste a fixer un hauban souple sur la convexité
d’une scoliose pour la redresser et freiner la croissance convexe
pour corriger progressivement la scoliose avec l'aide de la
croissance.

Les références complétes peuvent étre obtenues sur demande
aupres de l'auteur
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(CMV) est la plus fréquente des infections au cours de

la grossesse, elle touche 0,7 % des naissances a travers
le monde en lien avec le niveau de séroprévalence des femmes
en age de procréer. Cette séroprévalence est variable selon les
pays, de l'ordre de 50 % en Europe, 75 % en Amérique mais
un taux supérieur a 95 % en Afrique ou en Asie [1]. Le taux de
transmission materno-foetale dépend du statut sérologique de
la mére, en effet, dans une étude récente, 25 % des infections
materno-feetales sont dues a une primo-infection et 75 % a une
réactivation d’une infection ancienne aux Etats-Unis. La période
de la grossesse est également importante pour la transmission
materno-feetale, le passage du virus est de 30 a 42 % pendant
le premier trimestre, de 38 a 44 % pendant le second trimestre
de la grossesse [2,3]. Il semble que des complications médicales
associées a la grossesse soient des facteurs favorisant le passage
du virus de la mére a I'enfant [4].
Selon une méta-analyse, le taux de séquelles chez I'enfant
symptomatique de I'infection a la naissance est de 'ordre de 40 a
58 % et chez I'enfant asymptomatique de l'ordre de 13,5 % [2].Les
signes neurologiques anténataux de I'infection sont importants
a repérer au cours de la grossesse avec un suivi échographique
rapproché et d’expertise. Il n’y a pas de consensus concernant la
fréquence des échographies. Mais en pratique, il est proposé une
échographie mensuelle dés la constatation de la séroconversion
ou la réactivation de I'infection sur une sérologie faite en cas de
symptomes maternels comme de la fiévre ou foetaux comme

L’ infection materno-feetale par le cytomégalovirus

calcifications digestives ou une hépato-splénomégalie [4]. Une
IRM cérébrale foetale est proposée systématiquement en cas de
signes échographiques suspects entre 30 et 32 SA [5]. Les images
cérébrales comme la microcéphalie, la ventriculomégalie, I'hydro-
céphalie, les calcifications intra-parenchymateuses, les troubles
de giration ou I'atteinte de la fosse postérieure sont considérées
comme séveres. Les enfants présentent, alors, des troubles du
développement neurologique conséquents. Sur le plan moteur,
ils peuvent développer une hypotonie et/ou un syndrome pyra-
midal, un syndrome cérébelleux avec une lenteur, des troubles
praxiques, des troubles oculomoteurs. Sur le plan cognitif, on peut
constater un syndrome frontal avec des troubles de l'attention,
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des troubles du comportement social comme des persévérations,
une intolérance a la frustration, des provocations et des troubles
scolaires pouvant aller jusqu’a la déficience intellectuelle sévere.
Une épilepsie est également a rechercher dans le cas de troubles
de giration. D’autres signes repérés a I'’échographie d’expertise et
confirmés par I'IRM cérébrale feetale comme I’hyperéchogénésité
parenchymateuse, les kystes sous-épendymaires de germinolyse
et la visibilité des vaisseaux thalamo-striés échogenes seraient
bénins en regard du devenir neurologique des enfants [4]. La
présence de kystes temporaux et une infection materno-feetale
contractée pendant le premier trimestre sont des facteurs de
risques importants pour une surdité séquellaire chez I'enfant [5].
Cependant, une étude récente compare deux groupes d’'enfants
nés dans un contexte d’infection congénitale a CMV confirmée
par la présence du virus dans les urines prélevées avant 15 jours
de vie. Le premier groupe présente des signes échographiques
mineurs, 'autre n’a pas de signe neurologique lors de la surveil-
lance échographique. Les enfants avec des signes mineurs ont
été traités par le ganciclovir ou du valganciclovir (fig. 1). Les exa-
mens neurosensoriels répétés montrent que la surdité n'est pas
systématique dans le suivi des enfants pour qui les tests auditifs
sont présents a la naissance [3]. Cependant, le nombre d’enfants
traités reste faible et ces résultats trés encourageants doivent
étre confirmés par d’autres études.

Signes mineurs

Charlie,

2 mois : kystes sous
épendimaires et substance
blanche anormale

17 mois, surdité profonde,
développement neurologique
normal

Figure 1. Signes neurologiques mineurs chez I'enfant de I'infection
materno-feetale a CMV.



Lorganisation systématique par des échographistes experts de la
surveillance des grossesses et les nouvelles stratégies thérapeu-
tiques chez la femme enceinte comme chez I'enfant symptoma-
tique ou non d’une infection materno-feetale a cytomégalovirus
modifient actuellement le pronostic pédiatrique a moyen terme. Il
est nécessaire de poursuivre les études prospectives pour confirmer
les bénéfices des traitements sur le développement neuro-sensoriel
de I'enfant et permettre d’adapter I'information donnée au couple.
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est la premiére cause de retard mental et de surdité

neurosensorielle aprés les causes génétiques. Les études
autopsiques pédiatriques et foetopathologiques ont permis de
progresser dans la compréhension des phénoménes physiopa-
thologiques aboutissant aux différentes séquelles neurosenso-
rielles et I'identification de facteurs pronostiques de surdité.
LIC-CMV est la premiére cause de surdité neurosensorielle d’ori-
gine non génétique : elle serait responsable de 1 surdité/2 ooo
naissances [1], soit 8 % des surdités, et 20 % des surdités d’ori-
gine inconnue, toutes sévérités de surdité confondues. De méme,
souvent sous-évaluées et moins connues, les atteintes vestibu-
laires sont fréquentes et participent au retard des acquisitions
motrices [2].
Lanalyse histologique des rochers de feetus dont la grossesse a
été interrompue et des enfants décédés a la suite d’'une infection
néonatale sévére a permis de mieux définir les cibles préféren-
tielles du virus au sein de l'oreille interne. Il existe une forte pré-
sence virale au niveau de la strie vasculaire, de la membrane de
Reissner et des cellules sombres du labyrinthe. Les cellules ciliées
neurosensorielles tant cochléaires que vestibulaires semblent
épargnées ; cependant, elles peuvent étre amenées a dégénérer
secondairement quand I’homéostasie endocochléaire n'est
plus assurée. Le virus peut persister plusieurs années au sein de
I'oreille interne dans le liquide périlymphatique.
Lhypothése pathogénique qui découle des constatations chez
le foetus repose sur I'atteinte des structures régulatrices du
potassium du secteur endolymphatique de l'oreille interne [3] :
la strie vasculaire de la cochlée et les cellules sombres vestibu-
laires, toutes deux cibles préférentielles du virus. La surdité et
les troubles vestibulaires sont ainsi la conséquence d’un déreé-
glement du flux de potassium, 'échappement progressif expli-
quant la survenue parfois tardive ou fluctuante de la surdité.
Une altération de ces structures est susceptible d’entrainer un
défaut de recyclage du potassium et ainsi une chute du potentiel
endolymphatique indispensable a la dépolarisation des cellules
sensorielles auditives.
La surdité consécutive a I'lC-CMV se caractérise par sa survenue
parfois tardive et sa forte propension a évoluer vers une surdité

L’ infection congénitale par le cytomégalovirus (IC-CMV)
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profonde. Le caractére symptomatique de l'infection a la nais-
sance conditionne la survenue de la surdité : celle-ci concerne
32,8 % des enfants infectés symptomatiques, alors que seule-
ment 9,9 % des enfants asymptomatiques développeront une
perte auditive, soit 12,6 % des enfants infectés [1]. Les formes
néonatales symptomatiques se compliquent dans 71,2 % des
cas de surdités bilatérales, sévéres a profondes, ce qui impose le
recours a un appareillage auditif ou une implantation cochléaire.
A I'inverse, en cas de forme asymptomatique a la naissance, la
surdité est unilatérale dans 57 % des cas. La encore, la surdité
peut étre sévére a profonde et peut justifier d'un appareillage
auditif dans 42,6 % des cas. De plus, la survenue est plus précoce
en cas d’infection symptomatique a la naissance : elle apparait
en moyenne a 33 mois chez les enfants symptomatiques et
44 mois chez les enfants asymptomatiques [4]. Quelle que soit
la présentation néonatale, la surdité d’apparition secondaire
peut concerner 9 a 18 % des enfants ; elle peut étre d’appari-
tion tardive, méme jusqu’a 72 mois ; cependant, la plupart des
surdités supérieures a 30dB apparaissent dans les 3 premiéres
années [s5]. La surdité peut étre progressive dans 18-20 % des cas
et enfin fluctuante dans 20-25 % des cas.

A l'inverse, le tableau d’infection postnatale est tout a fait diffé-

rent. [l n’entraine pas d’atteinte centrale ni de surdité.

Parallélement, 'atteinte vestibulaire est fréquente, souvent sous-

évaluée et parfois plus sévére que la surdité. Dans I'étude rétros-

pective de Bernard et al. ont montré que 92,3 % des 52 enfants
présentaient une atteinte auditive et vestibulaire [2]. Les déficits
vestibulaires étaient complets et bilatéraux dans 33,3 % des cas,
partiels et bilatéraux dans 43,7 % des cas et partiels unilatéraux
dans 22,9 % des cas ;50 % ont aggravé leur fonction vestibulaire.

Ces enfants ont eu un retentissement significatif (p < 0,05) sur

leur développement posturomoteur marqué par un retard pour

les différentes étapes (tenue de téte, station assise, marche sans
aide). Cependant, alors qu'on constate une association entre

I'existence d’une atteinte vestibulaire et d’'une surdité, la gravité

de I'une n'est pas nécessairement corrélée a la gravité de I'autre

atteinte.

Les risques identifiés a ce jour de surdité neurosensorielle chez

ces enfants sont :

- une infection symptomatique a la naissance (OR = 9,3) ;

- une charge virale > 10 000 copies/ml, voire 12 0oo copies/
ml, dans le sang ; en effet, une charge virale < 10 0oo copies/
ml de sang est associée a un risque de séquelles de 5 %, alors
que le risque se majore de maniére significative a 53 % au-



dela [6, 7]. De plus, Li et al. [8] ont confirmé qu’il existait de
maniére significative (p < 0,05) une incidence plus élevée de
surdité quand la charge virale dans les urines néonatales était
au-dessus d’un seuil de 1,25 x 105 copies/ml d’urine ; ce seuil
aurait une sensibilité de 54 % et une spécificité de 100 % ;
- un retard de croissance intra-utérin
Pour les patients asymptomatiques, il semble, d’aprés la méta-
analyse de Bartlett, qu’il n’y ait pas de marqueurs pronostiques
cliniques ou biologiques identifiés de surdité [9]. Du point de vue
neurodéveloppemental, ces enfants auraient des performances
similaires a celles observées chez les enfants témoins.
Par ailleurs, il est important de souligner que I'immunisation
préalable de la mére contre le CMV ne confére pas une protection
efficace contre le virus [10]: 'enfant peut malgré tout présenter
une atteinte auditive et des séquelles neurosensorielles. En
effet, limmunité croisée n’étant pas absolue entre les différents
sérotypes de CMV, la mére peut étre en contact avec un nou-
veau sérotype en cours de grossesse ou réactiver son infection
ancienne.
Compte tenu de ces atteintes, 'enfant présentant une atteinte
liée au CMV doit bénéficier d’une surveillance audiométrique
réguliére. Un test de dépistage par oto-émissions acoustiques ou
potentiels évoqués automatisés doit idéalement étre pratiqué a
la naissance. Cependant, connaissant le risque de dégradation
auditive tardive, la normalité d’'un examen néonatal ne préjuge
pas de l'avenir auditif de I'enfant. Un suivi doit étre effectué tous
les 6 mois pendant les 4 premiéres années a la recherche d’une
dégradation auditive. La surveillance peut ensuite étre annuelle,
mais pourra étre rapprochée a la moindre dégradation auditive

Atteintes neurosensorielles de I'infection congénitale a cytomégalovirus

ou doute parental. Celle-ci doit étre maintenue idéalement
jusqu’a I'age de 6-7 ans ;si l'audition n’a pas montré de fluctua-
tion a cette date, le risque de surdité devient faible [1].

Tout comme I'évaluation de 'audition, le bilan vestibulaire doit
étre systématique. Celui-ci doit idéalement étre fait précoce-
ment et renouvelé pour suivre une éventuelle dégradation. En
effet, I'évolution de I'atteinte vestibulaire étant indépendante de
I'atteinte auditive, on ne peut se fier a la normalité de I'audition
pour affirmer la normalité de la fonction vestibulaire. Cet exa-
men est d’autant plus justifié qu’il existe chez I'enfant un retard
posturomoteur : latteinte vestibulaire peut s’accompagner
d’'une atteinte cérébelleuse et/ou d’une hypotonie centrale
consécutives a l'infection virale et 'examen vestibulaire peut
permettre d’évaluer la part de responsabilité de chacune de ces
atteintes. Ceci permet ensuite de proposer une prise en charge
adaptée.

Ainsi, la surdité consécutive a une IC-CMV est liée non pas a
une atteinte neurosensorielle directe mais plutét a une atteinte
des structures régulatrices de ’homéostasie de l'oreille interne.
Compte tenu du pronostic neurologique et auditif, il est néces-
saire d’identifier les critéres prédictifs de surdité et d’atteintes
neurosensorielles. Afin d’y parvenir, il serait intéressant d’ins-
taurer le dépistage viral systématique a la naissance. A terme,
ceci permettrait de cibler les enfants susceptibles de présenter
une dégradation auditive et de leur proposer une surveillance
rapprochée ainsi qu’une prise en charge adaptée.

Les références complétes peuvent étre obtenues sur demande
aupres de l'auteur.
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1. Introduction

Linfection congénitale (IC) a cytomégalovirus (CMV) concerne
0,4 a 0,6 % des nouveau-nés soit 3 200 a 4 800 enfants par
an en France. Les séquelles neurosensorielles compliquent plus
de 30 % des formes symptomatiques (FS) a la naissance mais
aussi 10 % des formes asymptomatiques (FAS) (Swanson EC et
al, 2013 ; Mestas E, 2016). Une surdité complique 14,1 a 21 % des
FAS et 33 2 42,1 % des FS (Foulon | et al 2008 ; Townsend CL et al
2013). Pour traiter les formes immédiatement menacantes dont
les infections systémiques et/ou réduire le risque de séquelles
neurodéveloppementales, une molécule, dérivée de I'acyclovir, le
ganciclovir (GCV) (Cymévan®) et sa forme orale, le valganciclovir
(VGCV) (Rovalcyte®), est utilisable.

Dans les études publiées, sur l'efficacité d’un traitement par le
GCV/VGCV, les critéres pronostiques — qu’ils soient cliniques,
radiologiques et/ou biologiques sont peu ou non prises en compte.

2. Facteurs pronostiques de I'IC a CMV

2.1. Critéres pronostiques cliniques

Une classification clinico-biologique en 4 grades a été proposée
(Rawlinson WD, 2017).

2.1.1. Formes modeérées et séveres

Les formes modérées et séveres associent (et/ou) soit des signes
multiples : pétéchies, hépatomégalie, splénomégalie, retard de
croissance intra-utérin (RCIU), signes biologiques d’hépatite,
thrombopénie ; soit une atteinte du systéme nerveux central
(SNC) : microcéphalie, IRM pathologique (ventriculomégalie, calci-
fications intracérébrales, hyperchogénicité périventriculaire, mal-
formation corticale — dont polymicrogyrie — ou cérébelleuse), un
LCR anormal et ou une PCR positive dans le LCR, une choriorétinite
ou une surdité. Les formes modérées se compliquent de séquelle
dans 30 % des cas et les formes sévéres dans plus de 9o %.
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2.1.2. Formes intermédiaires

Les formes intermédiaires (« mild ») ne présentent qu’un ou
deux signes de faible intensité et transitoires cf. hépatomégalie,
thrombopénie et/ou augmentation des transaminases.

2.1.3. FAS

Les FAS sont séparées en celles associées a une surdité isolée > 21
décibels et celles dont le bilan — hors les critéres virologiques
diagnostiques — est normal.

2.2. Critéres pronostiques radiologiques

LIRM cérébrale permet d’apprécier les conséquences de I'IC a
CMV sur le SNC. En terme pronostique, la classification est soit
binaire : IRM pathologique, oui ou non ; soit avec une gradation
des |ésions sur 3 niveaux de risque :1, atteinte minime ; 2, modé-
rée ;3,importante (Rawlison WD et al, 2017).

2.3. Critéres pronostiques biologiques

Une PCR positive dans la salive ou les urines confirme I'infec-
tion néonatale. La charge virale (CV) sanguine prélevée en fin
de premiére semaine de vie a un intérét pronostique : elle est
plus élevée dans les formes qui développent des séquelles.
Ainsi, chez 50 enfants infectés par le CMV, dont 35 FAS, une CV
< 1 000 copies/105 polynucléaires neutrophiles (équivalent a
1 ml de sang total) est associé a un risque de séquelle de 5 % ;
ce risque est de 50 % entre 1 0oo et 10 0oo copies et de 66 %
sila CV est > 10 ooo copies (Lanari M et al, 2006). Dans les FAS,
la CV est de 1 770 copies/ml chez ceux qui ne développeront pas
de séquelle et de 17 045 chez ceux qui en développent (Forner G
et al, 2015). Ce risque est > a 50 % pour une CV >12 000 copies/
ml. Laugmentation du risque est linéaire entre 3 ooo et
30 0oo copies. Ross SA et al, en 2009, trouvent qu’une CV
< 3 500 copies/ml a une bonne VPN chez les enfants de moins
de 2 mois. Pour Boppana et al en 2005, les CV sang et urines des
FAS sont plus élevées chez ceux qui vont développer une surdité.
Pour Bradford RD et al en 2005, une CV > 200 copies/ml est asso-
ciée a des PEA anormaux chez 67 % des enfants a 12 mois. Enfin,
une concentration de 2 microglobuline dans le LCR supérieure a
7.9 mg/L et des anomalies grades 2-3 a I'IlRM sont corrélées avec
un mauvais pronostic (Alarcon A et al 2006 et 2013).



3. Traitement postnatal des infections
congénitales a CMV

Le traitement des IC a CMV par GCV/VGCV a deux indications
principales : (1) le traitement curatif d’'une localisation mena-
cante ; (2) le traitement préventif visant a réduire les risques de
surdité sévére et/ou de séquelles neurodéveloppementales.

3.1. Indications curatives certaines quels que soient
les marqueurs pronostiques

Ce sont les pneumopathies néonatales soit a révélation précoce
(Coclite E et al, 2013) soit secondaires (Brayer C et al, 2004) et les
choriorétinites. Pour ces localisations la durée du traitement est
définie et est fonction de I'évolution clinique.

3.2. Indications curatives ou préventives possibles
en fonction des marqueurs pronostiques

— Un retard de croissance intra-utérin (RCIU) rapporté au CMV
ne représente pas, dans la littérature, une indication de traite-
ment antiviral postnatal lorsqu’il est isolé. Faute de données
suffisantes, on peut proposer de traiter ces RCIU lorsqu’ils
sont associés a des critéres radiologiques et/ou biologiques de
mauvais pronostic ;

— Une hépatite cholestatique dont le risque d’évolution vers
une fibrose avec hypertension portale est important mais non
quantifié (Vancikowa Z et al, 2004) : un traitement préventif
pour prévenir I'évolution vers la fibrose n’a pas fait 'objet
d’évaluation prospective.

— Une surdité précoce dépistée par des potentiels évoqués auditifs
anormaux (Kashiwagi Y et al, 2011). Des cas cliniques d'améliora-
tion/guérison des PEA sous traitement ont été rapportés.

- Une entérocolite ulcéro-nécrosante dont I'histologie a révélé
une infection digestive a CMV (Bonnard A et al, 2006).

3.3. Indications préventives pour réduire le risque
de séquelles neurosensorielles

Un traitement préventif par le CGV / VGCV des FS, pendant
6 semaines a 6 mois réduit, pour les FS, le risque de surdité
sévere et améliore le développement neurocognitif entre 12 et
24 mois (Kimberlin DW et al, 2003 et 2015). Ces constatations
sont-elles applicables aux FAS ? En particulier a celles présen-
tant des critéres pronostiques péjoratifs, soit une IRM cérébrale
pathologique, soit une CV > 1 ooo copies/ml ? Pour Smets K
et al en 2006, les critéres permettant d’envisager un traitement
postnatal sont les enfants présentant une atteinte du SNC, les
RCIU, ceux présentant des pétéchies ainsi que ceux dont la CV est
élevée dans le cadre d’étude prospective.

Facteurs pronostiques et indications thérapeutiques postnatales

3.4. Indications thérapeutiques des infections
néonatales a CMV non congénitales

Les formes systémiques de Iinfection postnatale relévent
également du traitement antiviral curatif (Mehler K et al, 2014).
Ces infections postnatales peuvent se compliquer également de
complications neurodéveloppementales & moyen/long terme
(GoelzR et al, 2013).

4.Ganciclovir/valganciclovir
chez le nouveau-né. Tolérance, posologies
et durée du traitement

Les problémes posés par la toxicité expérimentale ont été
récemment abordés (Aujard Y 2014) ; aucun cas n’a été rapporté
chez ’lhomme a ce jour. Lutilisation de la forme orale est recom-
mandée en premiére intention et la forme IV n’est utilisée qu’en
cas de contre-indication a la voie digestive. La biodisponibilité du
VGCV étant de 50 %, sa posologie est double de celle du GCV,
soit 15216 mg/kg x 2/jour (James SH et Kimberlin DW, 2016). Un
contrdle des concentrations sériques est nécessaire, en particu-
lier au début du traitement en raison d’une variabilité inter, mais
aussi intra, -individuelles : le taux résiduel doit étre supérieur
a 0,4 mg/L et le pic compris entre 3 et 6 mg/L. Un contréle de
virémie aprés 10 jours de traitement permet de confirmer I'effi-
cacité in vivo sur la baisse de la virémie. La durée optimale du
traitement reste inconnue. La plus citée, 6 semaines, est celle de
Kimberlin en 2003 ; elle n’a fait I'objet d’aucune justification ni
comparaison. Les effets préventifs sur la réduction des séquelles
sont plus importants pour une durée de 6 mois par rapport a
6 semaines.

5. Conclusion

Labsence de recommandation officielle sur les indications
thérapeutiques des IC a CMV est responsable d’une incertitude
importante, en particulier en raison de I'absence de données
sur la tolérance a long terme. Les indications curatives ne sont
pas contestables. Les indications préventives, visant a réduire le
risque de séquelles, ont une efficacité certaine chez les enfants
symptomatiques ; mais les enfants asymptomatiques sont,
eux aussi, a risque et constituent annuellement, en France, une
cohorte plus importante. Nous proposons de prendre en compte
les critéres pronostiques cliniques, de I'imagerie cérébrale et des
données biologiques initiales.

Les références complétes peuvent étre obtenues sur demande
aupres de l'auteur.
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liser 'avis de 2002 concernant la prévention de I'infection

par le cytomégalovirus (CMV) chez la femme enceinte et le
nouveau-né. | a pris en considération les éléments suivants.
Linfection a CMV, peu ou pas symptomatique chez I'enfant, peut
étre grave chez la femme enceinte par I'atteinte potentielle du
foetus. Des études de bon niveau ont montré que, contrairement
aux idées recues, le risque d’infection du foetus et du nouveau-né
est identique chez les femmes, qu’elles soient séronégatives en
début de grossesse (aprés primo-infection) [1,2] ou séropositives
avant la conception (par réinfection ou réactivation) [3]. La
proportion et la gravité des séquelles sont comparables dans
les deux groupes (tableau 1). En cas d’infection a CMV congéni-
tale (cCMV), 13 % des nouveau-nés seront symptomatiques et
30-40 % garderont des séquelles. Parmi les asymptomatiques,
13 % auront des séquelles souvent modérées pouvant survenir
jusqu’a l'age de 4 ans [4]. Le développement neuropsycholo-
gique a 7 ans des nouveau-nés avec un cCMV asymptomatique
est comparable a ceux non infectés [2].
Lapplication de mesures d’hygiéne : « ne pas partager ni gotiter
le repas des enfants, laver les jouets, ne pas faire de baiser sur les
larmes ou la bouche, se laver les mains a chaque change » réduit
de moitié le risque de primo-infection CMV de la grossesse [5].
Le dépistage généralisé du CMV, par sérologie avant ou pendant
la grossesse, ou par PCR salivaire a la naissance suivie d’'une PCR
urinaire avant I'age de 3 semaines, ne remplit aucune des listes
de critéres justifiant un dépistage, notamment les préconisations
de 'OMS [6], principalement par I'absence d’intervention effi-
cace a proposer. Des études contrdlées sont indispensables pour
établir la place de la sérologie dans la prévention des séquelles
liées a la transmission materno-feetale du CMV. Trop de doutes
persistent sur l'efficacité des différents traitements envisagés
et leurs effets indésirables sur le devenir de la grossesse et des
enfants. Limpact des faux positifs (parents inquiétés a tort) et
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des faux négatifs (parents rassurés a tort) doit étre évalué. La
recherche d’une infection a CMV doit étre systématique chez les
nouveau-nés en cas de signe d’appel (e.g. hypotrophie, méme
en présence d’'une cause obstétricale) et si le test de dépistage
de la surdité est douteux ou pathologique méme en unilatéral.
Ceci implique un examen systématique des deux oreilles lors du
dépistage de la surdité.

Ainsi, les mesures d’hygiéne citées plus haut doivent étre pro-
mues et renforcées de maniére universelle afin de diminuer le
risque pour chaque grossesse et la prévalence du CMV.
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Estimations du risque annuel d’infections congénitales avec séquelles parmi 800 ooo femmes enceintes en France

Eléments du risque

Femmes séropositives en début de grossesse

Femmes séronégatives en début de grossesse

Séroprévalence CMV chez les femmes
en age de procréer: 45,6 %

Environ 365 ooo femmes

Environ 435 ooo femmes

Mode d’infection et de transmission
au feetus

Réinfection par une nouvelle souche ou
réactivation suivie d’'une transmission au
foetus :1,4 % des grossesses

Primo-infection par un virus CMV 0,5-1 %
avec un risque de transmission au feetus
5-70 % selon le terme

Feetus infectés par le CMV: 3 440

0,43 % des foetus

0,43 % des foetus

Séquelles :5-11 %

Séquelles :1,7/10 000 naissances

Séquelles :1,7/10 000 naissances

Issues de grossesse défavorables :
Interruption médicale de grossesse

= 55-96 % des infections ou échographies
repérées, mort feetale ou déces tres
précoces = 4 % des atteintes foetales.

Environ 320

Dont 50-160 Interruptions médicales de grossesse, 50-160 morts feetales in utero et 2-20

décés précoces

Nombre d’enfants gardant des séquelles
aprés cCMV

40-50 avec séquelles graves?

400-450 avec séquelles modérés® dont 43-53 % d’apparition secondaire

(jusqu’a I'age de 4 ans)

Prévention de I'infection a CMV

Mesures d’hygiéne

Mesures d’hygiéne

a Déficience intellectuelle grave, trouble moteur, surdité bilatérale sévere ou profonde, cécité
bSurdité bilatérale moyenne ou légére ou surdité unilatérale profonde ou séveére, trouble visuel.

Les références complétes des données de ce tableau peuvent étre obtenues sur demande auprés de l'auteur.

A3s



Pathologie a éosinophiles

ELSEVIER

Table ronde

Les entéropathies a éosinophiles

J.Lemale

Service de Nutrition et gastro-entérologie pédiatriques, hopital Trousseau-Groupe hospitalier
Est Parisien, APHP, 26, avenue du Dr A. Netter 75571 Paris cedex 12

un groupe hétérogéne de maladies chroniques caractéri-

sées par des symptomes digestifs variés non spécifiques
associés a une inflammation éosinophilique d’'un ou plusieurs
segments du tube digestif. Selon la localisation des éosinophiles,
on distingue 3 entités cliniques, les cesophagites a éosino-
philes, les gastro-entérites a éosinophiles (GEE) et les colites a
éosinophiles. Les GEE sont des maladies rares et peu connues,
elles touchent aussi bien I'adulte que I'enfant. Les centres de
références Nord-américains dans les années 1980 estimaient le
risque a un 1.cas pour 100 000 personnes. Les observations sont
en augmentation depuis les années 2000 avec une prévalence
actuelle évaluée a 5,1/100 o0oo personnes [1].
Leur cause est inconnue, les éosinophiles sont souvent impli-
qués dans les pathologies allergiques. Une augmentation de la
prévalence des allergies a été notée chez les patients ayant des
GEE [2]. Le mécanisme physiopathologique des GEE se situerait
entre une forme IgE médiée et non IgE médiée d’allergie. Sur un
terrain génétique prédisposant, des facteurs environnementaux
tels que les allergénes alimentaires ou respiratoires pourraient
déclencher cette réaction inflammatoire et entrainer une dégra-
nulation des mastocytes et le recrutement des éosinophiles.
Les GEE sont responsables de symptémes non spécifiques. Selon
la topographie de l'infiltration éosinophilique, on peut distinguer
plusieurs sous-entités, les gastrites a éosinophiles, les duodénites/
entérites a éosinophiles et les gastro-entérites a éosinophiles.
En cas d’atteinte gastrique, les patients présentent fréquem-
ment des douleurs abdominales, des nausées et vomissements
et parfois des hémorragies digestives, alors qu’en cas de duodé-
nite, des symptémes évoquant une dyspepsie fonctionnelle sont
fréquents [3].
En cas d’entérite avec atteinte plus étendue de I'intestin gréle, on
observe souvent une diarrhée, une entéropathie exsudative avec
souvent une croissance staturo-pondérale altérée. Indépendam-
ment du site atteint, Klein et al. ont proposé une classification en
fonction de I'infiltration éosinophilique de la paroi digestive [4].
Ainsi une atteinte séreuse est possible se manifestant par des
douleurs abdominales modérées, principalement au-dessus de
I'ombilic et de I'ascite avec une ponction retrouvant plus de 5o %
de cellules éosinophiles dans la formule sans autre anomalie [s].

L es pathologies digestives a éosinophiles correspondent a
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Sur le plan biologique, il existe une hyperéosinophilie périphé-
rique dans 2/3 des cas. Cependant, des travaux plus récents n'ont
pas retrouvé I’hyperéosinophilie périphérique comme marqueur
d’activité de la maladie [6]. Les IGE totales sont également
augmentées dans la majorité des cas. Une anémie et une hypo-
albuminémie sont fréquemment retrouvées ainsi que d’autres
signes de malabsorption.

La fibroscopie oeso-gastro-duodénale avec biopsies duodénales
et gastriques permet de faire le diagnostic. Sur le plan macros-
copique, un érythéme gastrique et duodénal, des plis gastriques
épais, une muqueuse friable parfois nodulaire et/ou parsemée
de micro-ulcération peuvent étre visualisés. Uaspect peut étre
également normal. Les préléevements doivent étre réalisés en
zones saines et pathologiques. Sur le plan histologique, I'infiltra-
tion éosinophilique est retrouvée dans 26 a 81 % des cas dans
I'estomac et dans 28 a 100 % des cas dans le duodénum [7]. Le
nombre de polynucléaires éosinophiles dans la muqueuse est
augmenté mais il n'existe actuellement aucun seuil pathologique
reconnu, plus de 20 éosinophiles par champ a fort grossissement
doivent faire rechercher d’autres signes associés. Les agrégats
d’éosinophiles sont plus suspects que quelques éosinophiles
seuls retrouvés habituellement dans la muqueuse intestinale.
Dans les atteintes de I'intestin gréle, des signes histologiques
d’inflammation des cryptes avec une destruction partielle ou
totale, des abcés cryptiques a éosinophiles, un aspect dégéné-
ratif et régénératif de I'épithélium, la présence d’éosinophiles
intra-épithéliaux ou d’autres signes d’inflammation minime
aigué ou chronique doivent étre présents pour pouvoir porter le
diagnostic de GEE.

Pour porter le diagnostic, les causes secondaires d’éosinophilie
de la muqueuse digestive doivent étre éliminées : les autres
formes d’allergies, des infections notamment parasitaires, a EBV
et a Helicobacter pylori, la prise de médicaments, les maladies
inflammatoires chroniques intestinales et les pathologies auto-
immunes.

Lévolution naturelle des GEE est peu connue car il n'existe pas
d’études longitudinales prospectives compte tenu du faible
nombre de cas rapportés. Il apparait, comme pour les cesopha-
gites a éosinophiles, que certains patients ont une résolution
compléte des symptomes au cours du temps alors que d’autres
ont une maladie persistante.

Les recommandations dans la prise en charge des GEE sont limi-
tées a des cas cliniques ou des petites séries de patients rétros-
pectives. Si des sensibilisations a des aliments sont identifiées
par des tests allergologiques, un régime d’éviction est préconisé.



En cas d’atteinte sévére avec malabsorption et troubles de la
croissance staturo-pondérale, la résolution compléte des symp-
témes nécessite souvent |'utilisation d’un régime élémentaire a
base d’acides aminés pendant au moins 6 a 8 semaines voire plus
longtemps [8]. Lalternative au traitement diététique est un trai-
tement par prednisone ou methylprednisone [9]. Dans certains
cas, des agents immunosuppresseurs tels que I'azathioprine, le
methotrexate ou méme les anti-TNF-o ont permis d’obtenir des
améliorations cliniques [10].
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de régime sans gluten est devenue un fait de société va

permettre de proposer aux médecins des méthodes pour
modifier le comportement de prise alimentaire. Comprendre les
différences d’attitude et de perception des patients pour d’autres
groupes d’aliments, objet aussi de comportements d’évitement
alimentaire tel que le lactose, les FODMAP donne la possibilité
d’analyser les mécanismes psychosociologiques exploités par
les leaders de I'industrie agroalimentaire. Le succés du « sans-
gluten » est fondé sur'avantage que le gluten désigne en un mot
le responsable des problémes de santé, et que les problémes de
santé qu'’il induit sont suffisamment polymorphes pour prendre
une réelle signification pour un large panel de la population. Le
modéle mental est extrémement simple : « gluten = danger
pour ma santé ». Bien entendu il n’y a rien de scientifiquement
démontré dans ce modéle mental, sauf que le cas particulier
de la maladie cceliaque va servir d’illustration pour marquer la
dangerosité du gluten. Lorsque les acteurs de I'industrie agroali-
mentaire ont pris conscience de ce modéle mental il est devenu
aisé pour eux de développer une gamme de produits sans-gluten
avec les actions marketing associées. Pour transformer ce projet
de gamme de produit en success story économique la méthode
consiste a utiliser toutes les ressources et faiblesses des croyances
populaires pour former une vague déferlante de demande de
produits sans gluten. Ainsi la caractéristique commune de tous
les adeptes du sans gluten — sans raison médicalement fondée
—repose sur des croyances entretenues par des miracles sous la
forme de leaders populaires revendiquant dans des médias les
bienfaits du sans gluten. Les adeptes du sans gluten deviennent
des passionnés du sujet, il devient alors impossible pour le
médecin de dire a ces patients qu’ils adorent une fausse idole,
le discours médical n’a pas de prise. Bien que les FODMAP aient

S e poser les questions du comment et pourquoi I'épidémie
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été considérés comme pouvant étre responsables de troubles de
santé avec des études cliniques relativement convaincantes pour
les pathologies de type colon irritable, il n'y a pas eu jusqu’a ce
jour un réel succés populaire des régimes sans-FODMAP. Une des
raisons qui peut étre avancée est que I'agent causal du trouble
de santé nest pas unique comme le gluten, mais lié a une série
d’oligosaccharides, disaccharides, monosaccharides et polyols
fermentescibles. Le modéle mental devient beaucoup plus com-
plexe a créer. Le lactose se rapproche beaucoup du modéle du
gluten car une nouvelle fois il permet de construire un modéle
mental extrémement simple avec le spectre d’une réelle patho-
logie liée aux déficits en lactase. Cette épidémie de régime sans
gluten, sans lactose, sans FODMAP aboutit progressivement
a un paradoxe psychosocial qu’il faut prendre en compte dans
I'analyse des conséquences médicales de ces comportements
de prise alimentaire. Les adeptes des régimes « sans » ont en
général le souci de rechercher une alimentation qu’ils pensent
plus saine, plus naturelle, moins chimiquement polluée etc. Or
la réalité est que pour satisfaire leur besoin de produits « sans »
ils vont s’orienter de plus en plus vers des produits de gammes
industrielles. En conséquence, ils s’écartent de produits issus
de lagriculture maitrisée (peut-étre bio), pour s'orienter vers
des produits industriels, certes hautement controlés, mais
formulés avec des additifs et ingrédients de substitution plus
dangereux pour la santé que le gluten, le lactose et les FODMAP.
Ainsi le paradoxe est que les régimes « sans », initiés pour une
meilleure santé, emménent finalement les consommateurs vers
une « malbouffe ». Lenjeu sera alors pour le médecin de ne
pas méconnaitre une pathologie (intolérance ou allergie) sous-
jacente, de prendre en charge les déficits associés aux régimes
« sans » et d’actionner les leviers permettant une évolution des
consciences.
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es allergies alimentaires et les choix de vie excluant I'ali-

mentation d’origine animale augmentent actuellement le

recours aux régimes d’exclusion. Le pédiatre joue un role
central dans la détection des risques de carence mais également
'accompagnement de ces familles par une information précise
et honnéte respectant leurs choix tout en évitant d’induire un
danger carentiel pour I'enfant.
Les motivations pour un régime d’exclusion peuvent étre
médicales (allergies alimentaires, maladie céliaque, prévention
de maladies chroniques) ou bien religieuses et philosophiques
(compassion pour les animaux, protection de I'environnement).
Le risque nutritionnel va dépendre du type du régime et de son
intensité d’exclusion mais aussi de I'dge de I'enfant, les plus
jeunes étant les plus vulnérables. Le régime se définit par les
catégories d’aliments exclus : végétarien sans viande, volaille, ni
poisson ;en distinguant les lacto-ovo-végétariens (avec produits
laitiers et ceufs), les ovo-végétariens (avec ceufs) et les lacto-
végétariens (avec produits laitiers) ; végétalien avec exclusion
de tous les produits animaux. Enfin le régime macrobiotique
qui repose essentiellement sur les céréales légumineuses et
légumes mais peut inclure certains produits animaux.
Les risques théoriques liés a une diéte riche en végétaux et
excluant les produits animaux sont une réduction des apports
caloriques, protéiques et en acides aminés essentiels, une
diminution des acides gras poly-insaturés AGPI, en calcium et
vitamine D, en fer, zinc, iode, en vitamines A et B12. Les carences
surviennent par une diminution des apports comme pour le cal-
cium présent surtout dansles produits laitiers ou la vitamine B12
d’origine animale exclusive, et par une biodisponibilité réduite
(protéines, fer ou calcium d’origine végétale). Or ces nutriments
sont indispensables pour un développement optimal de
I'enfant, qu’il s’agisse de la croissance staturopondérale, de la
minéralisation osseuse, ou du développement neuro-cognitif.
Inversement, les bienfaits nutritionnels théoriques d’une diéte
végétarienne viennent de la consommation plus importante et
plus diversifiée en fruits et légumes, une réduction des graisses
notamment saturés, ainsi que des en-cas salés et sucrés. De
plus, le choix d’une alimentation végétale est souvent associé
a un niveau socio-économique élevé, un mode de vie familial
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plus sain (allaitement prolongé, activité physique, exclusion de
I'alcool et du tabac).

La croissance staturopondérale des enfants lacto-ovo-végéta-
riens n'est pas significativement différente de celle des enfants
omnivores comme démontré par la majorité des études [1]. Les
enfants végétaliens peuvent avoir une croissance légérement en
dessous des omnivores ; cependant les études sur le long terme
sont peu nombreuses pour conclure définitivement. Les apports
énergétiques des enfants végétariens sont soit identiques, soit
inférieurs aux ANC comme démontré dans une méta-analyse
récente [1]. Par contre, le régime végétalien apparait insuffisam-
ment riche énergétiquement pour les plus jeunes enfants avec
des apports en lipides inférieurs de 30 % a ceux des omnivores
et lacto-ovo-végétariens [2]. Les apports protéiques végétaux
devraient étre augmentés de 10 a 15 % chez les enfants végé-
taliens [3]. Cependant, lorsque les apports énergétiques sont
adéquats, les apports protidiques semblent suffisants chez
les végétariens et les végétaliens. La combinaison de plusieurs
groupes d’aliments (légumineuses, céréales, graines et noix)
permet de couvrir les besoins en acides aminés essentiels. Par
contre, le risque de surpoids et d’obésité semble inférieur chez
les enfants végétariens par rapport aux omnivores du méme age
et leur masse grasse apparait plus faible [4].

La minéralisation osseuse est une étape critique de I'enfance et
de I'adolescence ;elle est fortement reliée aux apports calciques
et en vitamine D. Outre I'exposition cutanée solaire, |a principale
source alimentaire est animale avec les poissons gras, les pro-
duits laitiers, et les ceufs. Etonnamment, peu de données sont
disponibles pour I'enfant. La minéralisation osseuse des adultes
végétariens est identique ou légérement inférieure a celle des
omnivores. Les végétaliens adultes ayant les valeurs les plus
basses avec une augmentation du risque de fracture d’environ
30 % ce qui n'est pas le cas des végétariens mais ce risque s’an-
nulerait pour des apports calciques supérieurs a 525 mg/j [5].
Des apports en vitamine D et des taux plasmatiques plus faibles
sont rapportés chez les adultes végétaliens [6,7] et des taux
d’ostéocalcine plus faibles chez des enfants végétariens [8].
Donc, une supplémentation en vitamine D est souhaitable ;son
origine végétale devant étre respectée pour les sujets végéta-
liens (ergocalciférol). Les apports calciques des végétariens sont
habituellement suffisants mais ceux des végétaliens peuvent
étre en dessous des ANC [4]. Lorientation vers certains choux,
boissons et laits enrichis en calcium ou le Tofu augmentent les
apports calciques.
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Le développement neuro-cognitif et ophtalmique des enfants
végétariens et végétaliens apparait normal, mais trés peu
d’études 'ont étudié en objectif principal ou sur le long terme.
Les acides gras oméga-3 jouent un rdle crucial sur ce point. Les
apports sont normaux pour le précurseur (alpha linolénique)
mais faibles pour I'EPA et le DHA avec des taux plasmatiques
significativement abaissés chez les végétariens et les végéta-
liens. Les sources végétales (lin, colza, noix...) sont a privilégier
voire des suppléments en DHA d’origine marine (pouvant pro-
venir d’algues en I'absence de consommation de poisson). Pour
la vision, la vitamine A est rarement déficitaire grace aux caroté-
noides convertibles. Uiode est un autre nutriment essentiel dans
le développement neuro-cognitif mais les données sont rares :
une iodurie abaissée est rapportée chez la majorité des adultes
végétaliens et végétariens [5] ; chez I'enfant sain une corrélation
inverse est démontrée entre la consommation de végétaux et
I'iodurie.

Le risque d’anémie par carence martiale ou vitamine B12 peut
exister. La carence en fer, fréquente dans le monde, est renforcée
lors de I'exclusion des produits animaux. Malgré des apports
en élément Fer similaires aux omnivores, la moitié des enfants
végétariens présentent une carence en fer a cause de la biodis-
ponibilité plus faible du fer végétal [9]. Donc, les apports en fer
d’origine végétale devraient donc étre 2 fois supérieurs a ceux en
fer d’origine animal. La vitamine B12 est exclusivement d’origine
animale, les végétaliens ont donc un risque élevé de carence.
Donc, tous les enfants végétaliens doivent avoir des aliments
enrichis ou étre supplémentés en B12.

En conclusion, les enfants végétariens ou végétaliens qui consom-
ment une diéte adéquate en énergie et protéines grandissent
normalement. Les risques de carence (principalement protéines,
AGPI, Ca et Vitamine D, Fer, Zinc, B12) existent notamment pour
le jeune enfant avec des conséquences pouvant mettre en jeu
le pronostic vital comme illustré par plusieurs case report.
Cependant, avec un accompagnement diététique et nutritionnel
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expert et personnalisé le régime végétarien est possible chez
I'enfant [4]. Les recommandations pédiatriques européennes
déconseillent le végétalisme au moment de la diversification
et pronent un suivi médical et diététique rapproché lors de ces
régimes d’exclusion [10].

Références

[1] Schiirmann s, Kersting M, Alexy U. Vegetarian diets in children: a
systematic review. Eur J Nutr 2017;56:1797-817.

[2] O’Connell JM, Dibley MJ, Sierra J, et al. Growth of vegetarian
children: The Farm Study. Pediatrics 1989;84:475-81.

[3] Amit M. Vegetarian diets in children and adolescents. Paediatr
Child Health 2010;15:303-14.

[4] MelinaV, Craig W, Levin S. Position of the Academy of Nutrition
and Dietetics:Vegetarian Diets.J Acad Nutr Diet 2016;116:1970-80.

[5s] Appleby P,Roddam A, Allen N, et al. Comparative fracture risk in

vegetarians and nonvegetarians in EPIC-Oxford. Eur J Clin Nutr

2007;61:1400-6.

Elorinne AL, Alfthan G, Erlund |, et al. Food and Nutrient Intake

and Nutritional Status of Finnish Vegans and Non-Vegetarians.

PLoS One 2016;11:20148235.

[7]1 Mangels AR. Bone nutrients for vegetarians. Am J Clin Nutr
2014;100(Suppl 1):4695-75S.

[8] Ambroszkiewicz J, Laskowska-Klita T, Klemarczyk W. Low levels
of osteocalcin and leptin in serum of vegetarian prepubertal
children. Med Wieku Rozwoj 2003;7(4Pt2):587-91.

[9] Nathan I, Hackett AF, Kirby S. The dietary intake of a group of
vegetarian children aged 7-11 years compared with matched
omnivores. BrJ Nutr1996;75:533-44.

[10] Fewtrell M, Bronsky J, Campoy C, et al C. Complementary
Feeding: A Position Paper by the European Society for Paediatric
Gastroenterology, Hepatology, and Nutrition (ESPGHAN)
Committee on Nutrition. J Pediatr Gastroenterol Nutr
2017;64:119-32.

[6

—_—



Les croyances alimentaires

ELSEVIER

Table ronde

Conséquences pédiatriques des régimes
alimentaires particuliers et protection
de ’enfance, entre « omission »

et « commission »

A.-P. Michard-Lenoir

Hépital Couple Enfant, CHU Grenoble Alpes, CS 10217 38043 Grenoble cedex g

les sources principales de calcium, fer, zinc, vitamine D

et oméga-3 et exclusives de vitamine B12 chez I'enfant
et l'adolescent. Leur éviction totale du répertoire alimentaire
expose a des carences a une période de la vie oul les besoins sont
plus élevés. Une compensation est possible pour les oméga-3
(huiles végétales ou margarines enrichies), une supplémentation
pendant toute I'année en vitamine D permet de prévenir les
déficits en vitamine D, par contre les carences en calcium, fer et
vitamine B12 sont inéluctables chez les jeunes nourrissons lors
des régimes végétaliens prolongés. Par exemple les besoins en
calcium pour permettre une minéralisation osseuse correcte
sont de 9oo mg par jour entre 7 et 9 ans. La consommation de
lait et de produits laitiers est le moyen le plus simple pour assu-
rer ces besoins, les quantités de végétaux nécessaires pour les
atteindre étant inaccessibles (300 mg de calcium pour 250 ml
de lait versus 1 kg de légumes secs cuits). Une minéralisation
osseuse insuffisante au cours des vingt premiéres années de vie
augmente le risque fracturaire pour le reste de I'existence. Les
besoins en fer absorbé tels que définis par la Société Francaise
de Pédiatrie (7 mg/j entre 1et 6 ans,11 mg/j entre 7 et 11 ans et
environ 20 mg/j entre 11 et 18 ans) sont couverts par la consom-
mation de lait de croissance tant que I'enfant en consomme, puis
par I'ingestion d’une quantité suffisante de produits carnés. En
effet, compte tenu du faible taux d’absorption du fer non hémi-
nique des végétaux, les quantités de végétaux requises sont
difficiles a assurer (1,8 kg de légumes secs ou 2 kg de légumes
cuits apportent 1 mg de fer absorbé). Les conséquences de la
carence martiale sont plus graves chez I'enfant et I'adolescent
que chez I'adulte (anémie avec asthénie et retard de croissance,
retard de développement cognitif et augmentation de la suscep-
tibilité aux infections). La plupart sont réversibles, en dehors du
déficit cognitif qui peut étre définitif. Lors d’un régime végétalien
prolongé les carences en vitamine B12 sont inéluctables, puisque
la vitamine B12 n’existe que dans le monde animal. Elles peuvent
étre dramatiques, certaines étant réversibles aprés supplémen-

I es produits alimentaires d’origine animale constituent

Correspondance :
apmichardlenoir@chu-grenoble.fr

© 2018 Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés.
Perfectionnement en Pédiatrie 2018;1:A41-A42

tation (anémie mégaloblastique), mais d’autres peuvent étre
irréversibles, comme les troubles neurosensoriels.

Ainsi,le végétalisme, qui consiste a rejeter tous les produits prove-
nant de I'exploitation des animaux (viandes, ceufs, lait, poissons,
miel...), risque d’entrainer, en I'absence de supplémentation, des
carences nutritionnelles préjudiciables pour le développement
des enfants en particulier le développement neurologique avec
des séquelles irréversibles pour le restant de leur existence.
Faut-il pour autant parler de « maltraitance nutritionnelle »
comme certains le préconisent ?

La politique publique de protection de I'enfance, impactée par
I'introduction de la Convention Internationale des Droits de
I’Enfant (CIDE, 1989), a vu ses principes, son objet, ses finalités,
sa gouvernance et ses moyens clarifiés et consolidés, et ce
plus particuliérement au regard des textes relatifs a 'autorité
parentale (Loi mars 2002), a la réforme de la protection de
I’enfance (Loi mars 2007 et 2016). Lun des 2 axes de la loi relative
a la protection de I'enfant (mars 2016) est de mieux prendre en
compte les besoins fondamentaux de I'enfant. Ainsi, la centra-
tion sur I'enfant au regard de son intérét supérieur, de la réponse
a ses besoins fondamentaux au service de son développement
physique, affectif, intellectuel et social, la préservation de sa
santé, de sa sécurité, de sa moralité et de son éducation ainsi que
le respect de ses droits, constituent aujourd’hui les références
théoriques, juridiques et de la protection de I'enfance, et la
préservation de son développement un enjeu de responsabilité
partagée des acteurs privés et publics auprés de lui. En effet, si
I'enfant est sujet de droit, il est aussi objet de protection de par
sa minorité, de par son statut de sujet en devenir, de par sa vulné-
rabilité de fait due a sa dépendance a I'égard des adultes qui ont
en charge sa protection, son alimentation et son éducation. Ces
prérogatives relévent en premier lieu des détenteurs de I'autorité
parentale. En effet, au regard de la loi de mars 2002 relative a
I'autorité parentale, I'article 371-1du Code civil stipule que I'auto-
rité parentale est un ensemble de droits et de devoirs ayant pour
finalité I'intérét de I'enfant, pour le protéger dans sa sécurité, sa
santé, sa moralité, pour assurer son éducation et permettre son
développement dans le respect dii a sa personne.

Toutefois, la CIDE, dans son article 18, confie a la puissance
publique une responsabilité d’aide et de contrdle quant au respect
de l'application des prérogatives de l'autorité parentale ainsi
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formulée « les états parties semploient de leur mieux a assurer
la reconnaissance du principe selon lequel les deux parents ont la
responsabilité commune pour ce qui est d’élever I'enfant et d’assu-
rer son développement ». Par ailleurs, dans le code de déontologie
médicale (Article R 4127-43 du CSP) : « le médecin doit étre le
défenseur de I'enfant lorsqu’il estime que I'intérét de sa santé est
mal compris ou mal préservé par son entourage ».

Dans la définition de LOMS en 1999 : « La maltraitance de
I'enfant s’entend de toutes les formes de mauvais traitements
physiques et/ou affectifs, de sévices sexuels, de négligences ou
de traitements négligents, ou d’exploitation commerciale ou
autre, entrainant un préjudice réel ou potentiel pour la sente
de I'enfant, sa survie, son développement ou sa dignité dans le
contexte d’une relation de responsabilité, de confiance ou de
pouvoir. » Cette définition ne retient pas le critére d’intentionna-
lité, puisque les non-actes sont englobés, et « navoir pas fait »
semble difficile a raccorder a une notion d’intentionnalité.

La loi de mars 2007 a élargi la notion d’enfants maltraités a celles
d’enfants en danger : « I'enfant en risque de danger est celui
qui connait des conditions d’existence qui risquent de mettre en
danger sa santé, sa sécurité, sa moralité, son éducation ou son
entretien, mais qui n’est pas pour autant maltraité ». Les négli-
gences infligées aux enfants peuvent s’intégrer dans ces situa-
tions avec tout le continuum possible entre I'enfant en danger
jusqu’a I'enfant maltraité avec toutes les conséquences que l'on
peut envisager dont la plus dramatique reste le décés de I'enfant.
Comme on I'a vu dans la législation, la notion d’intentionnalité
n’étant pas un critére retenu pour pouvoir avancer le diagnostic
de maltraitance sur le versant négligences, si I'on peut concevoir
que de jeunes parents soient ignorants de ces risques potentiels
pour leurs enfants, cet argument ne serait plus valable une fois
que les dangers et risques auraient été exposés par un profes-
sionnel compétent (pédiatre, médecin généraliste, diététicien...).
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Ainsi dans le cadre des régimes particuliers plusieurs cas de

figure :

— choix d’un régime restrictif réfléchi par conviction mais dans
Iignorance des conséquences pour I'enfant, il s’agira plutét de
négligences par « omission » d’un régime alimentaire adapté
aux besoins fondamentaux de I'enfant ;

— choix d’un régime restrictif réfléchi par conviction et poursuivi
en connaissance de cause une fois les risques pour le dévelop-
pement physique et psycho-intellectuel de I'enfant exposés
et explicités, et dans ce contexte on pourra plutét parler de
négligences par « commission » d’un régime alimentaire
inadapté aux besoins fondamentaux de I'enfant.

Dans ces contextes différents les positionnements des profes-

sionnels devront étre modulés. Dans la situation d’une négli-

gence par « omission » probablement quaprés explications
et grace a une guidance nutritionnelle les parents, soucieux du
développement harmonieux de leur enfant sauront adapter
leur propre conviction aux besoins fondamentaux de I'enfant.
Par contre, dans le cas d’une négligence par « commission » et
surtout dans I'éventualité de la poursuite d’une alimentation
non adaptée aux besoins spécifiques de I'enfant, avec les consé-
quences possibles que I'on a vu, cela justifierait possiblement
de mesure de protection de I'enfant et donc possiblement
dans certaines circonstances d’envisager la rédaction d’une

Information Préoccupante a envoyer a la Cellule de Recueil des

Informations Préoccupantes du département de résidence de

la famille, puisqu’une information préoccupante est constituée

« de tous les éléments, y compris médicaux, susceptibles de

laisser craindre qu'un mineur se trouve en situation de danger et

puisse avoir besoin d’aide ».

Les références complétes peuvent étre obtenues sur demande
aupreés de l'auteur
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de 4 ans. A partir de I'age de 2 ans '/,, 'enfant acquiert

la propreté active par le controle de son sphincter strié.
On admet qu’il y a un retard d’acquisition de la propreté pour les
selles lorsqu’un enfant continue de se souiller aprés 4 ans. Les
causes sont multiples, la constipation chronique fonctionnelle
idiopathique étant de loin la plus fréquente. Cependant, avant
de poser ce diagnostic, il faut évoquer les étiologies, certes plus
rares, mais dont le traitement (médical ou chirurgical) peut
guérir I'lA.

O n parle d’'incontinence anale (IA) chez I'enfant aprées I'age

1. Les six points essentiels de la continence
anale

La continence active pour les selles est obtenue grace a la

conjonction de six facteurs :

— une angulation de la filiére anorectale, appelée cap anal, avec
un angle entre le rectum et le canal anal ouvert en arriere de
90" ;

— un complexe sphinctérien anorectal (strié) trophique et
tonique (sphincter externe et releveurs de I'anus dont le fais-
ceau puborectal) et un sphincter interne (lisse) intact ;

- une sensibilité anorectale normale (muqueuse, sphincté-
rienne, cutanée) ;

— une innervation sacrée intacte ;

- une commande cérébrale normale ;

— une bonne consistance des selles ;

Le manquement de I'un de ces facteurs peut entrainer une IA.

2. Un examen clinique soigneux d’abord

Schématiquement, on retient 2 types d’IA, que I'on peut distin-

guer cliniquement par le degré de plénitude du rectum :

- un rectum vide signe une encoprésie primaire « active » ou
bien une incompétence sphinctérienne totale. Lencoprésie
« active » est un trouble psychiatrique grave qui reléve d’'une
prise en charge en pédopsychiatrie. Une incompétence sphinc-
térienne totale impose de rechercher dans les antécédents du
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patient, une intervention chirurgicale compliquée sur la filiére
anorectale avec lésion sphinctérienne (e.g. malformation
anorectale ou maladie de Hirschsprung opérée) ou un trauma-
tisme périnéal avec |ésion sphinctérienne ;

— un rectum plein, cas le plus fréquent, témoigne d’une IA liée
a des fuites par regorgement dont la cause chez I'enfant
est le plus souvent une constipation chronique sévére
fonctionnelle isolée. Cependant, ce diagnostic d’élimination
suppose d’avoir recherché les autres causes organiques
pouvant entrainer une rétention passive de selles, aprés un
examen clinique complet : causes médicales (médicaments
ralentisseurs du transit, hypothyroidie, hypercalcémie,
hypokaliémie, maladie cceliaque), dysraphismes ouverts
ou fermés (séquelles de myéloméningocele, moelle fixée,
syringomyélie, lipome du filum ou du céne), malformation
anorectale, maladie de Hirschsprung. Il faut toujours avoir en
téte la possibilité d’'une forme syndromique, notamment si
différents signes cliniques sont associés et/ou s’il existe des
antécédents familiaux de constipation ou de malformations
du péle caudal.

Les critéres de Rome IIl ont permis de clarifier les éléments dia-

gnostiques d’IA par constipation fonctionnelle [1] chez I'enfant.

Récemment, les critéres de Rome IV exposent des signes précis

et validés par la communauté internationale des experts en

gastro-entérologie chez I'adulte mais ils restent encore a valider
en pédiatrie.

3. Les examens complémentaires éliminent
les causes organiques

LASP est utile pour évaluer I'importance de I'encombrement

stercoral avant tout traitement.

Toute suspicion de cause secondaire doit faire réaliser les

examens complémentaires pour étayer le diagnostic suspecté,

notamment :

- dysraphisme occulte : radiographie des rachis lombaire et
sacré de face et profil, IRM lombosacrée (avec des coupes en
axiales T1 pour rechercher un lipome du filum) si anomalies
lombaires et/ou sacrées, et dans tous les cas s'il existe des
troubles sphinctériens urinaires associés ;

— - déficit des sphincters striés pelviens :IRM pelvienne et explo-
ration de la fonction défécatoire en déféco-IRM.

Dans le cas d’un bilan étiologique négatif; il faut savoir évoquer

la possibilité d’'une maltraitance a I'origine de I'lA.
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4.la prise en charge est toujours
symptomatique, et peut étre chirurgicale
dans certains cas

Si IA par regorgement sur rétention stercorale, il faut procéder
en début de traitement a une vidange colique la plus compléte
possible par voie rectale. Un traitement laxatif uniquement par
voie orale risque en effet d’aggraver les fuites si le rectum n’est
pas bien vidé au préalable. En principe, les lavements type Norma-
col® suffisent, 1 fois par jour pendant 3 ou 4 jours consécutifs. En
paralléle, il faut démarrer un traitement per os par laxatifs type
macrogol (Movicol®, Forlax®) afin d’obtenir au moins une selle
par jour, de scores 3 ou 4 sur I'échelle de Bristol. Lenfant et ses
parents doivent étre avertis que c’est un traitement sur le long
cours (un an voire plus en fonction de 'amélioration des fuites). Les
lavements Normacol® peuvent étre administrés pendant 1 mois, 1
a 2 par semaine puis le relais sera pris avec des suppositoires effer-
vescents (Eductyl®) pour activer I'exonération quotidiennement si
elle ne vient pas spontanément. Contrairement aux idées recues,
il n'y a pas de tachyphylaxie pour ces traitements laxatifs, mais
plutdt une érosion de l'efficacité par une moins bonne adhérence
au traitement a mesure que les symptémes s'amendent. Cela
souligne I'importance d’un suivi psychologique régulier de ces
patients qui doit également s’inscrire sur le long terme.

Dans le cas des IA par incompétence sphinctérienne, il faut
également vider le colon en début de traitement, mais surtout
poursuivre ces vidanges de facon rapprochée car les fuites de
selles reviennent dés que le colon se remplit de nouveau. Les
laxatifs per os sont a utiliser avec modération car ils ont tendance
a aggraver les fuites. Le traitement de ces IA est donc essentielle-
ment basé sur les lavements itératifs ou irrigations transanales
(ITA). Larrivée sur le marché francais du dispositif d’ITA Péristeen
(Coloplast®) couvert par 'ALD a modifié nos pratiques. Les
modalités d’utilisation en pédiatrie sont bien détaillées dans la
littérature [2].

La chirurgie a une place pour aider au traitement symptomatique
de I'lA par regorgement ou par incompétence sphinctérienne, en
réalisantunecaecostomiecontinencedetype Malone pourfaciliter
les irrigations coliques (notamment chez les enfants en fauteuil).
Cependant, les indications de caecostomies continentes ont net-
tement diminué au profit de la prescription du dispositif d’ITA
Péristeen.

Dans le cas de certaines anomalies du développement,
notamment la maladie de Hirschsprung et la plupart des
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malformations anorectales, la chirurgie est le seul traitement
curatif.

Une proctectomie peut étre discutée dans le cas ou existe un
méga rectum lorsqu’il ne se résout pas avec un traitement
conservateur bien conduit, le plus souvent induit et aggravé par
la rétention chronique [3].

La diététique a une place dans toutes les formes d’IA, dans la
mesure ou la consistance des selles joue un réle important dans
le mécanisme de continence. Il ne s’agit pas de mettre en place
un régime « riche en fibres », mais plutét de recommander une
alimentation équilibrée en limitant I'apport en fibres insolubles
car elles augmentent le volume des selles (présentes dans les
légumes a enveloppe e.g. mais, petits pois, haricots secs, lentilles,
la peau et les pépins des courgettes, poivrons, etc... les fruits a
coques e.g. noisettes, noix, amandes, céréales compleétes, riz et
pates complétes).

La rééducation périnéo-sphinctérienne a un intérét dans le cas
de I'lA par regorgement. Elle a peu d’intérét dans les formes par
incompétence sphinctérienne sauf pour éduquer I'entourage
aux massages abdominaux.

Lélectrostimulation en pédiatrie n'est pas encore utilisée en
routine, mais pourrait étre, a I'avenir, une alternative intéres-
sante notamment dans les cas associés a un dysfonctionnement
sphinctérien vésical [4].

Enfin, il ne faut pas oublier que I'lA est un handicap invisible. Ces
enfants doivent étre aidés pour faciliter leur insertion scolaire
par la rédaction d’'un Programme d’Accueil Individualisé (PAI). En
fonction de I'étiologie, une prise en charge au titre de I'ALD peut
étre demandée voire une demande d’AEEH a la MDPH.
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a défécation est rendue possible par un ensemble de méca-

nismes associant le relachement périnéal a une poussée

abdominale permettant I'expulsion des selles. Sa bonne
réalisation est aussi étroitement liée a la consistance des selles
qui va dépendre de l'alimentation, de I’hydratation ou de patho-
logies sous-jacentes. Dans le cas des incontinences anorectales,
il est important de repérer deux tableaux : les incontinences a
rectum vide et celles a rectum plein.
Dans le cas desincontinences a rectumvide, c’est le systéme résis-
tif qui est souvent déficitaire avec des sphincters hypotoniques
ou non fonctionnels (aprés une intervention chirurgicale ou dt a
une malformation anorectale par exemple). On va alors observer
des fuites de selles complétes et en continu avec des urgences
défécatoires et sans stagnation stercorale dans 'abdomen.
Les incontinences a rectum plein sont, elles, dues & une diminu-
tion de la sensibilité rectale par sur-stimulation des récepteurs
barométriques (présence de selles en continu dans le rectum) et
doncune perte du besoin défécatoire qui va aggraver la constipa-
tion chronique. Elle est aussi souvent associée a une diminution
du tonus sphinctérien par les contraintes de pesanteur exercées
par la stase stercorale. On observe alors des fuites de selles type
« soilings » par regorgement, souvent malodorantes car macé-
rées dans le systéme digestif terminal, ainsi qu’une stase sterco-
rale intrarectale (dure ou molle) et des défécations difficiles avec
des selles dures ou collantes. Dans ce cas aussi, les fuites de selles
peuvent étre liquides et a ne pas confondre avec des diarrhées
(ce qui pourrait induire une prescription de ralentisseurs du
transit, aggravant ce cercle vicieux jusqu’a l'occlusion digestive).
Dans les deux cas, on peut aussi diagnostiquer une asynergie
abdomino-périnéale (action de poussée sur un sphincter
contracté) ne permettant pas une exonération compléte et pou-
vant engendrer des douleurs voire des traumatismes au niveau
de l'anus.
Lage de l'acquisition de la propreté étant différents chez les
enfants, c’est a partir de 5 ans que I'on va commencer a mettre

*Auteur correspondant :
heloise.trefouel@aphp.fr

© 2018 Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés.
Perfectionnement en Pédiatrie 2018;1:A45-A46

en place une démarche rééducative pour pallier les troubles de
la continence anorectale. Cependant, des conseils peuvent étre
donnés aux parents dés le plus jeune age pour faciliter I'exoné-
ration et ainsi limiter les fuites de selles dans la journée et le
risque d’augmentation de la constipation. Ainsi, la présentation
post-prandiale au pot ou sur les toilettes, la mise en place d’'une
installation permettant un alignement anorectal par relache-
ment du muscle puborectal (avec un adaptateur et un tabouret
sous les pieds pour que les genoux soient au-dessus du niveau
des hanches), la surveillance de I'hydratation, la réalisation
de massages abdominaux ou encore la douche chaude pré-
défécatoire peuvent permettre des exonérations plus réguliéres,
plus complétes et moins douloureuses.

La surveillance médicale va passer par la prévention de la mise en
place d’'une constipation chronique qui entrainerait la formation
d’un fécalome et développerait a terme des distensions rectales
et donc diminuerait la sensibilité rectale. C’est en se basant sur
les critéres de Rome Il que l'on peut la déceler (les critéres de
Rome IV pour la pédiatrie étant encore a I'étude) [1].

La rééducation des troubles de la continence anorectale va se
baser sur un interrogatoire complet des habitudes de vie de
I’enfant et de la consistance de ses selles (défécations et fuites)
ainsi que sur un examen abdominal et périnéal permettant de
classer I'incontinence dans un des deux tableaux précédents.
Elle commence par I'éducation défécatoire qui correspond a
I'explicitation de la physiologie défécatoire a I'enfant ainsi qu’a
la réalisation quotidienne des conseils d’hygiéne de vie (une selle
quotidienne au minimum, présentation réguliére aux toilettes,
bonne hydratation) et des techniques de facilitation (installa-
tion, massages).

Limplication de la famille et de I'enfant est primordiale pour
qu’il y ait un relais efficace au domicile. Dans un second temps,
I'apprentissage de la réalisation de la poussée orientée permet
a I'enfant une meilleure vidange rectale et diminue les fuites de
selles. Cette poussée abdominale doit se réaliser sur un plancher
pelvien au repos, ce qui n’est réalisable que si I'enfant a un bon
schéma corporel au niveau périnéal. Il est donc aussi du ressort
de la kinésithérapie de faire prendre conscience a I'enfant, en I'y
confrontant directement, de la motricité de son périnée. Enfin,
lorsqu’il est capable de réaliser contractions et relachements sur
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demande, on associe le travail abdominal a celui du périnée pour
vaincre |'asynergie abdomino-périnéale et apprendre a I'enfant
la dynamique défécatoire normale.

Dans tous les cas, il s’agit d'une rééducation spécialisée qui
ne peut étre pratiquée par n'importe quel thérapeute. Cela
nécessite une évaluation médicale préalable dans tous les cas
des capacités du patient et un diagnostic précis des anomalies
fonctionnelles et organiques avec un bon spécialiste. Un soutien
en psychothérapie est souvent utile dans tous les cas de pro-
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blemes de propreté chez I'enfant, et indispensable dans les cas
d’encoprésie d’origine fonctionnelle.
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sur K, ce petit garcon aux troubles autistiques, pour le

bénéfice de sa sceur C atteinte d’'une forme grave de dré-
panocytose [1] ? Le don de MO par ponction de la créte iliaque,
sous anesthésie générale reste indispensable a la greffe de cel-
lules-souches hématopoiétiques (CSH), seul espoir de guérison
dans des situations hémopathies graves. Le plus souvent, le seul
donneur potentiel est un enfant de la fratrie. Cette situation
conduit a introduire dans la loi une dérogation a l'interdiction
de prélévement sur mineur (article L 1241-3 du Code de la Santé
Publique CSP). Les titulaires de 'autorité parentale sont informés
par le praticien qui a posé l'indication de la greffe ou tout autre
praticien de leurs choix, des risques encourus par le mineur des
conséquences éventuelles du prélévement. Une information
appropriée est délivrée au mineur si son age et son degré de
maturité le permettent (R 1241-16). Le recueil du consentement
des parents, est enregistré par le magistrat du Tribunal de
Grande Instance (TGl), qui doit préalablement s’assurer qu’il est
libre et éclairé. Les parents adressent au comité d’expert donneur
vivant (CEDV) une demande d’autorisation accompagnée d’une
copie des actes du TGl (R 1241-18). Le CEDV procéde a I'audition
de I'enfant seul si son age et sa maturité le permettent puis de
I'enfant et de ses parents. Il délivre la décision d’autoriser ou non
le prélévement. Celle-ci n’a pas a étre motivée.
Qui est ce petit étre qui vient devant le CEDV, a qui I'on préte la
capacité de donner ? La capacité, sinon de consentir,du moins de
refuser ? Lautonomie de I'enfant s’affirme dans le méme temps
que le devoir de sa protection par ses parents et par la société
se confirme. Incapable juridique placé sous la tutelle de ses
parents I'enfant, d’un point de vue législatif, ne peut consentir.
Pour autant il acquiert le droit d’étre informé et de participer
aux décisions qui le concerne. Le Code de Déontologie Médicale
prévoit (article R 4127-42 du CSP) qu’en tant que personne, son
consentement doit étre systématiquement recherché. Larticle
L 1111-5 du CSP ouvre le champ de son autonomie, sous condition.
Dans le domaine du prélévement de MO, son refus fait obstacle,
quel que soit le consentement des parents.
Interroger I'enfant, I'écouter, c’'est lui reconnaitre son humanité.
Linstant de la question posée : « es-tu d'accord pour que I'on te

F allait-il autoriser le préléevement de moelle osseuse (MO)
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prenne des cellules pour les donner d ta sceur ? » est un instant de
construction. Ne pas poser la question reviendrait le réduire K a
un vivant seulement utilisable. Autre chose sera de comprendre
sa réponse. Mais ne pas comprendre la réponse ne dédouane pas
de la nécessité de la poser. Laudition par le CEDV est déclenchée
par la saisine de I'équipe de greffe. Elle apparait comme un
instantané dans une histoire familiale bouleversée. La décision
de greffe de I'enfant malade arrive comme une issue inespérée
dans un temps ou tout ce qui fait habituellement les priorités
et le rythme du quotidien a disparu. lenfant malade accapare,
requiert, épuise toutes les ressources affectives et soignantes
des parents. Cette densité dramatique explique sans doute que
I'enfant sollicité pour le don ne soit pas dans la lumiére de la
scéne.Dans ce contexte, il n’est pas surprenant que 'audition soit
parfois présentée comme une étape administrative subalterne,
associée au passage devant le TGl. Que l'audition charpente le
consentement des parents et rende audible la parole de I'enfant
et son éventuel refus, peut paraitre anachronique aux yeux des
équipes de greffes. Pourtant, la question est bien de savoir qui
consent a quoi et qui décide de quoi ? La décision médicale de
greffe, fondée sur délibération scientifique rigoureuse ameéne a
solliciter le prélévement. Les parents ont a porter deux consen-
tements imbriqués I'un dans l'autre. Consentir a la greffe de C
implique de consentir au prélévement de K. Les parents sont pris
dans une injonction paradoxale : il leur faut a la fois protéger
et secourir leurs enfants. Linnocuité apparente du prélévement
au regard de l'espoir de la greffe pourrait rendre inaudible K. Le
consentement qui leur est demandé de présenter au magistrat
du TGl comporte des zones de fragilités. La liberté y est chétive.
Le consentement au prélévement est aliéné au consentement a
la greffe. Laptitude de I'enfant donneur a exprimer un refus est,
méme en cas de parfaite maitrise du langage, brouillée par la
finalité qu’il percoit.

La fin assignée par la loi au CEDV ouvre le champ de la délibéra-
tion. Selon les circonstances, le prélevement est ou n’est pas un
moyen pour I'enfant d’accéder a sa finalité d'étre. Le prélévement
de MO est tout a la fois don et non don. Il n'est pas don, parce
qu'il s’agit d’une intervention médicale dont le début porte sur
une partie et la fin sur une autre d'un méme tout. Si I'enfant n'est
pas intégré dans cette globalité souffrante et que sa sollicitation
n'est pas en méme temps reconnaissance de lui-méme, alors
I'intervention est une violence qui le réduit a un moyen. Par suite
son refus est expression de sa volonté d’étre et impose, au nom
de son irréductible dignité, son respect. C'est au comité d’en étre
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la parole. Son occurrence n’a pas a étre justifiée. Mais il est don,
dans le mouvement méme de sa réalisation, s’il est 'opportunité
de la révélation de I'enfant a lui-méme dans sa place et son réle, lui
permettant dans la méme action d’étre lui-méme et que sa sceur
soit. Le non-refus de I'enfant est alors un renversement par lequel
la médecine retourne a son humble réle de médiateur. Ainsi si le
don ne se réduit pas au prélévement, le CEDV peut en étre I'écrin.

Laudition du CEDV, espace dans lequel la famille prend l'indis-
pensable distance de l'univers médical, permet la remise en
perspective de la technique médicale dans le champ de la
construction des relations humaines. Elle recueille la transfor-
mation du prélévement, en vue de greffe, en don sublimant la
famille. Au-dela d’'une morale kantienne qui impose de « [n’]agir
[que] de facon telle que tu traites I'humanité, aussi bien dans ta
personne que dans toute autre, toujours en méme temps comme
fin, et jamais simplement comme moyen » chaque audition met
en scene une situation singuliére ne permettant pas de préjuger
de ce qui est moyen et de ce qui est fin. La décision des experts
les confronte a leur conscience. La loi leur assigne la fin :le refus
de I'enfant fait obstacle au prélévement. Il faut y entendre que
I'autorisation n'a d’autre considération a prendre que I'enfant
« donneur », quand toute la démarche indique l'urgence a
traiter le receveur. Le lieu du comité, en détournant le faisceau
du projecteur de sa sceur vers lui, permet de discerner en quoi
la finalité de I'acte le concerne. La souffrance englobant tous les
membres de la famille, le prélévement et la greffe constituent
alors une thérapeutique de la famille, nécessitant le consente-
ment de celle-ci, comme tout consentement aux soins. Il ne sau-
rait alors étre question de don, mais des conditions de I'alliance
thérapeutique contre la maladie de C dont les symptémes
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touchent tous les membres de la famille incluant le petit K. A ce
stade, le bénéfice attendu de la greffe dépasse la guérison de C
pour tendre a un soin global de la famille KC. Il n’y a pas don et
K n'est pas réduit 8 un moyen mais est le lieu d’'une partie de ce
soin. Le réle du comité est de s’assurer de la compréhension des
informations fournies par 'équipe médicale sur les risques et les
bénéfices attendus par ce traitement qui inclut le prélévement.
Au-dela, poser la question du positionnement de I'enfant sur le
don bouleverse les données de la situation. Lappropriation du
don par K ne peut se faire que par sa sublimation ontologique.
Cela passe par la perception qu’il a de la finalité du prélévement,
et par la perception que les experts ont de cette perception. La
finalité détermine la transmutation du prélévement en don. En
posant la question de la destination des CSH, I'expert interpelle
K sur sa vision de l'altérité de C et par la méme sur sa propre
individuation. Le prélévement prend alors place comme étape et
support symbolique de la volonté de I'enfant que sa sceur soit,
dans le méme temps qu'il le constitue en tant que lui-méme. A
distance de I'environnement médical, dans ce moment et ce lieu
de l'audition, ce que I'enfant exprime de sa compréhension du
processus en tant que destiné a sa sceur conditionne sa réponse,
dont les deux versants, le refus ou le non-refus traduisent sa
volonté d’étre lui-méme reconnu comme une fin.

Référence
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adéquate aux questions que suscite le consentement de
I'enfant a I'acte de soins.

La régle de droit n'est pas la seule référence du médecin, dont
les actes sont dictés par un principe fondamental : celui de la
bienfaisance.
Dés qu’il est né vivant et viable I'enfant est titulaire de tous
les droits fondamentaux de la personne humaine, a part les
droits politiques. Mais la mise en ceuvre de ces droits, ne peut
se faire que par I'intermédiaire obligé des représentants légaux
de I'enfant que sont les titulaires de I'autorité parentale, sauf
quelques exceptions prévues par la loi.

Ces droits figurent dans de nombreux textes internationaux et

nationaux [1] :

- droit a I'intégrité de sa personne, au respect de sa dignité, de
sa vie privée, au secret médical
« |l ne peut étre porté atteinte a I'intégrité du corps humain
qu’en cas de nécessité médicale pour la personne ou a
titre exceptionnel dans l'intérét thérapeutique d’autrui »
(article 16-3 du Code Civil).

— droit a 'autonomie, a donner son libre consentement a tout

acte médical, aprés avoir recu une information claire, loyale et
appropriée.
« Aucun acte médical ni aucun traitement ne peuvent étre
pratiqués sans le consentement libre et éclairé de la personne
et ce consentement peut étre retiré a tout moment. Le consen-
tement du mineur doit étre systématiquement recherché s’il
est apte a exprimer sa volonté et a participer a la décision »
(art. L.1111-4 du Code de la Santé publigue (CSP)).

C e n'est pas la Loi seule qui pourra fournir une réponse

1. Qu’est-ce qu’un enfant selon la loi ?

Au regard du Code Civil un enfant est toute personne de I'une ou
I'autre sexe quina pas 18 ans accomplis. (art. 388 du Code Civil).
Un nourrisson de trois mois, un enfant de 7 ans ou une adoles-
cente de 17 ans ont le méme statut juridique.

Sur le plan médical, c’est le degré de discernement de I'enfant,
plus que son age civil qui est pris en considération lorsqu’il s’agit
de son consentement.
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1.1. La notion d’enfance

Pendant longtemps, jusqu’au milieu du 18° siécle (J.-J. Rousseau),
la spécificité de I'enfant n’a pas été reconnue. Lenfant n’était
qu’un adulte en réduction.

Aujourd’hui, la personnalité de I'enfant est prise en considération.

1.2. La parole de I'enfant

Autrefois, 'enfant était réduit au silence. Il s’agissait moins de I'inca-
pacité de I'enfant a parler que de I'absence découte de sa parole
par les adultes. Cette attitude a beaucoup évolué, une plus grande
attention est portée a la parole de I'enfant. Des droits spécifiques lui
ont été reconnus (Convention Internationale des Droits de I'enfant).

Dans les procédures le concernant (autorité parentale, filiation,
etc.), 'enfant peut demander a étre entendu par un juge. Mais il
faut prendre garde a ne pas mettre les enfants sur le méme plan
que les adultes car ce serait nier la réalité essentielle de I'enfance.

2. Lautorité parentale

« Lautorité parentale est un ensemble de droits et de devoirs

ayant pour finalité I'intérét de I'enfant.

Elle appartient aux parents jusqu’a la majorité de I'enfant pour

le protéger dans sa sécurité, sa santé et sa moralité, pour assurer

son éducation et permettre son développement, dans le respect

dii a sa personne ».

« Les parents associent I'enfant aux décisions qui le concernent

selon son age et son degré de maturité » (article 371-1du Code Civil).

En matiére médicale, ce sont donc les titulaires de I'autorité parentale

quivont prendre la décision concernant les soins et les traitements de

I'enfant (article R 4127-42 du CSP). Mais les modalités de I'exercice de

l'autorité parentale peuvent varier selon la situation des intéressés.

— Pour les parents en couple elle est exercée conjointement, les
deux participent a la décision.

— Pour les parents séparés, l'autorité parentale peut étre
conjointe, ou seulement confiée a I'un des parents, mais I'autre
parent doit étre tenu informé, dans la mesure du possible, des
décisions importantes concernant la vie de I'enfant.

Pour les actes de soins courants, I'accord d’un seul parent suffit, il

est présumé agir avec I'accord tacite de I'autre, alors que I'accord

des deux parents est nécessaire pour les actes graves.

Plusieurs dérogations sont prévues quant a I'exercice de I'auto-

rité parentale.
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2.1. Lurgence

En cas d’urgence vitale le médecin intervient immédiatement.

2.2. Linterruption volontaire de grossesse (IVG)

Laccés a I'lVG est accordé a des personnes mineures sans l'autori-
sation des titulaires de I'autorité parentale (article L 2212-7 du CSP).
Le médecin doit s’efforcer de convaincre la mineure d’informer
son ou ses titulaires de I'autorité parentale, mais le secret leur
sera opposé si la mineure le demande.

Les actes liés a I'lVG comme I'anesthésie sont soumis au méme
statut.

A contrario les titulaires de l'autorité parentale ni personne
d’autre, ne peuvent forcer une mineure a subir une IVG si celle-ci
s’y oppose (articles 223-10 du Code Pénal et L 2222-1du CSP).

2.3. La contraception

Laccés a la contraception des jeunes filles mineures sur pres-
cription médicale est possible sans autorisation des titulaires de
I'autorité parentale (article L 5134-1 du CSP).

Le secret de I'ensemble du parcours contraceptif est préservé.
Pour la contraception d’urgence, elle est délivrée gratuitement
méme aux mineures, sans prescription médicale et sans autori-
sation.

2.4. Le secret médical du mineur

De méme le mineur peut demander a bénéficier du secret médi-
cal, et refuser aux titulaires de I'autorité parentale I'accés a son
dossier (article L. 1111-5 du CSP).

Les confidences du mineur ne sauraient étre révélées.

3. Linformation

Préalable indispensable au consentement, I'information doit
d’abord permettre au patient de prendre sa décision en toute
connaissance de cause, c'est une exigence légale (article R 4127-35
du CSP) dont le défaut peut étre sanctionné.

Tout le personnel de santé est débiteur de I'information.

3.1. Loyale

Ne veut pas dire exhaustive

3.2. Appropriée

Il n’y a pas de normes établies en matiére d’age pour I'obligation
informer I'enfant.
LAssociation Sparadrap et la Ligue Genevoise contre le Cancer
proposent des documents d’information appropriés aux enfants
dés I'age de 3 ans.

3.3. Compréhensible

Compréhensible aux yeux du médecin mais pas toujours com-
prise par les parents et I'enfant.

Ladhésion de I'enfant a son traitement est intimement liée a
I'information qu’il a recue.
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4.Le consentement de I’enfant

« Recherché ».N’est ce pas plutot I'adhésion a une décision prise
parautrui ? Quelle liberté pour I'enfant a consentir ? Que signifie
pour lui « éclairé »?

Les « vices du consentement ». Les parents ne sont pas toujours
des traducteurs fideles, d’ou I'importance du colloque singulier
avec 'enfant.

La capacité de discernement de I'enfant (complexe, variable,
difficile a cerner) est la clef de voite du consentement [2].

Le consentement en psychothérapie pose un probléme spéci-
fique [3].

5. Le refus de soins

Qui dit consentement aux soins implique de pouvoir les
refuser [4]. C'est le respect de I'autonomie de la personne. Les
titulaires de l'autorité parentale peuvent donc refuser un acte
médical pour I'enfant.

Pour un soin courant le médecin doit s’incliner devant le refus
des parents.

Si le refus de soins risque d’entrainer des conséquences graves
pour la santé de I'enfant le médecin « protecteur de I'enfant »
avise le Procureur de la République qui saisira le Juge des enfants
qui statuera.

Comment gérer le refus de soins de I'enfant ?

6.Lintérét supérieur de I'enfant

Cité par de trés nombreux textes et jurisprudences en cas de
conflit [s], I'Intérét Supérieur de I'Enfant doit s’apprécier comme
un ensemble de facteurs contribuant a la qualité de sa vie
(besoins physiques, psychiques, sociaux, intellectuels, affectifs)
(article L.112-4 du Code de I'action sociale et des familles).

Lenfant est parfois I'objet d’enjeux extérieurs au lieu d’étre le
sujet central de la décision qui le concerne.

7. Conclusion

« Le médecin en charge doit se fonder sur un ensemble d’élé-
ments, médicaux et non médicaux,dont le poids respectif ne peut
étre prédéterminé. Dans le cas d’un patient mineur, il incombe
en outre au médecin de rechercher I'accord des parents... d’agir
dans le souci de la plus grande bienfaisance a I'’égard de I'enfant,
et de faire de son intérét supérieur une considération primor-
diale » [6].
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1. Introduction

Léchographie prénatale permet de faire le diagnostic de la majorité
des uropathies. Un complément d’imagerie par IRM permet de pré-
ciser des malformations non élucidées par échographie. Limagerie
prénatale tentera autant que possible d’établir un pronostic pour
permettre d’optimiser la prise en charge médicale ou chirurgicale
précoce et améliorer le décours a long terme de ces uropathies [1].

2. Les dilatations pyélo-calicielles

Une dilatation des cavités rénales chez le foetus est définie par un
diamétre antéropostérieur du bassinet mesuré sur une coupe axiale
passant par le hile rénal de plus de 4 mm au deuxiéme trimestre
et 7 mm au troisieme trimestre. Ceci concerne environ 4,5 % des
grossesses. La dilatation peut étre transitoire, un grand nombre
dentre elles (40 a 80 %) se résolvent spontanément. Dans les cas
contraires et particulierement pour les dilatations plus marquées
(> 15 mm), cette découverte doit conduire a une analyse détaillée
de I'ensemble de I'arbre urinaire afin de préciser leur étiologie :
un reflux vésico-urétéral, une uropathie obstructive (sténose de
jonction pyélo-urétérale) ou encore une uropathie malformative
(duplication rénale). Si le diagnostic peut étre largement suspecté
en anténatal, une confirmation postnatale sera toujours indiquée
par échographie, cystographie permictionnelle et éventuellement
IRM. Lensemble du feetus doit également étre analysé en vue
d’exclure une anomalie associée qui aggraverait le pronostic [2].

3. Quels sont les critéres échographiques qui
nous permettent de prédire I'origine de la
dilatation cavitaire, d’en établir un pronostic ?

3.1. Critéres évocateurs d’un reflux vésico-urétéral (RVU)

Le RVU concerne 1 % des nouveau-nés et peut étre lié a une
« immaturité » du systéme anti-reflux de la jonction urétéro-
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vésicale. Il peut étre secondaire a une cause « favorisante »
comme une insertion urétérale ectopique dans les systémes
doubles ou secondaires a un obstacle sous vésical.

Le diagnostic anténatal d’'un reflux est difficile, toutefois, cer-
tains signes peuvent orienter I’échographiste. Ces signes com-
portent la dilatation fluctuante des bassinets en cours d’examen
ou en cours de miction, I'épaississement pariétal pyélique et/
ou urétéral, la dilatation urétérale ou encore la démonstration
d’'une grande vessie. Un pronostic plus péjoratif peut étre
suspecté chez certains feetus qui présentent déja une atteinte
parenchymateuse responsable a terme d’une (hypo)dysplasie
rénale. Celle-ci se traduit par des reins de petite taille, une hype-
réchogénicité et un amincissement cortical. Il s’agit alors d’'une
vraie néphropathie de reflux avec probable altération précoce de
la fonction rénale. C'est dans cette évaluation morphologique de
I'échographie peut apporter des informations pronostiques.

3.2. Critéres évocateurs d’une uropathie obstructive

La dilatation des cavités rénales secondaire a une obstruction
située a la jonction entre le bassinet et I'uretére correspond la
sténose de jonction pyélo-urétérale (SJPU).Elle se rencontre dans
environ 13 % des cas de dilatation pyélocalicielle anténatale. Le
diagnostic de SIPU repose sur une dilatation cavitaire qui, a la
différence du reflux, concerne exclusivement les cavités rénales,
quiapparaissent globuleuses, arrondies avec un bassinet souvent
un peu exorénal. Les dimensions du bassinet sont également
plus importantes que dans le reflux et dépassent facilement
10-15 mm. Luretére n’est pas visible. La vessie est normale. La
sténose de jonction urétéro-vésicale associera a la dilatation
pyélocalicielle, une dilatation de l'uretére qui apparait comme
une structure serpigineuse liquidienne au sein de 'abdomen
foetal. Le diagnostic différentiel avec le reflux est souvent difficile
in utero.

La présence d’'un urinome périrénal plaide en faveur d'une
étiologie obstructive, il est le témoin d’une rupture des cavités
rénales secondaire a la surpression, toutefois, il se rencontre le
plus fréquemment en cas de valve de l'urétre postérieur qu’en
cas de SJPU.

Le pronostic, comme dans le reflux, repose sur I'aspect du paren-
chyme rénal qui peut apparaitre hyperéchogéne, avec une perte de
différenciation cortico-médullaire (DCM) et plus spécifiquement
présenter des kystes corticaux. Il nest toutefois actuellement pas
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clarifié si c’est I'obstruction qui engendre la dysplasie rénale (par
hyperpression) ou s'il s’agit d’un contexte pathologique plus large
associant une dysplasie évolutive a une obstruction [3].

Ces composantes obstructives et refluantes peuvent également
se rencontrer dans des uropathies malformatives plus complexes
comme des systémes doubles ou dans des obstacles sous vési-
caux (valves) pour lesquels la différenciation prénatale entre une
étiologie obstructive ou refluante ayant entrainé la mégavessie
et la néphropathie peut étre difficile, les deux phénomeénes étant
souvent concomitants.

4.Quel est I'apport de I'IRM dans le bilan
prénatal de ces uropathies ?

LIRM foetale est une imagerie de seconde intention a ne réaliser
que dans les cas ou I'échographie n'est pas conclusive. Grace a
sa meilleure résolution de contraste, et son large champ de
vision, I'IRM peut apporter des informations complémentaires
morphologiques et fonctionnelles. Plusieurs études ont montré
son apport diagnostic dans la caractérisation de certaines
malformations complexes et son impact sur la prise en charge
postnatale [4,5]. Des tentatives d’approche fonctionnelle rénale
par des séquences de diffusion ont également été réalisées avec
toutefois encore des difficultés quant a la standardisation des
données et leur utilisation en pratique clinique quotidienne [6,7].

5. Le pronostic

Dans I'ensemble, le pronostic des dilatations rénales (sur reflux

ou sur obstruction) repose sur plusieurs critéres :

— atteinte uni ou bilatérale, dans le premier cas, le rein contro-
latéral sain compensera la perte de fonction éventuelle du rein
pathologique ;

- dans le cas d’atteinte bilatérale, c'est I'état du parenchyme
rénal qui sera déterminant ;

- la quantité de liquide amniotique est également un bon
témoin de la fonction rénale in utero ;

- le diagnostic d’uropathies complexes (nécessitant éventuel-
lement une intervention médicale ou chirurgicale néonatale
urgente).

Il reste toutefois difficile en anténatal d’établir un pronostic

fonctionnel précis a plus ou moins long terme sur ces critéres stric-

tement morphologiques ou des valeurs de diffusion en IRM [8].

As2

Perfectionnement en Pédiatrie 2018;1:A51-A52

6.Conclusion

Les uropathies foetales sont nombreuses et de pronostics
variables. Latteinte initiale peut se produire a différents niveaux
avec souvent des répercussions sur I'ensemble de I'arbre urinaire.
Le role de I'imagerie prénatale est d’'en faire le diagnostic, les
critéres pronostiques bien qu’encore essentiellement morpho-
logiques sont déterminants dans les cas extrémes (hypodys-
plasie rénale majeure, anamnios). Il persiste toutefois une zone
d’'ombre pronostique pour tous les cas intermédiaires pour
lesquels la fonction rénale postnatale est difficilement prévi-
sible. objectif du diagnostic anténatal est de préciser au mieux
la malformation afin d’optimiser une prise en charge médicale
ou chirurgicale rapide et de limiter la dégradation de la fonction
rénale de I'enfant.
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crise épileptique en contexte de fiévre en I'absence d’infec-

tion du systéme nerveux central (SNC), d’anomalie métabo-
lique ou d’intoxication exogéne chez un enfant de plus de 6 mois
sans antécédent de convulsion non fébrile. Les CF sont fréquentes
chez I'enfant de moins de 5 ans puisqu’elles concernent 2a 5 %
de cette population. Etant donné les symptémes parfois peu
spécifiques du syndrome méningé chez le jeune enfant de moins
de 1 an, la gravité des infections du SNC et les conséquences
potentielles d’un retard diagnostic, I’élimination de I'infection
du SNC était largement associée a la réalisation systématique
d’'une ponction lombaire (PL) en cas de crise en contexte de
fiévre. Lincidence des méningites bactériennes est cependant
devenue faible dans les pays a bonne couverture vaccinale anti-
Haemophilus b, pneumocoque et méningocoque. La survenue
d’'une encéphalite herpétique est un événement encore plus
rare dans la population des enfants de 6 mois a 5 ans. D’autre
part si le syndrome méningé tel que décrit chez I'adulte (raideur,
céphalées, phono-photophobie) est rarement retrouvé chez
le nourrisson, d’autres signes cliniques de sepsis (tachycardie,
polypnée, insuffisance circulatoire périphérique) ou d’anomalies
de I'examen neurologique (hypotonie, hyper-irritabilité, refus
d’alimentation, somnolence, changement du comportement,
fontanelle bombante, vomissements incessants, douleur inexpli-
quée) sont présents en cas d’infection neuro-méningée (INM) et
identifiables par un examen clinique minutieux et une écoute
attentive de I'entourage [1]. C'est dans ce contexte qu’un groupe
francais multidisciplinaire composé de pédiatres généralistes
et sur-spécialistes (neurologues, urgentistes, infectiologues) et
médecins généralistes a revu la littérature et émis des conclu-
sions ciblant I'indication de la PL aux enfants les plus a risques
d’INM [2]. Ces conclusions sont adaptées a I'’épidémiologie fran-
caise mais I'incidence plus élevée des méningites bactériennes
et du neuropaludisme dans d’autres pays notamment en Afrique
subsaharienne rend ces recommandations non extrapolables a
ces bassins de vie.
Les CF sont habituellement divisées en CF simples ou complexes
sur la base de cinq critéres :I'age, la durée, la focalisation, I'exa-

L es crises fébriles (CF) se définissent par la survenue d’une
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men neurologique et les antécédents neurologiques. Certains de
ces critéeres comme I'dge ou les antécédents neurologiques ne
sont cependant pas prédictifs de la présence d’'une INM. Le carac-
tére complexe tel qu’ainsi défini ne devrait donc pas condition-
ner la réalisation d’une PL. De plus, les études épidémiologiques
ont une définition différente de la crise complexe correspondant
a une crise prolongée (plus de 15 minutes), focale et/ou répétée
sur 24 heures C'est cette définition qui sera retenue pour les
conclusions a suivre.

La ponction lombaire doit étre systématique quels que soient le
type de crise et I'age de I’enfant en cas de syndrome méningé, de
syndrome septique ou de modification du comportement.

La ponction lombaire ne doit pas étre systématique en cas de CF
simple chez un enfant de plus de 6 mois avec un examen clinique
normal.

Plusieurs études confortent I'hypothése qu’'une INM ne se pré-
sente pas (ou exceptionnellement) comme une CF avec un exa-
men neurologique normal au décours. Une revue systématique
de la littérature incluant 14 études publiées entre 1969 et 2008
avait mis en évidence une prévalence de méningite bactérienne
de 0,2 % (intervalle de confiance a 95 % —1C95 % - 0-1 %) parmi
les1 869 enfants de plus de 6 mois avec une CF simple (soit 1 109
PL pour diagnostiquer une méningite bactérienne — NNT) et
de 0,6 % (IC95 % 0,2-1,5 %) parmi les 718 enfants avec une CF
complexe (soit un NNT a 180). Parmi les enfants ayant présenté
une CF simple, 388 avaient moins de 1an dont 223 n’étaient pas
vaccinés contre I’Haemophilus b ni le pneumocoque. Un cas de
méningite bactérienne a été retrouvé dans cette population
de moins de 1 an non vacciné (NNT a 388). Dans cette méme
revue systématique, 1 196 enfants avec une convulsion dans
un contexte de fiévre (sans précision sur le caractére simple ou
complexe) étaient inclus entre 1972 et 1987 (ére prévaccinale)
avec une prévalence de méningite bactérienne de 2,6 % (ICo5 %
0,9-5,1 %). La quasi-totalité (95 %) de ces méningites avait été
identifiée sur 'examen clinique [3]. Guedj et al. ont plus récem-
ment analysé les dossiers informatisés des 205 enfants agés
de 6 a 11 mois et admis pour une CF simple sans signe clinique
évocateur d'INM dans un des 7 centres d’urgences pédiatriques
franciliens participants entre 2007 et 2011. Parmi les 61 enfants
ayant eu une PL, aucun n’a présenté de méningite bactérienne.
Des données de suivi clinique ou téléphonique ont pu étre
obtenues pour 144 des enfants n'ayant pas eu de PL, aucun dia-
gnostic de méningite n‘avait été retenu [4]. La méme équipe a
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également analysé les dossiers des 839 enfants de 6 moisa 5 ans
admis pour une crise complexe. Parmi les 630 enfants avec un
examen clinique sans signe évocateur d’'INM, aucune méningite
ni méningo-encéphalite herpétique n’a été diagnostiquée chez
les 147 ayant eu une PL ni chez 375 ayant eu un suivi clinique ou
téléphonique. Cependant parmi les 239 enfants avec des signes
cliniques potentiellement évocateurs d’une INM, 5 avaient une
méningite bactérienne [5]. Dans une étude rétrospective sur
157 enfants de moins de 18 mois admis pour une CF aux urgences
pédiatriques de Toulouse pour une CF dont 43 complexes, 3 cas de
méningites bactériennes a pneumocoque ont été diagnostiqués
chez des enfants de 5 a 11 mois, tous avec des CF complexes et des
signes cliniques évocateurs d'INM.

Lélimination d’'une INM chez I'enfant de plus de 6 mois peut
donc se faire grace a I'examen clinique mais cela suppose que
I'enfant soit examiné... (ce diagnostic ne peut donc pas étre
éliminé au téléphone !) et que cet examen clinique soit fait sur
un enfant complétement déshabillé et par un médecin suffisam-
ment expérimenté. La surveillance de quelques heures en milieu
hospitalier peut permettre une meilleure appréhension de I'état
clinique en prenant en compte son évolution notamment chez
les moins de 1an, les enfants ayant recu une benzodiazépine ou a
chaque fois que la surveillance a domicile parait compromise [2].
La PL est possible en fonction du contexte clinique et de I'évo-
lution en cas de CF focale et/ou prolongée et/ou répétée sans
signe de méningite ni syndrome septique ni trouble du com-
portement ; d’antibiothérapie antérieure sans foyer clinique
évident ; de présence d’un symptome ou signe clinique discret
« douteux ».

Les trés rares cas décrits de méningite bactérienne sans ano-
malie de I'examen clinique neurologique ou de signe septique
étaient tous rapportés dans des études rétrospectives et posent
la question de la réelle normalité de I'examen [3,6]. Lexamen
pédiatrique est cependant difficile et I'inexpérience, le doute
ou I'inquiétude du clinicien peuvent justifier la réalisation de la
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PL et/ou la surveillance hospitaliére. Ladministration antérieure
d’antibiotique en I'absence d’autre foyer clinique évident est une
indication plus discutable de la PL et beaucoup moins étudiée
dans la littérature. Quelques études confortent cependant
I'hypothése que l'antibiothérapie préalable ne modifie pas la
symptomatologie de I'INM. Lamélioration espérée des pratiques
concernant la prescription d’antibiotique chez les enfants devrait
cependant rendre ces situations de « prescription sans foyer
clinique évident » inexistantes a I'avenir...

La PL reste nécessaire en cas de convulsion survenant chez le
nourrisson fébrile de moins de 6 mois.
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les parents, dont I'immense majorité a eu un sentiment de

mort imminente pour leur enfant. Face a cela, il est indis-
pensable d’avoir des réponses claires et validées qui permettront
une prise en charge adéquate de I'enfant et une réassurance des
parents.

L a bénignité des crises fébriles est toujours questionnée par

1. Objectifs du traitement d’'urgence

Il est classique de donner le chiffrede 30 % de récidive devant une
premiére crise fébrile [1]. Aprés un premier épisode, la question
de la prescription d’un traitement d’urgence, en cas de récidive,
est généralement posée. Lobjectif principal de ce traitement
est de diminuer le risque de récidive sous forme de crise longue,
qui est associée a une morbidité supérieure et a un risque accru
d’hospitalisation et d'impact négatif sur la qualité de vie de la
famille (alors qu’aucun risque de séquelle a long terme na pu
&tre démontré) [2]. Il est important d’expliquer a la famille que
ce traitement ne joue aucun role préventif d’une récidive. Aucun
traitement préventif n’est utile dans I'écrasante majorité des cas.
Compte tenu des effets secondaires potentiels de ce type de trai-
tement et des difficultés d’examen de la conscience au décours,
il faut les réserver aux patients qui sont réellement a risque de
récidive prolongée.

Ainsi, une prescription rationnelle du traitement d’urgence est
recommandée, basée, non pas sur le ressenti des parents ou du
médecin, mais sur le risque de récidive sous forme de crise longue

2. Quels patients sont a risque de récidive ?

Les études épidémiologiques ont montré que le chiffre global
de 30 % de récidive aprés un premier épisode cache une grande
diversité de risque.

Aprés un premier épisode, le facteur de risque principal de
récidive est I'dge de survenu du premier épisode, avec une limite
entre 12 et 15 mois, et un risque d’autant plus important que la
premiére crise a lieu tot dans la vie. Un autre facteur de risque
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consensuel est la présence d’antécédent familial du premier
degré de crises fébriles. Les autres facteurs de risque ont un poids
moins important : fiévre peu élevée au moment de |'épisode
(< 39 °C), et durée bréve de la fievre avant I'épisode [1,3-5].

Il est important de noter que la durée du premier épisode ne
constitue pas un facteur de risque de récidive en soi.

3. Quels patients sont a risque récidive
sous forme de crise fébrile longue ?

La définition d’une crise fébrile prolongée varie selon les auteurs.
Il n’existe pas de relation linéaire entre la durée de la crise et la
morbi-mortalité. Cependant, une CF est considérée prolongée
lorsqu’elle dépasse 15 minutes car cette durée implique de
rechercher une cause sous-jacente ; infection du SNC ou épilep-
sie débutante.

Le principal risque de CF prolongée est encore une fois le jeune
age. En effet, ce risque est d’environ 20 % en cas de premiére CF
survenant avant 1an. Pour les CF survenant avant 1an, contraire-
ment aux autres, il n'existe pas de corrélation entre la durée du
1" et des épisodes suivants [1,6,7].

Un autre facteur de risque important de CF prolongée est
I'antécédent de CF prolongée. La survenue d’une CF prolongée
n’est pas, en soi, un facteur de risque de récidive, mais en cas de
récidive, le risque de CF prolongée est important [1].

Les autres facteurs de risque sont I'existence d’un trouble du
neurodéveloppement préexistant, une anomalie de I'examen
neurologique, une anomalie de la morphologie cérébrale et la
notion de crise focale [8].

4.Quelles modalités de prescription

Les benzodiazépines par voie intrarectale (diazépam), ou intra-
buccale (midazolam) sont les molécules de choix ;Elles ont mon-
tré leur efficacité dans la prévention des récidives prolongées et
des états de mal fébriles [8].

Ce traitement doit étre expliqué aux parents. Compte tenu de
I'anxiété générée par I’épisode, une éducation thérapeutique a
distance de I'épisode est probablement plus efficace, au mieux
par le médecin traitant de I'enfant.

Pour éviter les administrations inutiles il est recommandé de
ne pas administrer de traitement d’urgence avant la 5¢ minute.

Ass



M. Milh

En effet, avant 5 minutes, les chances d’arrét spontané d’une CF

sont supérieures au risque qu’elle se prolonge.

La posologie recommandée est de 0,5 mg/kg pour le diazépam

(intrarectal), et de 0,3 mg/kg pour le midazolam (voie buccale).

Le diazépam intrarectal reste la molécule de choix pour les

enfants qui ne sont pas en collectivité. Ce type de traitement

n'est généralement pas possible a prescrire pour les enfants en
créche ou scolarisés.

Au total, trois groupes peuvent étre distingués selon le risque de

récidive sous forme de CF longue [8] :

- ungroupe a basrisque :age > 18 mois et absence d’antécédent
familial de CF et premier épisode sous forme de CF simple. La
prescription d’un traitement d’urgence n’est pas recomman-
dée pour ces patients ;

- un groupe a haut risque : age < 12 mois ou antécédent d’EM
fébrile ou premiére CF focale ou anomalie du développement,
de l'examen neurologique, de I'imagerie par résonance
magnétique (IRM) ou antécédent familial de crise non fébrile.
Le traitement d’urgence doit étre prescrit. Une éducation
thérapeutique initiale, et a distance par le médecin traitant,
est recommandée ;

- un groupe de risque intermédiaire pour les autres enfants, ou
la prescription d’un traitement d’urgence est discutée, selon
I'accés au soin essentiellement.
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enfants. Il s’agit de crises épileptiques, survenant dans

un contexte fébrile, non causées par une infection du
systéeme nerveux central chez un enfant de plus de 6 mois
sans antécédent de crise néonatale ou non fébrile [1]. Les CF
sont hétérogénes dans leurs présentations cliniques. Dans les
études épidémiologiques, on parle de CF complexes chez les
patients ayant une CF focale, prolongée et/ou répétitive. Le
risque cumulé d’épilepsie dans une cohorte suivie 25 ans est
compris entre 2,4 % pour les sujets ayant des antécédents de
CF simples et 6 a 8 % pour ceux ayant des antécédents de CF
complexes. Dans cette cohorte historique du Minnesota, les
3 caractéristiques des crises complexes (focalisation, durée
et répétition sur 24 heures) étaient associées au risque
d’épilepsie ultérieure ainsi que d’autres facteurs comme le
nombre de CF et un dge de début < 12 mois [2]. Les travaux
successifs a ce sujet ont régulierement rapporté I'influence
des antécédents familiaux d’épilepsie et précisé celles des
caractéristiques cliniques de la CF. Lidentification de facteurs
associés au diagnostic d’épilepsie aprés avoir eu une ou des CF
peuvent étre des éléments indiquant que le patient nécessite
une évaluation neuropédiatrique [3].

Les crises fébriles (CF) sont fréquentes (2 a 5 %) des

1. Facteurs de risque d’épilepsie
chez les patients ayant eu une ou des CF

Le caractére complexe, et surtout focal, de la CF, est associé
a un risque accru d’épilepsie dans une cohorte britannique
dans laquelle 6 des 95 enfants ayant des antécédents de CF
complexes étaient épileptiques a I’dge de 10 ans (soit un taux
de prévalence de 6,3 %) contre 3 des 287 enfants ayant des
antécédents de CF simples (1 %) [4]. Dans une autre cohorte, 26
des 428 enfants (6,1 %) avaient fait au moins 1 crise convulsive
non fébrile au cours du suivi (durée médiane : 29 mois), 13 en
avaient fait au moins 2 crises, répondant a la définition d’'une
épilepsie [s]. Outre les antécédents familiaux d’épilepsie au
premier degré (RR = 3,43 [IC,, :1,03-11,48]), quatre facteurs
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étaient liés a la survenue de crise non fébrile, c’est-a-dire a un
début d’épilepsie : des anomalies ou un retard du dévelop-
pement neurologique (RR = 9,34 [4,06-21,5]), le nombre des
CF ainsi que leur caractére complexe (chaque nouvelle crise
augmentant le risque), et la briéveté de I'épisode fébrile avant
la premiére CF [s]. En revanche, I'intensité de la fiévre, des
antécédents familiaux de CF et le jeune age lors de la premiére
crise n'étaient pas des déterminants significatifs du risque
d’épilepsie, ce qui suggére que les facteurs de risque de récidive
et d’épilepsie sont distincts [5].

Les critéres épidémiologiques définissant une CF complexe,
c’est-a-dire une CF focale ou prolongée ou multiple, multiplie
par 3,6 le risque dépilepsie dans la cohorte prospective de
560 enfants (suivimédian :5,3 ans ; prévalence de I'épilepsie :
5,4 %), les autres facteurs pronostiques ressortant de I'analyse
multivariée étant les antécédents familiaux d’épilepsie (risque
multiplié par 7,3), de nombreux épisodes de CF (risque multiplié
par 10 a partir de 4 épisodes), et une premiére CF apres I'age
de 3 ans (risque multiplié par 3,8) [6]. Au fil des récidives, le
principal déterminant du risque subséquent d’épilepsie est la
focalisation, qui multiplie le risque par 9,7 et 11,7 respective-
ment pour une premiére et une deuxiéme récidive focale [6].
Une premiére CF aprés 3 ans est également un facteur prédictif
de crises non fébrile [7]. Les autres facteurs prédictifs identifiés
sont les antécédents familiaux d’épilepsie (odds ratio [OR] = 5
[1,3-19]), une premiére CF complexe (OR = 2,37 [1,1-5,5]), des
CF survenant pour une fiévre < 39 °C (OR = 2,57 [1,1-6,2]), des
anomalies a I'EEG (OR = 5,93 [2,7-13]), ainsi que de multiples CF
(plus de 5 : OR = 2,21[0,9-5,5]).

2. Conclusions du travail de revue de
la littérature et de la réunion d’experts [3]

En 2016, un groupe d’experts ayant revu la littérature disponible
a proposé des éléments pour la pratique quotidienne en particu-
lier sur les critéres devant conduire a une consultation d’'un spé-
cialiste aprés une CF. Les conclusions des experts reflétent I'état
actuel des connaissances et des pratiques ;elles n’ont pas valeur
a se substituer au raisonnement médical propre a chaque cas.
Lensemble de la littérature a ce sujet est disponible en matériels
supplémentaires de I'article de synthése publié dans les Archives
de Pédiatrie.

As7



S. Auvin et al.

Un avis spécialisé (neuropédiatre) est requis dans les cas sui-

vants :

- CF prolongée avant I'age d'1an ;

— CFfocale et prolongée ou focale et répétée sur 24 heures quel
que soit I'age ;

— répétition d’'une CF complexe (focale ou prolongée ou mul-
tiple) ;

— présence d’un retard de développement ou d’une anomalie
(déficit) neurologique.

Le groupe de travail a également rappelé (avis d’expert) :

— que I'EEG n’a pas de valeur prédictive du risque d’épilepsie et
nest pas indiqué aprés une premiére CF simple ;

- u’en dehors du contexte d’urgence, I'indication de I'lRM reléve
d’un avis du neuropédiatre.
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Plaidoyer pour une proposition systématique
de consultation a I'intention des parents
témoins d’une premiere crise fébrile

F.Corrard

AFPA

premiére crise fébrile de leur enfant ou d’un événement

terrifiant (carambolage, certains vécus d'attentat...) ?
Dans les deux situations, I'événement est soudain, jamais
vécu, surgissant dans un environnement serein, générant une
perception de chaos, de mort, un état de panique (que se passe-
t-il ?),d’'impuissance (que faire ?). La prise en charge psycholo-
gique est souvent immédiate : Pour les évenements collectifs,
I'intervention d’une cellule d'urgence médico-psychologique.
Pour les crises fébriles, Samu, accueil aux urgences voire
hospitalisation d’une nuit. Mais il existe des différences ; Lors
d’une situation terrifiante, les victimes sont anonymes et un
soutien psychologique a distance est proposé. Lors d’une crise
fébrile, la personne en cause est son propre enfant, la chair
de sa chair, et passée l'urgence, il n’y a aucune incitation ou
de mesure d’accompagnement psychologique secondaire. Et
pourtant, aprés cette crise, certains parents peuvent vivre un
état de stress post-traumatique, phobie d’un nouvel épisode
fébrile (prises excessives de la température, utilisation exagé-
rée des antipyrétiques), difficultés a confier 'enfant, mal-étre
personnel avec état de tension neuro-végétative (sommeil
perturbé par des reviviscences répétées — et si ca arrivait la
nuit ? —, anxiété, dyspepsie), ayant des conséquences négatives
importantes sur la vie quotidienne familiale qui peuvent s’ins-
crire dans la durée comme en témoigne I'attitude angoissée de
grands-parents ayant vécu cette situation, lors de la garde de
leurs petits-enfants.
Quels seraient les caractéres de cette consultation ? Elle devrait
étre systématique parce que les répercussions psychologiques
pour les parents sont imprévisibles, en particulier fonction de
leurs histoires personnelles, différée parce que la sidération per-
met d’entendre les messages immédiats mais pas de les intégrer
et spécifique car elle serait une reconnaissance de ce violent
traumatisme psychique.
Quels seraient les objectifs de cette consultation ? Un temps
d’écoute du vécu et une triple information. Expliquer les méca-
nismes de la crise. Notamment, |a fiévre seule n’est pas respon-

Existe-t-il des différences pour des parents témoins, de la
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sable des crises fébriles dont la survenue nécessite I'association
d’'une hausse de la température, d’un terrain (age, génétique)
et d’'un pathogéne particulier. Les traitements antipyrétiques
n‘ont pas prouvé leur efficacité pour prévenir une récidive. Le
pronostic est précisé en évaluant le risque de récidive, d’épilepsie,
sans impact sur le développement neurocognitif pour les crises
simples. Enfin la conduite a tenir en cas de récidive est établie :
précautions pour éviter des blessures, ne rien mettre dans sa
bouche, place et utilisation des traitements antiépileptiques
d’urgence (Diazépam intrarectal, Midazolam per os) qui ne sont
pas recommandés dans les formes a faible risque de récidive
prolongée, ce qui justifie d'autant cet entretien.

Cette consultation serait-elle efficace ? Des protocoles d’étude
ont montré I'intérét de ce temps d’écoute et d’information pour
diminuer 'inquiétude des parents et optimiser leur attitude en
cas de récidive, par rapport a la remise d’'un document écrit [1-2].
Quelles pourraient en étre les modalités pratiques ? Qui doit pro-
poser cette consultation ? Le passage par les urgences, voire une
courte hospitalisation, étant la reégle pour les parents d’enfant
ayant eu une premiére crise fébrile, c’est au personnel hospita-
lier de proposer cette consultation différée. Qui doit assumer
cette consultation ? Elle peut étre assurée par des médecins
hospitaliers ou libéraux a forte implication pédiatrique. Les
situations a risque d’épilepsie bénéficient d’'une consultation
neuro-pédiatrique. Dans quel délai aprés la crise ? Certains ont
proposé une quinzaine de jours [3].
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es traumatismes non accidentels de I'encéphale (syndrome

dit « du bébé secoué ») représentent la principale cause de

morbidité et de mortalité dans le contexte de maltraitance
a enfants. Ils concernent surtout le nourrisson agé de moins de
8 mois [1]. Les secouements en cause sont toujours trés violents
et parfois associés a un impact final. Les Iésions intracraniennes
peuvent étre isolées, sans traumatisme squelettique ni cutané.
La simple évocation du diagnostic impose I'hospitalisation en
urgence [2].
Le role du radiologue est crucial dans le diagnostic précoce du
syndrome du bébé secoué et sa premiére mission est de s’assurer
que I'ensemble de I'imagerie a été effectué de facon appropriée.
Le scanner cérébral est la clé du diagnostic. C'est le premier
examen a effectuer, au moindre symptéme évocateur, quel que
soit I'age de I'enfant. Le scanner a une excellente sensibilité et
une trés bonne spécificité pour détecter les hémorragies aigués
ou subaigués intracraniennes.
Dans le SBS, il montre des hématomes sous duraux de loca-
lisation caractéristique, plurifocaux et situés dans des zones
particuliéres : vertex, espace interhémisphérique et tente du
cervelet. Lhistoire rapportée du traumatisme est fluctuante,
absente ou incohérente. La prédominance au vertex des caillots
est trés évocatrice car elle traduit la rupture-arrachement des
veines-pont du vertex secondaire aux mouvements violents
d’accélération - décélération du cerveau dans la boite cranienne.
Le scanner permet de poser l'indication d’une intervention
neurochirurgicale de décompression si besoin. Il permet aussi
de repérer une fracture de la voite mais la distinction avec une
suture accessoire est souvent difficile en 'absence de tuméfac-
tion du scalp.
Les Iésions intraparenchymateuses (contusion, cisaillement, et
surtout anoxo-ischémie) sont mieux appréciées en IRM.
LIRM cérébrale peut étre effectuée dans un second temps, soit
pour confirmer un diagnostic incertain de SBS, soit surtout dans
un but pronostique. LIRM est supérieure au scanner pour I'ana-
lyse du parenchyme cérébral, des tissus cervicaux et de la moelle
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épiniere. Létude doit inclure, outre les séquences pondérées en T
et en T2, des séquences en diffusion trés sensibles a la détection
de I'anoxo-ischémie, et en écho de gradient (ou équivalentes)
sensibles a la détection de dépots d’hémosidérine.

LIRM permet de confirmer les hématomes sous duraux, les
ruptures des veines-ponts au sommet (signe du tétard) [3], de
montrer des contusions ou des lacérations, et surtout d’évaluer
les Iésions parenchymateuses anoxo-ischémiques dont l'origine
est multiple (convulsions, anoxie au cours des secouements,
Iésions du tronc cérébral...) qui déterminent le pronostic.
Rappelons que I'ETF n'est pas contributive pour la recherche
d’hématomes sous duraux de petit volume, particuliérement
lorsqu’ils sont situés dans la scissure interhémisphérique ou la
tente du cervelet.

Pour mémoire, les espaces péricérébraux larges ne favorisent pas
la survenue d’un hématome sous dural. Au contraire, ils peuvent
en étre la conséquence. Si une augmentation du périmétre cra-
nien est notée dans les semaines précédant I'imagerie cérébrale,
le diagnostic d’hématome sous dural ancien doit étre évoqué
en premiére hypothése, surtout si I'enfant a présenté aussi des
épisodes de vomissements parfois imputés a tort a une gastro-
entérite. Létude de la moelle cervicale haute est incluse dans
I'exploration de I'encéphale en IRM. Une exploration médullaire
de I'étage lombaire ou dorsal est systématique en cas de fracture
vertébrale et recommandée en cas de doute diagnostique.

Les radiographies du squelette permettent la détection de
Iésions traumatiques, argument majeur en faveur du diagnostic
de maltraitance. Tout type de fractures est possible mais les
fractures-arrachements métaphysaires ou les fractures des
arcs postérieurs de cotes sont trés évocatrices de traumatismes
infligés [4].

Les radiographies du squelette complet sont nécessaires dans
tous les cas de suspicion de SBS. Elles doivent étre effectuées
a froid, avec une équipe de manipulateurs expérimentés en
radiopédiatrie. Leur technique doit étre parfaite, en haute
résolution, avec des incidences séparées sur chaque segment de
membre [5].

Lorsque les radiographies du squelette sont normales et que
le diagnostic reste incertain, il est recommandé de pratiquer
soit une scintigraphie osseuse afin de détecter des fractures
infraradiologiques (fracture de c6te notamment) soit, si I'enfant
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peut étre placé en sécurité, des radiographies de squelette de
contréle 10 a 15 jours plus tard qui pourront mettre en évidence
des appositions périostées.

Une échographie abdominale est recommandée en France, a
titre systématique, a la recherche de fracture du foie, de la rate
ou du pancréas chez I'enfant de moins de 2 ans.

1. Diagnostics différentiels

En pratique, les principaux diagnostics différentiels sont facile-

ment éliminés :

— les traumatismes accidentels sur I'incohérence du contexte ;

- les hémorragies méningées néonatales sont asymptoma-
tiques ou sans intervalle libre clinique ;

- les causes classiques d'épanchements sous duraux : ménin-
gite, coagulopathie, acidurie glutarique ne s’accompagnent
pas de rupture de veines-ponts ;

- les malformations vasculaires entrainent des hémorragies
localisées ;

- lélargissement des espaces péricérébraux est souvent de décou-
verte fortuite chez un enfant présentant une macrocranie sou-
vent familiale. Il correspond a un trouble transitoire de résorption
du liquide céphalorachidien et slaccompagne d’une courbe de
périmétre cranien harmonieuse avec fontanelle dépressible. Tout
autre cas doit faire évoquer le diagnostic d’hématome sous dural.

2. Datation

La datation en imagerie est imprécise et inutile au moment du
diagnostic, que ce soit pour les Iésions encéphaliques ou sque-
lettiques. Au contraire, une datation trop restrictive peut géner
I'expertise médico légale ultérieure. Au scanner, une hyperdensité
traduit une hémorragie aigué ou subaigué datant de quelques
heures a une huitaine de jours, a titre indicatif. Cependant, I'aspect
des HSD est souvent hétérogéne. Les hématomes sous-duraux
anciens peuvent re-saigner spontanément, du fait de membranes
inflammatoires [6]. L'IRM apporte peu d’éléments pour dater les
hématomes mais elle peut révéler des Iésions parenchymateuses
récentes sur la présence d’anomalies en diffusion.

Au niveau osseuy, il est possible de déterminer si une fracture
est récente (moins de 8 a 10 jours), semi-récente (entre une
dizaine de jours et 6 semaines environ) ou ancienne (plus de
6 a 8 semaines) selon la présence de signes de reconstruction
(appositions périostées, cal) et du remodelage.

L'élément fondamental a mentionner sur le compte rendu d’ima-
gerie est la présence de lésions d’ages différents. Que ce soit au
niveau du cerveau ou du squelette, la présence de lésions d’ages
différents indique plusieurs épisodes de violence et donc un haut
risque de répétition de ces violences.

Il nest pas possible de déterminer en imagerie combien d’épi-
sodes de violence ont eu lieu a partir de 2, au minimum, lorsqu'’il
existe des |ésions d’ages différents. Les déclarations des auteurs
font souvent état d’épisodes de secouements réguliers, parfois
quotidiens pendant plusieurs semaines dans le but malencon-
treux de « calmer I'enfant » [7].

3. Qui doit étre exploré ? [5]

Des radiographies du squelette entier et une imagerie cérébrale
(scanner ou IRM) doivent étre effectuées chez tous les enfants
agés de moins de 2 ans soumis aux mémes conditions que le
cas reconnu.

En conclusion, le radiologue est souvent le premier a évoquer le
diagnostic de SBS. La moindre suspicion de SBS doit conduire a
I'hospitalisation immédiate de I'enfant et il est trés important
d’avoir un dialogue clair entre radiologues et pédiatres afin de
déterminer le degré de certitude du diagnostic.
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1. Errance diagnostique

Trés souvent le diagnostic nest pas fait. Jenny [1] a trouvé dans
une population d’enfants victimes de SBS 31,2 % (54 cas) de cas
non diagnostiqués des la premiére consultation médicale. Le
diagnostic n'a été posé en moyenne que 2,8 visites et 7 jours plus
tard. Lerreur diagnostique était statistiquement plus fréquente
chez les nourrissons de 6 mois versus 9 mois, chez les Caucasiens,
lorsque les parents vivaient en couple. Il a été souligné I'impor-
tance de l'interprétation du scanner par un radiologue pédia-
trique. Mireau [2] sur 404 cas d’enfants hospitalisés a I’hopital
Necker avec hématome sous-dural a trouvé des antécédents
traumatiques chez I'enfant ou sa fratrie dans 31 cas (7,7 %) dont
5 décés. Adamsbaum [3] dans une étude portant sur 112 exper-
tises judiciaires consécutives, dont 29 avec aveux, concluant
toutes au SBS, a constaté pour 27 % des cas des signes antérieurs
de violence :ecchymoses, perte de poids < 3DS et fracture. Aucun
de ces signes n'avait été identifié comme de la violence.

Sheets en 2010 [4] dans une étude rétrospective sur 200 enfants
diagnostiqués comme victimes de violence comparés a
101 enfants contrdles a retrouvé 27,7 % de lésions antérieures
« sentinelles » versus o % chez les contrdles. (p < 0,001) : ecchy-
moses (80 %), |ésions intrabuccales (11 %) d’ancienneté inférieure
a3 mois dans 66 % des cas.

Letson [5] a étudié les enfants admis consécutivement de 2009 a
2011 avec diagnostic de traumatisme cranien infligé afin de déter-
miner s’il existait des opportunités manquées de faire le diagnostic
(enfant vu par un médecin ou un service de protection alors qu'il
était symptomatique sans que le diagnostic de maltraitance ait
été posé). 10 % des enfants sont décédés. Les enfants avec oppor-
tunités manquées ont été comparés aux autres. 120 opportunités
manquées (dont 98 par les médecins) ont concerné 73 enfants
(31 %) : vomissement 31 %, évaluation sociale préalable 20 %,
ecchymoses 12 %, irritabilité 7 % sans différence quant a 'age, le
sexe, la race, le type d’assurance, le taux de mortalité et I'hopital
concerné entre les 2 groupes. Ceux avec opportunité manquée
avaient plus souvent au moment du diagnostic un HSD chronique
(p < 0,001), une fracture en voie de consolidation (p = 0,05).
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En tant qu’expert judiciaire, a partir des piéces médicales et de
procédure de 50 expertises consécutives concluant au diagnostic
de SBS, j'ai constaté dans 8o % des cas des signes antérieurs
de violence dont 42 % (17) avec passage aux urgences ou
hospitalisation, parfois répétés et 67 % (27) avec consultations
médicales antérieures. Il s’agissait de 7 (17 %) malaises graves, 25
(64 %) vomissements sans fiévre ni diarrhée, 17 (44 %) cassures
de la courbe du périmétre cranien, 13 (34 %) lésions cutanées,
10 (24 %) cassures de la courbe de poids, datant d'1 a 120 jours,
31 % la semaine précédente, d'ancienneté médiane 20 jours. Les
diagnostics erronés les plus fréquents étaient gastro-entérite,
intolérance au lait, spasme du sanglot, malaise sur reflux gastro-
cesophagien.

2. Pourquoi autant de diagnostics manqués ?

Plusieurs raisons peuvent étre mises en avant.

Tout d’abord I'idée méme de maltraitance est insupportable.
Comment imaginer qu’un adulte puisse faire du mal a un
nourrisson particulierement vulnérable. Cest probablement
ce qui a expliqué la lenteur, remarquable, de I'objectivation de
cette maltraitance : c’est en 1860 donc récemment dans histoire
de I'humanité que des cas d’hématomes sous-duraux (HSD)
chez des nourrissons décédés de maltraitance ont été décrits
par Ambroise Tardieu. Ensuite, il a fallu plus d'un siecle pour
que soit admise l'origine des HSD par rupture des veines pont
(allant de I'encéphale au sinus longitudinal supérieur) puis enfin
les secousses comme cause de cette rupture (Guthkelch 1971/
Caffey 1972 et 1974). D’autres mécanismes avaient été envisagés
auparavant dont la syphilis !

Actuellement encore, trop peu de place est laissée a la maltrai-
tance et au SBS dans la formation des jeunes médecins.

La victime ne peut parler parce qu’il s’agit d’'un enfant de moins
d’un an et les lésions peuvent n'étre qu’internes avec une appa-
rence normale de I'enfant.

Ce diagnostic implique évidemment un tiers, 'enfant n'a pu
créer seul les lésions. En conséquence en posant ou évoquant le
diagnostic, puis en signalant au procureur de la République, est
déclenché un processus qui dépasse le seul champ médical. De
plus, le signalement au procureur de la République est encore
vécu par beaucoup comme un acte de délation plutét que ce qu’il
est, une mesure de protection de I'enfant.



Enfin, se développe un courant « dénialiste » qui s’ingénie a
semer le doute sur le diagnostic du SBS et méme parfois remet
en cause l'existence méme du SBS [6]. Il est invoqué la confron-
tation de deux « écoles », alors que face a des connaissances
scientifiques internationales de plus en plus abondantes et allant
toutes dans le méme sens, s'oppose un petit groupe s’appuyant
sur des données internet non scientifiques ou des articles dont
on a montré I'inexactitude ou le caractére inapproprié (Duhaime
1987/Plunkett 2001/Geddes 2003) Le dernier exemple entaché
de conflit d’intéréts est une revue de la littérature publiée en
2017 par 'organisme national suédois d’évaluation des pratiques
médicales et sociales, concluant a I'impossibilité, la littérature
n‘étant pas assez robuste, de poser le diagnostic de SBS [7]. La
singularité de cette étude réside dans le choix du mode de sélec-
tion, incompréhensible, des articles. N'ont été gardés en effet
que les cas filmés, ce qui n'arrive quasiment jamais ; ceux avec
témoin alors que le plus souvent I'auteur est seul adulte présent,
et enfin ceux avec aveux sujets a caution. Or un unique article de
'abondante littérature internationale, publié début 2016, avait
préconisé ce choix [8]. Et un trés proche membre de la famille de
l'auteur senior de cet article avait été impliqué 6 ans auparavant
dans un cas mortel de SBS avec hématome sous-dural multifocal
et hémorragies rétiniennes bilatérales intra et prérétiniennes
masquant les papilles, ce qui rend certain le diagnostic de SBS
d’aprés les critéres HAS [9].

3. Diagnostic positif

Le diagnostic est maintenant beaucoup plus facile a poser depuis
qu’ont été définis en 201 puis actualisés en 2017 des critéres dia-
gnostiques sous forme de recommandations aux professionnels
a l'issue d’une réflexion encadrée par la Haute autorité de santé
http://www.has-sante.fr/portail/jcms/c_1095929/recomman-
dation-syndrome-du-bebe-secoue

Il est primordial de comprendre comment ont été établis ces
critéres.

La méthodologie s’est appuyée sur des données objectives irréfu-
tables : les Iésions constatées dans le cas du syndrome du bébé
secoué, en l'occurrence I'HSD multifocal qui en est |a pierre angu-
laire et aussi les hémorragies rétiniennes (HR) trés fréquentes, et
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les mécanismes allégués par I'adulte accompagnant I'enfant ou
plus tard lors du processus judiciaire.

La méthode a consisté a étudier les [ésions induites par ces divers
mécanismes (étude de la littérature et avis d’experts) puis a com-
parer ces lésions a celles du syndrome du bébé secoué. Soit les
lésions étaient similaires et le mécanisme était retenu soit elles
étaient différentes ou inexistantes et le mécanisme était rejeté.
Un HSD multifocal tout comme des HR diffuses peuvent étre
dus a un accident de la voie publique a forte cinétique, ou bien
alors étre constatés aprés un accouchement mais dans ce dernier
cas I'enfant est asymptomatique et les lésions disparaissent en
moins d’'un mois. Ces Iésions ne peuvent survenir spontanément
ou étre induites par a une chute de faible hauteur,une manceuvre
de réanimation, un jeu, un autre enfant, un manque d’oxygene,
des vaccins, des troubles de ’hnémostase sans traumatisme, une
hydrocéphalie externe...

A partir de ces résultats des critéres diagnostiques ont été établis
fondés exclusivement et de facon novatrice, non sur les facteurs
de risque, mais sur les |ésions objectivées chez I'enfant par le
bilan hospitalier et I'histoire rapportée par I'adulte.

Les recommandations aux professionnels préconisent un signa-
lement dés que le syndrome du bébé secoué est envisagé. Pour
rappel on appelle signalement maintenant uniquement ce qui est
transmis au procureur de la République (par opposition a la trans-
mission d’informations préoccupantes a la cellule de recueil des
informations préoccupantes dépendant du conseil départemental)

4.Conclusion

Notre responsabilité de médecin est grande. Il nous faut
connaitre la clinique du SBS, savoir évoquer la possibilité de vio-
lence sans s’arréter a des diagnostics erronés, savoir hospitaliser
I'enfant afin qu’un bilan hospitalier, en particulier scanner, fond
d’ceil et radiographies du squelette, soit réalisé et que puisse étre
discuté du diagnostic de SBS en fonction des critéres HAS. Ainsi
pourront étre au mieux protégés I'enfant et ses droits ce qui est
notre objectif commun.

Les références complétes peuvent étre obtenues sur demande aupreés
de l'auteur.
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lite, arthrite septique et spondylodiscite) sont des infections

communautaires touchant principalement I'enfant sain [1].
Leur incidence, évaluée récemment dans une étude nationale
analysant les données PMSI, est de 22 pour 100 ooo enfants,
elle augmente a 8o pour 100 000 chez les enfants de moins de
1an [2].

L es infections ostéo-articulaires (I0A) de I'enfant (ostéomyé-

1. Pronostic lié a la qualité
et a la rapidité de la prise en charge
médico-chirurgicale initiale

Le pronostic des |I0A est lié a la qualité et a la rapidité de la prise
en charge initiale. Ainsi, dés la suspicion clinique d’lOA, tous
les moyens sont mis en ceuvre afin de débuter le traitement
rapidement. Le traitement est toujours initié en hospitalisation :
les collections purulentes (épanchement intra-articulaire, abcés
sous-périosté, abcés des parties molles) sont drainées en urgence
sous anesthésie générale et une antibiothérapie probabiliste
intraveineuse appropriée est débutée.

A la phase initiale de 'infection, une antibiothérapie et/ou une
prise en charge chirurgicale inadaptée peut conduire a :i) des
complications aigués (choc septique, abcés sous-périosté,
abcés des parties molles, arthrite septique) ; ii) des séquelles
orthopédiques définitives (nécrose de la téte fémorale, Iésion du
cartilage articulaire, trouble de la croissance des os longs suite a
la destruction du cartilage de croissance ;iii) I'évolution vers une
ostéomyélite chronique [1,3,4].
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2. Nouvelles recommandations
d’antibiothérapie des IOA de I'enfant

Le Groupe de Pathologie Infectieuse Pédiatrique (GPIP) de la Société
Francaise de Pédiatrie, a publié en 2008 des recommandations de
traitement antibiotique des IOA communautaires de I'enfant [3].
Ces propositions recommandent, pour le traitement intraveineux
probabiliste, ['utilisation préférentielle d'une monothérapie
(céfazoline ou amoxicilline-acide clavulanique) ciblant S. aureus
(SA) chez le grand enfant et SA et Kingella kingae (KK) chez I'enfant
entre 'age de 6 mois et 4 ans. Lorsque I'IOA est prise en charge
a sa phase aigué (radiographies normales) avec un traitement
adapté (antibiothérapie et chirurgie si nécessaire), si I'évolution
est favorable (disparition de la fiévre et des douleurs), le relais de
I'antibiothérapie peut étre effectué par voie orale apreés 3 jours de
traitement intraveineux. La durée totale de I'antibiothérapie (IV
et PO) est limitée a 2 semaines pour les arthrites septiques et a
3 semaines pour les ostéomyélites [3]. Les recommandations de
la Société Européenne d’Infectiologie Pédiatrique (ESPID) publiées
en 2017 vont également dans le sens d’une simplification et d’'un
raccourcissement de I'antibiothérapie des I0A de I'enfant [4].

3. Une antibiothérapie raccourcie pour les
IOA aigués d’évolution rapidement favorable
sous traitement (10A a KK, terrain sain)

La guérison d’'une IOA sera d’autant plus rapide avec un trai-
tement antibiotique raccourci : i) que cette infection aura été
diagnostiquée et traitée rapidement et correctement a sa phase
aigué, sans complications suppuratives secondaires dans les
premiers jours du traitement ;i) que la bactérie responsable est
peu virulente ;iii) que le terrain sous-jacent est sain.

Les I0A a KK sont des infections dont I’évolution, sous traitement
adapté (antibiothérapie et lavage articulaire des arthrites) est
trés rapidement favorable en 24-48 heures sans complications
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suppuratives a la phase initiale du traitement et sans séquelles
orthopédiques a distance. Ces IOA ont une présentation clinique
aigué ou subaigué, la fiévre peut étre peu élevée ou absente,
elles ne sont pas compliquées de choc septique [5,6]. KK est la
bactérie la plus fréquemment retrouvée dans les I0A des enfants
entre 6 mois et 4 ans [7,8].

4.Une antibiothérapie prolongée

pour les IOA sévéres (IOA a SA producteur
de LPV, nouveau-né, drépanocytaire,
immunodéprimé).

Les IOA a SA producteur de Leucocidine de Panton et Valentine [9]
ont une évolution souvent compliquée au cours du traitement avec
des complications suppuratives (abceés, arthrite...) ou vasculaires
(thromboses veineuses) malgré une antibiothérapie adaptée néces-
sitant parfois plusieurs interventions de drainage chirurgical.

Le terrain peut également étre un élément allongeant la durée
du traitement antibiotique.

Le diagnostic d’'lOA est difficile chez le nourrisson de moins
de 3 mois. La fievre manque dans la moitié des cas et les seuls
signes d’appel peuvent étre une douleur provoquée lors des
manipulations (changement des couches, habillage...). Le retard
diagnostique et thérapeutique est fréquent, responsable de
complications de l'infection (nécrose de la téte fémorale et
destruction du cartilage articulaire en cas d’arthrite de hanche).
Les IOA des patients drépanocytaires ou immunodéprimés seront
également plus graves du fait de la difficulté diagnostique et de
la fragilité des patients.

Dans ces situations complexes ou I'antibiothérapie est pro-
longée, I'avis d’'un pédiatre infectiologue est conseillé afin de
déterminer la durée optimale du traitement antibiotique (par
voie IV et durée totale).

5. Conclusion

Les I0A nécessitent toujours une hospitalisation pour le début
de leur prise en charge avec une antibiothérapie intraveineuse.

La poursuite du traitement s’effectue en ambulatoire avec un
relais de I'antibiothérapie par voie orale et une durée totale
d’antibiothérapie raccourcie. Le traitement de ces infections va
évoluer vers la prise en charge moins invasive des enfants pré-
sentant les infections les moins sévéres (terrain sain, sans sepsis
ni complications suppuratives) [10].
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miologie des infections ostéo-articulaires aigués de

I'enfant : Kingella kingae (arthrites septiques), Staphy-
lococcus aureus (ostéomyélites aigués), Streptococcus pyogenes,
Streptococcus pneumoniae, Streptococcus agalactiae (en période
néonatale). La prévalence de chaque germe varie en fonction de
I'age. Grace aux progrés de la biologie moléculaire et le dévelop-
pement de PCR spécifiques, K.k devance désormais S. aureus chez
I’enfant de moins de 4 ans [1].

Q ctuellement en France, cinq germes dominent I'épidé-

1. Rappels sur les deux pathogénes
principaux

1.1. Kingella kingae

K. kingae, coccobacille & Gram négatif, appartenant au groupe
des HACCEK, est un commensal des voies respiratoires supé-
rieures. Chez les enfants de moins de 4 ans,entre 6 % et 20 %
des enfants sont porteurs oropharyngés de ce germe. Le portage
varie selon I'age [2-4].

Lhypothése actuelle de la pathogénie de K. kingae s’oriente
vers une interaction avec les infections virales. Les infections
invasives a K. kingae sont fréquemment associées ou pré-
cédées par une infection virale aigué des voies respiratoires
hautes ou de stomatite [5]. La muqueuse respiratoire lésée
permet alors un envahissement et une diffusion hématogéne
de K. kingae notamment vers les articulations et les disques
intervertébraux. Les deux facteurs de virulence impliqués
sont : des pili de type IV (adhésion) et la toxine « RTX », cyto-
toxique impliquée dans le pouvoir pathogéne sur la synoviale
articulaire [6].

K. kingae est responsable de 50 % des arthrites septiques docu-
mentées de I'enfant (75 % chez I'enfant de moins de 2 ans). La
présentation clinique et le bilan biologique des I0A a K. kingae
est souvent peu bruyant : les enfants sont paucisymptoma-
tiques (apyrétique, douleur modérée, absence de tuméfaction)
et le syndrome inflammatoire (CRP, leucocytose) est peu mar-

qué [6,7].

Correspondance :
anne.tristan@chu-lyon.fr

A66

© 2018 Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés.
Perfectionnement en Pédiatrie 2018;1:A66-A67

K. kingae est naturellement sensible a de nombreux antibio-
tiques, exceptés les lincosamides et le triméthoprime. Des
souches productrices de pénicillinase ont été décrites dans le
monde mais aucune en France [6,7].

1.2. Staphylococcus aureus producteur de la leucocidine
de Panton Valentine

Les S. aureus producteurs de la leucocidine de Panton Valentine
(PVL) représentent environ 2 a 5 % des souches de S. aureus (sen-
sibles ou résistantes a la méticilline). En France, la majorité des
souches PVL+ sont sensibles a la méticilline (données du CNR).
Les souches de S. aureus PVL+ sont classiquement associées a
des infections cutanées primitives récidivantes mais également
a des pathologies plus rares comme la pneumonie nécrosante
et des infections ostéo-articulaires graves [8]. Si S. aureus est
le principal pathogéne responsable des IOA de I'enfant de plus
de 4 ans, la prévalence des souches PVL+ reste faible en France.
Les infections ostéo-articulaires dues a des souches de S. aureus
PVL+ constituent une entité particuliére au sein des infections
osseuses de I'enfant et en raison de leur gravité, il est primordial
de savoir suspecter une souche toxinogéne [8].

Les infections osseuses provoquées par les S. aureus PVL+ sont
caractérisées par une réaction inflammatoire intense (sepsis
initial avec un choc septique), le caractére extensif des ostéo-
myélites et la fréquence des abcés des parties molles souvent
associés a une leucopénie initiale [8].

Dés le diagnostic cliniquement suspecté, un traitement antitoxi-
nique (clindamycine) doit étre rapidement associé a I'antibio-
thérapie initiale probabiliste. Un traitement chirurgical extensif
devra étre mis en place [8].

En pratique, devant une infection ostéo-articulaire avec une
présentation bruyante et/ou si I'imagerie fait suspecter d'impor-
tants abcés, il faut rechercher la PVL en raison du risque de com-
plications et de mauvaise réponse au traitement et la nécessité
de mettre en place un traitement chirurgical large et souvent
répété [8].

2. Stratégie diagnostique

Le diagnostic microbiologique des IOA étant crucial, la qualité
des prélévements est un point essentiel. Les prélévements les
plus fiables pour documenter une I0A en pédiatrie sont : les
prélévements au site infectieux et les hémocultures.



Les hémocultures peuvent aider au diagnostic mais ont un ren-
dement diagnostique moins important que les prélévements au
site infectieux [9].

Le diagnostic des arthrites septiques est basé sur I'analyse du
liquide articulaire. Il est conseillé de faire un prélévement sur flacon
d’hémoculture et sur support stérile (tube EDTA, poudrier stérile)
afin de permettre des analyses moléculaires ultérieures. Linocula-
tion sur flacon d’hémoculture a permis un gain de 38 % par rapport
a la culture standard, en faveur essentiellement de K. kingae [9].
En raison de la croissance lente et difficile de K. kingae, les
techniques moléculaires sont devenues le principal outil de
diagnostic des 10A a K. kingae. Pour les moins de 4 ans, un
algorithme de diagnostic peut étre proposé avec a Jo une PCR
K. kingae permettant un diagnostic rapide. Si la PCR K. kingae
est négative, en paralléle des cultures, d’autres PCR spécifiques
peuvent étre proposées comme la PCR S. aureus, S. pneumoniae
ou S. pyogenes [9]. La recherche d’antigénes spécifiques de
S. pyogenes directement a partir du liquide articulaire avec des
tests immunochromatographiques peut étre discutée [10].

Les kits de PCR syndromiques actuellement commercialisés pour
le diagnostic des IOA ne sont pas spécifiquement adaptés au dia-
gnostic des IOA de I'enfant et ne permettent pas une améliora-
tion du diagnostic par rapport aux PCR spécifiques actuellement
disponibles. Ils ne sont donc pas recommandés en I'état.

En fonction du contexte clinique, certaines sérologies pourront
étre prescrites : brucellose, Lyme, fievre Q [9].

Enfin, concernant les infections a K. kingae, on peut s’interroger
sur I'intérét du dépistage du portage pharyngé de cette bactérie
par PCR spécifique sur écouvillonnage oropharyngé. Gravel et al.
ont montré un portage de 8o % chez les enfants présentant une
infection a K. kingae et de 8,8 % chez les enfants non infectés [2].
Cependant, d’apres Basmaci et al., compte tenu de la prévalence
du portage asymptomatique de K. kingae, sa spécificité n’est pas
supérieure a 9o %. 1l semble donc difficile d’affirmer le diagnostic
sur la base d’une positivité de la PCR dans la gorge en I'absence
de prélevement profond [6]. Ce dépistage pourrait étre envisagé
uniquement si les prélévements sont impossibles comme dans
certaines spondylodiscites.

Nouveautés sur la bactériologie des I0A

Au total, la biologie moléculaire est désormais un outil indispen-
sable au diagnostic des IOA (notamment a K. kingae), permettant
une prise en charge thérapeutique plus rapide et mieux adaptée
de I'enfant.

Références

[11 Ferroni A, Khoury Al H, Dana C, et al. Prospective survey of acute
osteoarticular infections in a French paediatric orthopedic sur-
gery unit. Clin Microbiol Infect 19:822-8.

[2] Gravel J, Ceroni D, Lacroix L, et al. Association between oropha-
ryngeal carriage of Kingella kingae and osteoarticular infection
in young children: a case-control study. Can Med Assoc J
2017;189:E1107-11.

[3] Olijve L, Podmore R, AndersonT et al. High rate of oropharyngeal
Kingella kingae carriage in New Zealand children. J Paediatr
Child Health 2016;52:1081-5.

[4] Amit U, Flaishmakher S, Dagan R, et al. Age-Dependent Carriage
of Kingella kingae in Young Children and Turnover of Colonizing
Strains. J Pediatric Infect Dis Soc 2014;3:160-2.

[s] BasmaciR,BonacorsisS,llharreborde B, et al. High respiratory virus
oropharyngeal carriage rate during Kingella kingae osteoarticu-
lar infections in children. Future Microbiol 2015;10:9-14.

[6] Basmaci R, Bidet P, Bonacorsi S. Kingella kingae, premier germe
des infections ostéo-articulaires de I'enfant. Feuillet de Biologie
2013;315:15-23.

[7]1 Francescato M, Cherkaoui A, Merlini L, Schrenzel J, Ceroni D.
Infections ostéo-articulaires a Kingella kingae chez le petit
enfant. Paediatrica 2011;22:6-8.

[8] GilletY, Dohin B,Dumitrescu O, et al. Infections ostéo-articulaires
a staphylocoques dorés sécréteurs de la leucocidine de Panton-
Valentine. Arch Pediatr 2007;14(Suppl 2):S102-7.

[9] Ferroni A, Péjin Z, Odent T, et al. Infections ostéo-articulaires
aigués de l'enfant : place du microbiologiste. Arch Pediatr
2010;17:766-7.

[10] Gazzano V, Berger A, Benito Y, et al. Reassessment of the Role of
Rapid Antigen Detection Tests in Diagnosis of Invasive Group A
Streptococcal Infections. J Clin Microbiol 2016;54:994-9.

A67



ELSEVIER

Table ronde

Prise en charge des infections ostéo-articulaires de I'enfant : soigner mieux sans séquelles

Limiter les séquelles :
la place du chirurgien dans les [OA

B. de Courtivron™*, W. Lakhal', Z. Maakaroun? Th. Odent

'Chirurgie orthopédique et traumatologique, CHU Clocheville, 49 boulevard Béranger 37000 Tours
2Médecine interne et maladies infectieuses, CHU Bretonneau, 2 boulevard Tonnellé 37000 Tours

- le diagnostic immédiat car nous sommes souvent

en premiére ligne avec une symptomatologie parfois
atypique, ou en seconde ligne, appelés par les pédiatres. Suit
immédiatement l'identification du germe dont I'éventualité
peut faire intervenir le chirurgien ;

- le traitement initial qui est toujours pluridisciplinaire car se
discutent en général, en plus de I'antibiothérapie, I'évacuation
des collections et I'immobilisation ;

— les séquelles orthopédiques a type de déviations, raideurs,
inégalités dont la prise en charge est complexe et ne fait pas
I'objet de notre propos si ce n'est pour éviter leur survenue.

Trois questions seront abordées et discutées :

- ponction osseuse dans le diagnostic de I'ostéomyélite aigué ?

— lavage des arthrites septiques ? Timing ? Arthrotomie ou
ponction ?

- reprises chirurgicales lors de la phase aigué d’une IOA : pour-
quoi,quand ?

P our le chirurgien, I'lOA pose des problémes a 3 niveaux :

1. Ponction osseuse dans le diagnostic
de I'ostéomyélite aigué ?

Longtemps considérée comme indispensable, I'identification du
germe peut se faire dans le sang par hémoculture ou dans I'os
par ponction directe. Ce geste nécessite une anesthésie générale
et un chirurgien disponible. La multiplication des tableaux
atténués d’ostéomyélite, notamment chez les petits enfants, a
germes sensibles et « faciles » a traiter a progressivement incité
a se passer de cette ponction et a proposer un traitement proba-
biliste d’emblée avec un taux de succés important.

Cela simplifie la procédure, permet une mise en route immédiate
de I'antibiothérapie et diminue potentiellement la durée d’hos-
pitalisation.

Pour notre part, nous restons fidéles au principe de tout mettre en
ceuvre pour prouver l'infection et identifier le germe. La ponction
est faite avant le début du traitement, sous anesthésie générale,
contréle radioscopique si besoin, a I'aiguille a ponction lombaire,
directement dans la zone pathologique, aprés identification

*Auteur correspondant :
b.decourtivron@chu-tours.fr
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radiologique, parfois IRM, parfois surtout clinique. Le sang intra-
osseux aspiré est en partie adressé en frais pour examen direct et
en partie mis en culture au bloc sur 2 flacons d’hémocultures. Une
hémoculture périphérique classique est également réalisée juste
au décours de la ponction. Lantibiothérapie peut alors débuter.
Une étude rétrospective a été réalisée a Tours en reprenant les
ostéomyélites de 2010 a 2016.

Sur 101 patients, ’lhnémoculture a permis I'identification bactério-
logique dans 31 % des cas, la ponction métaphysaire a augmenté
I'identification a 70 % quel que soit I'age et 81 % chez les plus de
5 ans.La ponction métaphysaire a permis d’adapter I'antibiothé-
rapie dans 75 % des cas en réduisant le spectre des antibiotiques
ou leur durée.

Il nous semble donc que cette attitude est fidéle aux recom-
mandations pour la prise en charge de toute infection sévére,
permet de cibler le traitement et de mieux contréler I'évolution
de I'écologie bactérienne propre a cette pathologie. Comment
connaitrions-nous le développement des infections a Kingella
kingae si des ponctions n’avaient jamais été réalisées ?

2. Lavage des arthrites septiques ? Timing ?
Arthrotomie ou ponction ?

Lurgence dépend beaucoup de I’age de I'enfant :

- urgence immédiate chez le nouveau-né, a faire la nuit ;

- urgence relative entre 2 et 4 ans, un délai de 24 heures est
possible ;

— aprés 4 ans, il semble que le risque de séquelle augmente
aprés 48 heures d’évolution.

Le délai est bien sir également lié a I'état clinique, une arthrite

purulente d’une grosse articulation pouvant ne pas étre tolérable.

Le premier geste sera une ponction, permettant d’évaluer de visu

I'aspect du liquide, trouble ou épais et I'efficacité de la ponction

en comparant |la quantité de liquide évacuée avec le volume pré-

sumé en intra-articulaire. La suite dépend de ces constatations,

de la clinique et de l'articulation concernée.

Pour le genou et le coude, articulations pluri-compartimentaires,

le lavage arthroscopique est quasi-systématique car peu agressif

et devra étre suivi de drainage par drain de Redon.

Pour la hanche et I'épaule, il est possible de tenter un lavage au

sérum par l'aiguille. En fonction de son efficacité, une arthroto-

mie peut étre indiquée d’emblée ou envisagée secondairement

en cas d'amélioration insuffisante.



Toutes les arthrites ne nécessitent pas d’arthrotomie mais il faut
franchement préférer une arthrotomie de trop a une arthro-
tomie non réalisée a tort.

3. Reprises chirurgicales lors de la phase
aigué d’une IOA : pourquoi, quand ?

La reprise est indiquée par un état infectieux non contrélé par
les antibiotiques ce qui signifie que leur pénétration ne se fait
pas au niveau utile. La cause peut en étre un abcés collecté ou
un séquestre osseux. Sa mise en évidence se fait au mieux par
échographie ou IRM, voire scanner. Le traitement chirurgical doit
alors étre immédiat.

Si I'abceés est intra-articulaire, son évacuation nécessite toujours
une arthrotomie avec évacuation mécanique des fausses mem-
branes et drainage.

Limiter les séquelles : la place du chirurgien dans les IOA

Si l'abcés est sous-périosté, le plus souvent métaphysaire,
il est évacué par incision du périoste en respectant la virole
péri-chondrale et drainage. Une trépanation osseuse peut-étre
associée en regard.

Si 'abcés est intra-osseux (abcés de Brodie), il sera cureté et
drainé par une voie aussi directe que possible en veillant a ne
pas aggraver les lésions possibles du cartilage de croissance
notamment quand I'abcés est épiphyso-métaphysaire.

Un séquestre osseux dévitalisé se comporte comme un corps
étranger et doit étre retiré complétement par un abord parfois
extensif associé a un curetage et un drainage.

Il apparait donc qu’au stade initial, I'intervention du chirurgien
vise d’abord a aider a lutter contre I'infection en sachant que, par
13, il limite le risque de séquelles dont la fréquence augmente
avec la durée de la phase septique. Reste a bien poser les indi-
cations et doser les gestes pour ne pas ajouter une agression
chirurgicale a 'agression microbienne.
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traitement comporte une antibiothérapie adaptée plus

ou moins associée a un traitement chirurgical. Tout
enfant ayant présenté une infection ostéo-articulaire doit étre
suivi au plan orthopédique afin de vérifier 'absence de séquelles.
Le retard diagnostique et thérapeutique est le principal facteur
de risque de séquelle, mais le terrain du patient de méme que le
germe responsable de l'infection sont des facteurs de risques a
prendre en considération [1,2]. Les traitements chirurgicaux des
séquelles sont lourds d’autant plus que I'infection a eu lieu chez
un enfant en bas age, possédant un fort potentiel de croissance.
Le choix thérapeutique est guidé par I'age de I'enfant et les
prévisions a maturité. Le traitement chirurgical des séquelles
expose également au risque de réactivation de Iinfection
pouvant compliquer la chirurgie et la consolidation osseuse.
Lattitude thérapeutique recommandée pour limiter ce risque est
donc 1) de réaliser des prélevements peropératoires 2) de couvrir
le geste avec une antibioprophylaxie standard (en I'absence de
germe connu) ou ciblée sur le germe initial jusqu’aux résultats
microbiologiques définitifs.

L’ évolution des IOA est le plus souvent favorable et son

1. Comment rechercher des séquelles ?

Un suivi clinique et radiologique pendant un délai minimum de
2 ans est recommandé pour dépister les séquelles. En I'absence
de séquelles, ce suivi peut étre arrété.

1.1. Suivi clinique

Le chirurgien s’attardera a rechercher une anomalie des mobili-
tés articulaires, une boiterie mais surtout une déviation axiale
et/ou une inégalité de longueur. Celles-ci se recherchent sur un
patient en position debout, pieds joints et jambes tendues.

*Auteur correspondant :
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1.2. Suivi radiologique

Des radiographies standards de I'os ou de I'articulation atteints
initialement sont demandées pour chaque consultation (3 mois,
6 mois,1an,2 ans).La reprise de croissance peut étre surveillée sur
I'apparition des lignes d’arrét de croissance. En cas de suspicion
sur une épiphysiodése ou une ostéonécrose, une IRM devra étre
réalisée pour la quantifier et I'objectiver. En cas de pandiaphysite,
un scanner devra rechercher et localiser des séquestres osseux
qui nécessitent une excision chirurgicale. Le suivi des inégalités
de longueur (radiomensuration) et des déviations axiales
(pangonogramme) se fera sur des grands clichés de membres
inférieurs en entier debout. Lutilisation de la stéréoradiographie
basse dose EOS (EOS imaging, Paris, France) présente un intérét
particulier, car elle permet de quantifier (en 3D) une inégalité de
méme que les déviations axiales [3].

2. Terrains a risques de séquelles

2.1. Nouveau-né

Le retard diagnostique est fréquent en raison de la difficulté
de I'examen clinique et de la pauvreté du tableau initial avec
notamment I'absence de fiévre ou I'absence de perturbation
des marqueurs biologiques [4]. Par ailleurs, les spécificités ana-
tomiques de I'os du nouveau-né rendent plus facile la diffusion
des infections vers I'épiphyse et les articulations. Le cartilage de
croissance est plus perméable et |a vascularisation métaphysaire
communique avec la vascularisation épiphysaire, sans communi-
cation transphysaire. Enfin, I'os cortical étant plus fin, I'apparition
d’abcés sous périosté est plus fréquente augmentant le risque
d’arthrite par diffusion pour les articulations ol la métaphyse
est intra-articulaire (hanche, épaule et coude).

2.2. Drépanocytaire

Le risque infectieux chez le patient drépanocytaire homozyogte
est lié a la destruction progressive de la rate ol les germes sont
habituellement détruits et a la baisse du complément sérique



qui normalement active la phagocytose des polynucléaires.
Lexistence d’infarctus osseux constitue également un terrain
favorable car le segment osseux est mal vascularisé. La principale
difficulté est de faire la distinction entre crise vaso-occlusive et
IOA. Les signes cliniques locaux sont similaires. Les anomalies
sur les examens complémentaires biologiques et radiologiques
sont peu spécifiques. Comme le pronostic est lié a la rapidité de
prise en charge, il faut savoir multiplier les examens et discuter
chaque cas de facon pluridisciplinaire [5].

2.3. Staphylococcus aureus producteur de leucocidine
de Panton-Valentine (LPV)

Cette souche particuliére de Staphylococcus aureus est responsable
d’atteintes osseuses et viscérales multiples et sévéres. La toxine
provoque une nécrose tissulaire et la destruction des polynu-
cléaires neutrophiles, ce qui favorise I'extension de I'infection. En
raison des atteintes multifocales, les gestes chirurgicaux peuvent
étre multiples lors de I'infection initiale, entrainant a long terme un
risque de séquelles orthopédiques plus important (33 a 85 %) [6].

3. Quelles séquelles rechercher ?

3.1. Séquelles d’ostéomyélite

3.1.1. Epiphysiodése périphérique

Elle correspond a l'atteinte des cellules germinales du cartilage
de croissance par l'infection ou le traitement chirurgical initial,
entrainant un arrét de croissance irréversible. La conséquence
est une déviation axiale du membre atteint. La désépiphysiodése
par interposition de matériel inerte, mais présente un taux
d’échec important [7,8]. Lorsque la croissance résiduelle est
inférieure a 2 ans, il est préférable de réaliser un complément
d’épiphysiodése plus ou moins associé a une ostéotomie de
réaxation du segment atteint.

3.1.2. Epiphysiodése centrale

Lépiphysiodése centrale est responsable d’une inégalité de
longueur (ILMI). Lélément clé pour le choix du traitement est
la planification qui dépend de I'age de I'enfant, du pronostic de
taille finale et du pronostic d’ILMI final [9]. Les examens radio-
logiques doivent donc étre répétés régulierement pour étudier
le profil évolutif de I'lLMI. Dans les 10A, I’évolution est le plus
souvent linéaire rendant la planification relativement simple.
Néanmoins il existe des exceptions, notamment au niveau du
fémur proximal. Un traitement chirurgical est proposé pour les
ILMI > 2 cm. La premiére option est I’épiphysiodeése controla-
térale, méthode simple réalisée en fin de croissance, quand la
croissance résiduelle du membre I'inférieur controlatérale est
égale a I'lLMI prévisionnelle. En cas d’inégalités plus importantes
(> 5 cm) ou lorsque le patient se présente en fin de croissance, un

Limiter les séquelles des [OA

allongement progressif peut étre proposé. Cet allongement peut
se faire par un fixateur externe ou par un clou centromédullaire.
De récents progrés ont permis le développement de systémes
endomédullaire d’allongement motorisés ou magnétiques dont
les premiers résultats sont encourageants [10,11].

3.1.3. Ostéomyélite chronique

Lostéomyélite chronique expose au risque de pandiaphysite qui
se définit par une atteinte sur 'imagerie de plus de 75 % de la
diaphyse, ou par I'atteinte des 2 métaphyses d’'un méme seg-
ment osseux. Sa prise en charge longue et complexe nécessite
souvent des interventions itératives pour drainer les abcés et
exciser les éventuels séquestres. Ses principales complications
sont la fistulisation chronique, les raideurs articulaires et les
fractures pathologiques. Il existe un risque d’évolution vers une
pseudarthrose septique.

3.2. Séquelles d’arthrites

3.2.1. La raideur articulaire

Elle peut étre liée & I'atteinte infectieuse initiale ou a I'immo-
bilisation prolongée notamment dans le cas des fractures
pathologiques. Le traitement fonctionnel par rééducation est
souvent long et décevant. Un geste de libération de I'articulation
(arthrolyse) peut étre envisagé aprés un délai d’au moins un
an aprés guérison clinique et biologique de I'infection avec des
résultats qui restent aléatoires. C'est pourquoi, une ostéotomie
métaphysaire de réorientation est le plus souvent proposée. Elle
permet de modifier I'arc de mobilité de I'articulation et donne les
meilleurs résultats fonctionnels.

3.2.2. La nécrose articulaire

Parfois le cartilage articulaire est totalement détruit et une
arthrose précoce se développe. Il existe alors 3 options chirur-
gicales : I'arthrodése ou la chirurgie de reconstruction chez les
patients immatures et I'arthroplastie pour les patients en fin de
croissance [12-14]. Larthroplastie n'est a considérer que pour les
nécroses de hanches.

Dans le cas de l'arthrodése, il est indispensable de prévenir
les patients de la future ILMI et de la persistance d’'un pas
asymétrique. Une épiphysiodése controlatérale et/ou un geste
d’allongement en fin de croissance peuvent étre proposés en
fonction du pronostic d’inégalité de longueur et du choix du
patient. Larthrodése permet d’obtenir une articulation indolore
et en bonne position une fois la fusion acquise. Dans le cas des
arthroplasties de hanche, elles sont techniquement difficiles a
réaliser en raison de l'inégalité de longueur associée souvent
> 3 cm et en raison des déformations du fémur proximal et de
l'acétabulum.

Les références complétes peuvent étre obtenues sur demande a I'auteur
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tropicale. Lincidence de la dengue a ainsi été multipliée

par 30 en 50 ans. Le virus chikungunya, « redécouvert »
a l'occasion d’une épidémie dans I'Océan Indien en 2006, a,
depuis lors, donné d’autres flambées épidémiques. Depuis
2013, des épidémies de virus Zika sont également survenues
dans le Pacifique, les Caraibes, au Brésil et en Guyane. Des cas
autochtones de dengue et chikungunya sont réguliérement
observés en Europe méridionale et en France métropolitaine, en
raison de la présence du moustique vecteur Aedes albopictus. La
protection individuelle contre les piqlires des Aedes vecteurs est
donc essentielle pour prévenir ces maladies, mais la possibilité
de vaccination serait une avancée importante. Ou en est-on ?

I es arboviroses sont en pleine expansion en zone inter-

1. Dengue

En 2013, on estimait a 390 millions le nombre d’infections et a
96 millions le nombre de cas. Il existe 4 sérotypes de virus de la
dengue (DENV 1 a 4), avec une protection hétérotypique incom-
pléte. Comme tous les flavivirus, DENV est un virus ARN simple
brin comportant seulement 3 protéines structurales, C (capside),
prM (matrice des virions immatures) ou M (virions matures), et E
(enveloppe), qui sont les cibles antigéniques pour le développe-
ment d’une vaccination.

Un seul vaccin contre la dengue a été commercialisé. C'est un
vaccin vivant chimérique (Dengvaxia®, Sanofi), constitué d’une
souche vaccinale de virus de la fiévre jaune atténué, génétique-
ment modifiée pour exprimer les protéines prM et E des 4 DENV.
Les essais de phase II/11l chez des enfants vivant en zone d’endé-
mie en Asie ou Amérique latine, et d’age variable (2316 ans),ont
montré une efficacité vaccinale de 30 a 61 %, plus importante
sur DENV 3 et 4 (74 a 100 %) que sur DENV 1 (50-55 %) ou 2
(9-42 %). De plus, le vaccin semble moins efficace avant 9 ans
(45 versus 66 %). Il protége mieux des formes graves chez les
> 9 ans (90-95 %, contre 45-67 % si < 9 ans). Quel que soit
I'age, l'efficacité est meilleure chez les enfants ayant déja fait une
dengue. Une étude a modélisé I'efficacité prévisible du vaccin en
fonction de la séroprévalence des enfants de 9 ans (SPg) dans la

* Auteur correspondant :
philippe.minodier@ap-hm.fr
A72

© 2018 Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés.
Perfectionnement en Pédiatrie 2018;1:A72-A73

zone. Le vaccin est plus efficace s’il est fait avant 9 ans dans les
zones a forte séroprévalence (SP9 > 9o %),et a14 ans,dans celles
ol SPg est de 50-70 %.Dans les zones ou SPg est < 10 %, le vaccin
pourrait étre délétére, en induisant la constitution d’anticorps
non neutralisants, susceptibles de favoriser I'infection cellulaire
(et la sévérité) en cas de piqlre infestante. La vaccination a été
promue dans plusieurs pays (Mexique, Brésil, Philippines), mais
récemment les Philippines ont suspendu les campagnes vacci-
nales, en raison d’un possible surrisque de dengue grave chez des
enfants vaccinés antérieurement non immuns.

D’autres vaccins, purifiés inactivés, vivant atténué génétique-
ment modifié, chimérique (DENV 2 vivant atténué + 3 DENV
chimériques composés d’un DENV2 exprimant les génes de prM
et Ede DENV 1,3 et 4), ADN (de type plasmidique exprimant prmM
et E) ou sous-unitaires (prM, E) sont étudiés.

2. Zika

Le virus Zika (ZV) est un autre flavivirus qui a récemment donné
des épidémies dans le Pacifique et en Amérique latine. Elles ont
conduit a la description d’une neurovirulence méconnue : syn-
dromes de Guillain-Barré, atteintes neurologiques en cas d’infec-
tion materno-foetale. La transmission de ZV est essentiellement
vectorielle, mais aussi sexuelle. Une vaccination des femmes
en age de procréer et de leurs partenaires, avant le début d’une
grossesse semblerait utile. Sept candidats vaccins sont en phase
de développement.

Trois sont des vaccins ADN, codant pour les protéines prM et E
de ZV, qui sont proches de celles des DENV. Le vaccin GLS-5700,
immunogéne chez la souris, est testé a la fois chez les sujets naifs
et immuns vis-a-vis d’autres flavivirus. Le vaccin chimérique
VRC5288 (codons modifiés du virus de I'encéphalite japonaise
exprimant prM et E de ZV) est évalué chez 8o sujets aux USA.
Le vaccin VRC 5283, exprimant une séquence prM-E de ZV, est en
phase llb depuis juillet 2017.

Deux vaccins utilisent des ARNm codant pour les protéines
prM-E et délivrés au sein de nanoparticules lipidiques ou par un
mécanisme d’amplicons auto-amplifiés. lls sont immunogénes
chez les souris.

Deux vaccins inactivés, efficaces chez les souris, sont en phase |,
chez ’homme naif ou immun contre d’autres flavivirus.

Deux vaccins vivants atténués existent : 'un est une souche
cambodgienne de ZV mutée sur I'extrémité 3’UTR et l'autre



s’appuie sur une technique de déoptimisation de codons. Un
vaccin chimérique contre le Zika et la dengue est en étude. Il a
pour base un DENV 2 exprimant les génes prM-E de ZV, associé
a un DENV 4 chimérique, modifié pour une couverture DENV
tétravalente.

Une autre approche utilise des virus recombinants, virus rougeole
ou adénovirus, ou des sous-unités virales (particules virus-like
(VLP) ou protéine E purifiée).

De nouvelles interrogations font jour, liées aux observations de
dengues graves chez des enfants, antérieurement non immuns,
vaccinés contre la dengue (théorie des anticorps facilitants). La
constitution d’une immunité post-vaccinale contre ZV pourrait
ainsi augmenter I'expressivité clinique et la sévérité d’infections
ultérieures par ZV ou d’autres flavivirus. A I'inverse, la présence
d’anticorps préexistants contre d’autres flavivirus (dengue
ou fiévre jaune par exemple) pourrait minorer l'efficacité du
vaccin ZV.

3. Chikungunya

Le virus chikungunya (CHIKV) est un alphavirus, contrairement a
DENV ou ZV. Il peut induire des polyarthrites invalidantes parfois
chroniques, surtout chez I'adulte. Des encéphalites séveres avec
séquelles neurologiques sont décrites chez des nouveau-nés
infectés par voie materno-feetale en peri-partum. Plusieurs vac-
cins CHIKV ont été développés :virus vivant atténué ou inactivé,
virus recombinant ou chimérique, vaccin ADN ou vaccin utilisant
des VLP.

Un vaccin vivant atténué (TSI-GSD-218), issu d’une souche
thailandaise, a été essayé chez ’lhomme, mais une réversion de
I'atténuation et des atteintes articulaires ont été observées.
Deux autres vaccins ont passé avec succés la phase | clinique.
Le vaccin MV-CHIK est un virus de la rougeole recombinant qui
exprime des protéines de surface d’un CHIKV isolé a la Réunion.
Un essai chez I'adulte a montré une réponse anticorps neutrali-

Actualités de la vaccination contre les arbovirus

sante dés a1 dose, avec un effet booster de |a 2¢ dose. | n’y a pas
eu d'effet secondaire séveére, ni de différence d'immunogénicité
chez les personnes préalablement immunisée contre la rougeole.
Une phase Il est en cours depuis 2016.

Un autre vaccin de type VLP (le VRC-CHKVLPo59-00-VP) protége
chez les souris et les primates non humains. Les VLP expriment
les protéines structurales E1 et E2, et la protéine C de capside de
CHIKV. Administré chez des adultes sains en 3 doses (0-1-6 mois),
le vaccin n’a pas entrainé d’effet secondaire grave et a conduit
a la production d’un titre anticorps élevé, comparable, aprés
la 3¢ dose, a celui de sujets ayant fait une infection naturelle.
Une phase Il est en cours depuis 2015. Il est possible que, pour
améliorer son immunogénicité, ce vaccin nécessite I'adjonction
d’adjuvants pouvant induire des problémes de tolérance.

Il existe aussi un vaccin vivant atténué, utilisant un CHIKV muté
pour la région N-terminale de la protéine C (vaccin CHIKV-NoLS).
Il est efficace chez la souris et entraine une protection croisée
contre un autre alphavirus arthrogene, le virus Ross River. Un
autre vaccin est chimérique (virus Eilat, un alphavirus spécifique
des insectes, exprimant des protéines de CHIKV). Une seule
injection semble immunogéne et protectrice chez les souris et
les macaques.

4.Conclusion

La recherche sur la vaccination contre les principales arboviroses
responsables d’épidémies, avance vite. Les parentés antigéniques
entre flavivirus, et la possible induction vaccinale d’anticorps non
complétement neutralisants, font cependant craindre des inte-
ractions entre vaccination et maladie. Lorsque les vaccins seront
disponibles, les indications vaccinales devront étre réfléchies et
la surveillance épidémiologique majorée.

Les références complétes peuvent étre obtenues sur demande aupreés
de l'auteur.
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réalisent un cycle complexe chez ’lhomme. Le moustique

injecte des sporozoites qui gagnent rapidement le foie,
envahissent un hépatocyte et réalisent un premier cycle
de maturation, le cycle hépatocytaire ou pré-érythrocytaire
aboutissant a la libération de mérozoites dans la circulation
sanguine. Ces mérozoites envahissent une hématie dans
laquelle ils subissent un deuxieéme cycle de maturation, le cycle
érythrocytaire asexué, passant par les stades trophozoites et
schizontes qui libéreront de nouveaux mérozoites initiant un
nouveau cycle érythrocytaire. Dans certaines circonstances, les
mérozoites peuvent évoluer vers un cycle érythrocytaire sexué
en formant des gamétocytes. Ces différents stades parasitaires
partagent certains antigénes mais la plupart sont spécifiques a
un stade de maturation. De méme la réponse immunitaire est
largement stade-spécifique. Un autre niveau de complexité est
que de nombreux antigénes plasmodiaux (en particulier ceux
des stades sanguins asexués) présentent un important poly-
morphisme et certains sont sujets a une variation antigénique.
Tout ceci rend compte de la complexité a développer un vaccin
contre le paludisme malgré d’intenses recherches depuis plus de
50 ans.Néanmoins, 'amélioration de I'arsenal biotechnologique
pour générer des antigénes et des adjuvants améliorés pourrait
aider a surmonter les problémes actuels.
Labsence de candidat évident fait que les recherches concernent
un grand nombre d’antigénes de P, falciparum. LOMS dénombre
18 antigénes ou combinaisons d’antigénes au stade d’un déve-
loppement préclinique et 22 antigénes ou combinaisons d’anti-
génes faisant I'objet de 71 essais cliniques en cours [1].
En pratique, I'essentiel des efforts de développement vaccinal
porte sur Plasmodium falciparum,'espéce plasmodiale infectant
I’homme la plus répandue et la seule responsable de mortalité.
Les travaux pionniers de I'équipe des Nussenzweig rapportérent
des 1967 la possibilité de vacciner la souris, puis I’'hnomme avec
des sporozoites vivants irradiés [2]. A cette époque, il était
impossible de produire un tel vaccin, aussi a-t-on caractérisé
I'antigéne majeur du sporozoite, la circumsporozoite protéine,
puis son épitope B dominant en région centrale. Léchec de
la vaccination avec cet antigéne a amené a le modifier pour
augmenter son immunogénicité. La fusion de I'épitope B domi-

I es parasites a l'origine du paludisme, les Plasmodiums,
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nant de la circumsporozoite protéine avec deux protéines de
I'enveloppe du virus de I'hépatite B forme I'antigéne RTS, S. Cette
protéine de fusion émulsionnée avec I'adjuvant ASo1 constitue le
vaccin ayant atteint le stade de développement le plus avancé.
Un essai de phase Ill sur 16 ooo enfants africains a rapporté
des taux de protection a un an de 5o % contre I'accés palustre
chez les enfants de 5 a 17 mois [3] et de 30 % chez les enfants
de 6 a 12 semaines [4]. Cette protection diminue rapidement,
étant chez les enfants de 5 a 17 mois,de 16 % a4 ansetde7 %
a 7 ans [5]. RTS, S/ASo1 a recu un avis favorable de I'agence de
médecine européenne, et 'OMS a recommandé son implémen-
tation pilote sur 720 o0oo enfants de 5 a 9 mois afin de décider
d’une éventuelle utilisation a large échelle en complément — et
non en remplacement — des autres mesures de lutte contre le
paludisme. Cette étude sera réalisée de 2018 a 2020.

Une nouvelle génération de vaccins RTS, S-like est en déve-
loppement avec R21, qui contient une plus forte proportion de
circumsporozoite protéine. Les progrés technologiques ont
permis de reprendre les travaux initiaux des Nussenzweig et de
produire des quantités importantes de sporozoites irradiés avec
lesquels plusieurs essais cliniques sont en cours. Les résultats
préliminaires montrent une protection quasi-totale lors de
I'infection expérimentale avec la méme souche plasmodiale,
mais beaucoup plus faible sur le terrain. Une approche du méme
ordre est réalisée avec des sporozoites génétiquement modifiés
non réplicatifs dans lesquels un ou plusieurs génes sont délétés.
Il n’y a pas encore d’essai clinique chez ’'homme [6].

Les résultats concernant les vaccins dirigés contre les stades san-
guins sont plus nuancés en raison du grand nombre de protéines
exprimées, de I'absence de candidat évident, de la difficulté de
I'expression conformationnelle d’antigénes souvent de grande
taille, d'une réponse humorale modérée, du polymorphisme
extensif de nombreux candidats potentiels et de la variation
antigénique de protéines de surface. Malgré ceci, plusieurs vac-
cins sont en cours de développement avec différents antigénes
seuls (PfRH5) ou en association (GMZ2 associant GLURP et
MSP3 ; JAIVAC-1 associant MSP1, PfF2 et EBA175 ; BSAM2 asso-
ciant AMA1 et MSP1) ou encore AMA1-DiCo associant différents
variants dAMA1. Dans la plupart des cas, ces vaccins sont au
stade préclinique ou en tout début de phase clinique. Seul GMZ2
a fait I'objet d’'une phase Il et montré une réduction de 14 % de
I'incidence de I'accés palustre a 6 mois.

Les vaccins dirigés contre les stades sexués ont pour objectif de
bloquer la transmission et de compléter les moyens visant I'éli-
mination du paludisme, selon une approche qualifiée d’altruiste



(sans avantage direct pour la personne vaccinée, mais profitant
ala communauté). Le candidat le plus avancé sur le plan clinique
est un vaccin conjugué qui cible Pfs25, un antigéne majeur des
gamétocytes femelles [7]. D’autres antigénes sont au stade
préclinique.

Une voie récente de recherche consiste a tenter de contourner les
difficultés en augmentant I'immunogénicité des préparations
vaccinales. Une premiére approche est la stratégie du « prime-

boost » dont I'objectif est d’induire une réponse cellulaire forte.

La premiére injection vaccinale est réalisée avec un adénovirus
non réplicatif (le plus souvent un adénovirus de chimpanzé de
sérotype 63,ChAd63) ou de 'ADN et les rappels avec le virus de la
vaccine Ankara atténué et exprimant 'antigéne plasmodial. Elle
est utilisée pour les stades pré-érythrocytaires (circumsporozoite
protéine, RTS, S/ASo1, TRAP) comme pour les stades érythrocy-
taires (AMA1). La encore, les travaux sont a une phase précoce
a I'exception de TRAP pour lequel trois essais de phase Il ont été
réalisés. Les résultats du premier montrent une protection contre
I'infection de 67 %, mais avec seulement 8 semaines de suivi.
Les résultats de deux autres essais ne sont pas encore publiés. La
deuxiéme approche concerne la présentation de I'antigéne soit
en I'encapsulant dans des liposomes, soit en le présentant sous
forme de nanoparticules ou de virus-like particules.

Un cas particulier est |a recherche de vaccins contre un syndrome
spécifique. PFEMP1 est une protéine de P, falciparum hautement
variable, trés immunogéne, exprimée a la surface des hématies
et responsable de I'adhésion des hématies parasitées aux cellules
endothéliales. Le premier exemple concerne le paludisme associé
ala grossesse au cours duquel VAR2CSA, un variant spécifique de
PfEMP1, est responsable de I'adhésion des hématies parasitées
au placenta. Les premiers essais cliniques de phase | sont en
cours [8]. Selon une approche voisine, les variants de PfEMP1

Vaccins et paludisme : ol en est-on ?

impliqués dans le paludisme cérébral sont en train d’étre carac-
térisés et serviront probablement de base a un vaccin contre le
paludisme cérébral [9].
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rougeole, la rubéole, les oreillons et la fiévre jaune repose

sur des vaccins vivants atténués trés efficaces et bien
tolérés. En France, le vaccin rougeoleux, associé aux vaccins de
la rubéole et des oreillons, est inclus dans le calendrier vaccinal
de I'enfant : une premiére dose est recommandée a 12 mois, la
seconde dose doit étre administrée au moins un mois apreés la
premiére et si possible avant 'age de 2 ans [1].Les nourrissons qui
doivent voyager hors de France pouvaient étre vaccinés contre la
rougeole dés 'age de 6 mois avec une dose de vaccin rougeoleux
monovalent entre les ages de 6 et 11 mois révolus [2], jusqu’a
I'arrét de commercialisation du vaccin Rouvax en décembre 2017.
Cela n’est plus possible actuellement, mais de nouvelles recom-
mandations vaccinales sont attendues prochainement.
Le vaccin de la fiévre jaune est recommandé a partir de I'age de
9 mois aux voyageurs qui se rendent dans les zones tropicales de
I'’Afrique et de 'Amérique du Sud ; en cas d’épidémie, un enfant
peut étre vacciné dés I'age de 6 mois [2,3].
Lorsque plusieurs vaccins vivants atténués sont nécessaires,
il est recommandé de les administrer soit simultanément,
soit en respectant un délai minimal de 28 jours entre les deux
injections [4], en raison d’une possible interférence négative
sur la réponse immune a chacun de ces vaccins [s]. Or, il nest

I a prévention de maladies infectieuses graves telles que la
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pas rare qu’un enfant soit amené dans un centre de vaccination
international (CVI) pour une vaccination antiamarile en vue d’'un
départ imminent en Afrique, aprés avoir recu le vaccin rougeo-
leux quelques jours auparavant.

Lobjectif principal de cette étude était donc de confirmer ou
d’infirmer I'hypothése d’une interférence négative entre deux
vaccins vivants atténués, dépendante de I'intervalle qui sépare
leur administration [6].

Il s’agit d’une étude rétrospective cas-témoins multicentrique,
menée dans 7 CVI de la région parisienne. Le statut immunolo-
gique d’enfants ayant recu le vaccin amaril et le vaccin rougeo-
leux, seul ou combiné aux vaccins de la rubéole et des oreillons,
a un intervalle compris entre 1 et 27 jours (Cas) a été comparé
a celui d’enfants vaccinés simultanément (Témoins 1) ou a plus
de 27 jours d’intervalle (Témoins 2) contre la fiévre jaune et la
rougeole (la rubéole et les oreillons). Le critére d’évaluation prin-
cipal était le pourcentage d’enfants présentant une immunité
protectrice vis-a-vis de la fiévre jaune (titre neutralisant > 10).
Au total, 131 enfants ont été inclus, 62 Cas, 50 Témoins 1 et
19 Témoins 2. Le sexe ratio était équilibré entre les cas et les
témoins, la majorité des enfants étaient d’origine africaine.
Quatre Témoins 1n’étaient pasimmunisés contre la fiévre jaune,
tous étaient protégés contre la rougeole, la rubéole et les oreil-
lons ;3 Témoins 1étaient négatifs pour la rougeole ;5 Témoins 1
et 1 Cas étaient négatifs pour les oreillons ;3 Témoins 1 étaient
négatifs pour la rubéole ;1 Cas et 1 Témoin 1 étaient négatifs
pour les oreillons et |a rubéole ;1 Témoin 1était négatif pour les
trois maladies (tableau 1).
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Tableau 1
Résultats sérologiques.

Témoins1(n = 50) Témoins 2 (n = 19) Cas (n = 62) Total (n = 131)
Fiévre jaune anticorps neutralisants
<5 N (%) 4(8) o 4(3)
10 N (%) 1(2) o 1(2) 2(1)
20 N (%) 4(8) 3(16) 9 (14) 16 (12)
40 N (%) 15 (30) 4(21) 20 (32) 70 (53)
280 N (%) 26 (52) 12(63) 32 (52) 70 (53)

Rougeole IgG (mUI/mL)

Moyenne géométrique (95 % ClI) 2872 (2013-4094)

4076 (2377-6988)

3697 (2872-4760) 3405 (2808-4129)

Rougeole séroconversion

Positifs N (%) 46 (92) 18 (95) 62 (100) 126 (96)

Négatifs N (%) 3(6) o o 3(2)

Equivoques 1(2) 1(5) o 2(2)
Oreillons séroconversion

Positifs N (%) 43 (86) 18 (95) 58 (94) 119 (90)

Négatifs N (%) 5 (10) o 1(1) 6(s)

Equivoques N (%) 2(4) 1(5) 3(5) 6 (5)

Rubéole IgG (UI/mL)

Moyenne géométrique (95 % Cl) 97 (71—133) 111 (79-156) 97 83-114) 99 (86-115)
Rubéole séroconversion

Positifs N (%) 47 (94) 19 (100) 62 (100) 128 (98)

Negatifs N (%) 3(6) o o 3(2)

Equivoques N (%) o o o o

1. Discussion

Le vaccin rougeoleux, seul ou combiné aux vaccins de la
rubéole et des oreillons, n’a pas eu d’influence sur la qualité
de la réponse immune au vaccin amaril lorsque les deux
vaccins n’étaient pas administrés le méme jour, quel quait
été l'intervalle séparant les deux injections ; en revanche,
I'absence d’anticorps protecteurs antiamarils a été observée
chez des enfants qui avaient recu les deux vaccins simulta-
nément. Par ailleurs, la moyenne géométrique des anticorps
contre la rougeole, la rubéole et les oreillons était moins
élevée chez les Témoins 1 que chez les Témoins 2, ou les Cas.
Deux précédentes études n'avaient pas montré d’influence du
vaccin rougeoleux sur la réponse humorale au vaccin amaril
administré le méme jour ou a n'importe quel intervalle [7,8],
mais deux autres études ont mis en évidence une moindre
réponse au vaccin amaril et aux vaccins oreillons et rubéole,
administrés simultanément [9,10].

2. Conclusion

Des études complémentaires seraient nécessaires pour confir-
mer ou infirmer ces résultats et modifier les recommandations
actuelles ; nous pensons cependant qu’il est dés a présent pos-
sible de conseiller aux CVI de ne pas administrer ces deux vaccins
le méme jour.
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d’étude et de traitement de la douleur (IASP) comme

« une expérience sensorielle et émotionnelle désagréable
résultant d’'un dommage tissulaire réel, potentiel ou décrit en
de tels termes ». Cette définition ne met pas suffisamment en
valeur que I'expression douloureuse est faconnée par les éve-
nements de la vie et 'environnement socioculturel de chaque
étre humain. Dans ce contexte, la situation des nouveau-nés
prématurés (1 naissance sur 10 dans le monde) doit retenir
toute notre attention car si leur systéme nociceptif est fonction-
nel [1], il est également particuliérement sensible a toutes les
stimulations sensorielles. En effet, a la naissance, les messages
douloureux empruntent également des circuits dédiés aux
sensations non douloureuses. Les études récentes montrent que
la grande majorité des gestes thérapeutiques sur les enfants
prématurés sont douloureux et rarement réalisés avec une anal-
gésie préemptive [2,3]. Ce constat est a I'origine d’'une hypothése
scientifique qui propose que I'excés de stimulations nociceptives
chez I'enfant nouveau-né (y compris les prématurés) sensibilise
durablement ses circuits nociceptifs et le rend vulnérable a
I'expression de douleurs chroniques a I'age adulte. Cette hypo-
thése est étayée par plusieurs études menées chez ’lhomme et a
I'aide de modéles animaux [4].
Nous nous sommes récemment intéressés a I'importance des
interactions meére-enfant chez le nouveau-né dans ce contexte
de maturation des voies de la douleur. Le travail a été mené a
I'aide d’'un modéle de stress psychosocial bien établi chez la rate
qui est séparée de ses petits 3 heures par jour entre le 2¢ et le
12¢ jour de vie postnatale (P2-P12). Ce modéle est souvent utilisé
pour modéliser la prématurité car le systéme nerveux des ron-
geurs a la naissance est équivalent a celui d’un foetus au début
du troisiéme trimestre de grossesse.
Nous montrons que la séparation maternelle néonatale (SMN)
est associée a de nombreuses anomalies du systéme nociceptif
lorsque les animaux arrivent a I'age adulte [5]. Ces anomalies
concernent la sensibilité nociceptive basale mais également la
capacité a recruter les contrdles analgésiques de la douleur dans
des conditions de stress douloureux et non douloureux.

I a douleur est définie par I'association internationale
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1. Hypersensibilité nociceptive

Les animaux ayant un historique de SMN (rats SMN) présentent
une hypersensibilité vis-a-vis des stimulations nociceptives,
qu’elles soient d’origine mécanique ou thermique chaud. Ce sont
les fibres sensorielles de type C, de petit diamétre et dépourvues
de myéline, qui sont particulierement affectées par la SMN. Elles
présentent des seuils d’activation plus bas ce qui entraine une
augmentation des messages qu'elles véhiculent jusqu’aux neu-
rones de deuxiéme ordre dans la moelle épiniére. hyperexcitabi-
lité des neurones de type C est associée a une expression faible
des marqueurs neurochimiques des fibres C peptidergiques (i.e.
CGRP) et non peptidergiques (i.e. IB4). Ce résultat semble plaider
en faveur d’'un retard de maturation des fibres de type C tout
comme les taux faibles des facteurs de croissance nerveux (NGF)
et d’origine gliale (GDNF) qui contribuent a leur mise en place
fonctionnelle. D’un point de vue plus mécanistique, il semble que
I’hyperexcitabilité observée a I'age adulte repose sur la surexpres-
sion de canaux sodium voltage-dépendants Nav1.8 et Nav1.9. Ces
canaux sont exprimés spécifiquement par les neurones sensoriels
de type C.Les résultats qui concernent cette partie ont été récem-
ment publiés et confirment le retard de maturation qui touche
également ['inhibition spinale et la capacité d’intégration des
messages nociceptifs par les neurones de la moelle épiniére [s].

2. Absence d’analgésie par I'ocytocine

Dans ce modéle de SMN, les systémes adaptatifs semblent
également étre altérés puisque le contréle analgésique par
I'ocytocine [6] est inopérant tout comme d’autres contréles
descendants inhibiteurs de la douleur. locytocine joue un grand
role autour de la naissance, non seulement par son action sur
le systeme reproducteur (i.e. parturition, éjection du lait), mais
aussi par son action sur le systéme nerveux central qui controle
entre autres le comportement maternel et la mise en place des
interactions sociales. Ici, 'analgésie par I'ocytocine est perdue
chez I'animal adulte aussi bien aprés un stress de nage forcée (i.e.
non douloureux) que lors d’une sensibilisation inflammatoire
douloureuse de la patte postérieure suite a I'injection intra-
plantaire de carragénine. Les récepteurs de I'ocytocine dans la
moelle épiniére sont pourtant fonctionnels puisqu’une injection
intrathécale d’ocytocine, ou d’un agoniste sélectif, produit une
analgésie significative.
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Notre hypothése de travail a été de proposer que les taux
d’ocytocine chez les rats nouveau-nés soient trop faibles dans
la période néonatale a cause de la SMN. Afin de soutenir cette
hypothése, nous avons administré par voie intrapéritonéale,
chaque jour de SMN, de l'ocytocine ou de I'allopregnanolone, un
neuromodulateur stéroidien produit par I'activation du récep-
teur de l'ocytocine [7]. A la suite de ces deux traitements, nous
observons que les rats adultes SMN ont non seulement retrouvé
des sensibilités nociceptives semblables aux individus du groupe
contrdle, mais expriment une analgésie induite par le stress de
nage forcée partiellement restaurée par le traitement ocytocine
et totalement efficace aprés traitement par 'allopregnanolone.
Dans les conditions de douleur inflammatoire, par contre, aucun
des deux traitements n’a permis d’observer une restauration de
I'analgésie par l'ocytocine endogéne.

Des modifications épigénétiques pouvant étre a I'origine de ces
conséquences a long terme [8], nous avons également effectué
un traitement similaire avec un inhibiteur non sélectif des
histones déacétylases (HDAC), le SAHA. Apreés traitement par le
SAHA, les animaux adultes ont présenté des seuils nociceptifs
semblables a ceux des animaux contrdles. Une analgésie ocy-
tocinergique significative a également été observée aprés un
stress de nage forcée et lors d’'une inflammation douloureuse
a la carragénine. Ces résultats suggérent donc que des méca-
nismes épigénétiques induits par la SMN contribuent largement
a l'expression du phénotype d’hypersensibilité et a I'absence
d’analgésie par I'ocytocine en cas de stress.

3. Conclusions
En résumé, la SMN chez le rat, comme chez I'enfant nouveau-né,

a des conséquences fonctionnelles majeures et durables. Dans
le modeéle de rongeur, le systéme nociceptif subit tout d’abord
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un retard de maturation trés net puis, aprés un délai d’environ
10 jours, est hyperréactif aux stimulations nociceptives. Cette
hypersensibilité implique un changement phénotypique des
neurones sensoriels périphériques, un défaut d’inhibition dans
les relais centraux et une inefficacité de certains controles inhi-
biteurs de la douleur. Les mécanismes moléculaires sous-jacents
a ces altérations sont actuellement a I'’¢tude, avec un intérét par-
ticulier pour les mécanismes épigénétiques impliqués comme
I'indiquent les expériences de restauration par les inhibiteurs de
HDAC.
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1. Introduction

Malgré le développement des techniques de ventilation non-
invasive, I'intubation trachéale reste nécessaire pour de nom-
breux nouveau-nés. ladministration préalable d’'une anesthésie/
sédation ou prémédication a fait I'objet de conseils spécifiques
pour le clinicien par 'Académie américaine de Pédiatrie en
2010 [1] et par la Société Canadienne de Pédiatrie en 201 [2].
Hormis l'urgence vitale et la réanimation a la naissance, tous les
nouveau-nés devraient recevoir une anesthésie avant de subir
une intubation.

Il n'existe pas de consensus sur les modalités précises de cette
prémédication et les pratiques sont extrémement hétéro-

génes [3].

2. Intubation en réanimation néonatale

Le tableau 1 propose des doses habituellement recommandées
ou décrites dans la littérature de molécules souvent hors AMM
et aux données pharmacologiques parfois limitées. Ces doses
sont communiquées a titre indicatif et peuvent étre adaptées en
fonction du contexte, de leur efficacité, de leur tolérance et de
I'évolution des connaissances médicales.

2.1. Morphiniques
Les morphiniques représentent la classe médicamenteuse la

mieux étudiée et |a plus souvent utilisée en prémédication.

2.1.1. Fentanyl

Le fentanyl posséde une plus grande rapidité d’action que la
morphine et sa tolérance et son utilisation sont confortées par
plusieurs études observationnelles et interventionnelles.
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2.1.2. Sufentanil, alfentanil et rémifentanil

Ces dérivés du fentanyl ont tous un délai d’action quasi-immé-
diat et une durée d’action plus bréve que le fentanyl.

2.2. Curares

Certaines données semblent favoriser I'utilisation d’un curare
lorsqu’un morphinique d’action rapide est administré. Toutefois,
cette association systématique n’est pas recommandée par tous
les experts [1].

2.3. Sédatifs/Anesthésiques

Bien que les sédatifs n‘aient pas d’action directe sur les récep-
teurs impliqués dans la douleur, ils ont une efficacité clinique
lors de procédures courtes et peu invasives comme I'intubation.

2.3.1. Midazolam

Il est recommandé de réserver le midazolam au nouveau-né a
terme et en association a un analgésique [1]. Il existe des inquié-
tudes concernant ses effets hémodynamiques et cérébraux.

2.3.2. Propofol

Le propofol présente I'avantage d’un délai d’action extrémement
rapide, d’'une durée d’action bréve et du possible maintien de mou-
vements respiratoires, contrairement aux curares. Chez le nouveau-
né il pourrait étre mieux toléré sur le plan de I'oxygénation qu’une
association morphinique + curare [4] (données personnelles, étude
Prettineo). En revanche, le propofol s'associe souvent a une baisse
transitoire de la pression artérielle, mais sans baisse parallele de
I'oxygénation cérébrale [5] (Vedrenne M, données personnelles,
étude ancillaire Prettineo). Il ne faut pas utiliser le propofol lors de
troubles hémodynamiques, ou de situation a risque de tels troubles.

3. Intubation en salle de naissance

En France en 20m, 5,1 % des intubations réalisées en salle de
naissance dans des centres de niveau Ill étaient précédées d’'une
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Tableau 1

Posologies proposées pour les différentes classes médicamenteuses disponibles en prémédication pour I'intubation du nouveau-né

(d'aprés (1) et (9))

Médicament Précautions Délai d’action  Durée < 28 SA 28 a325A > 325A
d’emploi d’action
Morphiniques
Morphine Peu adapté 5-15 minutes 3-5h 20-50 pg/’kg  50-100 pg/kg 100-200 pg/kg
(pic d’action long)
Fentanyl Injection =1 min Immédiat 30-60 min 2-3 pg/kg 3-4 pg/kg 4-5 pg/kg
Sufentanil * Injection >1 min Immédiat 15-20 min 0,1 pg/kg 0,1-0,2 pg/kg 0,2 pgrkg
Rémifentanil Injection >1 min Immédiat 3-10 min 1-3 pg/kg
Anesthésiques / sédatifs
Midazolam Ne pas utiliser 1-5 min 20-30 min 50-200 pg/kg
sans analgésique
Propofol Risque 30 sec 3-10 minutes 1 mg/kg 1-2,5 mg/kg 2,5-5 mg/kg
d’hypotension Titration : paliersde  Titration : paliers
1 mg/kg de 1 mg/kg
Thiopental Risque d’hypoten-  30-60 sec 5-30 min 1-4 mg/kg
sion si fentanyl ou
midazolam
Kétamine * Pas étudié pour 2-3 min 5-10 minutes Titration : paliers de 3 mg/kg
I'intubation 1 mg/kg Titration : paliers
de 1 mg/kg
Curares
Succinylcholine  Pas de ré-injection ~ 30-60 sec 4-6 min 2 mg/kg 2 mg/kg 2-3 mg/kg
Contre-indiqué
si hyperkaliémie
Atracurium Antagoniste : 1-2 min 15-30 min 0,3 mg/kg 0,3-0,5 mg/kg
neostigmine
Mivacurium * Antagoniste : 1,5-2 min 15-30 min 0,2 mg/kg
neostigmine
Rocuronium * Antagoniste : 1-2 min 20-30 min Expérience limitée 0,5 mg/kg

neostigmine

*Données limitées

analgésie ou d’une sédation (Walter E, données personnelles,
Epipage 2). Cette pratique est pourtant faisable et fortement
influencée par les politiques locales, puisqu’un centre avait un
taux de 75 % (Walter E, données personnelles, Epipage 2).

Dans la littérature, 2 molécules ont été étudiées en salle de nais-
sance :la kétamine par voie IV [6] ou nasale [7] et le midazolam
par voie nasale [7,8].

4.Conclusion

En réanimation néonatale, la majorité des nouveau-nés
devraient recevoir une anesthésie efficace avant toute intu-
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bation, hors urgence vitale. Le propofol, en I'absence de risque
hémodynamique, ou I'association d’un morphinique de synthése
et d’'un curare semblent étre les meilleures options. En salle de
naissance, il est probablement possible d’utiliser une anesthésie
mais les données disponibles restent insuffisantes.

Références

[11 Kumar P, Denson SE, Mancuso TJ. Premedication for none-
mergency endotracheal intubation in the neonate. Pediatrics
2010;125:608-15.

[2] Barrington KJ. Premedication for endotracheal intubation in the
newborn infant. Paediatrics & Child Health 2011;16:159-64.



[3]

[4]

[5]

Quelle prémédication pour I'intubation trachéale en réanimation et salle de naissance ?

Boiron E, Merlot E, Loron G, et al. Enquéte nationale sur la
sédation-analgésie pour intubation des grands prématu-
rés atteints de détresse respiratoire en dehors de l'arrét
cardiorespiratoire et de la salle de naissance. Arch Pediatr
2017;24:843-9.

Ghanta S, Abdel-Latif ME, Lui K, et al. Propofol compared with the
morphine, atropine, and suxamethonium regimen as induction
agents for neonatal endotracheal intubation: a randomized,
controlled trial. Pediatrics 2007;119:€1248-55.

Smits A, Thewissen L, Caicedo A, et al. Propofol Dose-Finding to
Reach Optimal Effect for (Semi-)Elective Intubation in Neonates.
J Pediatr 2016;179:54-60€9.

(6]

[7]

(8]

[o]

Barois J, Tourneux P. Ketamine and atropine decrease pain for
preterm newborn tracheal intubation in the delivery room: an
observational pilot study. Acta Paediatr 2013;102:e534-8.

Milesi C, Baleine J, Mura T, et al. Nasal midazolam vs ketamine
for neonatal intubation in the delivery room: a randomised trial.
Arch Dis Child Fetal Neonatal Ed 2017.

Baleine J, Milesi C, Mesnage R, et al. Intubation in the
delivery room: Experience with nasal midazolam. Early Hum Dev
2014;90:39-43.

Durrmeyer X, Vutskits L, Anand KJ, et al. Use of analgesic and
sedative drugs in the NICU: integrating clinical trials and labora-
tory data. Pediatr Res 2010;67:117-27.

A83



La douleur du nouveau-né, quoi de neuf ?

ELSEVIER

Table ronde

Epidémiologie des gestes douloureux
chez le nouveau-né en salle de naissance

E.Walter-Nicolet

Service de néonatologie-maternité. Groupe hospitalier Paris Saint Joseph. 185, rue Raymond
Losserand 75014 Paris, France.
Groupe Pédiadol. www.pediadol.org

1. Introduction

Longtemps ignorée, la douleur du nouveau-né est aujourd’hui
une réalité malgré une prise en charge qui reste inégale selon les
lieux, parfois au sein d’'une méme équipe et les différences entre
les connaissances et la pratique restent importantes. La salle
de naissance (SDN) est le lieu ou s’établissent les premiers liens
entre 'enfant et sa mére en particulier. Si elle doit étre avant tout
un lieu de bien étre pour I'enfant qui vient au monde, elle est
aussi souvent I’endroit ot le nouveau-né rencontre la douleur et
I'inconfort pour la premiére fois. Environ 10 % des nouveau-nés
nécessitent une prise en charge particuliere a la naissance et1 %
une véritable réanimation [1]. Si les derniéres recommandations
de I'IlLCOR concernant la réanimation en SDN ne font aucune
allusion a la prise en charge de la douleur [2], cette derniére
devrait néanmoins étre une préoccupation permanente pour
tout intervenant auprés d’un nouveau-né en SDN. La douleur,
outre ses conséquences a long terme, peut perturber I'adapta-
tion a la vie extra-utérine et devrait étre considérée comme le
5¢ signe vital, prévenu, évalué et traité comme tel.

2. Epidémiologie

Les nouveau-nés en unités de soins intensifs (USI) subissent un
nombre toujours trés important de gestes douloureux malgré la
prise de conscience de la douleur et une Iégére baisse du nombre
de procédures invasives depuis quelques années [3,4]. Au Pays-
Bas, entre 2001 et 2009, le nombre de procédures invasives
par nouveau-né et par jour est passé de 14,3 a 11,4 [4]. Dans le
méme temps, |a prise en charge non pharmacologique (NP) de
la douleur des gestes a augmenté devenant systématique pour
toute procédure invasive et la consommation d’opioides baissée
chez les nouveau-nés ventilés [4]. En France, I'étude EPIPPAIN 1
menée en 2005 montrait que chaque nouveau-né hospitalisé en
US| subissait en moyenne 10 gestes douloureux par jour d’hospi-
talisation [3]. Sur les 42 413 gestes douloureux enregistrés dans
cette étude, seulement 2,1 % étaient réalisés avec une analgésie
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pharmacologique, 18,2 % avec une analgésie NP et 20,8 % avec
une analgésie pharmacologique, NP ou mixte [3].

En maternité et en SDN en particulier, il n’y a, a notre connaissance,
pas d’étude encore publiée sur la prévalence de la douleur du nou-
veau-né en maternité.Les données de I'enquéte nationale périnatale
de 2016 montraient que 12 % d’enfants naissaient par voie basse
instrumentale, 20 % par césarienne en cours de travail et 5 % par
le siege [1]. Ces situations peuvent étre des causes de douleur chez
le nouveau-né. Dans la méme cohorte, 7,5 % d’enfants naissaient
avant37SA,7,5 % pesaient moins de 2 500 get10,4 % nécessitaient
un transfert en néonatologie pour des raisons médicales, toutes
ces situations conduisant a une prise en charge spécifique a la
naissance et a la probable réalisation de gestes invasifs stressants
voire douloureux. Enfin, 56 % d’enfants subissaient un prélévement
de liquide gastrique, 8 % une ventilation non invasive, et 1 % une
intubation, gestes tous invasifs inconfortables et douloureux [1].
Nous avons réalisé en 2016 une étude dans 3 maternités d’lle-
de-France. Les résultats (publication en cours) montraient que le
nombre de gestes douloureux en maternité était trés important,y
compris chez des enfants bien portants, que I'analgésie spécifique
n'était pas systématique, et que I'évaluation de la douleur n’était
pas ou trés peu réalisée. En effet, durant les 9 semaines d’étude,
419 enfants sont nés dont 293 (70 %) subissaient au moins un
geste douloureux. Sur les 258 nouveau-nés inclus, 374 gestes
étaient réalisés, soit en moyenne 1,5 geste par enfant. Une
analgésie spécifique était administrée a I'enfant dans seulement
29 % des cas, principalement succion non nutritive et solution
sucrée. Dans seulement 6 cas, la douleur provoquée par le geste
était mesurée. Les principaux gestes douloureux réalisés étaient
les aspirations (prélévement de liquide gastrique et aspiration
pharyngée) et les effractions cutanées (prélévements veineux et
capillaires). Outre la douleur provoquée, 19 % des nouveau-nés
avaient aussi une douleur d’origine « organique »,liée a un trau-
matisme périnatal le plus souvent. Lévaluation de cette douleur
était rarement effectuée et une analgésie par paracétamol le plus
souvent était administrée sur une impression clinique de douleur.

3. Evaluation

Lévaluation est le fer de lance d’'un dépistage efficace de la
douleur et d’'une bonne prise en charge antalgique. Elle est
obligatoire pour tout patient au moins une fois par jour et



idéalement au moins une fois par équipe [5]. Elle doit étre tracée
dans le dossier du patient et refaite aprés I'administration d’un
antalgique. Aucun texte ni recommandation n'évoquent I'intérét
d’un dépistage de la douleur chez le nouveau-né en SDN. Néan-
moins, 'enfant qui vient au monde devrait étre considéré comme
un patient a part entiére et la méme prise en charge que pour
un patient hospitalisé devrait lui étre appliquée, en particulier en
cas de facteurs de risque de douleur.

En US|, I'évaluation de |a douleur est non systématique. Dans une
récente étude européenne réalisée dans 243 US|, recrutant 6 680
nouveau-nés dans 18 pays, une évaluation de la douleur était
réalisée chez 58 %, 45 % et 30 % des nouveau-nés en ventilation
trachéale, ventilation non invasive, et ventilation spontanée res-
pectivement [6]. Nous avons réalisé en 2014 une enquéte sous
forme de questionnaire dans les 96 maternités d’lle-de-France
(résultats en cours de publication). Dans cette étude, la douleur
était évaluée occasionnellement dans 68 % des maternités et
que 32 % ne faisaient jamais d’évaluation. UEDIN était I'échelle
la plus utilisée mais 40 % des maternités la trouvaient peu
ou pas toujours adaptée au nouveau-né en salle de naissance,
difficile et longue a coter. Dans une étude réalisée pendant 1an
au CHU de Brest, I'évaluation de la douleur en SDN n’était pas
systématique, le plus souvent subjective et effectuée surtout
en cas de situation a risque obstétrical, peu ou mal tracée dans
les dossiers [7]. Les soignants, pour qui la prise en charge de la
douleur était une nécessité, soulignaient la difficulté a coter
certains items de I'EDIN, le manque de formation mais aussi le
manque de temps [7].

4.Conclusion

La douleur en SDN est fréquente, provoquée par les gestes le
plus souvent mais aussi parfois la conséquence d’une naissance
difficile. Beaucoup de gestes comme I'aspiration pharyngée
sont encore réalisés de facon systématique méme chez un nou-
veau-né bien portant. Or les réponses au stress provoqué par la
douleur peuvent étre délétéres et perturber I'adaptation a la vie
extra-utérine [8]. De plus, la douleur qui survient sur un cerveau
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en développement peut aussi avoir des conséquences a long
terme, en particulier si le nouveau-né est prématuré, et de nom-
breuses études parues ces derniéres années en attestent [9].
Chez le nouveau-né a terme bien portant en maternité, il existe
trés rapidement une mémoire de la douleur subie [10]. Aussi, il
est primordial, en maternité comme ailleurs, de prévenir, évaluer
et traiter la douleur du nouveau-né.

Lauteur ne déclare aucun conflit d’intéréts.
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Egger et al. retiennent la définition suivante : « la méta-

analyse est une analyse statistique qui combine les résul-
tats de plusieurs essais randomisés indépendants considérés par
I'investigateur comme étant licites a combiner » [1]. 1l s’agit d’'un
processus de recherche s’appuyant sur une méthodologie rigou-
reuse et systématisée. Cette technique a également été étendue
sur des données d’enquétes d’observation ou de tests diagnos-
tiques. Nous allons développer les principes généraux de la méta-
analyse en partant des méta-analyses d’essais randomisés.

P lusieurs définitions de la méta-analyse ont été proposées.

1. Pourquoi faire une méta-analyse ?

Les décisions concernant les pratiques médicales s’appuient en
partie sur les résultats d’études publiées. Le clinicien est régulié-
rement amené a faire la synthése des connaissances disponibles.
Les revues classiques de la littérature (mise au point, éditorial) ne
relévent pas toujours d'une méthodologie rigoureuse systémati-
sée et ne permettent pas une synthése quantitative des résultats.
La sélection des travaux auxquels I'auteur se référe peut étre liée
aux convictions du praticien et, en particulier, aux résultats des
études retenues. Des revues de |a littérature portant sur le méme
théme peuvent ainsi aboutir & des conclusions divergentes. Les
limites d’une revue classique sont les suivantes :1) mauvaise
exhaustivité des essais retenus, 2) inclusion subjective des
études rapportées par l'auteur, 3) absence de données dans
certaines publications retenues, 4) qualité inégale des données
sources, 5) techniques statistiques inexistantes ou inappropriées
6) interprétation biaisée des résultats [2].

La méta-analyse suit un protocole qui permet une sélection
rigoureuse des essais et s'appuie sur des méthodes statistiques.
Celles-ci aboutissent a la quantification des résultats issus d’'une
synthése systématique de la littérature. Elle n'est pas exempte
de certaines limites précédemment évoquées, mais elle permet
d’exposer clairement les choix pratiqués et d’expliciter le reten-
tissement de ces limites sur I'interprétation des résultats. Les
régles de la méta-analyse incluent une description des méthodes
utilisées de facon a ce que les résultats obtenus puissent étre
reproduits et interprétés a la lumiére des biais et des limites qui
en découlent [3].

*Auteur correspondant :
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La méta-analyse cherche a répondre aux deux questions sui-
vantes : le traitement a-t-il un effet significatif (bénéfique ou
néfaste) ? Quelle est 'ampleur de cet effet ?

La réalisation d’une méta-analyse peut répondre a plusieurs

objectifs :

- augmenter la puissance statistique de la recherche d’un effet
en augmentant le nombre de sujets ;

— améliorer la précision de I'estimation de l'effet ;

— lever le doute en cas de résultats discordants ;

— tester et étendre un résultat a une population plus large de
patients ;

— chercher a expliquer la variabilité des résultats entre essais ;

- permettre Iidentification de sous-groupes dont I'analyse peut
amener a générer de nouvelles hypothéses ;

- constater 'absence de données suffisantes pour conclure et
proposer un nouvel essai dont le protocole s’appuiera sur les
résultats et les hypothéses générées par la méta-analyse.

La réalisation d’une méta-analyse passe par I'élaboration d’un

protocole.

2. Elaboration d’une méta-analyse :
les étapes d’un protocole

Les étapes de la méta-analyse sont celles de tout travail de
recherche. Elles sont représentées dans le tableau 1.

Lidée est de partir d'une question clairement posée en précisant
la population ciblée, le traitement évalué et les critéres de juge-

Tableau
Résumé des étapes d’'une méta-analyse.

1) Formulation du probléme 5) Estimation d’un effet
abordé et de I’hypothése moyen a partir des données
a tester disponibles

2) Méthodologie de recherche  6) Présentation des résultats

bibliographique

3) Evaluation de la qualité des
essais issus de la recherche
bibliographique

7) Interprétation des résultats

4) Définition des critéres
d’inclusion et d’exclusion des
essais retenus pour I'analyse

8) Formulation de nouvelles
hypothéses a partir des
conclusions obtenues




ment principaux et secondaires. 'étape suivante consistera a faire
une revue de la littérature la plus exhaustive possible des essais
randomisés ayant trait a cette question. Cette recherche systé-
matisée s’appuie sur des outils bibliographiques, des mots-clés
et 'exploration de plusieurs bases de données. Un des problémes
souvent rencontrés porte sur la localisation d’essais menés mais
non publiés. Il existe plusieurs raisons de publication sélective des
essais [4,5]. La revue de la littérature, aussi exhaustive soit elle,
pourra alors ne pas refléter la réalité (ou I'absence) d’un effet lié
au traitement évalué. Par exemple les essais avec une différence
significative sont plus facilement publiés que ceux pour lesquels
la différence était statistiquement non significative [6].

Une fois les articles récupérés, et ceci quelle que soit la langue de
publication, on va les évaluer en termes de qualité méthodologique.
On ne gardera que les articles de bonne qualité pour poursuivre la
démarche. Lautre limite d’intégration des essais dans la synthése
des résultats vient du fait que tous les critéres de jugement qui
paraissent pertinents ne sont pas toujours rapportés dans tous
les essais. Par exemple pour ce qui concerne la corticothérapie
postnatale, le suivi neurologique des patients a été beaucoup
plus rarement rapporté que le taux de dysplasie bronchopulmo-
naire. On aura donc une quinzaine de papiers pour le critére de
dysplasie mais que six articles sur le devenir neurologique.
Ensuite vient la phase de calcul des estimateurs globaux d’effets.
Il ne s’agit pas de faire la somme des effectifs des deux groupes
traitement et contréle et de recalculer un estimateur. Ces
calculs utilisent des modéles mathématiques qui permettent de
prendre en compte en particulier le poids des différents essais
et la variabilité de la réponse au traitement. Enfin aprés le calcul
d’estimateurs globaux des effets sur les différents critéres de
jugement on sera amené a discuter de I'efficacité globale, de la
balance bénéfice risques, de I'exploration de sources d’hétéro-
généité et de génération de nouvelles hypothéses.

La méta-analyse : principes généraux

3. Conclusion

La méthodologie rigoureuse de la méta-analyse lui confére une
place a part entiére dans 'arsenal de I'évaluation. Le champ des
méta-analyses s’est étendu aux études observationnelles analy-
tiques et aux tests diagnostiques Si I'hétérogénéité des données
regroupées peut apparaitre comme un point faible, elle peut
étre mise a profit pour identifier des sous-groupes cibles ou de
nouvelles hypothéses. Lexistence d'une méthodologie attachée
a la méta-analyse ne dispense pas d’une lecture critique des
résultats obtenus et de I'interprétation qui en est faite. La mise
en place d’'une base de données spécialisée, telle que celle de la
collaboration Cochrane, a considérablement facilité I'accés aux
résultats de cette technique appliquée a I'évaluation thérapeu-
tique en pédiatrie.
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1. Complications neurovasculaires
de la drépanocytose chez I'enfant

Les complications observées chez les enfants atteints de
syndromes drépanocytaires majeurs (SS et SBo) sont pour la
plupart liées a des atteintes vasculaires, le plus souvent micro-
vasculaires occlusives ou de dysfonction endothéliale, aigués
ou chroniques (CVO, syndrome thoracique aigu, priapisme,
HTAP, glomérulopathie, rétinopathie...). Sur le plan cérébral,
on observe également des lésions vasculaires précoces et
progressives, dont le mécanisme associe une activation des
cellules sanguines et endothéliales, une atteinte des petits et
des gros vaisseaux intracérébraux (polygone de Willis et ses
branches) et une altération de leur vasomotricité, ainsi qu’une
hypercoagulabilité.

Cette atteinte vasculaire conduit a la survenue d’accidents vas-
culaires cérébraux, essentiellement ischémiques chez I'enfant :
accidents territoriels par obstruction d’un gros tronc artériel du
polygone de Willis, accidents jonctionnels de mécanisme plutét
hémodynamique (retentissement en aval d’une sténose ou
occlusion carotidienne cervicale ou intracranienne), mais aussi
accidents dits silencieux par atteinte ischémique subaigué de
la substance blanche, sans manifestation clinique aigué mais
pouvant rendre compte de difficultés cognitives chroniques. Ces
lésions ischémiques atteignent de maniere quasi-exclusive les
territoires carotidiens.

Le risque vasculaire cérébral est une menace réelle : 11 % des
patients SS vont faire un accident vasculaire cérébral symp-
tomatique avant I’dge de 20 ans en I'absence de prévention,
risque environ 300 fois supérieur a celui des enfants du méme
age. Ces événements aigus survenant pour la plupart avant
I’dge de 10 ans, avec un pic entre 2 et 5 ans. Les conséquences
motrices et cognitives de ces accidents peuvent étre drama-
tiques.

*Auteur correspondant :
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2. Prédiction du risque cérébrovasculaire
et prévention primaire

Il n’existe pas de réel élément clinique prédictif du risque indi-
viduel, mais plutét des éléments statistiques retrouvés sur de
grands échantillons d’enfants drépanocytaires homozygotes et
dont la valeur prédictive individuelle reste faible. Le seul élément
peut étre I'age puisqu’en I'absence de signe clinique ou radiolo-
gique de vasculopathie cérébrale a I'age de 10 ans (notamment
au doppler transcranien DTC), le risque de premier événement
vasculaire cérébral dans I'adolescence est réduit.

La prévention primaire repose sur la réalisation d’'un DTC annuel
a partir de 'age de 2 ans jusqu’a 16 ans, permettant une strati-
fication du risque, associée a une éducation de la famille et des
médecins a consulter rapidement en cas de signe neurologique
aigu focal, et ce quel que soit le résultat du DTC car, méme s'ils
sont rares, des infarctus cérébraux peuvent survenir chez des
enfants avec DTC normal. Lefficacité de cette stratégie est tout
a fait nette en termes de prévention des AVC symptomatiques
puisqu’elle a permis de réduire le risque a 1.8 % vs 11 %. Elle est
plus discutable en ce qui concerne les autres aspects de la vas-
culopathie cérébrale, notamment les infarctus silencieux, dont
la prévalence semble peu modifiée par cette prise en charge.
Cependant, les contraintes et conséquences a long terme du pro-
gramme d’échanges transfusionnels chroniques sont non négli-
geables (journée mensuelle en hopital de jour, surcharge en fer)
et incitent a peser attentivement toute indication, ce d’autant
que l'arrét du programme est une décision difficile. Les critéres
de cette décision sont peu codifiés et sont un enjeu important
des prochaines années, reposant le plus souvent sur la présence
ou non de sténose en imagerie anatomique, la normalisation des
DTC, I'absence de progression des images parenchymateuses et
I'age de I'enfant. Un relais par hydroxycarbamide est souvent
proposé.

Par ailleurs, de récentes études suggérent qu’'une prise en charge
plus agressive, avec la mise en programme d’échanges transfusion-
nels des patients avec infarctus silencieux méme a DTC normal,
pourrait permettre de ralentir la progression des infarctus silen-
cieux. La aussi, les enjeux sont a peser soigneusement et probable-
ment a mieux évaluer, mettant en balance d’un c6té la diminution



de la charge lésionnelle cérébrale et de I'autre une prise en charge
extrémement lourde et logistiquement difficile puisque concernant
potentiellement le tiers des enfants drépanocytaires homozygotes.

3. Prise en charge de I'AVC et prévention
secondaire

Toute manifestation neurologique brutale, a fortiori de sémiologie
focale, doit faire évoquer un AVC chez I'enfant drépanocytaire et
conduire a une imagerie en urgence (IRM) et la réalisation d’un
échange transfusionnel en urgence. Puis se pose la question de
la prévention secondaire : comment empécher la survenue d’un
deuxiéme AVC ? La aussi,la mise en place d’'un programme transfu-
sionnel mensuel a montré une efficacité nette quant a la récurrence
des infarctus cérébraux, qui est nettement diminuée mais reste non
nulle (autour de 10 %). Ladjonction d’hydroxycarbamide peut étre
envisagée. La greffe de moelle osseuse, lorsqu’elle est possible, est
efficace pour stopper la progression de la vasculopathie.

4.Vaisseaux cervicaux

La prise en compte de l'atteinte des artéres cervicales (carotide
interne cervicale) dans les complications neurologiques de la
drépanocytose est plus récente. Lévaluation de ces vaisseaux doit
étre systématique lors de la réalisation de I'examen doppler, qui doit
comporter un volet transcranien et un volet cervical. Si les tortuo-
sités et boucles sont plus fréquentes chez les enfants drépanocy-
taires, ce sont les plicatures et sténoses qui doivent étre recherchées
et dont I'impact en aval sur la circulation cérébrale doit étre mesuré.

Complications neurovasculaires de la drépanocytose chez ’enfant

5. Angiopathie de moyamoya

Lorsque l'atteinte vasculaire intracranienne progressive est trés
sévére, elle peut aller jusqu’a la constitution d’'un syndrome de
moyamoya radiologique, avec sténose progressive puis occlusion
de la terminaison des carotides internes et de leurs branches,
accompagnée du développement d’un réseau collatéral de
néovaisseaux anormaux. Ce tableau radiologique doit abso-
lument conduire a un avis neurochirurgical car le programme
transfusionnel n'est généralement pas suffisant pour empécher
la survenue d’'un nouvel AVC. Une revascularisation cérébrale
chirurgicale est en effet possible, permettant de compenser en
partie I'hypoperfusion liée a l'occlusion progressive du réseau
carotidien interne.

6.Conclusion

La vasculopathie cérébrale est une complication fréquente et
grave des syndromes drépanocytaires majeurs, avec des sanc-
tions thérapeutiques lourdes. La stratégie de dépistage par le
doppler transcranien et la prévention primaire et secondaire par
les programmes d’échanges transfusionnels sont efficaces sur
la survenue d’accidents symptomatiques. Lobjectif est main-
tenant a la fois de trouver des prises en charge moins lourdes
pour le patient mais aussi de cibler des atteintes plus discrétes
cliniquement mais tout aussi redoutables, comme les infarctus
silencieux ou les troubles cognitifs.

Les références complétes peuvent étre obtenues sur demande aupreés
de l'auteur.
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1. Hypoxie

La moindre affinité de I'HbS pour I'oxygéne, la morphologie
érythrocytaire, 'laugmentation de la concentration en dyshémo-
globines et I'inadéquation des rapports ventilation/perfusion,
du fait d’'une diminution de la concentration en monoxyde
d’azote (NO) qui réagit avec I’néme libérée par I’'hémolyse, sont
autant de facteurs de risque d’hypoxie chez les patients drépa-
nocytaires [1]. La co-oxymétrie a permis de valider la fiabilité de
I'oxymétrie standard dans la drépanocytose [2] qui était remise
en cause par la déviation de la courbe de dissociation de I'Hb et la
prévalence augmentée de dyshémoglobines. En cas d’hypoxémie
aigué, le risque de crise vaso-occlusive (CVO) et de syndrome
thoracique aigu (STA) est augmenté. Lhypoxie nocturne est
associée a une augmentation de la masse du ventricule gauche
et a une dysfonction diastolique [3] et est également prédictive
de la survenue de complications neurologiques [4]. Concernant
la prise en charge, en situation d’hypoxémie aigué, I'oxygénothé-
rapie et la spirométrie incitative sont indiquées. En cas d’hypoxie
nocturne chronique (qui concerne jusqu’a 40 % des patients dré-
panocytaires [1]), un SAOS doit étre recherché et pris en charge
le cas échéant. Deux études ont montré une amélioration de la
SpO, au long cours aprés la mise en place d’'un traitement par
hydroxyurée [5,6].

2. Syndrome thoracique aigu

Le STA est défini par l'association de toute nouvelle image
radiologique pulmonaire a un ou plusieurs des symptomes sui-
vants :fiévre, signes respiratoires, douleur thoracique [7]. Cest la
2¢ complication apreés les CVO [8] et la 1 cause d’hospitalisation
en soins intensifs et de décés prématuré [7]. Les mécanismes sont
I’hypoventilation, I'infection pulmonaire ou I'occlusion vasculaire
(thrombus, embole graisseux ou vasoconstriction conduisant
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a l'infarctus pulmonaire) qui aboutissent a une diminution des
échanges alvéolaires [9,10]. Cette hypoxie entraine un cercle
vicieux de falciformation de I'HbS, puis une vaso-occlusion et
une altération de la vascularisation pulmonaire. Les molécules
libérées par I'hémolyse jouent aussi un role [11]. Lembolie
graisseuse, secondaire a une nécrose osseuse au cours d’une
CVO, est a l'origine des STA les plus graves. Lhypoventilation par
diminution de I'ampliation thoracique est secondaire a la douleur
dans les CVO mais peut étre aussi induite par les morphiniques
utilisés pour la soulager [12]. Les facteurs de gravité sont I'atteinte
multilobaire, des plaquettes < 200 coo/mm3, une baisse du taux
d’Hb et un groupe sanguin avec de nombreuses allo-immuni-
sations. En prévention lors d’une hospitalisation, assurer une
antalgie efficace sans effet dépresseur respiratoire, prescrire de la
spirométrie incitative pour permettre une ampliation thoracique
maximale et maintenir une bonne hydratation sont des mesures
indispensables [13,12]. En cas de chirurgie, une transfusion préo-
pératoire est conseillée. En cas de STA avéré, en plus de l'antalgie
et de I'hydratation, une antibiothérapie efficace par C3G et
macrolides doit étre initiée. Méme si aucune étude randomisée
n'a été conduite pour évaluer l'efficacité de la transfusion et/ou
de I"échange transfusionnel dans le STA, de nombreux arguments
soutiennent leur utilisation. En cas de bronchospasme associé,
les bronchodilatateurs sont indiqués. Une oxygénothérapie, voire
une assistance ventilatoire, est mise en place en cas de baisse de
la SpO, de 3 % par rapport a la SpO, habituelle de I'enfant [7,9,12].
La prévention au long cours repose sur les vaccinations dont le
pneumocoque et la grippe, et I'antibioprophylaxie par pénicilline
V. Lhydroxyurée est recommandée a partir de 9 mois chez tous
les enfants drépanocytaires aux USA [13] et a partir du 2¢ STA en
France.En cas d’efficacité insuffisante ou d’échec de ce traitement,
le programme transfusionnel a montré qu’il réduisait drastique-
ment I'incidence du STA [14], I'alternative étant la transplantation
de cellules-souches hématopoiétiques [13,7,12].

3. Asthme

La prévalence de I'asthme n’est pas augmentée chez les enfants
drépanocytaires [15-17]. Lasthme est associé a une augmenta-



tion du taux de CVO et de STA [15,17], et a également été associé
au risque de décés plus précoce [18]. Les bronchodilatateurs
de courte ou de longue durée d’action peuvent étre utilisés
sans précaution ni restriction particuliére. La corticothérapie
systémique fait débat [19]. Une revue récente recommande son
utilisation sur une courte durée (< 3 jours) a moins de 2 mg/
kg/j (max 60 mg), suivie d’une décroissance progressive afin de
diminuer l'effet rebond [19]. Lasthme doit étre dépisté chez tout
enfant drépanocytaire. En pratique, des EFR systématiques sont
réalisées dans les centres spécialisés. En cas d’asthme avéré, un
traitement de fond doit étre mis en place en suivant les recom-
mandations internationales.

4.Hypertension pulmonaire

Léchocardiographie est utilisée en routine pour porter le
diagnostic d’HTP avec une prévalence d’en moyenne 21 % chez
I'enfant [20]. Chez I'adulte toutefois, un flux de régurgitation
tricuspide (TRV) élevé n'est que trés partiellement corrélé a
une HTP prouvée (valeur prédictive positive de 25 %) [21],
et I'ATS recommande une confirmation systématique par
cathétérisme. Chez I'enfant, il n’y a pas d’étude disponible et
le seuil de TRV > 2,5 m/s est utilisé a défaut de données plus
précises. UHTP dans la drépanocytose peut étre pré-capillaire,
témoignant d’une vasculopathie, post-capillaire, secondaire a
une dysfonction diastolique gauche, ou également le résultat
d’un hyper-débit cardiaque. Il n’y a pas d’étude chez I'enfant
permettant de préciser le mécanisme physiopathologique
prédominant, mais I’'HTP semble davantage due a un hyper-
débit qu’a une atteinte vasculaire [22]. Dans une série de
160 enfants drépanocytaires un TRV élevé était associé a
un risque plus important de dégradation du test de marche
de 6 minutes [23]. Une normalisation spontanée du TRV au
cours du temps chez I'enfant semble possible [24,25] mais
pourrait en partie étre due a une mauvaise reproductibilité
de la mesure [26]. Léchocardiographie est recommandée
annuellement a partir de 6 ans. Un traitement est indiqué
dés la confirmation de I’'HTP par cathétérisme cardiaque et
un bilan doit rechercher des diagnostics différentiels. Selon
les recommandations de I'ATS, et en cas d’HTP post-capillaire,
I'hydroxyurée est indiquée en premiére intention chez I'adulte.
Il n’y a pas de recommandations chez I’enfant. En cas d’HTAP
avérée avec RVP élevées, les traitements spécifiques usuels
sont soit clairement non recommandés soit réservés a de tres
rares indications chez I'adulte [27].

Atteintes pulmonaires au cours de la drépanocytose chez I'enfant

5. Fonctions respiratoires [28-30]

Le VEMS et le rapport VEMS/CVF sont diminués chez les enfants
drépanocytaires. La prévalence du syndrome obstructif semble
assez faible (5 % dans I'étude de Tassel, avec 22 % de réversibilité).
Les facteurs a l'origine de 'obstruction bronchique sont peu connus.
Lexistence d’'un syndrome obstructif est associée a un taux plus
élevé d’hospitalisation pour STA et CVO. La prévalence du syndrome
restrictif augmente globalement avec I'dge. Tassel retrouve 13 %
d’enfants avec un syndrome restrictif. Les facteurs de risque sont
I'age, I'nyperleucocytose et les épisodes d’anémie profonde. La
présence d’'un syndrome restrictif ne semble pas avoir d'impact
sur la morbidité. La fonction respiratoire de I'enfant drépanocytaire
connait un déclin plus précoce et plus rapide en ce qui concerne les
volumes pulmonaires. En revanche, le déclin du rapport VEMS/CVF
ne différe pas des valeurs attendues dans la population générale.

6.Exercice physique

La distance parcourue au test de marche de 6 minutes est signi-
ficativement diminuée chez les enfants drépanocytaires, avec
également un risque de désaturation a l'effort sans lien avec les
valeurs de SpO, au repos [31-34]. Les patients drépanocytaires ont
une force musculaire plus faible au repos qui décline a 'effort et une
consommation d’oxygéne plus faible lors de I'effort. De plus la SpO,
au niveau de la microvascularisation musculaire est plus faible chez
les patients drépanocytaires. Ceci est en partie compensé par un
flux vasculaire musculaire plus rapide [35]. Les efforts excessifs et
inhabituels, ou dyspnéisants doivent étre évités, ainsi que les sports
de compétition. La baignade en eau froide, et la pratique de sport en
apnée ou en plongée sous-marine sont a proscrire. Un plan d’accueil
individualisé doit étre établi pour I'école. Lhydroxyurée permet
aprés 2 ans de traitement d’améliorer les capacités physiques des
patients, et de diminuer la fréquence cardiaque [36].

7. Troubles du sommeil

Le SAOS est plus fréquent et plus sévere [37]. Son diagnostic
et sa prise en charge sont identiques a la population générale.
Ladéno-amygdalectomie est indiquée en cas de SAOS avéré et
diminue significativement la récurrence et la sévérité des acci-
dents cérébraux ischémiques [38].

Les références complétes peuvent étre obtenues sur demande aupreés
de l'auteur.
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1. Introduction

Le dépistage néonatal systématique révele que 400 enfants
atteints de syndrome drépanocytaire majeur naissent en
moyenne chaque année en France. La majorité de ces enfants
développe une forme de gravité intermédiaire, tandis qu’une
minorité présente des complications sévéres telles que des
crises douloureuses répétées, des syndromes thoraciques aigus
(STA) ou des accidents vasculaires cérébraux (AVC). D’autre part,
une atteinte d’organe infraclinique peut s’installer dés I'age de
10 ans environ, a type de vasculopathie cérébrale avec infarctus
cérébraux silencieux, d’atteinte rénale, pulmonaire, hépatique,
d’ostéonécrose de hanche ou de rétinopathie.

Le pronostic de la drépanocytose a été considérablement
amélioré depuis une vingtaine d’années par le traitement
par hydroxyurée et par la réalisation de transfusions ou
d’échanges transfusionnels mensuels essentiellement pres-
crits chez les patients présentant une vasculopathie cérébrale.
Toutefois, ces traitements ne sont pas curateurs. Tous les
patients ne sont pas améliorés par I'hydroxyurée et il existe
une incertitude quant a la fertilité ultérieure des garcons qui
auront été traités jeunes et longtemps. Les transfusions répé-
téesinduisent une surcharge en fer, nécessitant un traitement
chélateur fastidieux.

La transplantation de cellules-souches hématopoiétiques (TCSH)
est réalisée depuis plus de 30 ans.Un antécédent d’AVC,des crises
douloureuses ou des STA malgré un traitement bien conduit
par hydroxyurée en sont les indications consensuelles [1]. Les
transplantations a partir d’'un frére ou d’'une sceur HLA-identique
aprés conditionnement myélo-ablatif ont le meilleur pronostic :
le taux moyen de déceés lié a la greffe est d’environ 5 %, le risque
de réaction aigué du greffon contre I'h6te (GVH) de 15-20 % et
le risque de GVH chronique de 10 a 20 % [2,3]. Des protocoles
expérimentaux utilisent un conditionnement d’intensité réduite
pour améliorer la sécurité, mais ils exposent a un risque accru de
rejet de greffe.

Correspondance :
mariane.demontal@aphp.fr
Ag2

© 2018 Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés.
Perfectionnement en Pédiatrie 2018;1:A92-A93

2. Facteurs pronostiques
de la transplantation de cellules-souches
chez I’enfant drépanocytaire

Le pronostic aprés TSCH dépend de nombreux facteurs, dont en
premier lieu I'existence préalable d’atteintes d’organe sévéres
potentiellement irréversibles (notamment les sténoses des
gros vaisseaux cérébraux). Le pronostic dépend aussi de I'age
du receveur, du type de conditionnement, le plus utilisé chez les
enfants drépanocytaires associe busulfan, cyclophosphamide
et sérum antilymphocytaire. Il n’y a pas d’irradiation corporelle
(radiothérapie) dans ce type d’approche.

Les effets secondaires sur le long terme sont principalement
gonadiques (en général irréversibles), trés rarement pulmonaires
(fibrose interstitielle), et ophtalmologiques (cataractes secon-
daires au busulfan).La chimiothérapie induit un risque théorique,
non chiffré dans la drépanocytose, de tumeurs secondaires. La
survenue d’'une GVH chronique si elle est extensive peut avoir
des conséquences fonctionnelles sur le long terme et justifier
d’un traitement immunosuppresseur prolongé.

Lévaluation des risques est difficile car il n’existe pratiquement
aucune série de TSCH chez des enfants drépanocytaires avec un
recul supérieur a 10 ans [2-10].

3. Evolution de la fonction gonadique

Le conditionnement par agent alkylant entraine dans la trés
grande majorité des cas une toxicité sévere. Trois études
ont analysé les fonctions gonadiques avec un recul médian
de 6 ans [2,9,10]. Les taux de testostérone, FSH, LH chez les
62 garcons étudiés sont normaux [2] ou témoignent d'un
hypogonadisme hypogonadotrope [9] Deux patients ont eu
un spermogramme, montrant 1 oligo et 1 azoospermie [10].
Aucune paternité aprés greffe n’a été rapportée. La trés grande
majorité des 71 filles étudiées ont une insuffisance ovarienne
primaire ou secondaire aprés la greffe, mais 5 patientes ont eu
un enfant.

Des techniques de cryopréservation de tissu ovarien et tes-
ticulaire ont été développées, et ont permis une naissance
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aprés réimplantation de tissu ovarien. Il n'y a pas a ce jour
de cas rapporté de paternité aprés réimplantation de tissu
testiculaire

4.Evolution de la vasculopathie cérébrale

Lévolution dépend beaucoup de la sévérité de l'atteinte céré-
brale avant la greffe. Quatre études totalisant 167 patients ont
comparé les examens neurologiques avant et aprés greffe (recul
médian de 3.5 a 9 ans), 89 de ces patients ayant eu une Imagerie
et une Angiographie par Résonance Magnétique cérébrale avant
et apreés greffe [2,6,7,9]. Trois des 167 patients ont présenté
une récidive clinique d’AVC apres greffe, les lésions en imagerie
étaient stables ou améliorées dans 87 cas, aggravées dans 2 cas.

5. Evolution de la fonction cardio-pulmonaire

Elle a peu été étudiée. Un seul article rapporte une détérioration
modérée de la fonction cardiaque. Une série de 14 patients (recul
médian de 9 ans) rapporte une détérioration de la fraction de
raccourcissement (41 + 5 % avant vs 37,5 + 4 % apres greffe,
p = 0,01) et de la DLCO (99 + 6 % avant vs 77 + 7 apres greffe,
p = 0,02). La capacité vitale et le VEMS/CV restent stables [6].
Une autre série de 23 patients, avec un recul médian de 6.5ans,
montre une stabilité des Epreuves Fonctionnelles Respiratoires
chez 13 patients, une amélioration chez 6, une aggravation du
syndrome obstructif chez 1, du syndrome restrictif chez 3 [9].

6.Conclusion

La transplantation de cellules-souches hématopoiétiques est a
ce jour le seul traitement potentiellement curatif de la drépano-
cytose, mais une évolution défavorable des atteintes chroniques
d’organe peut étre, rarement, observée aprés la greffe. On manque
encore d’études portant sur un nombre élevé de patients et avecun
recul suffisant pour estimer correctement le ratio bénéfice-risque
a long terme de la TSCH, amenant a la recommander seulement
pour les formes trés symptomatiques de la drépanocytose.
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1. Introduction

La hernie de coupole diaphragmatique (HCD) touche 2 a
5 naissances sur 10 000 [1]. Les enfants porteurs de HCD ont
des poumons hypoplasiques qui présentent un développement
vasculaire anormal associé a une hypertension artérielle
pulmonaire secondaire. Il existe une grande disparité clinique
de cette pathologie : 40 % des HCD sont associées a d’autres
malformations et/ou a des anomalies chromosomiques. Le taux
de mortalité associé a la présence d’une HCD est encore élevé
aujourd’hui (30-40 %) en dépit des progrés de la médecine pré-
et postnatale. Il est la raison d’étre de la chirurgie in utero. Le but
de cette chirurgie est de tenter de modifier I'histoire naturelle de
cette pathologie pour en prévenir les conséquences désastreuses
sur le développement pulmonaire.

2. Evaluation pronostique [2]

Dans les vingt derniéres années, la prise en charge des feetus
porteurs de HCD a bénéficié des progrés de I'échographie et des
techniques d’endoscopie. Le diagnostic prénatal des HCD s’est
amélioré atteignant jusqu’a 6o % en Europe.

En 2008 a été créé en France le Centre de Référence Maladie Rare
(CRMR) : Hernie de Coupole Diaphragmatique. Une des nom-
breuses missions de ce centre est de mettre en place un parcours
de soins pour la prise en charge des feetus et enfants porteurs de
HCD. Ce parcours est actuellement disponible sur le site de 'HAS
et va étre actualisé en 2018 [3].

Il est maintenant possible d’évaluer le pronostic des feetus
porteurs de HCD. Les équipes prénatales entrainées peuvent
de facon assez précise distinguer les feetus qui présentent une
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forme sévére de ceux qui devraient survivre aprés la naissance.
Lutilisation de la mesure du Lung over Head Ratio observed/
expected (LHR o/e) [4,5] ainsi que |a position du foie et la mesure
du volume pulmonaire total a I'IRM [6] sont maintenant utilisés
en routine. Lévaluation de la position du foie a été simplifiée
par la classification de la position de I'estomac sur la coupe du
LHR. Plus I'estomac est proche des valves auriculo-ventriculaires
et plus le foie est ascensionné [7]. Récemment, notre équipe a
démontré que le terme de diagnostic de la HCD était corrélé au
pronostic : un terme précoce de diagnostic est corrélé a un fort
taux de mortalité [8].

De nombreux papiers de recherche tentent de prédire 'HTAP
postnatale.En revanche dans la pratique courante peu de progrés
ont été faits dans I'évaluation de 'HTAP malgré 'amélioration de
I'imagerie échographique 2D et Doppler.

Les recommandations du CRMR et 'amélioration de I'évaluation
de la sévérité des HCD ont permis d’organiser les naissances des
nouveau-nés affectés dans les centres ayant les unités de soins
intensifs néonataux et de chirurgie pédiatrique adaptés, amélio-
rant ainsi le pronostic global de ces enfants.

3. La technique FETO (Fetoscopic Endotracheal
Occlusion) ou PLUG (Plug the Lung Until it Grows)

Apreés l'arrét de la chirurgie a utérus ouvert, la technique FETO
est apparue comme une technique peu invasive permettant la
croissance pulmonaire. Aprés de nombreuses études réalisées
chez I'animal, |a ligature de trachée est apparue comme ayant
un effet bénéfique sur la croissance pulmonaire, sur la vas-
cularisation et sur le développement de la surface d’échange
gazeux. Il a également été démontré que la réaction du pou-
mon a I'expansion est dépendante de la durée et du timing
de l'occlusion. Il est apparu que la période optimale pour
permettre une croissance satisfaisante des poumons et obtenir
une maturation adéquate (sans déficit en surfactant) est celle
comprise entre 28 et 34 SA. La levée de I'occlusion avant la nais-



sance est également trés importante permettant au liquide
accumulé dans les alvéoles d’étre libéré et a la sécrétion du
surfactant par les pneumocytes Il de réapparaitre. Pour cette
raison, dans la mesure du possible, 'occlusion doit étre levée
avant I'accouchement.

La technique utilisée a évolué avec le temps et I'expérience des
chirurgiens. En 2001, Deprest et Nicolaides ont réalisé, chez le
foetus humain, le premier cas d'occlusion trachéale utilisant
une technique d’endoscopie permettant de placer un ballon
détachable en dessous des cordes vocales:

Plus de 300 cas de FETO ont été réalisés a travers le monde et il
existe, pour I'instant, encore peu de publications sur le sujet.

La premiére publication rapportant une large série date de 2009
[10]. Ont été traités 175 feetus porteurs d’'une HCD gauche, 34
d’une HCD droite et 1 foetus porteur d’'une HCD bilatérale. Lage
médian de la pose était de 27,1 SA (23-335A). 47 % des patientes
ont présenté une rupture prématurée des membranes entre 3 et
83 jours apreés 'intervention. Le ballon a été retiré soit en période
prénatale, par endoscopie ou par ponction sous échographie ou
bien en période postnatale immédiate par ponction sous écho-
graphie ou par ablation avec un bronchoscope. laccouchement
a eu lieu a un terme médian de 35,3 SA et dans 30,9 % des cas
avant 34 SA. 48 % des enfants sont sortis vivant de I'hopital.
Dans le groupe de foetus porteurs de HCD traités dans cette
étude, le taux de survie pour les HCD gauches a été de 49,1 %
alors qu'il aurait été de 24,17 % dans un groupe témoin avec des
LHRo/a équivalents.

3.1. La technique

Lintervention est réalisée par voie percutanée transabdominale
maternelle, sous anesthésie locale ou locorégionale. Le foetus est
anesthésié et immobilisé par injection intramusculaire écho-
guidée. Lintervention est réalisée sous controle échographique
et endoscopique (visuel). Un endoscope de 1,3 mm de diamétre
est introduit dans une gaine courbe de 3 mm de diamétre a
3 entrées (K. Storz). Le ballonnet est placé un a deux centimétres
au-dessus de la caréne et gonflé a l'aide de 0,8 ml de sérum
physiologique.

3.2. Les complications

3.2.1. Rupture prématurée des membranes (RPM)

La rupture prématurée des membranes (RPM) représente la prin-
cipale complication de cette technique. Il s’agit de cas de RPM
iatrogénes qui ne sont pas forcément suivies d’un accouchement
immeédiat. Dans notre expérience 77 % des patientes présentent
une RPM avant 37 SA mais 55 % entre 34 et 37 SA. lage médian
a la naissance est de 35 SA. Le taux de RPM est lié a la durée
du geste et donc a I'expérience de 'opérateur mais elle est tres
imprévisible et peut survenir alors que les conditions locales
étaient bonnes et le geste réalisé sans probleme comme lors de
toute chirurgie in utero.

3.2.2. Complications liées au geste (hors RPM)

Les complications liées au geste (hors RPM) sont les mémes que
tous les gestes de chirurgie in utero : hémorragie, épanchement
péritonéal, échec de pose.

Hernie de coupole : progres de la prise en charge prénatale

3.2.3. Laccouchement prématuré
avant le retrait du ballonnet

Une procédure FETO n’est réalisée que si une astreinte peut étre
mise en place pour pouvoir retirer le ballonnet 24 h/24. En effet
si ’'enfant nait avec le ballonnet en place, il ne pourra pas respirer
et le ballonnet ne peut pas étre retiré avec une simple sonde
d’intubation.

3.2.4. Hydramnios

Lhydramnios, réactionnel a la croissance pulmonaire justifie la
mise en place d’une surveillance clinique et échographique des
patientes hebdomadaires. Il ne faut pas hésiter a réaliser un
amniodrainage en cas de modifications cervicales.

3.2.5. Les lésions trachéales

Une trachéomégalie segmentaire est observée chez quasiment
tous les enfants ayant survécu apreés la pose d’un ballonnet mais
celle-ci est peu symptomatique et régresse avec le temps chez
les enfants ayant bénéficié d’'une FETO aprés 26 SA.

4.Evaluation des pratiques

Deux essais internationaux sont en cours auxquels notre équipe
participe. lessai FETO 1 concerne les feetus porteurs de HCD de forme
« modérée » c'est-a-dire un LHR o/a entre 25 et 34.9 % et foie intra-
thoracique ou non et LHR o/a entre 35 et 44.9 % et foie ascensionné.
La pose est réalisée entre 30*° et 31*¢ SA et le retrait a 34 et 34¢ SA
Cet essai a comme objectif primaire de comparer le traitement par
occlusion trachéale par rapport a un traitement postnatal standard
en termes de survenue de broncho-dysplasie pulmonaire.

Lessai FETO 2 concerne les feetus porteurs d'une HCD de forme
sévere dont le LHRo/a est < 25 % et foie ascensionné ou non. La
pose est réalisée entre 28+° et 29*6 SA et le retrait a 34 et 346 SA.
Le protocole appliqué en postnatal par les équipes de réanima-
tion est le méme dans toutes les équipes et quasi identique a
celui recommandé par le CMR HCD dans le parcours de soins des
patients porteurs de HCD. Ceci est un élément primordial dans la
validité de la comparaison des résultats des différentes équipes.

5. Conclusion

La prise en charge des feetus et enfants porteurs de HCD a beau-
coup progressé depuis 10 ans. Tant que les deux essais cliniques
randomisés (FETO 1 et 2) ne sont pas terminés, la technique FETO
ne doit pas étre proposée aux patientes en dehors des essais cli-
niques en raison des complications potentielles de la technique.
Si ces essais démontrent un effet bénéfique de cette technique,
une organisation de 'offre de soin en France devra étre mise en
place a travers le CRMR.

Déclaration publique d’intérét : Les auteurs n'ont pas de déclara-
tion publique d’intérét.
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diaphragmatiques (HD) de diagnostic anténatal est pro-

bablement modeste : aprés tout il s’agit simplement de
fermer un défect dans ce muscle qui sépare les cavités thora-
cique et abdominale. Cette procédure qui va prendre quelques
heures au chirurgien et a l'anesthésiste ne réglera pas les
problémes d’hypoplasie pulmonaire et d’hypertension artérielle
auxquels le réanimateur pédiatre va étre confronté pendant
plusieurs jours, semaines et parfois mois... Pourtant le stress
lié a I'intervention peut décompenser I'HTA pulmonaire et le
fragile équilibre respiratoire et hémodynamique par des modi-
fications anatomiques et physiologiques brutales. Les questions
du meilleur timing de la chirurgie, du moindre stress opératoire,
du meilleur respect des équilibres anatomiques se posent alors.
Lorsque la procédure est terminée, la crainte du chirurgien
devient celle de la complication qui aggravera ces difficultés.
Finalement, lorsque la réanimation a été un succes, que I'enfant
a passé cette période aigué et parfois longue de la réanimation,
il reste la cicatrice, la déformation thoraco-abdominale, toujours
le risque de récidive et encore le reflux gastro cesophagien. Dans
les chapitres suivants nous aborderons ces différentes perspec-
tives, dont le chirurgien fera un résumé lors de la consultation
prénatale.

L a place de la chirurgie dans la prise en charge des hernies

1. Quel timing opératoire ?

Lidée qu'il fallait rapidement lever la compression pulmonaire
en corrigeant la HD dans les premiéres heures de vie a été
abandonnée depuis les années 1980. Elle a été remplacée par le
concept de chirurgie différée dés les années 1990 afin d’éviter
les phases d’HTAP sévéres, et les décompensations postopéra-
toires. La littérature ne fait cependant pas de lien entre survie
et timing chirurgical [1] et il n’est pas certain qu’un délai de
plus de 48 heures améliore la survie des patients a haut risque,
méme avec I'aide de 'ECMO. La possibilité d’opérer ces enfants
sous ECMO montre a quel point la définition de stabilité n’est
pas univoque [2], se basant sur la PaCO2, sur I'évaluation
hémodynamique, sur le delta de pression artériel systémique vs
pulmonaire, I'existence d’un shunt droit gauche [3]. Si 'ECMO
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est proposée, le timing de la chirurgie avant, pendant ou aprés
cette période est discuté [1].

2. Comment limiter le stress opératoire ?

Le premier stress opératoire est celui de la voie d’abord. Il s’agit
de voies ouvertes ou endoscopiques, a I'étage abdominal ou
thoracique.

Lendoscopie épargne la paroi, et est moins douloureuse. abord
est le plus souvent thoracique, d’'abord décrit par Becmeur et al
en 2001 [4]. Uinsufflation facilite |a réintégration, mais la répara-
tion du diaphragme demande une technicité certaine avec des
courbes d’apprentissage et des durées opératoires plus longues.
La thoracoscopie entraine acidose respiratoire et hypercapnie
qu'’il faut monitorer par analyse des gaz du sang, de la capnie
transcutanée, du NIRS (Near infrared spectroscopy) [5]. Il faut
savoir tolérer une certaine hypercapnie car une correction par
une ventilation trop agressive peut-étre délétére pour le tissu
pulmonaire et le débit cardiaque. Des critéres stricts de conver-
sions peuvent ainsi étre établis.

La voie ouverte permet souvent une meilleure exposition, la
réalisation d’'un lambeau musculaire pour fermer un orifice
diaphragmatique large et simplifie la pose de plaque. Lincision
est plus souvent abdominale, en particulier pour les hernies
gauches, pour faciliter la réintégration et la recherche d’une
malrotation qui, si elle n’est pas traitée par une procédure de
Ladd, conduirait a un volvulus dans 3 % des cas [6]. Pour les
hernies droites la thoracotomie est parfois préférée, afin de
ne pas étre géné par le foie lors de la réparation du défect. La
thoracotomie est également une bonne voie d’abord en cas de
récurrence. Les hernies de Morgagni, qui concernent la partie
médiastinale du diaphragme, s’opérent par voie abdominale,
endoscopique ou ouverte.

En cherchant a rétablir une anatomie standard, la chirurgie peut
perturber le fragile équilibre hémodynamique et respiratoire :la
soudaine vacuité de I’hémithorax peut modifier la position du
médiastin. Le remplissage de la cavité abdominale peut retentir
sur les pressions de retour veineux et la mobilité du diaphragme
sain avec perte de compliance pulmonaire. Lobjectif du chirur-
gien sera de limiter au maximum ces variations de pression.
Labsence de drainage permet ainsi de respecter au moins les
premiéres heures les pressions intrathoraciques et la position
du médiastin. La fermeture du diaphragme sans tension, en
utilisant des patchs conformés par exemple, et la fermeture



de la paroi abdominale sur patchs évitent la surpression intra-
abdominale [7].

3. Comment limiter les complications
post-opératoires ?

Le reflux gastro cesophagien peut étre délétére non seulement
par l'entretien des troubles de l'oralité mais également par
I'aggravation de la symptomatologie respiratoire. |l semble égale-
ment que le taux d’cesophagites asymptomatiques soit élevé [8].
Ainsi, la réalisation d’un systéme antireflux gastro-cesophagien
au moment de la réparation des hernies a grand défect a été
proposée. Les récidives de hernies, c'est-a-dire le lachage des
sutures sont plus fréquentes si les défects sont importants, en
cas de thoracoscopie méme pour les plus petits défects [1,9] et
probablement moins fréquents aprés lambeaux musculaires. Les
occlusions sur bride sont favorisées par la présence de patchs,
surtout biologiques, et limitées en cas d’endoscopie [1] et pro-
bablement par les dispositifs anti-adhérence. Scoliose et pectus
sont classiques apres cure de HD et sont probablement en grande
partie secondaires a la malformation elle-méme. Limpact du
mode de réparation n’a pu étre mis en évidence.

4.Comment progresser
sur le plan chirurgical ?

Une meilleure compréhension de la physiopathologie de la
HD reste essentielle pour définir le moment de l'intervention,
I'indication des drainages, le mode de réparation du diaphragme.
Le caractére mini-invasif de la thoracoscopie peut certainement
profiter a des patients sélectionnés avec une balance bénéfice-
risque qui peut progresser.Le training sur des modéles 3D proches
de la réalité et la miniaturisation des robots peut diminuer les
temps opératoires et améliorer les techniques de fermeture.
Le patch idéal étant celui qui peut grandir avec I'enfant, des
techniques de bio-engineering apporteront certainement de
nouvelles solutions.

Chirurgie de la hernie diaphragmatique

5. Conclusion

La chirurgie de la hernie diaphragmatique peut certainement étre
encore améliorée, d’abord et avant tout par I'étroite collaboration
entre les différents soignants. Les techniques vont progresser mais
leur évaluation passe en théorie par la réalisation d’é¢tudes mul-
ticentriques prospectives et randomisées, trés difficiles a réaliser.

Références

[1] Puligandla PS, Grabowski J, Austin M, et al. Management of
congenital diaphragmatic hernia: A systematic review from
the APSA outcomes and evidence based practice committee. J
Pediatr Surg 2015;50:1958-70.

[2] Okuyama H, Usui N, Hayakawa M, et al. Appropriate timing of
surgery for neonates with congenital diaphragmatic hernia:
early or delayed repair? Pediatr Surg Int 2017;33:133-8.

[3] Deeney S, Howley LW, Hodges M, et al. Impact of Objective Echo-
cardiographic Criteria for Timing of Congenital Diaphragmatic
Hernia Repair.J Pediatr 2018;192:99-104.e4.

[4] Becmeur F,Jamali RR, Moog R, et al. Thoracoscopic treatment for
delayed presentation of congenital diaphragmatic hernia in the
infant. A report of three cases. Surg Endosc 2001;15:1163-6.

[5s] Zani A, Lamas-Pinheiro R, Paraboschi |, et al. Intraoperative aci-
dosis and hypercapnia during thoracoscopic repair of congenital
diaphragmatic hernia and esophageal atresia/tracheoesopha-
geal fistula. Paediatr Anaesth 2017;27:841-8.

[6] Zani A, Zani-Ruttenstock E, Pierro A. Advances in the surgical
approach to congenital diaphragmatic hernia. Semin Fetal
Neonatal Med 2014;19:364-9.

[7] Laje P, Hedrick HL, Flake AW, et al. Delayed abdominal closure after
congenital diaphragmatic hernia repair.J Pediatr Surg 2016;51:240-3.

[8] Morandi A, Macchini F, Zanini A, et al. Endoscopic Surveillance

for Congenital Diaphragmatic Hernia: Unexpected Prevalence of

Silent Esophagitis. Eur J Pediatr Surg Off J Austrian Assoc Pediatr

Surg Al Z Kinderchir 2016;26:291-5.

Criss CN, Coughlin MA, Matusko N, et al. Outcomes for thora-

coscopic versus open repair of small to moderate congenital

diaphragmatic hernias. J Pediatr Surg 2017.

lo

Ag7



Etat nutritionnel péri-opératoire

ELSEVIER

Table ronde

Surpoids et obésité : gestion péri-opératoire

D.Kern*, C. Chillou, C. Romano, V. Minville, O. Fourcade

Département d’Anesthésie Réanimation, CHU Toulouse, Hopital des Enfants, IFR 150,
Place du Dr Baylac, 31059 Toulouse Cedex, France

tion mondiale de la santé par « une accumulation anormale

ou excessive de graisse corporelle qui peut nuire a la santé ».
Linterprétation des seuils d’indice de masse corporelle (IMC) est
faite en fonction de I'age et du sexe sur les courbes de corpulence
du Programme National Nutrition Santé PNNS 2010 utilisant les
références francaises pour le surpoids (surpoids > 97¢ percentile),
et de I'International Obesity Task Force internationales pour I'obé-
sité (obésité > seuil IOTF30). Alors que la prévalence du surpoids
et de l'obésité augmente dans le monde, elle est relativement
stable en France (respectivement 13 % et 4 % en 2015) depuis
10 ans. Lobésité peut étre commune ou secondaire.
Lanesthésie de I'enfant obése requiert une prise en charge péri
opératoire spécifique. Il importe donc d’en faire le diagnostic a
la consultation d’anesthésie afin d’en dépister les morbidités et
d’intégrer les évaluations préalablement réalisées, notamment si
I'enfant est suivi dans un des réseaux de prévention et de prise
en charge de 'obésité pédiatrique (REPPOP). Linsulino-résistance,
le diabéte de type 2 et I'HTA (> 75¢ percentile/age/sexe) sont
rares. Lasthme, I’hyperréactivité bronchique et le SAOS sont en
revanche trés fréquents (30 a 60 % des patients). Le SAOS est res-
ponsable d'une morbidité périopératoire respiratoire et cardiaque
(HTAP) potentiellement grave chez I'obése. La difficulté d’accés a
la polysomnographie, examen de référence, justifie le recours a
des scores cliniques corrélés au risque de complications respira-
toires péri opératoires comme le STBUR questionnaire. La mesure
du poids et de la taille de I'enfant doit étre systématique, et le
poids idéal théorique (PIT), le poids de masse maigre (PMM) et le
poids ajusté (PA), rapidement définis a I'aide de normogrammes
permettront I'ajustement périopératoire des posologies et de la
ventilation. Le type d’hospitalisation (ambulatoire, traditionnelle,
soins intensifs, réanimation) dépendra de la sévérité du SAOS,
de l'age, des comorbidités associées, du type de chirurgie et
d’analgésie postopératoire. Les options et risques discutés a la
consultation d’anesthésie seront tracés dans le dossier patient.
La diminution dela compliance et 'augmentation des résistances
sont responsables d’'une augmentation du travail respiratoire,
d’'une diminution de I'endurance musculaire, dont les consé-
quences — diminution des volumes pulmonaires, de la CRF, fai-
sant le lit des atélectasies et du shunt intrapulmonaire — seront

L e surpoids et 'obésité de I'enfant sont définis par l'organisa-
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majorées par le décubitus dorsal et 'anesthésie générale. Indé-
pendamment du SAOS, 'augmentation du risque respiratoire
péri opératoire — désaturation, laryngospasme, bronchospasme,
ventilation mais pas intubation difficile, obstruction per et
postopératoire, oxygénodépendance postopératoire, durée de
séjour, nécessité de VNI ou de réintubation, — doit étre connue
et prévenue, par une installation soigneuse en proclive, une pré-
oxygénation en aide inspiratoire + PEEP. Les grands principes de
la ventilation de I'adulte obése seront appliqués — volume cou-
rant de 6 a 8 ml/kg de PIT, en volume ou pression contrélée, ou
en pression contrélée a volume garanti, avec un niveau de PEEP
titré sur la compliance dynamique, associée a des manceuvres
de recrutement réguliéres sous réserve d’'une bonne stabilité
hémodynamique — méme si le bénéfice et les modalités de la
ventilation protectrice chez I'enfant n’ont pas le niveau de preuve
de I'adulte. De 'oxygéne nasal, de la CPAP ou de la ventilation
non invasive peuvent étre nécessaires en postopératoire. La VNI
sera d’autant mieux tolérée et facilement administrée que son
usage aura été anticipé en pré opératoire.

Si I'enfant obése n’est pas systématiquement considéré comme
un « estomac plein » et le risque d’inhalation n'apparait pas aug-
menté, la stratégie d’anesthésie est souvent modifiée en présence
d’une obésité. Lajustement des posologies aux différents poids
(Poids réel, PIT, PMM, PA) des médicaments de 'anesthésie et de
la période périopératoire a été récemment revu. lensemble des
monitorages (profondeur de I'anesthésie, curarisation, analgésie)
permettra d’adapter au mieux les doses d’entretien de I'anes-
thésie. Le desflurane sera préféré au sévoflurane en I'absence
d’asthme et d’hyperréactivité bronchique. Malgré tout, I'enfant
obése recoit plus souvent des doses inadaptées et sera plus fré-
quemment sujet aux hypotensions artérielles peropératoires. Du
fait de la grande sensibilité aux morphiniques des enfants obéses,
en particulier en cas de SAOS, I'analgésie sera multimodale et les
morphiniques seront évités. Si leur usage est indispensable, le
rémifentanyl présente les meilleures qualités dans ce contexte, la
morphine en postopératoire sera titrée, ses doses minorées, et les
patients systématiquement monitorés afin de pouvoir prévenir et
traiter d’éventuelles complications respiratoires associées. lanes-
thésie locorégionale lui sera préférée avec cependant un risque
d’échec et un risque d’infection des cathéters périphériques plus
élevé chez I'adulte obése (pas de données pédiatriques).

Malgré une augmentation du risque d’infection de site opéra-
toire chez I'enfant obése, et en I'absence de recommandations
pédiatriques sur l'ajustement des doses d’antibioprophylaxie,
le choix des doses pourra s’inspirer des recommandations de



la SFAR sur I'antibioprophylaxie en chirurgie bariatrique adulte
et de la revue de Natale, qui permettra également d’adapter les
doses d’antibiothérapie.

En I'absence de recommandations pédiatriques sur I'ajustement
des doses d’héparine de bas poids moléculaire pour la préven-
tion du risque thromboembolique, la conduite a tenir pourra
s’inspirer des recommandations de la SFAR pour la thrombo-
prophylaxie adulte en chirurgie bariatrique, et/ou du NICE 2010,
basées sur une majoration des doses (maxi 10 ooo Ul/j) avec
un schéma en 2 injections journaliéres. Les mesures habituelles
de lever et mobilisation précoces, bas de contention adaptés ou
compression pneumatique intermittente, seront associées.

En situation d’agression, I'enfant obése sera particuliérement a
risque de dénutrition protéino-énergétique. Le tissu adipeux est
un organe métaboliquement actif et I'obésité est pourvoyeuse
d’inflammation chronique entrainant chez I'obése une mobilisa-
tion en priorité du stock protéique par rapport au stock lipidique.
Les signes de dénutrition débutent par la stagnation ou la perte
pondérale associée ou non a un ralentissement de la croissance
staturale. Arrivent ensuite la fonte du pannicule adipeux, la fonte
musculaire (fesses, cuisses, bras), une diminution des activités,
des cedémes ou des troubles des phanéres. La dénutrition est
associée a un allongement des durées d’hospitalisation par les
complications qu’elle entraine (infections nosocomiales, com-
plications respiratoires, retard de cicatrisation). Dés I'admission,
en plus de 'état nutritionnel, le risque de dénutrition de chaque
enfant sera évalué par le score de Sermet-Gaudelus, utilisable
pour tous les enfants en fonction des ingesta, de la douleur et du
motif d’hospitalisation. Les marqueurs biologiques (albumine et
pré-albumine, RBP) ne sont intéressants que pour le suivi.

Surpoids et obésité : gestion péri-opératoire

Il n’y a pas de recommandation sur la nutrition de I'enfant obése
en situation critique. Lapport nutritionnel doit couvrir I'hyperca-
tabolisme sans favoriser I’hypernutrition. Un soutien nutritionnel
est nécessaire pour une durée prévisible de jeun > 5 jours. Chez
I'adulte obése il est recommandé d’administrer une alimentation
hypocalorique qui couvre 50 a 60 % des dépenses énergétiques
mais hyperprotidique 1,23 2 g/kg de PIT. Les oligo-éléments et les
vitamines doivent étre administrés selon le PIT. La voie entérale
doit étre privilégiée. Les apports nutritionnels conseillés selon le
comité de nutrition de la société francaise de pédiatrie sont de
100 kcal/kg entre o et 10 kg, de 1 ooo kcal/j + 50 kcal/kg/j
au-dessus de 10 kg entre 10 et 20 kg et de 1500 kcal/j + 25 kcal/
kg/j au-dessus de 20 kg. Chaque enfant dépisté a risque de
dénutrition devra bénéficier d’'une prise en charge personnalisée
avec suivi diététique quotidien.

Lapplication de I'ensemble de ces stratégies est indispensable
et doit étre anticipée au sein de la structure. Une fiche réflexe
peut a cet usage étre mise en place, celle établie dans notre
structure sera mise a disposition sur le site de TADARPEF, ainsi
que I'ensemble des références bibliographiques. Au-dela de ses
considérations extrémement techniques, le soignant se doit
d’utiliser un discours bienveillant, empathique et non stigmati-
sant, adapté a une fragilité psychologique plus fréquente chez
les enfants en surpoids ou obéses. Enfin, la consultation d’anes-
thésie peut étre 'occasion pour un enfant obése non suivi et sa
famille, de découvrir I'existence et d’intégrer un réseau de prise
en charge adapté.

Les références complétes peuvent étre obtenues sur demande aupreés
de l'auteur.
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Wilson et Jungner [1] et concernent tout dépistage en

population générale. Bien évidemment, ils s’appliquent
au dépistage néonatal (DNN), celui a partir de gouttes de sang
séché, recueilli sur un buvard spécial, communément appelé
« test de Guthrie », du nom de celui qui I'a mis au point dans
la décennie 1960. En France il a débuté de facon expérimentale
en 1966, puis s'est généralisé progressivement pour étre inté-
gralement pris en charge par la Cnamts en 1972. Dés le début, le
programme francais appliquait les critéres OMS et les objectifs
fondateurs, toujours en vigueur dans notre pays, sont : I'égalité
avec un accés identique de tous les nouveau-nés (NN) aux tests
de dépistage et a la prise en charge thérapeutique sur TOUT le
territoire national, I'efficacité en repérant les sujets atteints, et
l'utilité avec la certitude que les malades seront bien traités et
en tireront un bénéfice direct.

Les critéres OMS ont bien évidemment évolué depuis 50 ans mais

les programmes de DNN sont variables selon les pays, régions ou

provinces, selon les structures des pays. lls se sont donc adaptés :
aux progres technologiques (la génétique avec la biologie molé-
culaire ;la spectrométrie de masse en tandem) ; aux acquisitions
médicales, par exemple dans le domaine de la mucoviscidose (CF),
de certaines maladies métaboliques, des déficits immunitaires

combinés séveres etc... ; voire aux demandes de la population, a

I’évolution de la société, a la mondialisation.

Ces critéres, au nombre de 10, vont étre repris avec des exemples

pour chacun :

- 1. Pertinence : la maladie doit étre un probléme important de
santé. Mais les programmes de Santé Publique sont variables :
selon les époques (par exemple le plan maladies rares est
apparu en 2005 dans notre pays) ; les pays en tenant compte
de I’épidémiologie et des enjeux politiques ; et la pression
médiatique, la pression de la population et la personnalité des
professionnels de santé impliqués.

- 2. l'histoire naturelle de la maladie doit étre bien comprise.
Mais la connaissance d’une maladie évolue avec I'amé-
lioration de la technologie et de la prise en charge. Par
exemple, dans la CF, il en existe plusieurs formes avec la
détection de formes dites modérées ou « frontiéres ». Cela
concerne pratiquement toutes les maladies dépistées, hypo-

L es critéres OMS de dépistage ont été établis en 1968 par
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thyroidie congénitale, hyperphénylalaninémies (HyperPHE),
déficit en Mcad et autres erreurs innées du métabolisme.
Lexpressivité d’'une maladie ne dépend pas que des mutations
de son géne mais aussi d’interactions avec d’autres génes,
appelés modificateurs. Avec I'amélioration de la prise en
charge, une CF, qui ne concernait pratiquement que I'enfant
dans les années 1960-1970, est passée a I'adolescence, puis a
I'age adulte, avec des patients qui sont devenus des parents
et méme maintenant, certes encore rarement, des grands-
parents.

3. Traitabilité : on doit disposer d’'un traitement efficace.
Mais si la mise sous régime des hyperPHE ou la prise des
hormones thyroidiennes aux hypothyroidiens leur permet
d’étre normaux, il n'y a pas de traitement curatif radical
dans la CF ou la drépanocytose. Néanmoins une prise en
charge précoce et structurée, avec les filieres maladies rares,
a permis d’augmenter leur espérance de vie et leur qualité
de vie. Et méme il existe maintenant des CF qui guérissent
complétement avec des nouveaux traitements médicamen-
teux permettant de refaire fonctionner la protéine CFTR ;
cela ne concerne que 5 % des patients mais on se dirige de
plus en plus vers de la médecine personnalisée avec des
traitements tenant compte du profil génétique du patient.
On dispose maintenant de nouvelles thérapeutiques pour plu-
sieurs maladies de surcharge, enzymothérapie substitutive,
inhibiteurs de substrats, molécules chaperonnes, greffe de cel-
lules-souches hématopoiétiques. Si toutes ces thérapeutiques
ne permettent pas de guérir totalement les patients, leur
espérance et leur qualité de vie sont sensiblement améliorées.
4.1dentification :la maladie doit étre reconnue a un stade pré-
symptomatique. Cela reste évident, afin d’intervenir avant que
des lésions irréversibles apparaissent. Néanmoins certaines
des maladies dépistées sont diagnostiquées sur symptémes
néonatals, tel I'iléus méconial dans environ 15 % des CF.

5. Méthode de détection : on doit disposer d’un test simple
et reproductible. Un dépistage n'est pas un diagnostic
mais doit comporter peu de faux positifs (enfants dépistés
mais non malades : spécificité) et de faux négatifs (enfants
malades non dépistés : sensibilité). Deux exemples : celui de
I'algorithme du DNN de la CF qui fait intervenir 2 tests, I'un
biochimique, dosage de la trypsine immuno-réactive (TIR),
I'autre la recherche des principales mutations CFTR en cas de
TIR élevée, ce qui a amélioré a la fois la sensibilité et la spéci-
ficité du programme. Lintroduction d’un deuxiéme marqueur
biochimique va compliquer apparemment I'algorithme, mais il



permettra de faire moins de biologie moléculaire tout en gar-
dant de bonne sensibilité et spécificité. Autre exemple, I'arrét
du DNN de I'hyperplasie congénitale des surrénales chez les
grands prématurés de moins de 32 semaines d’'aménorrhée en
raison d’une valeur prédictive positive trés mauvaise avec un
nombre important de faux positifs en raison de 'immaturité
du marqueur (170HP) [2].

6. La confirmation du dépistage par des méthodes de certi-
tude est obligatoire. La encore, I'évolution des connaissances
a montré qu'’il n'existait pas une CF mais des CF avec des tests
de la sueur d’abord négatifs qui se positivent en cours d’évolu-
tion. Ce n'est pas parce qu’il existe 2 mutations du géne CFTR
qu'’il s’agit forcément d’une forme classique et le diagnostic de
certitude nécessite a la fois le test de la sueur et la recherche
des mutations CFTR.

7. Disponibilité de moyens :il faut organiser le diagnostic et le
traitement des malades. Les centres de ressource et de compé-
tence de la CF ont été mis en place en méme temps que le DNN
de la CF, précurseur des centres de maladies rares créés avec
les plans ministériels maladies rares. Par ailleurs des protocoles
nationaux de diagnostic et de soins doivent avoir été établis.
8. Acceptabilité : le dépistage doit étre accepté de la
population. Deux exemples dans notre pays : d’une part la
forte adhésion de la population bretonne pour mettre en
place le DNN de la CF en France et d’autre part, 'opposition
d’une partie des parents malentendants qui ont fait retar-
der la décision du DNN de la surdité, pourtant validé par
toutes les sociétés savantes et la Haute Autorité de Santé.
Le DNN n'étant pas obligatoire pour les parents, mais
obligatoirement proposé par les professionnels de la nais-
sance (Arrété du 22 janvier 2010), le pédiatre peut aussi
opposer le droit des enfants a la liberté des parents [3].
De plus, actuellement, il ne doit profiter qu’au NN lui-méme,
mais de nombreux pays sont néanmoins passés a un DNN
servant aussi aux couples et a la famille, afin qu’ils puissent
programmer les naissances ultérieures et leur mode de vie.

9. Colit-bénéfice : les coiits du DNN doivent étre proportion-
nels aux bénéfices. Toute introduction de nouvelle maladie

Analyse critique des criteres OMS de dépistage

dans un programme de DNN doit faire I'objet d’'une évaluation
préalable médico-économique et de santé publique. Lintérét
individuel, primordial, doit étre couplé a I'intérét collectif pour
la Société.

- 10. Continuité : la pérennité du programme doit étre assurée,
car il serait dommageable, en termes de Santé publique, de
retirer une maladie d’un programme de DNN si I'évaluation
préalable n’a pas été suffisamment rigoureuse.

En résumé, les différents facteurs pour proposer un DNN a une

nouvelle maladie sont :

- I'épidémiologie de la maladie ;

— les moyens économiques du pays ;

— le systéme de soins ;

— les possibilités techniques ;

- les possibilités organisationnelles en amont et en aval du test ;

- les capacités de prise en charge de I'enfant repéré ;

- la pression des associations de malades ;

— les aspects éthiques ;

- les volontés politiques d’affichage...

A I'heure ou la détermination du profil génétique de I'individu

est techniquement possible en DNN, toutes ces réflexions

sont nécessaires en rappelant que, « si tout est possible, tout
n'est pas profitable » (1" Epitre de Saint-Paul aux Corinthiens,
chapitre VI, verset 12). LAFDPHE a pris position face aux progres

de la biologie [4].
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1. Introduction

Depuis plus de cinquante ans,de nombreux pays ont mis en place des
programmes de dépistage néonatal (DN) ayant permis de traiter de
nombreux enfants a partir d'un simple prélévement de sang déposé
sur buvard. A partir des travaux de Robert Guthrie, la phénylcétonurie
fut la premiére maladie a bénéficier de ce dépistage précoce et de
nos jours, plus de 40 % des nouveau-nés (NN) a travers le monde
sont dépistés pour cette maladie. Trés rapidement, la question des
pathologies qui pourraient bénéficier d'un DN s'est posée et des
critéres de sélection, dits de Wilson et Jungner, ont été proposés par
I'Organisation Mondiale de la Santé. Entre les années 1970 et 2000,
la plupart des pays Européens et dAmérique du Nord ont ajouté
quelques maladies a leur panel, comme, I'hypothyroidie congénitale,
I'nyperplasie congénitale des surrénales ou la mucoviscidose. Au
tournant des années 2000, la possibilité de dépister de nombreuses
erreurs innées du métabolisme grace a la spectrométrie de masse
en tandem (amino-acidopathies, anomalies de la béta-oxydation
mitochondriale des acides gras, aciduries organiques ou maladies
de surcharge lysosomales) a révolutionné ce domaine. Devant ces
nouvelles possibilités, de nombreuses conférences de consensus
rassemblant des experts ont proposé d'enrichir les programmes
existants avec un nombre variable de pathologies. Cest ainsi que
des pays proposent actuellement de dépister plus d’'une quarantaine
de maladies alors que d’autres en dépistent moins d’une dizaine. De
plus, des dépistages cliniques comme le dépistage des troubles de
l'audition ont également été proposés. Enfin, les progrés technolo-
giques continuent de donner de nouvelles perspectives comme pour
le dépistage des déficits immunitaires combinés sévéres. Lobjectif de
cet article est de présenter de facon synthétique une cartographie des
programmes de DN en Europe.

2. Le programme francais de dépistage
néonatal :
Actuellement, l'activité de DN systématique permet le dépistage

de six maladies chez tous les NN :cinq a partir d'examens de biolo-
gie médicale réalisés sur sang déposé sur buvard (phénylcétonurie,
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hypothyroidie congénitale, hyperplasie congénitale des surrénales,
mucoviscidose et drépanocytose) et la sixieme a partir de tests
auditifs en maternité. Cette activité de Santé Publique est régle-
mentée par plusieurs textes (Décret 2008-321du 4 avril 2008, Arrété
du 20 janvier 2010, Arrété du 23 avril 2012, Arrété du 23 novembre
2014) et a été coordonnée jusqu’en 2017 par I'Association Francaise
de Dépistage et de Prévention des Handicaps de I'Enfant (AFDPHE).
Une réorganisation visant a intégrer le fonctionnement du dépis-
tage néonatal dans les établissements de Santé est en cours et sera
opérationnelle a partir de mars 2018. Cette nouvelle organisation
aura la responsabilité d’étendre le programme francais de DN a de
nouvelles maladies dont le déficit en acyl-CoA-déshydrogénase a
des acides gras chaine moyenne (déficit en MCAD) comme recom-
mandé par la Haute Autorité de Santé en 2011.

3. Les programmes de dépistage néonatal
en Europe

Dans les pays de I’'Union Européenne, le domaine de la Santé ne
fait pas partie des traités et c’est a chaque pays de s’organiser.
Pour le cas particulier du DN, ce principe explique qu’aucun pays
n‘ait le méme programme. Un groupe de travail de suividu DN a
été créé en 2009 a l'initiative de la commission européenne afin
de réaliser I'état des lieux des programmes dans chaque pays
et de proposer des recommandations pour une harmonisation
des pratiques (fig. 7). Les résultats de ce groupe de travail ont
été publiés en 2011 et ont été complétés en 2015 par une étude
américaine faisant I'état des lieux du DN a travers le monde. Le
nombre de pathologies dépistées varie de 1 pour le Monténégro
a 29 pour l'Autriche. La France avec 6 pathologies recherchées
se retrouve parmi le bas du classement. La pathologie la plus
dépistée est I'hypothyroidie congénitale (37 pays) suivie par la
phénylcétonurie (33 pays). Lhyperplasie congénitale des surré-
nales est dépistée dans 15 pays, la mucoviscidose dans 10 pays
et la drépanocytose dans 4 pays. Parmi les pays qui ont implé-
menté la technologie de spectrométrie de masse en tandem, le
déficit en MCAD est la pathologie la plus fréquemment dépistée.
Néanmoins, les autres amino-acidopathies, aciduries organiques
ou déficits de la béta-oxydation mitochondriale des acides gras
sont également recherchés bien avant les anomalies de I’hnémo-
globine comme la drépanocytose.

Il est intéressant de souligner la mise en place progressive et
récente de dépistages « cliniques » basés sur des tests réalisés
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Figure 1. Fréquence des pathologies dépistées en Europe

directement a la maternité ou dans les services de néonatolo-
gie. Par exemple, le dépistage des troubles de I'audition, mis
en place en 2014 en France, est également déployé dans onze
autres pays européens. A noter également I'apparition de
programmes visant a rechercher les cardiopathies congénitales
dans 7 pays.

4.Lavenir du dépistage néonatal

Les réussites indéniables de ces programmes de santé publique
et les progrés technologiques rendent possible le dépistage d’un
nombre de plus en plus important de pathologies. Le DN de
certaines d’entre elles, comme les maladies de surcharge lysoso-
males fait débat bien que quelques pays aient décidé de mettre
en place des programmes officiels comme pour la maladie de
Pompe aux Etats-Unis. En Europe, les pays ne semblent pas préts
a dépister ces maladies et ce sont plutét des initiatives régio-
nales et expérimentales qui sont privilégiées. Parmiles nouvelles
pathologies émergentes qui pourraient bénéficier d’'un DN, il est
possible de citer les déficits immunitaires combinés et sévéres ou
I'adrénoleucodystrophie liée a I’X qui semblent pouvoir répondre
aux critéres de Wilson Jungner. Enfin, les avancées majeures de la

génomique avec le séquencage haut débit ouvrent de nouvelles
perspectives (étude de panels de génes, séquencage de I'exome
ou du génome entier) y compris dans les domaines de la périna-
talité. Cependant, ces nouveaux outils, bien que trés puissants
et prometteurs, posent de nombreux problémes éthiques et les
professionnels du DN semblent s’accorder, actuellement, pour
limiter leur utilisation a la recherche médicale.

5. Conclusion

Le panorama du DN montre que cette discipline est trés dyna-
mique malgré plus de cinquante d’ans d’existence pour certains
programmes. La France, qui a longtemps été pionniére dans cette
activité de Santé Publique, n’a pas su intégrer le DN des maladies
héréditaires du métabolisme et est aujourd’hui en retard par
rapport a la plupart de ses partenaires européens. Les réformes
structurelles en cours devraient permettre dans les prochaines
années d’étendre le panel des maladies dépistées pour le béné-
fice des enfants et de leur famille.

Les références complétes peuvent étre obtenues sur demande aupreés
de l'auteur.
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maltraitance. La survenue de fractures successives

avant I'age de la marche doit y faire penser, en tout
premier lieu. En effet, une fracture sur trois, survenue avant
I’age de 18 mois est liée a un traumatisme infligé. Le diagnos-
tic différentiel étant une fracture survenue sur un terrain
de fragilité osseuse constitutionnelle, il est indispensable
que la démarche diagnostique soit réalisée de maniére trés
compléte et multidisciplinaire, avant de réaliser un signa-
lement administratif ou judiciaire. Néanmoins, seulement
1 pathologie constitutionnelle fragilisante sera trouvée pour
50 maltraitances avérées.

D eux enfants décédent chaque jour en France de

1. Quand suspecter une maltraitance ?

Dans le cadre de la survenue de fractures successives, il
convient de se poser la question d’une possible maltraitance en
prenant en compte les facteurs de risque que sont le contexte
familial (conditions de vie difficile, isolement social, jeunesse
des parents), la période périnatale (grossesses non déclarées,
multiples ou rapprochées, séparations précoces mére-enfant),
le contexte personnel de l'enfant (non désiré, porteur de
handicap, difficile a supporter). Les facteurs protecteurs sont
en revanche les capacités protectrices des parents ou de I'envi-
ronnement humain. Les signes d’alerte a prendre en compte
peuvent s’apparenter a de la négligence (absence de suivi de
la santé de I'enfant, faible croissance staturo-pondérale, retard
dans le développement psychomoteur, nourrisson craintif
ou triste). Un interrogatoire évocateur comprend un motif
de consultation inadaptée, un délai trop long, un mécanisme
Iésionnel inexpliqué ou incompatible avec les fractures suc-
cessives et des variations de I'histoire lésionnelle. Lexamen
clinique intéressera la recherche d’'une anomalie de I'attitude
spontanée, de la relation de I'enfant a son environnement, de
douleurs a la palpation segment osseux, d’anomalies cutanées
(ecchymoses, traces de doigt ou de brilures). Sont particuliere-
ment suspectes I'existence de lésions de la peau sur le dos du
tronc, des poignets et des cuisses, ou bien en région thoraco-
abdominale ou périnéale ou bien encore dans le cou, les joues
ou les oreilles.
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2. Quelles investigations mener
et dans quelles circonstances ?

Les investigations sont idéalement menées dans le cadre d’une
hospitalisation, afin d’avoir le temps de réaliser I'ensemble du
bilan clinique, radiologique, biologique, voire génétique.

Le bilan clinique sera orienté en fonction de I'examen initial
et pourra comprendre un examen neurologique, un examen
ophtalmologique (fond d’ceil), un examen gynécologique (les
violences sexuelles n'étant pas réservées aux adolescents), etc...
Lenfant doit étre vu complétement dénudé, afin d’identifier les
lésions cutanées (premiéres en fréquence dans la maltraitance),
qui seront photographiées.

Le bilan radiologique internationalement recommandé com-
prend des radios de face des membres supérieurs, des membres
inférieurs et du bassin ainsi que les radiographies de face et
profil du rachis en entier, du thorax et du crane. Les fractures
de localisations multiples et d’ages différents correspondent au
syndrome de Silverman, qui n’est pas le plus fréquent dans le
cadre de maltraitance, mais sera retrouvé probablement en cas
de fractures successives. Les fractures diaphysaires sont les plus
fréquentes, et sont de méme type que les fractures accidentelles.
Les fractures métaphysaires, les fractures de cotes et du crane
sont rares mais hautement spécifiques. Les maladies osseuses
constitutionnelles, et au premier plan I'ostéogenése imparfaite,
présentent des caractéristiques radiologiques évocatrices. Les
autres examens d’'imagerie utiles en cas de fractures successives
sont I'échographie et la scintigraphie osseuse. Le scanner ou
I'IRM cérébral seront réalisés en cas de suspicion de bébé secoué.
Le bilan biologique vise a éliminer certains diagnostics de
fragilité osseuse telles que les hémopathies, les pathologies
du métabolisme phosphocalcique. Les prélévements sanguins
permettront d’obtenir [a NFS, la CRP, le ionogramme complété
du dosage de 'urée, la créatinine, le calcium, le phosphore, la PTH,
les PAL, les 25(OH) vit D et 1-25(OH) vit D. Un prélévement sur une
miction permettra de calculer le rapport calciurie sur créatinurie.

3. Comment réaliser un signalement ?

Deux situations sont a distinguer. Lenfant « en danger avéré »
doit pouvoir bénéficier d’'une mise en sécurité rapide par le
biais du signalement judiciaire. Le signalement doit étre réa-
lisé auprés du procureur de la république, qui pourra décider
d’investigations complémentaires confiées a un officier de police
judiciaire et établir une ordonnance de placement provisoire. Le



dossier pourra ensuite étre transmis un juge des enfants et/ou a
un juge d’instruction. lenfant « en risque de danger » doit faire
I'objet d’'une procédure administrative par le biais de la rédaction
d’une information préoccupante, qui sera transmise au président
du conseil départemental, par I'intermédiaire de I'inspecteur
de l'aide sociale a I'enfance. Celui-ci peut décider de mettre en

HAS

HAUTE AUTORITE DE SANTE

T

Fractures successives/maltraitance

place des mesures de protection administratives ou bien de
transmettre le dossier a la justice, aprés éventuels compléments
d’investigations.

La Haute Autorité de Santé a publié des recommandations
concernant le repérage et la conduite a tenir face a une suspicion
de maltraitance chez I'enfant (fig. 1).

Fiche Mémo

Maltraitance chez lI'enfant :
repérage et conduite a tenir

Octobre 2014
Mise a jour Juillet 2017

Messages clés

- Y penser souvent :

« elle existe dans toutes les classes sociales ;

- Ne pas rester seul face au doute et savoir se faire aider.

k preuve, pour alerter 'autorité compétente.

* la maltraitance chez I'enfant est plus fréquente qu‘on ne le croit ;

« il faut y penser en consultation méme devant des signes non spécifiques.

- Protéger I'enfant est un acte médical et une obligation légale :
* le médecin ou un autre professionnel de santé n'a pas a étre certain de la maltraitance, ni a en apporter la

~

Figure 1. Protocole National De Soins de la HAS — octobre 2014. https://www.has-sante.fr/portail/upload/docs/application/pdf/2014-11/fiche_memo_mal-

traitance_enfant.pdf.

A105



ELSEVIER

Table ronde

Administration intra-nasale des médicaments chez I’enfant, regain d’intérét

Administration intranasale des médicaments
chez I’enfant, pour quels effets locaux ?

M. Akkari™, V. Couloigner?

'Service d’ORL et Chirurgie Cervico Faciale, CHU de Montpellier, Hopital Gui de Chauliac
Université de Montpellier, France

2Service d’ORL et Chirurgie Cervico Faciale, Assistance Publique-Hopitaux de Paris,
Hépital Necker-Enfants Malades, France.

de délivrer le médicament au contact de la muqueuse des
voies aériennes supérieures (VAS), selon 3 modes d’action :

local, systémique, et direct sur le systéme nerveux central.
Le mode d’action local consiste en un effet direct sur la
muqueuse. Cette stratégie est adaptée au traitement des affec-
tions rhino-sinusiennes : congestion, rhinite allergique et non
allergique, rhino sinusite chronique, polypose nasosinusienne.
Les avantages de la voie nasale sont premiérement d’éviter
d’éventuels effets secondaires systémiques, deuxiémement
d’augmenter l'efficacité de la dose administrée [1]. Les zones
anatomiques cibles pour un effet local optimal sont le méat
moyen, zone de drainage naturel du sinus maxillaire, le sinus
maxillaire lui-méme et le sinus ethmoidal. Les molécules les
plus fréquemment utilisées chez I'enfant de moins de 12 ans
sont (source : Monographies Vidal®, en excluant les produits de
parapharmacie) :

- corticoides :tixocortol (Pivalone®)sans restriction d’age,momé-
tasone furoate (Nasonex®) et dipropionate de beclomethasone
(Beclo-rhino®, Rhinomaxil®, Rhinoclenil®, Beconase®), a partir
de 3 ans, fluticasone (Flixonase®) a partir de 4 ans, budésonide
(Rhinocort®), triamcinolone acétonide (Nasacort®) et flutica-
sone furoate (Avamys®) a partir de 6 ans ;

- antibiotiques : colistimethate sodique (Colimycine®), tobra-
mycine (Tobi®) sans restriction d’age. On rappelle qu’une
surveillance audiométrique est recommandée en cas de nébu-
lisations répétées d’aminosides en raison du risque théorique
d’ototoxicité par passage systémique ou par voie directe a tra-
vers |la trompe d’Eustache et les fenétres rondes et ovales [2] ;

- décongestionnants non vasoconstricteurs : ténoate d’éthano-
lamine (Rhinotrophyl®). On rappelle que I'ensemble des vaso-
constricteurs nasaux sont contre-indiqués avant I'age de 15 ans.

Plus récemment, I'administration d’acide hyaluronique par

voie nasale a fait I'objet de plusieurs études. Isolé ou associé a

une autre molécule, son efficacité a été démontrée dans une

population pédiatrique dans les rhinopharyngites a répétition,
mais également dans la rhinite allergique et non allergique, la

La voie nasale est un mode d’administration permettant

*Auteur correspondant :
mohamed.akkari.orl@gmail.com
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rhino sinusite chronique, et aprés chirurgie endoscopique pour
polypose nasosinusienne [3]. Son mécanisme d’action passe par
I'amélioration de la motilité ciliaire, la diminution de 'cedéme et
des sécrétions nasales, et la lutte contre les biofilms bactériens,
fréquents au niveau de la sphére ORL [3-5]. Ces derniers sont un
facteur favorisant de rhino sinusite chronique, et une cause de
résistance aux traitements antibiotiques systémiques. Ils sont
retrouvés chez I'enfant au niveau des végétations adénoides.

Le mode d’action systémique de la voie nasale consiste en une
absorption et un passage de la molécule dans la circulation
générale. Du fait de la large surface muqueuse disponible, cette
stratégie est intéressante pour I'administration de certains
traitements :vaccins (par exemple le vaccin de la grippe a partir
de 2 ans), peptides, opioides, traitements antimigraineux [6].
Les zones anatomiques cibles sont celles constituant le couloir
respiratoire, du fait de leur riche vascularisation : cornets infé-
rieur et moyen, cloison nasale, plancher des fosses nasales. Le
passage systémique est dépendant de la dose, de la fréquence
d’administration et de la durée du traitement.

Le troisieme mode d’action de la voie nasale est un effet direct
sur le systéme nerveux central, avec un passage direct de
la molécule au niveau du bulbe olfactif et des terminaisons
nerveuses du nerf trijumeau [7]. Cette stratégie est utilisée
pour I'administration de traitements a faible biodisponibilité
orale (par exemple inhibiteurs cholinestérasiques utilisés dans
le traitement de maladies neurodégénératives chez I'adulte) et
antalgiques morphiniques. Les zones anatomiques cibles sont la
partie supérieure de la fosse nasale au niveau de la lame criblée
de 'ethmoide, et la partie postérieure au niveau du ganglion
sphénopalatin.

En ce qui concerne la méthode d’administration, il convient de
différencier le spray ou pulvérisation, de la nébulisation. Le spray
produit des aérosols de grosse taille,dont le dépét se fait instan-
tanément et intégralement dans la cavité nasale, mais essentiel-
lement dans sa partie antérieure (valve nasale). La nébulisation
est plus contraignante car elle nécessite une préparation et une
inhalation durant plusieurs minutes. Contrairement au spray, elle
est associée a des pertes importantes par rapport aux quantités
initiales placées dans le réservoir. Traditionnellement utilisée
pour le traitement des pathologies bronchopulmonaires, elle fait
I'objet d’un regain récent d’intérét pour les pathologies rhino
sinusiennes. En effet, elle permet de délivrer la molécule sur
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toute la surface des fosses nasales, y compris le méat moyen [2].
Les particules nébulisées vont étre retenues a différents niveaux
de I'arbre respiratoire en fonction de leur taille, les particules les
plus grosses (> 10 microns) se déposant au niveau des cavités
rhino sinusiennes [8]. Elle permet ainsi un temps de résidence
du médicament supérieur au contact de la muqueuse. Par consé-
quent, la nébulisation nasale de corticoides dans le traitement
de la rhinosinusite chronique aurait une meilleure efficacité
que la simple pulvérisation [9]. Elle a également un intérét pour
'administration locale d’antibiotiques chez les patients atteints
de mucoviscidose, chez qui il a été mis en évidence un portage
chronique rhino sinusien de Pseudomonas aeruginosa favorisant
les surinfections bronchopulmonaires [10].

Il existe différents types de nébulisateurs ; le systéme le plus
adapté au traitement local des pathologies rhino-sinusiennes
est le systéme pneumatique, qui génére de I'air comprimé, avec
adjonction d’une fonction sonique (addition d’'une onde sonore a
I'aérosol) qui permet une augmentation du dépét de la molécule
d’un facteur 3 a 5 au niveau des sinus [8]. La fonction manoso-
nique ajoute a la fonction sonique une surpression qui permet
de cibler la trompe d’Eustache et donc l'oreille moyenne. Par
ailleurs, les aérosols ultrasoniques constituent un autre systéme
basé sur la vibration haute fréquence d’un quartz piezo élec-
trique, qui génére des molécules nébulisées de plus petite taille,
permettant de cibler la trachée et les bronches (< 10 microns), et
les poumons (< 1 micron).

En conclusion, la voie nasale est une méthode d’administration
intéressante chez I'enfant de par ses différents modes d’actions.
Le recours a la nébulisation intranasale, plus contraignante que
le spray, sera néanmoins amené a se développer en raison de sa
meilleure efficacité, en particulier chez les patients atteints de
mucoviscidose. Ladministration intranasale d’acide hyaluro-
nique offre également des possibilités nouvelles, en particulier
dans la lutte contre les biofilms bactériens.
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ries [1] : les tumeurs vasculaires (trés majoritairement

bénignes, mais exceptionnellement malignes), et les
malformations vasculaires. Les tumeurs vasculaires sont le plus
souvent acquises, mais peuvent aussi étre congénitales. Les
malformations vasculaires sont congénitales, mais sont souvent
inapparentes a la naissance. Le but de cette classification est de
faciliter le diagnostic clinique des anomalies vasculaires et de ce
fait leur prise en charge (fig. 1).

I es anomalies vasculaires, se divisent 2 grandes catégo-

1. Tumeurs vasculaires (proliférations
vasculaires)

1.1. ’hémangiome infantile

Lhémangiome infantile (HI), est de loin la plus fréquente
des tumeurs vasculaires [2]. On distingue plusieurs types cli-
niques :I’'HI tubéreux (ou superficiel), plaque ou nodule rouge
luisant a surface irréguliére et bords nets ; I'HI sous-cutané (dit
profond ou dermique), tuméfaction bleutée ou couleur peau
normale, parfois recouverte de télangiectasies, de consistance
ferme élastique, chaude mais non battante et non soufflante ;
I’HI mixte qui réunit les deux aspects et HI « avortif/abortif »,
lorsque I’HI ne se développe pas en épaisseur, simulant alors un
angiome plan.

Les HI ne sont généralement pas visibles a la naissance, mais des
signes avant-coureurs sont présents dans prés de la moitié des
cas, tache blanche (de vasoconstriction), ou nappe rouge-rosée
(de vasodilatation) simulant également un angiome plan. Les
HI ont une évolution en 3 phases : prolifération avec croissance
rapide (5 a 6 premiers mois), stabilisation (1a 3 ans), puis régres-
sion spontanée lente et progressive (2-10 ans).

Dans la majorité des cas, aucun traitement ni surveillance n’est
nécessaire. Cependant 10 % des HI sont compliqués et néces-
sitent une prise en charge (cf. Traiter un hémangiome infantile
en 2018, A. Lasek)
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1.2. Autres tumeurs vasculaires infantiles

1.2.1. Hémangiomes congénitaux

Tuméfaction angiomateuse, cernée d’un halo pale de vasocons-
triction, présente et entiérement développée a la naissance, ils
sont parfois dépistés a I'échographie anténatale. Le diagnostic
différentiel est celui de tumeur maligne, justifiant une biopsie
au moindre doute. Leur évolution est variable : régression rapide
(RICH) ou persistance (NICH) [3].

1.2.2. Hémangiome en touffe et hémangio-endothéliome
kaposiforme

Ce sont des tumeurs rares, le plus souvent acquises, infiltrantes,
un peu scléreuses, fermes, violettes, chaudes et pouvant étre
agressives.Elles peuvent toutes deux se compliquer du syndrome
de Kasabach Merritt, phénoméne de coagulation intravasculaire
tumorale. La transformation pseudo-inflammatoire avec une
lésion plus volumineuse ecchymotique, violacée, chaude et
inflammatoire, doit faire craindre I'apparition d’'une thrombo-
pénie majeure, véritable urgence thérapeutique.

1.2.3. Granulome pyogénique (GP)

Le GP (ou botryomycome ou angiome capillaire lobulé) est une
hyperplasie vasculaire bénigne, le plus souvent post-trauma-
tique, facilement reconnaissable par son caractére hémorra-
gique. De rares formes multifocales peuvent se confondre avec
une hémangiomatose néonatale diffuse ou une lymphangioma-
tose multifocale avec thrombopénie (ou angiomatose cutanéo-
viscérale avec thrombopénie) de pronostic plus sévere [4].

2. Les malformations vasculaires (vaisseaux
dysplasiques)

A la différence des HI, les malformations vasculaires sont pré-
sentes dés la naissance et ne régresseront pas. Les malformations
capillaires sont présentes demblée et évoluent peu. Les autres
malformations peuvent passer initialement inapercues, puis se
révéler soit progressivement soit a l'occasion d’'une poussée évo-
lutive survenant aprés un traumatisme, a la puberté ou lors d’'une
grossesse. On distingue les malformations vasculaires a flux lent
qui peuvent toucher différents contingents vasculaires (capillaire,
veineux, lymphatique), des malformations vasculaires a flux rapide.



2.1. Malformation capillaire ou angiome plan (AP)

Il s’agit d’'une macule plane érythémateuse, congénitale, froide,

non soufflante, non battante, qui palira progressivement sans

régresser, exception faite de la forme médiofrontale, tache sau-

monée physiologique (ou naevus flammeus).

AP peut aussi révéler une angiomatose régionale ou une mal-

formation complexe :

— APfrontal supérieur,angiomatose choroidienne et un angiome
méningé (syndrome de Sturge-Weber-Krabe) ;

— AP palpébral et atteinte ophtalmologique (glaucome congénital) ;

- AP segmentaire du tronc et atteinte segmentaire cutanéo-
vertébro-méningo-médullaire (syndrome de Cobb) ;

- syndrome de Klippel-Trenaunay ou Parkes-Weber associant
AP segmentaire des membres et autres malformations vascu-
laires a flux lent dans le premier et a flux rapide dans le second.

2.2. Les malformations veineuses

Ce sont des tuméfactions bleutées sous-cutanées ou des lacis de
veines dilatées superficielles semblables a des varices. Elles sont
molles,dépressibles et froides au contact. Elles se vident facilement
alapression ou a la surélévation du membre et gonflent en position
déclive ou lors des efforts. Une aggravation lente se produit au cours
de la vie, avec parfois des épisodes douloureux révélant des throm-
boses. Des phénoménes de coagulation intravasculaire localisée
peuvent se compliquer d’'une consommation intravasculaire dissé-
minée a dépister en particulier avant une intervention chirurgicale
par le dosage des plaquettes, du fibrinogéne et des D-diméres.

2.3. Les malformations lymphatiques kystiques

Elles se révelent généralement dans I'enfance mais sont parfois
diagnostiquées aux échographies anténatales. Elles se divisent
en malformations lymphatiques macrokystiques, la grande
majorité, masses rénitentes évoluant par poussées inflam-
matoires, et en malformations lymphatiques microkystiques,
souvent sans retentissement clinique autre qu’esthétique, avec
des nappes de petites vésicules cutanées translucides ou héma-
tiques, indolores. Il existe aussi des formes mixtes.

Classification des anomalies vasculaires

2.4. Les malformations artérioveineuses

Ce sont des malformations a flux rapide et a haut débit poten-
tiellement graves en raison de leur évolutivité (risque d’hémor-
ragie ou de nécrose ischémique) et de leur caractére récidivant
aprés traitement. Il s’agit initialement d’une simple tache rouge,
plane, simulant un AP mais plus chaude, extensive et battante,
évoluant vers une tuméfaction ou une déformation localisée.
Le diagnostic est clinique avec frémissement a la palpation et
souffle a l'auscultation. En cas de doute, 'écho-Doppler montre
un flux rapide et continu. Uévolution se fait par poussées évo-
lutives spontanées ou déclenchées par un traumatisme ou une
tentative de geste thérapeutique, a la puberté ou lors d’'une
grossesse.

2.5. Les malformations vasculaires complexes
ou combinées ou associés a d’autres anomalies

Elles associent plusieurs malformations, tantét segmentaires
(un membre ou face), tantét diffuses ou disséminées. Elles
peuvent également s’associer a d’autres anomalies comme
une hypertrophique osseuse ou tissulaire. Ces malformations
sont le plus souvent le résultat de mutations somatiques post-
zygotiques conduisant au démembrement de nouvelles entités
et une classification basée sur la génétique [s].
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1. Introduction

Les hémangiomes infantiles représentent les tumeurs bénignes
des tissus mous les plus fréquentes de I'enfant, correspondant
a une prolifération bénigne de cellules endothéliales. Ils appa-
raissent quelques semaines apreés la naissance, augmentent de
volume, puis régressent spontanément ne nécessitant pas de
traitement dans la majorité des cas. Toutefois entre 10 a 15 %
des hémangiomes infantiles peuvent se compliquer et justifient
d’un traitement spécifique par B bloquants.

2. Epidémiologie

La prévalence des hémangiomes infantiles est de 4 a 5 %. Les
facteurs de risque connus sont le sexe féminin, un petit poids de
naissance et la prématurité.

3. Pathogénie

Les hémangiomes infantiles résultent d’'une dysrégulation de la
vasculogenése et de I'angiogenése d’origine encore non identi-
fiée. Lhypotheése la plus probable est celle d’un stress hypoxique
initial induisant une surexpression de facteurs angiogéniques
comme le VEGF, entrainant une prolifération de cellules endo-
théliales immatures.

4.Clinique

Les hémangiomes infantiles apparaissent quelques jours a
quelques semaines apres la naissance, augmentent de volume
jusqu’a atteindre une phase de plateau (3 a 6 mois), puis
régressent spontanément et progressivement sur une durée de
3 a7 ans, ne nécessitant pas de traitement dans la majorité des
cas. On peut distinguer les formes superficielles, sous cutanées,
et mixtes. Dans 70 % des cas, il peut persister des séquelles
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comme des télangiectasies, un exces de tissu fibro-adipeux ou

une laxité cutanée.

Certains hémangiomes peuvent se compliquer (10 a 15 %) :

— obstruction et géne fonctionnelle :

- hémangiomes palpébraux entrainant une occlusion palpé-
brale et une amblyopie,

- hémangiomes labiaux pouvant entrainer des difficultés
alimentaires,

- hémangiomes narinaires,

- hémangiomes de l'oreille,

- hémangiomes pré mammaires,

- hémangiomes en barbe avec atteinte trachéale pouvant
entrainer une détresse respiratoire ;

— ulcération douloureuse : plus fréquente dans les localisations
du siege, de la lévre ou des plis ;

- risque esthétique : atteinte du visage ou hémangiomes tho-
raciques larges ;

- hémangiomatose : la présence de multiples hémangiomes
cutanés peut étre associée a une atteinte hépatique et entrai-
ner une défaillance cardiaque ou une dysthyroidie ;

- hémangiomes segmentaires :les hémangiomes segmentaires
infantiles de la face et de la région lombosacrée peuvent étre
associés a des malformations (fig. 1) :

- le syndrome PHACE : large hémangiome de la face (5 cm)
peut étre associé a des malformations de la fosse posté-
rieure, des anomalies cardiaques, artérielles, oculaires et
sternales,

- ilexiste desvariantes de ce syndrome dans les hémangiomes
segmentaires du thorax ou de la racine des membres. Les
hémangiomes infantiles de la région lombosacrée et de la
région périnéale (PELVIS, SACRAL, LUMBAR) peuvent étre
associés a des malformations urogénitales, anorectales,
artérielles et médullaires.

Le diagnostic des hémangiomes infantiles est clinique et ne

nécessite des examens complémentaires uniquement dans

certains cas (échographie-Doppler, échographie cardiaque, IRM,
consultation ophtalmologique, TSH, coagulation).

5. Traitement

Depuis la découverte fortuite de I'efficacité du propranolol en
2007, publiée en 2008 [1], une formulation pédiatrique a été
développée et afait I'objet de quatre essais thérapeutiques, ce qui



a permis d’obtenir l'autorisation de mise sur le marché en 2014.
Les traitements médicamenteux utilisés auparavant tels que la
corticothérapie générale ou la vincristine sont abandonnés.

Le propranolol est devenu le traitement médical de 1 ligne des

hémangiomes compliqués avec un taux de réponse de 96 a 98 %

et une régression compléte dans 60 % des cas.

Les indications comportent les hémangiomes infantiles pouvant

entrainer :

- un risque vital : hémangiome en barbe avec risque d’atteinte
laryngée et détresse respiratoire, hémangiomes infantiles
multiples avec atteinte hépatique ;

— un risque fonctionnel : hémangiomes palpébraux, labiaux,
narinaires, de l'oreille, prémammaires ;

- une ulcération douloureuse ;

- unrisque de séquelles avec retentissement esthétique majeur
notamment sur le visage.

Le traitement doit étre instauré dans les premiers mois de vie
quand les déformations induites par ’lhémangiome ne sont pas
définitives, entre 5 semaines et 5 mois. La durée de traitement est
de 6 mois. Cependant une récidive de I'hémangiome au décours
de l'arrét peut survenir notamment dans les formes segmen-
taires et sous cutanées dans 10 a 15 % des cas.

Les effets secondaires fréquents sont bénins et réversibles : irri-

tabilité, somnolence, troubles du sommeil ;les effets secondaires

plus rares sont le bronchospasme, la bronchiolite et I’hypoten-
sion. Exceptionnellement, il peut y avoir une bradycardie ou une

hypoglycémie [2].

Le traitement doit étre suspendu en cas de bronchiolite, de diar-

rhée ou de diminution de I'alimentation.

En pratique, il faut rechercher des contre-indications a I'interro-

gatoire et lors de I'examen clinique : antécédents familiaux et

personnels de pathologies cardiaques et d'asthme.

Si I'examen clinique est normal, il n'est pas nécessaire de réaliser

un ECG ou une échographie cardiaque, uniquement en cas de

bradycardie ou d’arythmie a l'auscultation.

Le traitement doit étre initié en milieu médical équipé et

qualifié pour prendre en charge un éventuel effet secondaire

tel que la bradycardie. Une surveillance monitorée est réalisée
pendant 2 heures aprés la prise et a chaque augmentation
de posologie. Dans certains cas le traitement doit étre initié
en hospitalisation : nourrisson de moins de 2 mois, de moins
de 2 kg ou avec des comorbidités. Le traitement est débuté

a la posologie de 1 mg/kg/j en 2 prises la premiére semaine,

puis augmenté jusqu’a 2 a 3 mg/kg/jour en 2 prises pendant

6 mois. Un suivi par examen clinique mensuel avec photo-

graphies est réalisé. A chaque visite, les parents doivent étre

éduqués concernant les effets secondaires notamment en cas
d’hypoglycémie et de sifflements respiratoires. Afin d’éviter
les hypoglycémies, il est conseillé d’arréter le traitement si
le nourrisson diminue son alimentation, également en cas
d’apparition de sibilants. Il ne faut pas modifier la dose en
cas d’effets mineurs tels que les extrémités froides ou une
pression artérielle diastolique basse. Afin de diminuer les cau-

Traitement des hémangiomes infantiles en 2018

chemars, il est préférable d’'administrer la dose du soir avant
17 heures ou de la réduire [3].

Lefficacité et la bonne tolérance du timolol topique ou proprano-
lol topique ont été rapportées dans plusieurs séries [4], notam-
ment dans les hémangiomes infantiles superficiels. Cependant,
il n’y a pas de données sur le passage systémique et aucun n’a
d’AMM dans cette indication. Le laser a colorant pulsé peut étre
utilisé pour traiter les télangiectasies résiduelles.

La chirurgie peut étre intéressante dans de rares cas au stade
précoce ou plus tardivement pour traiter les séquelles.

6.Conclusion

Le propranolol constitue une révolution thérapeutique dans la
prise en charge des hémangiomes infantiles compliqués. Il s’agit
d’un traitement efficace et bien toléré. Les précautions d’emploi
concernent essentiellement la survenue d’une bronchiolite qui
doit faire interrompre le traitement.
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Figure 1. Hémangiome segmentaire du visage avec atteinte palpébrale.
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a douleur peut-elle étre encore méconnue ? La difficulté
ne se situe pas tant au niveau des douleurs majeures, vite
reconnues et traitées par les soignants, mais des douleurs
moyennes a intenses, surtout si 'enfant ne pleure pas, soit qu’il
est fatigué, soit qu'il soit courageux. Deux tableaux sémiolo-
giques sont classiquement distincts, celui de la douleur aigué et
celui de I'atonie psychomotrice ; en fait en pratique ils s'asso-
cient ou se succédent souvent chez le méme enfant selon les
circonstances (repos ou examen clinique), dans la méme journée.

1. Lexpression de la douleur

1.1. U'enfant proteste, c’est la douleur aigué

Les symptomes les plus connus sont les cris, les pleurs et I'agitation :
dérangeants, ils servent d’alarme. La douleur aigué se reconnait
donc en théorie facilement ; pourtant en pratique elle est souvent
non reconnue, ou écartée de l'esprit, et I'on invoque la peur.
Effectivement peur et douleur ont en commun une sémiologie
partagée de refus, de protestation exprimée par des cris et des
mouvements.

Comment savoir ?

- Instaurer une relation non anxiogéne en parlant calmement,
en proposant un jouet a I'enfant installé dans les bras de ses
parents ;

— Identifier les signes plus spécifiques : les gestes de protection,
les positions antalgiques, les crispations, la grimace du visage
en dehors des pleurs, et le refus de jouer ou communiquer.

1.2. LUenfant est prostré, c’est la douleur installée

Les symptomes les plus méconnus sont le silence, I'immobilité,
le désintérét, 'apparent sommeil : I'enfant ne dérange plus, il ne
réclame rien, on ne le remarque plus, 'alarme ne se déclenche
plus chez le soignant. En fait il s’agit de douleur majeure enva-
hissante, qui entraine un retrait de la relation. Ce comportement
paradoxal s’installe dés que les signes de douleur aigué ne
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peuvent étre maintenus (trop fatigants ?), en quelques heures

ou jours, d'autant plus rapidement que I'enfant est jeune, et la

douleur profonde et intense.

La douleur installée ou prolongée se manifeste par cette atonie

ou inertie psychomotrice : I'enfant arréte de pleurer et devient

« trop » calme, silencieux, muet, immobile. Trois caractéris-

tiques :

— manque expressivité : visage semblant atone, inerte, sans
expression ;

— désintérét pour le monde extérieur : personnes, jeux, jouets
attractifs : rien ne retient I'attention de I'enfant qui semble
absent, lointain, ailleurs ;

— lenteur et rareté des mouvements, pas d’initiative motrice,
méme a distance du foyer douloureux.

On parle alors trop facilement et souvent a tort de tristesse,

d’apathie voire de dépression ! Effectivement dépression et

douleur ont en commun une sémiologie partagée de retrait, de
visage « triste ».

Comment savoir ?

- Les signes corporels (postures anormales, raideurs, crispations)
et le défaut de communication et d’expression du visage
sont trés spécifiques de la douleur majeure, alors que dans la
dépression le visage semble demander de la consolation.

- Si le doute persiste, un test thérapeutique est indiqué.
Ladministration d’un antalgique puissant permet de lever les
symptomes, I'enfant se réveille !

1.3. Les piéges

- Un jeune enfant DOIT toujours bouger et communiquer !
Qu'il soit immobile, agité ou replié, la douleur est la 1 hypo-
thése.

- Vouloir absolument distinguer entre peur et douleur
Peur et douleur sont quasi toujours associées ! Inutile de vou-
loir distinguer ce qui revient a 'un ou a l'autre : peur et douleur
doivent bénéficier d’'une prise en charge conjointe.

- Se fier a son instinct
Lhabitude d'évaluer de facon subjective intuitive parait
souvent a tort suffisante pour affirmer ou infirmer I'existence
de douleur chez I'enfant. Mais « moi je pense que... » ne fait
jamais 'unanimité ; noter « douleur ++ » dans le dossier ne
facilite pas la prescription. Si elle n’est pas objectivée, évaluée
avec un outil fiable, la douleur est souvent sous-estimée.

— Se protéger contre les émotions



Le soin d’'un enfant douloureux entraine appréhension et
incertitudes. Les sentiments d’'impuissance et de culpabilité
peuvent envahir les soignants, provoquant tensions, conflits,
et manque de satisfaction dans le travail.

— Déplorer le manque de temps
Lexpérience montre que c’est I'absence d’analgésie qui fait
perdre du temps : I'enfant inabordable ne peut étre correc-
tement examiné, c’est I'escalade de la contention voire de la
violence, source ensuite de phobie des soins pour I'enfant et
d’un golt amer d’insatisfaction pour le soignant.

— Vouloir prouver que I'enfant n’a pas mal
Si protestation ou prostration n’interpellent pas toujours le
soignant, il est pourtant courant qu’'un enfant proteste (on
banalise), et a I'inverse soit prostré (on n’y préte pas attention).
Certains soignants recherchent des arguments pour prouver
que I'enfant n’a pas mal. Plutét que de rechercher des preuves
d’une absence de douleur, comme dans un procés a charge,
il est plus pertinent de mettre de I'énergie a vérifier s'il est
douloureux : c’est I'nypothése douleur systématique. Les
mots-clés en sont observation, puis emploi d’un score validé.

— Les discordances, score élevé et comportement normal
C'est une situation fréquente au cours des douleurs chroniques
(céphalée quotidienne, douleurs musculo-squelettiques...) qui
déroutent le soignant. Elle nécessite une évaluation compléte,
sur le modéle biopsychosocial (une échelle d’intensité n’est
pas suffisante).

2. évaluation de la douleur

La douleur est par essence une expérience personnelle, subjec-
tive. Evaluer la douleur, c’est essayer de comprendre au plus prés
ce que le patient éprouve. Cette communication, spontanée ou
sollicitée, se fait, grace a une relation de confiance, par des mots
(lenfant décrit ce qu’il éprouve), c’est I'auto-évaluation, et par
des comportements, (la sémiologie de la douleur), c’est I’hétéro
évaluation. équipe partage un langage professionnel qui fait
référence et permet de suivre I'état de I'enfant et d’adapter la
prescription.

- Se donner les moyens d’une relation de confiance, en ins-
taurant d’abord une relation la moins médicalisée possible
(proposer un jouet aux petits, dans les bras des parents).

— Dialoguer avec les parents, échanger avec eux sur le comporte-
ment habituel de leur enfant.

Expression et évaluation de la douleur selon I'age : les difficultés

— Observer au cours de la conversation.

— Dialoguer avec l'enfant et proposer I'auto-évaluation, en lui
faisant comprendre qu’on a besoin de son avis pour le soulager
efficacement (c'est un partenariat), en définissant simplement
la borne haute : « trés trés mal, une trés forte douleur », avec
un score adapté a I'age : échelle de visages FPS-R dés 4 ans,
outil concret préféré par les enfants fatigués ; échelle Visuelle
Analogique pédiatrique (verticale avec une bande de couleur)
deés 6 ans ;I'’échelle numérique dés 8-10 ans.

— Employer une échelle d’hétéro-évaluation si I'enfant ne sait ou
ne peut s'auto-évaluer : plus de 30 échelles ont été élaborées et
validées dans différents contextes, nous retenons avec le groupe
Pédiadol les mieux validées et utilisées (www.pediadol.org).

Léchelle EVENDOL a été élaborée pour répondre a une demande

de simplification : un seul outil, pour tout age et pour toute

situation, pour la douleur aigué comme pour la douleur installée
avec prostration. Elle est validée aux urgences (douleur d’origine
médicale ou traumatique ou chirurgicale), et en préhospitalier
au Samu (en particulier pour le transport de nouveau-nés) et

en post-opératoire. Lévaluation comprend deux temps, I'un a

distance ou « au repos », (ex dans la salle d’attente), avant tout

soin ou geste anxiogéne ou algogéne, 'autre au mouvement ou
mobilisation bréve et précautionneuse de la région douloureuse,
pour mettre en évidence une douleur contenue auparavant par

I'immobilité et nécessitant cependant des antalgiques urgents.

Le temps nécessaire pour scorer, mesuré lors de I'emploi au

Samu, est de 3 minutes.

Lautre échelle de référence pour le post-opératoire immédiat est

la FLACC, qui enregistre surtout la douleur aigué.

EDIN est le score de référence en néonatologie. D'autres scores

répondent a des besoins spécifiques (réanimation, handicap,

douleur des soins, douleur neuropathique).

- Echanger en équipe, quand le doute persiste

— Noter dans le dossier, la tracabilité est essentielle

— Prescrire les antalgiques : on sait qu'évaluer améliore la
prescription donc le soulagement. Accompagner avec des
méthodes non pharmacologiques (distraction, hypnose...).

— Réévaluer au moment du pic d’action de I'antalgique.

En conclusion, I'évaluation de la douleur, c’est d’abord une

éthique soignante marquée par 'empathie, le « prendre soin »,

une attention a l'autre.

Les références complétes peuvent étre obtenues sur demande
aupres de l'auteur.
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difficile du fait de I'hétérogénéité d’expression des symp-

témes, des difficultés relatives a I'expression verbale de la
douleur et des compétences restreintes en matiere de pragma-
tique du langage.
Lutilisation chez I'enfant de l'outil de diagnostic DNg, seul test
validé en Francais chez I'adulte élaboré par I'équipe du Dr Bou-
hassira (Pain, 2004), est limitée pour ces raisons. ladaptation du
DNg4 chez I'enfant s’appuie sur ses compétences en matiére de
raisonnement analogique (fig. 1).
Lobjectif du groupe de travail du Comité Douleur de la Société
Francaise du Cancer de I'Enfant (onco-pédiatres et algologues,
psychologues), soutenu par la Société Francaise d’Etude et Trai-
tement de la Douleur, a consisté a optimiser le fonctionnement
analogique de la pensée en introduisant des items picturaux
censés étre des représentants prototypiques de la sensation
évoquée. Les items verbaux liés a I'interrogatoire du DN4 du
patient (bralure, froid douloureux, décharges électriques, four-
millements, picotements, engourdissement, démangeons) sont
accompagnés d’'images et métaphores pour ces items (réalisés
par des graphistes a partir des situations susceptibles d’évoquer

L e diagnostic de douleur neuropathique chez I'enfant reste
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a I'enfant les items du DNg), en vue d’optimiser la compréhen-
sion de I'enfant. Enfin, le questionnaire est complété par des
items liés a I'examen clinique (hypo ou hyperesthésie au tact ou
ala piqare, allodynie au toucher).

La validation du projet a été faite auprés des 204 enfants hospi-
talisés ou consultant pour des douleurs prolongées, agés de 5 a
1 ans, dans plusieurs structures pédiatriques.

Un score de 4/10 (questionnaire incluant les items sensoriels et
cliniques) ou 3/7 (questionnaire incluant seulement les items
sensoriels) permet d’identifier les enfants présentant des dou-
leurs neuropathiques avec une sensibilité de 85 % et respecti-
vement 79 % et une spécificité de 91 % et respectivement 78 %
dans tous les groupes d’age.

Le questionnaire DN4P est un outil diagnostic rapide qui permet
d’améliorer la compréhension des items et facilite I'expression
du symptéome et la communication autour de ce sujet complexe
qu’est la douleur neuropathique chez I'enfant.

Les références complétes peuvent étre obtenues sur demande
aupreés de l'auteur.



Et si ¢’était une douleur neuropathique ? Le questionnaire DN4 pédiatrique, un outil d’évaluation adapté a I’enfant

QUESTIONNAIRE DN4 PEDIATRIQUE (DN4P)

Tu peux répondre aux questions ci-dessous par oui ou par non  |gue{TioN .|
Oui=1,Non=0

EST-(E e {A BitE. .

INTERROGATOIRE DE LENFANT QUESTION 2.5

ST-EE A TERAT...

Question 1 : Est-ce que cela:

1- Brile ?

2- Fait comme si c’était trés froid, tellement froid que cela en est
désagréable ?

3- Te fait comme si c’était des décharges électriques ? GUESTION 1.2

T-(e e A TE FAT

Question 2 : Autour de I’endroit qui est désagréable (lui montrer QUESTION 2.6
du doigt la région si I'enfant a précisé la zone douloureuse), est-ce .
que cela fait : = BTEWEN
J TEFAT
4- Comme si c’étaient des fourmillements ?
5- Comme si c’étaient des picotements ?
6- Comme si c’étaient des engourdissements, comme si
on ne sentait plus vraiment ce qui se passe dans cette partie du
corps, comme si elle était endormie ?
7- comme si c'étaient des démangeaisons?

EXAMEN DE LENFANT

Question 3 : La douleur est-elle localisée dans un territoire ou
I’examen met en évidence ?

8- Hypoesthésie/ Hyperesthésie au tact
9- Hypoesthésie / Hyperesthésie a la piglre

Question 4 : La douleur est-elle provoquée ou augmentée par :
10- Le frottement
Score du patient : /10

Figure 1. Questionnaire DN4 pédiatrique.
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santé publique. Lune des principales difficultés est de faire

avec certitude le diagnostic car il sagit d’'un diagnostic
de présomption, qui repose sur un faisceau d’arguments, dont
aucun n’est pathognomonique. Les enjeux actuels en pédiatrie
sont 'amélioration du dépistage précoce des enfants maltraités
et I'amélioration du diagnostic méme de la maltraitance. En
effet, ces enfants consultent de nombreuses fois aux urgences
pédiatriques, pour des motifs variés, avant que le diagnostic ne
soit posé [1-5].
La littérature sur la douleur des enfants maltraités concerne
essentiellement la douleur chronique mais la douleur aigue de
ces enfants n’est pas évoquée.
Une étude pilote réalisée a Nantes avait suggéré que la douleur
aigue des enfants maltraités n’était pas reconnue par les soi-
gnants. Ces enfants avaient des scores d’évaluation de la douleur
étonnamment bas, pour des traumatismes sévéres. Cette étude
a été suivie par un PHRC : Antalped. Notre hypothése était que
les enfants maltraités n’expriment pas la douleur aigue de la
méme facon que les enfants non maltraités.
Lobjectif principal était d’étudier si la douleur aigue des enfants
maltraités était sous-évaluée, par rapport a celle d'enfants pré-
sentant les mémes traumatismes, hors contexte de maltraitance.
Les objectifs secondaires étaient les comparaisons des scores
d’évaluation de la douleur médecins versus infirmiéres dans les
services d’urgences pédiatriques et I'étude de la concordance
entre les traitements antalgiques administrés et ceux recom-
mandés en fonction des traumatismes.

La maltraitance des enfants est un probléme majeur de

1. Méthodes

Nous avons réalisé une étude cas-contrdle prospective multicen-
trique dans 4 services d’'urgences pédiatriques (3 CHU et 1 CHG)
de mars 2009 a avril 2013.

Les criteres d’éligibilité étaient :

- 1.enfant de moins de 6 ans ;

— 2.traumatisme datant de moins de 7 jours ;

*Auteur correspondant :
mhtdrouineau@yahoo.fr
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- 3.traumatisme a type de brilure et/ou de fracture ;

- 4.l'enfant était capable d’exprimer sa douleur ;

- 5. les parents acceptaient la participation de leur enfant dans
I'étude (non opposition).

Le critére de jugement principal était I'évaluation de la douleur

aigue, en utilisant des échelles d’évaluation validées.

Nous avons défini deux populations

- les enfants Cas : enfants ayant au moins un signe de mal-
traitance (Société francophone de médecine d’urgence
conférence de consensus 2004 [6]) ET aucune cause plausible
de traumatisme retrouvée ;

- les enfants Témoins : enfants n'ayant aucun signe de maltrai-
tance ET une cause plausible pour le traumatisme.

Lappariement cas-témoins se faisait selon I'dge (< 18 mois et

> 18 mois) et le type de traumatisme (Fracture déplacée, fracture

non déplacée, brilure localisée et superficielle, bralure profonde

et étendue).

Lévaluation de la douleur aigue était réalisée a I'accueil des

urgences pédiatriques par médecin et infirmiére, avant admi-

nistration de traitement antalgique. Nous avons utilisé les

échelles d’évaluation the Neonatal Facial Coding System (NFCS)

(< 18 mois) et the Children’sHospital of Eastern Ontario Pain

Scale (CHEOPS) (»18 mois) [7-8].

Nous avons ainsi obtenu 3 groupes :

— 1.ADR :Avec Douleur Reconnue (NFCS >1, CHEOPS > 9g) ;

— 2.SDR :Sans Douleur Reconnue (NFCS < 1,CHEOPS < 9) ;

— 3. ADD : Avec Douleur Douteuse (discordance entre score
médecin et infirmiére).

2. Résultats

Soixante-dix-huit enfants ont été inclus avec 39 enfants dans
chaque groupe.

Lorsque nous étudions I'évaluation globale (scores des méde-
cins et des infirmiéres), nous ne retrouvons pas de différence
significative entre les deux groupes (p = 0-162, tableau). En
revanche, il existe une différence significative entre les enfants
Cas-Témoins sans douleur reconnue SDR, évalués par les
médecins (p = 0-041). 69,2 % des enfants Cas n'avaient pas de
douleur reconnue, versus 43,6 % des enfants témoins. Il n'y a
pas de différence significative entre les deux groupes quand
nous regardons les évaluations des infirmiéres (p = 0-655). Ces



différences peuvent étre notamment expliquées par les lieux
d’évaluation différents. En effet, les infirmiéres évaluaient les
enfants a l'accueil des urgences, alors que les médecins les
évaluaient dans les piéces individualisées pour la consultation
et avant I'examen clinique.

Nous n’avons pas retrouvé de concordance significative entre
les traitements administrés et ceux recommandés selon les
traumatismes.

3. Discussion

Antalped est la 1 étude évaluant la douleur aigue des enfants
maltraités. Les évaluations médicales montrent 69,2 % SDR des
enfants maltraités versus 43,6 % des enfants témoins, confir-
mant notre hypothése d’une sous-évaluation de la douleur
aigue des enfants maltraités. En outre, les traitements antal-
giques administrés sont insuffisants par rapport a la sévérité
des traumatismes.

Tableau 1.

Les enfants victimes de maltraitance ont-ils moins mal ?

Les hypothéses qui pourraient expliquer ce phénoméne sont
entre autres une sidération des soignants ainsi qu’une dissocia-
tion psychotraumatique de I'enfant maltraité, qui se présenterait
comme un enfant anesthésié.

4.Conclusion

Les enfants maltraités n'ont pas le méme comportement doulou-
reux lors d’un traumatisme aigu que des enfants sans contexte
de maltraitance.

Un enfant ayant un traumatisme sévére sans signe apparent de
douleur doit nous faire suspecter un cas de maltraitance. C'est
un argument supplémentaire pour le diagnostic de maltraitance
et étre plus vigilant sur ces comportements permettrait d'amé-
liorer aussi les prises en charge antalgique de ces enfants.

Les références complétes peuvent étre obtenues sur demande
aupres de l'auteur.

Pourcentage d’enfants classifiés sans douleur reconnue (SDR) parmi les cas et les témoins selon I’évaluation médicale et/ou infirmiére.

Double évaluation

Evaluation médicale Evaluation par infirmiére

CAS SDR 24 27 22
61 % 69,2% 62%
[45-77%] [56-86%] [46-78%]
TEMOINS SDR 17 18 27
43 % 43,6% %
[27-59%] [30-62%] [56-86%]
p 0,16 0,04 0,95

Any
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Anesthésie caudale ou blocs périphériques
pour la chirurgie pénienne ?
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fréquentes chez I'enfant qui va de la simple circoncision

aux formes sévéres d’hypospades. Une prise en charge
ambulatoire est habituelle dans la majorité de ces chirurgies.
La qualité de I'analgésie postopératoire est donc un facteur
primordial pour avoir des suites opératoires simples. Une
bonne analgésie en limitant I'usage des morphiniques est
classiquement obtenue grace a l'anesthésie locorégionale
(ALR). Pour cette chirurgie, 2 types d’ALR sont possibles : I'ALR
centrale avec en premier lieu I'anesthésie caudale, ou les blocs
nerveux périphériques comprenant le traditionnel bloc pénien
ou le bloc du nerf pudendal. Le bloc pénien est trés populaire
car facile de réalisation, avec peu de complications et de durée
d’action relativement longue.
Lanesthésie caudale a longtemps été le « gold standard »
pour la gestion de I'analgésie dans ce type de chirurgie. Elle
reste 'ALR la plus fréquemment réalisée a travers le monde.
Cependant, cette technique a perdu de son intérét ces der-
niéres d’années avec 'utilisation croissante des blocs nerveux
périphériques. Cette technique est parfois responsable de
complications a type de blocs-moteurs bilatéraux ou de
rétention d’'urine pouvant géner la sortie de I'enfant en ambu-
latoire. Ces derniéres années, plusieurs publications ont accusé
I'anesthésie caudale d’étre responsable de complications
chirurgicales principalement dans la chirurgie d’hypospade
(1-3). Ainsi, I'apparition de fistules cutanéo-uréthrales serait
corrélée a I'anesthésie caudale et a la localisation proximale
de I'hypospade. La réalisation d’une anesthésie caudale
provoquerait entre 3,7 et 13 fois plus de risque de développer
une complication chirurgicale postopératoire (fistule cutanéo-
uréthrales ou disjonction de cicatrice) qu’avec un bloc pénien
(1,2). Ce phénomeéne serait causé par le bloc sympathique et la
vasodilatation des sinus du pénis dus a la caudale, conduisant
a un engorgement veineux. Kundra et al ont montré une aug-
mentation du volume pénien de 27 % aprés anesthésie caudale
(comparé avec une augmentation de 2,5 % aprés bloc pénien)
(2). Le risque augmenté de complication avec la réalisation de
caudale n’est pas retrouvé pour d’autres chirurgies comme
une simple circoncision (4). D’autres auteurs affirment que

I a chirurgie pénienne est une des chirurgies les plus
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I'apparition de complications postopératoires des hypospades
ne serait pas en rapport avec I'anesthésie caudale (5,6). Ainsi
I'apparition de ces complications serait principalement due a
la localisation de I’hypospade (proximal > moyen > distal) (6)
et/ou I'injection sous-cutanée d’épinéphrine (5).

En termes d’analgésie, les blocs nerveux périphériques
semblent étre une excellente alternative a la caudale (2,7,8).
Pour la chirurgie d’hypospade, I'analgésie caudale présente
une moins bonne analgésie postopératoire comparée au bloc
pénien (2) ou aux blocs du nerf pudendal (7,8). Kundra et al ont
montré des scores de douleur postopératoire significativement
plus bas dans le groupe bloc pénien aprés la 12¢ heure et se
prolongeant jusqu’a 3 jours postopératoires (2). Les auteurs ont
montré également une diminution significative de la consom-
mation de morphine postopératoire de 43 % (respectivement
0,5+/-0,9 mgdansle groupe bloc pénien et 1,28 +/-1,1 mgdans
le groupe caudal) et une durée d’analgésie plus longue (302
+/- 25 minutes vs 220 +/-23 minutes). De la méme maniére,
des résultats similaires ont été retrouvés avec le bloc pudendal,
permettant une consommation moindre d’analgésiques dans
la période postopératoire comparée a la caudale (7,8). Naja et
al ont ainsi montré une diminution significative du nombre
de patient nécessitant un antalgique en postopératoire dans
le groupe pudendal comparé au groupe caudal, ainsi qu’une
diminution de la consommation d’antalgique postopératoire
(7). Comme pour le bloc pénien, les scores de douleur postopé-
ratoire sont significativement différents a partir de la12¢ heure
postopératoire (7). Le bloc pudendal peut étre réalisé sous
guidage échographique améliorant sa sécurité de réalisation
(9). Ces derniéres années, le bloc du nerf pudendal semble
prendre le dessus sur le bloc pénien. Naja et al ont démontré
que le bloc du nerf pudendal présentait des scores de douleur
plus faible et une durée d’analgésie plus longue que le bloc
pénien dans la chirurgie de circoncision (10). Lexplication vient
principalement de I'innervation de la partie ventrale du pénis
par le nerf périnéal, branche du nerf pudendal, non couvert par
le bloc pénien.

Pour conclure, la chirurgie pénienne est une chirurgie fréquente
mais douloureuse de I'enfant. Une prise en charge analgésique
par les blocs nerveux périphériques (et notamment le bloc du
nerf pudendal) permet une analgésie de qualité en limitant les
complications chirurgicales postopératoires.

Une bibliographie plus détaillée peut étre obtenue aprés
demande auprés de l'auteur
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mée a 2 cas par année pour 100 000 enfants de moins de

17 ans. Des études récentes montrent une augmentation
significative de I'incidence de lamaladie de Crohn en Europe, avec
une augmentation en moyenne de 2 cas pour 100 000 habitants,
surtout chez I'enfant de moins de 15 ans. Dans 25 % des cas les
MICI se développent au cours de I'enfance ou de I'adolescence.
Lobjectif de la prise en charge de ces maladies est de contréler
durablement le processus inflammatoire afin d’obtenir une
rémission clinique, biologique voire endoscopique compléte.
Depuis 1998, I'infliximab (IFX), un anticorps monoclonal IgGik
chimérique anti-TNFo. est utilisé dans le traitement d’attaque et
d’entretien des MICI lorsqu’elles sont réfractaires au traitement
conventionnel. Il s’est imposé comme un des traitements les plus
efficaces des MICI en améliorant significativement la qualité de
vie des patients et en réduisant le nombre d’hospitalisations et
le recours a la chirurgie.
Lobjectif de notre étude rétrospective monocentrique était d’évaluer
I'efficacité de cette thérapeutique, ainsi que ses effets secondaires.

L’ incidence de la maladie de Crohn chez I'enfant est esti-

1. Efficacité

De 2002 3 2014,147 patients de moins de 18 ans ont été traités par
infliximab, 138 ont recu un traitement d’entretien -115 patients
pour maladie de Crohn, 23 pour RCH- pour une durée entre
45 jours et 8 ans (médiane 23,9 mois).

Ce traitement a été débuté en médiane 2 ansaprésle début dela
maladie (14 ans),dans 62 % des cas (n = 91) pour échec du traite-
ment conventionnel,dans 26 % (n = 38) pour maladie périnéale
fistulisante et dans 12 % (n = 18) pour colite sévére, dans tous les
cas pour une maladie sévere (PCDAI et PUCAI médian a 35 (25 ;
45) a I'induction).

87 % des patients (n = 128) ont obtenu une rémission clinique
(PCDAI et PUCAI < 10) pendant le suivi, 54 % (n = 79) pendant
I'induction, 33 % (n = 49) pendant I'entretien. Le délai médian
entre le Jo et la rémission était de 7.3 semaines (6,5 ;14,5), aprés
3 injections. 47 % (n = 69) des patients recevaient alors un
immunosuppresseur associé.
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2. Croissance

Parmi les 138 patients ayant recu un traitement d’entretien,
38 patients ont atteint leur taille adulte (21 garcons, 17 filles)
aprés une durée moyenne de traitement de 2,6 ans (16,9 ans en
médiane). La vitesse de croissance s’accélére la premiére année
de traitement et passe de -1,5DS (-2,5 ; -0,6) a +0,8DS (-0,2 ;
+2,1) puis reste stable. Pour la taille adulte, il existe une perte de
2,5 cm chez la fille, de 2 cm chez le garcon.

Les études sur la croissance réalisées avant I'ére des biothérapies
montraient que 12 % des enfants atteints de maladie de Crohn
perdaient plus de 2DS de taille pendant leur suivi, et pour 19 %
plus de 8 cm par rapport a leur taille cible.

3. Facteurs associés a la rémission a S14

Les facteurs associés a une rémission précoce a S14 (au début
de la phase d’entretien) ont pu étre étudiés chez 107 sujets de
moins de 18 ans atteints de maladie de Crohn par des analyses
de régression logistique, les valeurs optimales de taux rési-
duels d’infliximab (TRI) ont été obtenues grace aux courbes
ROC.

Un TRI a 8,5 pg/ml a S6 était le plus sensible : c’'est le seuil qui
permettait d’induire une rémission chez le plus de patients et qui
augmentait les chances d’obtenir une rémission a S14 de 1,3 fois.
Les autres facteurs associés étaient le score d’activité de la
maladie, I'absence de retard de croissance, I'hypo-albuminémie :
ainsi les doses d’infliximab prescrites a I'induction devraient
étre adaptées au degré d’'inflammation, et calculées sur un Poids
corrigé.

4.Monitoring de I'infliximab lors de la phase
d’entretien

A S14, soit la premiére injection suivant I'induction, I'infliximabé-
mie médiane était a 4,7 chez les patients répondeurs (rémission
totale). Pendant le suivi, chez les patients en rémission totale,
I'infliximabémie médiane était a 6 pg/ml, et pendant la
premiére année de suivi se situait entre 4 et 6 pg/ml chez les
patients répondeurs.

Les études réalisées chez des adultes atteints de MICI ou de
rhumatisme inflammatoire ont également montré que les TRI
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sont inversement corrélés aux scores d’activité de la maladie,
et sont prédictifs d’'un bon contréle de la maladie pour des taux
entre 3 et 7 et en cas de maladie périnéale, les TRI doivent étre
supérieurs a10.

5. Effets secondaires

Pour les 147 patients, 2 258 perfusions ont été étudiées : 82 ont
induit un effet secondaire soit 3,6 perfusions sur 100.

Dix-neuf (13 %) patients ont eu un effet indésirable grave, dont
17 ont d{ arréter le traitement. Neuf patients ont eu une réaction
anaphylactique sévere,1une leucémie myéloide chronique (com-
bothérapie infliximab-purinéthol), 1 une convulsion, 1 un lupus
systémique, 1 une cytolyse hépatique, 5 une infection sévére, 1
une thrombose veineuse profonde.

6.Réaction allergique

Neuf patients (6 %) ont développé une réaction allergique, en
médiane a la 8e perfusion (5 ; 9).

Les réactions sont toutes survenues lors des vingt premiéres
minutes de perfusion : les patients se sont plaints de détresse
respiratoire, oppression thoracique, tachycardie. La perfusion a
été arrétée et I'infliximab réaspiré, il n’y a pas eu besoin de trai-
tement. Toutes ces réactions ont été considérées comme séveres
et ont conduit a I'arrét définitif du traitement.

Nous avons comparé le groupe avec réaction allergique (n = 9)
au groupe sans réaction (n = 138) : les patients ayant eu une
réaction allergique étaient plus jeunes :10,6 ans en médiane
(9,1 ; 12,6) que ceux sans réaction :14 ans en médiane (12 ;
15,4).17,9 % des patients de moins de 11 ans ont eu une réaction
allergique a l'infliximab, contre 3,4 % des patients de plus de
11 ans.

Les TRI étaient plus bas dans le groupe avec réaction (1 versus 4,8
dans le groupe sans réaction allergique). Le dosage d’anticorps
anti-infliximab (ATI) était plus élevé dans le groupe avec réac-
tion allergique 78 % versus 39 % dans le groupe sans réaction
(p = 0,03). Les patients sans réaction étaient traités significa-
tivement davantage avec un traitement immunosuppresseur
associé (61,6 % des patients sans réaction allergique recevaient
encore un immunosuppresseur associé a la troisiéme injection
(S6) contre o % dans le groupe avec réaction allergique, p < 0,01).
La réaction allergique a I'infliximab est de 3,13 6,1 % selon les
études. Le traitement immunosuppresseur associé en diminue le
risque.

7. Psoriasis

Vingt patients (14 %) ont développé un psoriasis paradoxal pen-
dant le suivi, 70 % (n = 14) étaient en rémission au diagnostic
du psoriasis.

Le psoriasis était diagnostiqué en médiane a la 8e injection (6 ;
15), soit 355 (239 ;532) jours apreés le début de la biothérapie.20 %
des patients recevaient alors une combothérapie. Les TRI médian
lors du diagnostic du psoriasis étaient de 4,7 pg/ml (1,8 ;9,6) et
de 4,1 pg/ml (2,1 ; 8,8) a la visite précédente, soit a une valeur
« efficace ».1l n’y avait pas d’anticorps anti-infliximab détectés.
Tous les patients ont poursuivi la biothérapie avec une prise en
charge locale du psoriasis.

Nous avons comparé la population des patients avec psoriasis
(n = 20) et sans psoriasis (n = 127). Dans le groupe avec psoriasis,
tous les patients étaient suivis pour une maladie de Crohn, et I'at-
teinte périnéale était significativement plus fréquente (p = 0,033).
La prévalence du psoriasis paradoxal chez I'adulte atteint de
MICI varie de 1,6 a 22 % selon les études. Le psoriasis paradoxal
apparait chez des patients dont la maladie est contrélée.

8.Conclusion et perspectives

Linfliximab est donc un traitement efficace et bien toléré dans
la maladie de Crohn de I'enfant. Ce traitement a fait I'objet de
nombreuses études : son maniement et ses effets secondaires
nous sont familiers.

Deux questions n'ont pas été abordées : celle du colit, et celle de
I'échec de I'infliximab.

Larrivée des biosimilaires de l'infliximab Remicade® a permis
de générer 65 millions d'euros d’économies (étude menée entre
février 2015 et mars 2016 uniquement dans les hopitaux publics),
pour des produits qui ont montré la méme efficacité et la méme
tolérance, et permettent ainsi un accés aux biothérapies plus large.
Qu'en est-il aprés I'échec des anti-TNF ? Lustékinumab Stelara®
(Anticorps monoclonal anti-ll-12 et 11-23) a obtenu I'AMM en
mars 2017 dans le traitement de la maladie de Crohn active modé-
rée a sévere chez les adultes ayant eu une réponse insuffisante, une
perte de réponse ou une intolérance a un traitement conventionnel
ou par anti-TNFo. ou qui ont une contre-indication médicale a ces
traitements, avec un prix de 2 935 euros I'injection, le Védolizumab
Entyvio® (Anticorps monoclonal anti-intégrine 04f7) dans le trai-
tement de la RCH sous les mémes conditions depuis 2014 pour un
prix de 1990 euros. De petites molécules (orales) sont en cours de
développement chez 'adulte avec des résultats trés prometteurs
(inhibiteurs de Janus kinase de type tofacitinib et filgotinib).

A121



ELSEVIER

Table ronde

Les biothérapies en pédiatrie : bilan a 15 ans et perspectives

Quinze ans de biothérapies en rhumatologie
pédiatrique : bilan et perspectives

A.Duquesne

Centre de référence des rhumatismes inflammatoires et maladies auto-immunes systémiques
rares de I'enfant (RAISE) Lyon, hépital Femme Meére Enfant, 59 bd Pinel 69677 Bron cedex

1. Introduction

Les rhumatismes inflammatoires a début pédiatrique comportent
essentiellement les arthrites juvéniles idiopathiques (AJI) oligo-
articulaires, poly articulaires et systémiques (maladie de Still), les
rhumatismes psoriasiques, et les arthrites avec enthésite corres-
pondant aux spondyloarthropathies a début juvénile [1].
Jusqu’au début des années 2000, le traitement médicamenteux
des All reposait essentiellement sur I'aspirine, les corticoides et
le méthotrexate, avec des effets secondaires et une efficacité
partielle pour les All autres que oligo-articulaires.

En 15 ans les médicaments biologiques ou biothérapies ont révolu-
tionné la prise en charge de I'AJl et également de certaines maladies
auto-inflammatoires rares, avec une tolérance le plus souvent excel-
lente a condition de bien en connaitre les modalités d’utilisation.

2. Qu’est-ce qu’une biothérapie ?

Ces médicaments ciblent spécifiquement certaines molécules,
comme des cytokines (TNF alpha, IL-1, IL-6), ou des cellules
responsables de I'inflammation, comme le lymphocyte B ou le
lymphocyte T. En bloquant la molécule ou la cellule impliquée
dans la réponse immune, les biothérapies diminuent I'activation
inflammatoire chronique de la maladie mais interférent égale-
ment avec les processus immuns physiologiques.

La forme systémique d’AJI (sAll), appelée également maladie de Still,
a une physiopathologie particuliére puisqu'il s’agit d’'une maladie
auto-inflammatoire et non auto-immune comme les autres formes.
Les cytokines impliquées dans la physiopathologie de la sAJl sont
principalement I'interleukine-1 (IL-1) et I'interleukine-6 (IL-6).

3. Les biothérapies :indications et tolérance

3.1. Les anti-TNF alpha

Ce sont les premiéres biothérapies mises a disposition en pédia-
trie, elles ciblent surtout les manifestations articulaires des AJl.
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L'étanercept (Enbrel®), récepteur soluble du TNF, a été la 1 molé-
cule autorisée pour I'AJl en 2000, a la suite d’'une étude ayant
montré son efficacité contre placebo chez 51 patients avec Al
résistante au méthotrexate [3]. Les études d’extension sur le
long terme ont montré une persistance de lefficacité de ce
médicament avec une période d’observation de 10 ans [4].
L'adalimumab (Humira®) anticorps monoclonal anti-TNF, a
également une AMM dans l'arthrite juvénile en association ou
pas avec le méthotrexate. Lefficacité de cette molécule a été
également validée pour le traitement de l'uvéite en lien avec
I'arthrite juvénile [s].

LEnbrel et I'Humira ont une AMM en traitement de fond de
la forme poly-articulaire évolutive de I'AJl dés 2 ans, la forme
associée aux enthésopathies a partir de 6 ans pour I'Humira et
a partir de 12 ans pour I'Enbrel, I'arthrite psoriasique a partir de
4 ans pour I'Humira.

Ce sont des traitements de deuxiéme intention, prescrits en cas
de réponse insuffisante ou d’intolérance au méthotrexate, qui
reste le traitement de référence en premiére intention. En cas
d’uvéite associée, 'Humira sera préféré a I'Enbrel [6].

lls peuvent étre administrés a domicile par voie sous-cutanée
hebdomadaire pour I’'Enbrel, tous les 14 jours pour I'’Humira, avec
une tolérance locale et générale le plus souvent excellente [7].
Linfliximab (Rémicade®), molécule chimérique avec une partie
murine, utilisé pour traiter la maladie de Crohn pédiatrique,
n'a pas dAMM pour le traitement de I'AJl en raison de la non-
démonstration d’une efficacité versus placebo dans un essai
randomisé [8]. Cependant, il peut parfois étre proposé dans
certaines formes réfractaires ou en cas de mauvaise observance
a un autre anti-TNF [g].

3.2. Lanti-IL-6

Le tocilizumab (RoActemra®) est un agent bloquant de I'lL-6,
qui a montré dés 2005 une trés bonne efficacité contre placebo
pour le traitement de I'AJl systémique, confirmée depuis par de
nombreuses études [10] permettant I'obtention d'une AMM dés
I'age de deux ans dans I'AJl systémique en échec des AINS et des
corticoides et plus récemment dans les AJl poly-articulaires [11].
Comme I'lL-6 est responsable de la production augmentée de
CRP en cas d’infection, le blocage de cette cytokine peut masquer
certains signes d’alerte d’une complication a type d’infection
(peut masquer la fiévre ou la montée de CRP) ou de syndrome
d’activation macrophagique (SAM). Ce traitement peut éga-



lement étre associé a un risque de réaction anaphylactique
justifiant son administration en hopital de jour sous surveillance
rapprochée.

3.3. Le CTLA4-Ig

Labatacept (Orencia®) est un inhibiteur de la co-stimulation des
lymphocytes T par le CTLA4, qui a montré une bonne efficacité
dans larthrite juvénile avec atteinte poly-articulaire dans un
essai randomisé contre placebo [12]. Depuis 2010, I'abatacept a
une AMM dés I'age de 6 ans pour les AJl poly-articulaires (ou
oligo-articulaires étendues) avec ou sans facteur rhumatoide en
échec ou intolérance a un anti-TNF alpha.

Une étude sur 3 ans a montré la persistance de I'efficacité du
traitement [13]. Il est administré en perfusions IV a I’hépital, un
protocole est en cours pour la forme sous cutanée chez I'enfant.

3.4. Les anti-interleukine-1

IIs représentent une véritable révolution thérapeutique pour la
plupart des formes séveres de maladies auto-inflammatoires
orphelines, et certaines AJl systémiques.

L'anakinra (Kineret®) ou IL-1RA est un antagoniste du récepteur
de I'lL-1.

Il na actuellement pas dAMM dans I'AJl systémique mais il a
cependant démontré son efficacité a court terme dans une étude
francaise de phase IIB contre placebo [14] et est actuellement
fréquemment utilisé en premiére intention dans la sAJl.

Ce médicament a une trés courte demi-vie et doit donc étre
administré par voie sous-cutanée tous les jours. Il a montré une
trés bonne efficacité dans le contréle de I'inflammation de I'AJI et
a comme principal effet secondaire des réactions inflammatoires
locales au site d’injection. Pour cette raison, son utilisation sur le
long terme pose des problémes importants de tolérance.

Un autre anti-IL-1, canakinumab (llaris®), a été développé sous
forme d’un anticorps monoclonal contre I'lL-18; son efficacité
dans le traitement de sAJl a été montrée dans un essai rando-
misé contre placebo [15]. Il a prouvé son efficacité dans une
étude internationale et obtenu une AMM dans la sAll en échec
des AINS et des corticostéroides ; cependant il n'est pas encore
remboursé dans cette indication en France.

Une AMM a été obtenue en 2010 pour I'llaris et en 2014 pour le
Kineret dés I'age de 8 mois dans le traitement des formes sévéres
de cryopyrinopathies (ou CAPS pour cryopyrin-associated perio-
dic syndrome). Ces traitements anti-IL-1 sont également trés
efficaces dans 'urticaire familiale au froid [16], et dans d’autres
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maladies orphelines comme les syndromes hyper-gD [17], TRAPS,
déficit en inhibiteur de I'IlL-1 (DIRA)... et chez des patients précé-
demment en impasse thérapeutique sur des maladies moins
rares comme la Fievre méditerranéenne familiale réfractaire a la
colchicine [18], la maladie de Behcet et I'ostéomyélite chronique
récurrente multifocale.

4.Modalités de prescription et tolérance
d’une biothérapie chez I'enfant

Lindication d’une biothérapie chez I'enfant doit étre posée
par un centre expert en rhumatologie pédiatrique. Un bilan
préthérapeutique et la mise a jour de la protection vaccinale
sont nécessaires, et une information claire doit étre donnée
aux parents concernant la surveillance des effets secondaires
potentiels.

Les réactions fréquentes sont des réactions cutanées (rougeur,
gonflement au point d’injection ayant tendance a diminuer avec
le temps), et infectieuses (augmentation possible de la fréquence
d’infections banales)

Les réactions rares ou trés rares dont la plupart régressent a
I'arrét du traitement sont les infections sévéres et les réactions
allergiques.

Des manifestations cutanées de type psoriasis ou vascularite ont
été décrites avec les anti-TNF de méme que certaines manifesta-
tions digestives de type maladie intestinale inflammatoire [18].
Il existe un risque oncogénique théorique (lymphomes et
tumeurs malignes) chez des patients recevant des anti-TNF.
Cependant les données de registres de patients traités par anti-
TNF ne mettent pas en évidence un lien causal clair entre un trai-
tement par anti-TNF pour une All et la survenue de pathologies
malignes actuellement.

5. Conclusion

Lintroduction des biothérapies depuis les années 2000 a permis
de transformer la prise en charge de I'AJl sévére et de certains
syndromes auto-inflammatoires. La mise en place de registres
internationaux va permettre d’évaluer de facon prospective
leur tolérance et de repérer les risques a long terme dans une
population avec une longue espérance de vie.

Les références complétes peuvent étre obtenues sur demande
aupres de 'auteur
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1. Introduction

Malgré nos bons soins et toute notre bonne volonté, nous nous
sommes tous retrouvés, un jour, dans la situation de faire entrer
au bloc opératoire un enfant hurlant a qui I'on a appliqué tres
rapidement le masque par lequel nous avons administré du
sévoflurane a dose maximale (6 % !) pour obtenir sa « coopéra-
tion ». Devant cette situation, la question du consentement au
soin en médecine pédiatrique et des moyens que nous mettons
en ceuvre pour I'obtenir se pose. Le recours a la contention doit
rester le tout dernier moyen a utiliser par un soignant [1]. C’est la
plupart du temps violent et jamais satisfaisant.

Il existe pourtant un lieu de rencontre entre I'enfant opposant
et le soignant qui va devoir interagir avec cet enfant et prendre
en compte ses peurs, sa réalité. [1] Cette approche devra étre
adaptée a l'age et considérer les pathologies somatiques ou
psychiatriques et le milieu socioculturel.

Nous allons donc aborder successivement les moyens de dépis-
ter les enfants potentiellement difficiles, les moyens d’éviter
d’arriver a ces situations de blocage et les moyens d’en sortir.

2. Tout débute en consultation d’anesthésie...

La consultation d’anesthésie (CA), outre son caractére obligatoire,
est le lieu ot le « médecin anesthésiste décide de la technique
anesthésique et de la préparation a 'intervention en fonction
des données de I'examen pré-anesthésique ». [2] Il semble donc
évident que la CA est le lieu privilégié pour établir le premier
contact avec I'enfant que nous aurons a prendre en charge,
dépister les signes pouvant laisser présager des difficultés rela-
tionnelles de prise en charge et mettre en ceuvre des mesures
permettant de les éviter. Par ailleurs, la CA doit permettre de
délivrer une information honnéte et éclairée concernant les
soins médicaux qui seront apportés pendant la période péri-
opératoire.

*Auteur correspondant :
nadege.salvi@aphp.fr
A124

© 2018 Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés.
Perfectionnement en Pédiatrie 2018;1:A124-A125

3. Lenfant anxieux

Lanxiété est sGrement la premiére cause de difficulté relation-

nelle a I'entrée du bloc opératoire et a I'induction de I'anesthésie.

Il s’agit d’une réaction psychologique a une situation inconnue se

traduisant par de I'appréhension voire de la peur qui peut s’asso-

cier a des manifestations somatiques. Une anxiété préopératoire
importante se retrouve préférentiellement chez les patients de
tempérament peu sociable ou ayant des parents eux-mémes
trés anxieux et elle est maximale au moment de I'application
du masque. [3] Elle peut étre dépistée dés la CA au moyen de
scores, entre autres le score d’anxiété préopératoire modifié de

Yale [3] ou une simple échelle visuelle analogique d’anxiété [4].

Ce premier dépistage permet de mettre en place une stratégie

permettant d’'améliorer le vécu de I'intervention et de limiter les

séquelles émotionnelles post-opératoires [3].

Il s’agit donc de mettre en place une préparation psychologique

multimodale a I'intervention comprenant :

- une information la plus compléte possible concernant la
période péri-opératoire et son environnement (films, photos,
maquettes, mise en situation...), les techniques d’anesthésie
(masque, ballons...), la prise en charge de la douleur post-
opératoire... Cette information sera adaptée a I'age de I'enfant
ou ses capacités de compréhension, au niveau socio-culturel
des parents ou a leur propre niveau d’anxiété ;

— une communication bienveillante basée sur les techniques de
communication positive ou d’hypnose dés I'accueil a I'hopital
et, a fortiori, a I'accueil du bloc opératoire ;

— l'usage d’une prémédication anxio-sédative ;

— l'utilisation de techniques non médicamenteuses de distrac-
tion (tablettes, musique...) ou de techniques facilitant I'accés
au bloc opératoire (déambulation...) ;

— le recours a la présence parentale lors de I'induction de I'anes-
thésie peut étre bénéfique.

4.Lenfant opposant aux soins
Il arrive parfois qu’un enfant, la plupart du temps un adolescent,

refuse d’entrer au bloc opératoire pour I'intervention qui lui est
proposée et le manifeste vaillamment.
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La loi impose le recueil écrit du consentement du ou des
titulaires de I'autorité parentale pour une intervention chirur-
gicale sur un mineur aprés la délivrance d’une information
claire, loyale et intelligible. (article R 1112-35 du Code de Santé
Publique) et « le consentement du mineur doit étre systé-
matiquement recherché s’il est apte a exprimer sa volonté et
a participer a la décision » (article L 1111-4 du Code de Santé
Publique). Néanmoins, depuis 2002, la loi accorde au mineur le
droit de s’opposer « expressément a la consultation du ou des
titulaires de l'autorité parentale afin de garder le secret sur son
état de santé » (article L 111-5 du Code de Santé Publique) et
« le droit de recevoir lui-méme I'information et de participer a
la prise de décision le concernant d’'une maniére adaptée a son
degré de maturité ».

Cette situation extréme de demande de secret est exceptionnelle
dans nos pratiques courantes d’anesthésie pédiatrique et la peur
est la cause principale du refus de l'intervention. En pratique,
dans le cadre d’une intervention programmeée, il est souhaitable
de reporter I'intervention et d’organiser de nouvelles consulta-
tions avec les différents intervenants (chirurgien et anesthésiste)
parfois associée a la consultation d’un psychologue. Lors d’une
nouvelle CA, le médecin reprendra sur les raisons de ce refus de
soin, elles peuvent étre multiples mais un défaut d’information
en est souvent la cause. En fonction des craintes exprimées par
le patient, le médecin fournira une information adaptée [s]
et orientera différemment la préparation a I'anesthésie (pré-
médication anxio-sédative ; techniques de distraction voire
d’hypnose ; modalités d’induction d’anesthésie et de traitement
de la douleur postopératoire). Il peut étre utile de personnaliser
exceptionnellement la prise en charge, en veillant & ce qu’un
seul médecin anesthésiste voire un seul infirmier anesthésiste
suivent le patient. Il conviendra de respecter scrupuleusement le
contrat passé avec le patient.

5. enfant présentant des troubles sévéres
du spectre autistique

Lautisme est un exemple courant de difficultés d’entrée au bloc
opératoire. Nous devons faire face a un trouble anxieux majeur
aggravant les troubles du comportement du fait de la rupture
avec la routine habituelle et, souvent, de la douleur en lien avec
la pathologie imposant la prise en charge (abcés dentaires par
exemple). La communication avec ces enfants, souvent difficile,
devient impossible. [6]

La préparation a I'anesthésie doit se faire idéalement en coopé-
ration avec les parents et les soignants impliqués au quotidien
(éducateurs, infirmiers de I'lME) et doit débuter bien avant la
date opératoire : le but de cette préparation est de faire entrer
I'hopital et le bloc opératoire dans la routine de I'enfant avec des
moyens adaptés (images, symboles, de films) ou de mettre en
place des techniques de désensibilisations aux soins.

La prémédication anxio-sédative est fortement recommandée
et le choix de la molécule est crucial. Les molécules habituelles
peuvent étre utiles mais il faut strement privilégier les
o-agonistes (clonidine) voire les neuroleptiques sédatifs (cyamé-
mazine, alimémazine). Un traitement antalgique préopératoire
doit étre envisagé si nécessaire. En ce qui concerne I'entrée au
bloc opératoire, c’est un des rares cas ou la présence parentale
ou de la personne de confiance désignée en CA est utile ; il
faut la favoriser. Enfin, I'application du masque pour I'induction
de l'anesthésie se fera dans la position imposant le moins de
contraintes physiques possible a I'enfant (position assise le plus
souvent), dans le calme et avec le minimum de personnel.

6.Conclusion

Les difficultés relationnelles a I'entrée du bloc opératoire peuvent
étre fréiquemment anticipées dés la CA. Cela permet de mettre
en place une prise en charge multimodale évitant de conduire
au bloc opératoire un enfant contraint. Une attitude sereine et
bienveillante fera le reste...
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e milieu médical est un microcosme de la société civile :on

y retrouve donc les mémes problémes relationnels que, par

exemple, dans une firme commerciale mais ils sont souvent
amplifiés par le fait que la qualité des soins au patient peut s’en
trouver compromise. Ces problémes sont souvent longtemps tus,
cachés voire niés par crainte de la hiérarchie ou de représailles,
mais aussi en raison du fait que le « systéme » hospitalier n'aime
pas les remous. Le collégue difficile peut devenir une source de
stress pour un ou plusieurs individus, mettre en péril le bon fonc-
tionnement d’une équipe et ou la qualité des soins prodigués au
patient.

Ce collégue difficile peut se présenter de différentes facons

hypercritique, raleur invétéré, manipulateur, harcelant, faisant

preuve d’abus d’autorité... Le collégue victime d’une addiction
constitue un cas particulier qui ne sera pas abordé en détail ici
car son contexte médical et légal est particulier. De nombreux

ouvrages, revues et sites internet spécialisés sont consacrés a

certains stéréotypes : il est assez facile d’y trouver des conseils,

méme si ceux-ci ne sont généralement pas adaptés au milieu
médical.

D’une maniére un peu théorique, face une relation probléma-

tique avec un collégue, il est utile de définir plusieurs étapes qui

sont souvent contemporaines :

- 1. reconnaitre qu’il y a un probléme, I'identifier et définir les
priorités : protéger sa personne, I'équipe et ou le patient ;

— 2. objectiver les faits : cela peut étre particulierement difficile
quand on a affaire a une personnalité de type pervers dont
le mode de pensée et de fonctionnement est particulier et
imprévisible ;

— 3. contacter la personne-ressource la plus appropriée : celle-
ci peut étre le chef de service ou de pdle, la direction des
ressources humaines, la médecine du travail ou une personne
de confiance identifiée par I'institution (harcélement moral ou
sexuel). Il peut étre également utile de contacter a titre indi-
viduel des personnes extérieures a 'institution : psychologue
pour aider a faire la part des choses, avocat spécialisé pour
connaitre ce que dit la Loi ;

— 4. participer, si c’est possible, au processus de « réparation »
des dégats, ce qui peut étre difficile et douloureux. Il faut savoir
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que ni le « donneur d’alerte », nile collégue problématique, ni
I'équipe ne sortent intacts de la crise provoquée par la révéla-
tion d’'un comportement difficile ou inadéquat. C’est pourquoi
il est important que ce processus soit animé, idéalement, par
une personne spécialisée et extérieure au service concerné.

Lidéal est de prévenir ce genre de situations. On peut réver :

I'exercice de la courtoisie plutét que du rapport des forces dans

les relations interpersonnelles devrait étre la régle des I'école

mais aussi durant les études médicales. Lévaluation des com-
pétences relationnelles générales (« soft skills ») devrait faire
partie intégrante de I'évaluation annuelle de chaque médecin
et des internes durant leurs stages. De plus, et méme si ce type
de démarche n'est pas encore entré dans les meeurs en Europe,

il serait utile de faire signer une charte de bonne conduite par

tous les membres de I'établissement hospitalier ou du service

médical. Cette charte devrait :

— rappeler les valeurs éthiques et morales qui prévalent dans
I'établissement ou du service ;

- et décrire clairement quels comportements sont considérés
comme inadmissibles par la communauté, a qui on peut les
dénoncer et quelles sanctions seront appliquées en cas de
manquements répétés.

Pour les cas de comportement inadéquat, outre le Chef de Ser-
vice, il faut pouvoir faire appel a un Conseil de quelques sages,
indépendant des hiérarchies médicale et administrative, a qui
quiconque peut s’adresser avec la garantie de I'anonymat, méme
sile « coupable » sera en général facilement capable de deviner
la source de I'information. Ce Conseil peut ensuite mener une
enquéte discréte, convoquer le collégue incriminé et envisager
avec lui comment résoudre le probléme. Pour les cas d’addiction,
c’est la médecine du travail qui doit gérer le probléme confiden-
tiellement avec le collégue atteint.
N’oublions cependant pas que la majorité des problémes rela-
tionnels entre collégues sont mineurs et faciles a résoudre avec
un peu de bienveillance et d’humour, ou en signifiant de maniére
claire et ferme son désaccord. Ces mésententes dégénérent en
problémes graves quand les non-dits s'accumulent, quand un
groupe banalise un comportement inadéquat ou en cas de
personnalité de type pervers narcissique.
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artérielle (PA) des enfants n’est que trop rarement prise.

Et il n'est pas rare que I'hypertension artérielle (HTA) de
I'enfant soit pauci symptomatique, or on ne retrouve que ce que
I'on cherche. Cette prise en charge doit donc commencer par
une surveillance systématique de la PA chez tous les enfants a
chaque visite médicale dans des conditions adéquates avec du
matériel adapté. Il est d’'une maniére générale, a quelques varia-
tions prés, recommandé par I'ensemble des sociétés savantes
de traiter pharmacologiquement une HTA si elle est supérieure
au gge percentile plus 5 mmHg, si elle est symptomatique ou
secondaire, si un organe cible est atteint ou en cas de diabéte, ou
si elle persiste au-dela du gse percentile, malgré une application
correcte des mesures dites non pharmacologiques.
Cela dit il n'existe pas de réel consensus sur la définition des HTA
malignes en fonction de I’dge du sexe et de |a taille.
Plus 'HTA est diagnostiquée jeune, plus on ade chance de trouver
une cause a cette HTA, et donc de pouvoir y trouver une solution
thérapeutique adaptée et ciblée. La recherche étiologique de
cette HTA doit donc étre poussée a son maximum pour tenter
d’aboutir a une guérison.
En revanche toute HTA maligne doit étre hospitalisée immé-
diatement pour aboutir a une baisse de la pression artérielle
protégeant les organes cibles et protégeant I'enfant des com-
plications de I’'HTA maligne. Les formes sévéres sont traitées par
hypotenseur intraveineux (IV) permettant une baisse rapide et
progressive de la pression artérielle, en visant une diminution de
25 % de la PA au cours des 8 premiéres heures et sa normalisa-

I a réalité clinique quotidienne montre que la pression
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tion en 48 heures. Les formes moins sévéres qui s'accompagnent
de céphalées, vomissements, acouphénes peuvent étre traitées
indifféremment per os ou par voie IV. Différentes thérapeutiques
sont disponibles.

La nicardipine est un inhibiteur calcique de la famille des dihy-
dropyridines et est parfaitement adaptée a I'urgence hyperten-
sive. Elle peut étre administrée par perfusion IV et son utilisation
comporte peu de risques. D'autres sont utilisés en pratique
courante, le labetalol, I'hydralazine ou I'esmolol.

Certaines drogues orales peuvent étre utilisées. Le Minoxidil® per
os a la posologie de 0,1-0,2 mg/kg par prise est un vasodilatateur
périphérique a effet rapide en 2 heures qui peut étre utile en
cas de difficulté d’abord veineuse. Il reste efficace en cas d’HTA
préexistante nécessitant déja de nombreux traitements oraux.
Certaines drogues comme la nifedipine sont progressivement
abandonnées. Elle présentait I'inconvénient de provoquer des
chutes trop brutales de la PA et des risques de complication
cardiaque, neurologique ou ophtalmologique. Lutilisation des
drogues anti-hypertensives en pédiatrie n’est pas validée par de
grandes études randomisées. En I'absence de référentiel cette
utilisation doit tenir compte de la balance bénéfice risque de la
situation clinique.

Le management de ces HTA sévéres manque encore de guides
de bonnes pratiques mais il doit surtout nous rappeler la stricte
nécessité de la surveillance de la PA chez les enfants en routine
et 'importance de la recherche d’une étiologie pour apporter
une guérison au-dela du traitement symptomatique qui reste
nécessaire en urgence.
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I'hypertension artérielle (HTA) de I'enfant. Elle a en effet

un rdle crucial dans le diagnostic étiologique, la planifica-
tion et la prise en charge thérapeutique des formes secondaires
qui représentent la majorité des cas chez I'enfant de moins de
6 ans [1,2].
Le choix et la place des différentes méthodes d’examen sont
guidés par leur performance diagnostique, leur disponibilité et
leur caractére invasif et/ou irradiant.

I ) imagerie posséde une place centrale dans I'exploration de

1. Echographie-Doppler

C'est 'examen de premiére intention puisque la méthode la plus
facilement disponible et la moins invasive.

En mode B, elle recherche des anomalies rénales parenchyma-
teuses congénitales ou acquises (hypo-dysplasie rénale, uropa-
thie, maladies rénales kystiques ou multiples cicatrices rénales
post-infectieuses) et, rarement, des tumeurs sécrétant de la
rénine et/ou comprimant les artéres rénales.

En mode Doppler, elle recherche une atteinte vasculaire (sténose
et/ou thrombose) et sa localisation entre l'aorte sus-rénale et
les artéres rénales tronculaires ou segmentaires. Par la mise en
évidence de signes directs tels que l'aliasing en mode couleur
ou l'augmentation du pic systolique > 2 m/s en mode spectral
et des signes indirects tels qu’un amortissement des flux en
aval de la sténose responsable d’un aspect de tardus parvus et
de mesures d’indice de résistivité intrarénal anormalement bas
< 0,50 (fig. 1A et B)

Elle nécessite cependant une grande expérience et patience de
I'opérateur afin d’étre performante [1,3] et n’a de valeur que
positive puisque sa sensibilité est de 63 a 75 % [4-6] pour une
spécificité de 95 % [6]. Elle peut en effet étre prise a défaut en
cas de sténoses segmentaires ou multiples qui sont fréquentes
chez I'enfant. Dans tous les cas de forte suspicion d’HTA réno-
vasculaire elle sera suivie d'une imagerie en coupe voire d’une
artériographie diagnostique et/ou thérapeutique [6,7].
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2. Imagerie en coupe : angio-IRM (ARM)
et angio-TDM

Les deux techniques possédent de bonnes performances diagnos-
tiques dans la pathologie réno-vasculaire avec une sensibilité de
90 % et 94 % et une spécificité de 94 % et 93 % respectivement
pour 'ARM et I'angio-TDM par rapport a I'artériographie [2].
LARM peut étre privilégiée chez I'enfant car elle est non irradiante.
Elle présente une excellente résolution de contraste, permet
des acquisitions et des reconstructions en 2 ou 3 dimensions et
d’obtenir des images sans injection intraveineuse de produit de
contraste. Par ailleurs, des techniques prometteuses sont actuel-
lement en cours de développement telle que I'imagerie 4-D flow
qui permettrait I'évaluation non invasive des pressions intra-arté-
rielles [8]. Les inconvénients de 'ARM par rapport a 'angioscanner
comprennent une résolution spatiale inférieure qui limite I'évalua-
tion des branches intrarénales et des petites artéres accessoires
et la susceptibilité aux artefacts métalliques limitant I'exploration
des artéres aprés pose de stent. En outre, TARM a un coit plus
élevé et une disponibilité moindre et les patients pédiatriques de
moins de 5 ans ont généralement besoin d’une sédation profonde
ou d’une anesthésie générale pour sa réalisation [1].

Langio-TDM permet la plupart du temps d'éviter la sédation
grace a la possibilité d’une acquisition rapide d’un large champ
de vue thoracique et abdominal. Elle posséde une excellente
résolution spatiale et de contraste, et permet des reconstruc-
tions en 2 ou 3 dimensions de haute qualité. Les inconvénients
de l'angio-TDM comprennent I'exposition aux rayonnements
ionisants et I'injection intraveineuse de produit de contraste
iodé, potentiellement néphrotoxique [1]. Par ailleurs, 'absence
de plan de clivage adipeux périvasculaire chez I'enfant peut
rendre difficile la visualisation de parois aortiques épaissies dans
un contexte de pathologie inflammatoire par exemple.

3. Artériographie diagnostique
et thérapeutique

C'est 'examen de référence pour le diagnostic des causes aortiques
et rénovasculaires de I'hypertension, principalement en raison de
son excellente résolution spatiale et de contraste. Il permet une
cartographie précise et exhaustive des lésions ainsi qu'une mesure
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Figure 1.Sténose de I'artére rénale droite chez un garcon de 9 ans.

Apport de 'imagerie dans I'hypertension artérielle de I'enfant
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Aspect de parvus tardus du flux intraparenchymateux (A) avec augmentation de la composante diastolique, diminution de I'index de resistance et aug-
mentation du temps de montée systolique. Accélération du flux au niveau de la sténose dans le tiers proximal de I'artére tronculaire (B). Confirmation de

sténose proximale a I'artériographie (C), traitée par la pose d’un stent (D).

des pressions vasculaires. Il permet en outre le traitement concomi-
tant de certaines |ésions au cours de la méme procédure. Le princi-
pal inconvénient de 'artériographie par cathéter est son caractére
invasif. Il nécessite une sédation ou anesthésie générale, I'injection

de produit de contraste et I'exposition aux rayonnements ionisants.

Les complications, heureusement rares de cet examen, sont d’ordre
vasculaire (dissection artérielle, thrombose et phénoménes embo-
liques). Il ne sera donc réalisé qu’en cas de négativité des examens
précédents et de forte suspicion d’hypertension artérielle d’origine
réno-vasculaire et/ou en cas d’indication thérapeutique chez des
enfants non équilibrés médicalement.

Dans tous les cas de pathologie réno-vasculaire, un bilan pré-
thérapeutique d’extension devra étre effectué a la recherche
notamment d’atteinte cervicale et/ou cérébrale et des artéres
digestives pour lesquelles une diminution trop brutale de la
pression artérielle pourrait entrainer des complications graves.
Dans le suivi de la pathologie [9], la modalité la moins irradiante
et la moins invasive devra étre privilégiée.

En conclusion, Iéchographie-Doppler est réalisée en premiére
intention dans I'exploration d’'une HTA chez I'enfant, en dépis-
tage d’anomalies rénales parenchymateuses et/ou vasculaires.
Elle peut étre complétée par une imagerie en coupe, pour une
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meilleure cartographie des Iésions qui peuvent étre multiples et
pour la recherche d’éventuelles lésions non vues a I'échographie.
LARM, non irradiante étant a privilégier chez I'enfant. Enfin, dans
tous les cas ou le bilan échographique et par imagerie en coupe
serait négatif malgré une forte suspicion d’une origine réno-vas-
culaire et/ou en cas d’indication thérapeutique, I'artériographie
reste 'examen de référence.
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tension a une grande importance. Une augmentation de

la tension artérielle, élément du syndrome métabolique,
représente la complication la plus fréquemment rencontrée dans
un contexte d’obésité [1]. Selon les observations, compte tenu
des différences méthodologiques et des populations étudiées, la
prévalence de I'hypertension artérielle (HTA) chez les enfants et
adolescents en surpoids varie entre 3,8 a 24,8 % (la prévalence
estimée dans la population pédiatrique générale est aux alen-
tours de 3,8 %) [2-4].
Les valeurs normales de tension artérielle varient en fonction de
I'age, du sexe et de |a taille du patient. Une tension < 9o¢ percen-
tile est considérée comme normale. Si les valeurs sont comprises
entre le 9o® et le 94° percentile on parle de pré-hypertension
ou, mieux, selon la nouvelle classification, de « tension élevée
de facon persistante » [5]. Des valeurs égales ou supérieures
au 95¢ percentile observées en au moins 3 occasions différentes
permettent de diagnostiquer une HTA.
Dans le cadre des recherches épidémiologiques sur I'hyperten-
sion artérielle, surtout chez les enfants et adolescents obéses,
la définition de « tension élevée » est souvent utilisée pour
regrouper toutes les catégories a partir du 9o¢ percentile. Il faut
aussi tenir compte que, indépendamment du percentile, des
valeurs supérieures a 120 mmHg et 8o mmHg respectivement
pour la tension systolique et diastolique nécessitent toujours
une prise en charge diagnostique. Cette précision a une grande
importance : contrairement aux parameétres utilisés pour les
adultes, basés sur un critére épidémiologique (valeurs seuils
considérées en fonction du risque cardiovasculaire), la définition
pédiatrique, basée sur les percentiles (distribution des valeurs
dans la population étudiée) repose sur un critére statistique et
doit encore faire toutes ses preuves de validité.
De nombreux éléments sont en faveur d’un lien strict entre obésité
et HTA :augmentation paralléle de la prévalence de 'obésité et de
I'HTA observée lors des derniéres décennies et corrélation directe
avec le degré de surpoids [6], ainsi qu’avec le tour de taille [7],
risque augmenté de développer une HTA a I'age adulte pour les
enfants obéses, méme si la tension reste normale pendant I'en-
fance [6]. En dépit de ces constatations, les connaissances sur les
mécanismes physiopathologiques liant I'obésité avec I'hyperten-

D ans I'examen clinique d’un enfant en surpoids, la prise de
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sion artérielle demeurent incomplétes. Linsulino-résistance [8],
ainsi que la consommation de sel liée a I'excés d’apport calorique
en général [g] ont été mis en cause, permettant I'élaboration de
recommandations de la part des sociétés savantes [5]. Il est néan-
moins important de souligner que toute hypertension artérielle
découverte chez un enfant ou un adolescent, méme obése, doit
étre 'objet d’un parcours diagnostique complet.

Concernant la prise en charge thérapeutique, 'amélioration de
I'hygiéne de vie (alimentation riche en fruits et légumes, limi-
tation de l'apport de sel, activité physique réguliére) représente
la premiére étape du parcours thérapeutique pour les adultes
comme pour les enfants chez qui une hypertension modérée est
découverte [10]. La aussi il est facile de voir le lien strict qui relie
le surpoids a I'hypertension artérielle.
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e handicap moteur de l'enfant représente la premiére

cause de handicap de I'enfant. La Paralysie Cérébrale est

définie sur un plan international comme « un ensemble de
troubles permanents du mouvement et de la posture, entrainant
des limitations d’activités, causée par une atteinte cérébrale non
évolutive, survenue sur un cerveau en développement du foetus
ou du jeune enfant. Le trouble de la fonction motrice est souvent
accompagné d’atteintes sensorielles, perceptives, cognitives, de la
communication, du comportement, ainsi que d'épilepsie et d’ano-
malies musculo-squelettiques apparaissant secondairement. ».
La paralysie cérébrale de par sa définition constitue un tableau
clinique lié a la survenue d’une lésion cérébrale précoce, c’est-
a-dire intervenu dans la vie foetale ou dans les deux premiéres
années de vie, c’est-a-dire sur un cerveau immature.
Dans I'imaginaire collectif, les enfants aprés une Iésion cérébrale
« récupérent » mieux que les adultes [1]. Le cerveau immature
de I'enfant semble alors doué de capacités de (ré)organisation
bien meilleures (infinies ?) comparativement a celui d’'un adulte.
Cette affirmation est partagée aussi bien par 'opinion publique
que par une majorité de chercheurs et professionnels de santé
tous champs disciplinaires confondus. Ce supposé avantage
d’une lésion cérébrale précoce comparativement a une lésion
cérébrale tardive en termes de plasticité cérébrale repose sur le
principe de Kennard. Ce principe [2], si tant est que cela soit bien
un principe, stipule qu’il existe une relation négative, linéaire,
entre I'age de survenue de la Iésion cérébrale et le résultat
fonctionnel. Autrement dit I'age au moment de survenue de la
|ésion apparait comme le déterminant principal (unique ?) du
niveau de récupération fonctionnel et il semble que « plus t6t
est la Iésion cérébrale, meilleur est le pronostic fonctionnel ».Ce
principe (dogme ?) continue de faconner aussi bien nos activi-
tés de soins autour de I'enfant avec Iésions cérébrales que nos
activités de recherche autour de la plasticité cérébrale. Toutefois
concernant la plasticité cérébrale du systéme moteur, ce principe
ne semble pas aussi clair, et les techniques de neuro-imagerie
nous permettent d’étudier in vivo ces mécanismes de plasticité
aprés lésion cérébrale précoce.
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UAccident Vasculaire Cérébral (AVC) néonatal est par défini-
tion une lésion non progressive cérébrale focale et précoce
car intervenant t6t dans la vie de I'enfant puisque dans les
premiers jours de vie (jusqu’a J 28). LAVC néonatal représente
un bon modéle d’étude de la plasticité cérébrale de I'enfant en
neuro-imagerie du fait du caractére homogéne du moment
de survenue et de son caractére le plus souvent unilatéral.
Des études autour du devenir moteur aprés AVC néonataux
ont montré que les caractéristiques structurelles propres de
la lésion (taille, localisation) étaient liées au devenir moteur a
long terme [3,4]. Ainsisila lésion épargne les régions cérébrales
connues pour étre impliquées dans la motricité cérébrale (aires
motrices primaires, noyaux gris centraux, faisceau pyramidal,
cervelet) alors la fonction motrice a long terme est préservée,
inversement si la lésion implique au moins deux régions du
systéme moteur notamment les noyaux gris centraux alors le
pronostic moteur est moins bon. Il apparait donc que le devenir
moteur a long terme est trés lié aux caractéristiques directes
de la Iésion. De plus la Iésion influe sur la performance motrice
par ces caractéristiques directes (taille, localisation) mais aussi
probablement par un effet indirect sur des régions situées du
coté de I’hémisphere 1ésé et a distance de la lésion [5,6]. Ces
régions notamment le thalamus et le corps calleux présentent
un degré d’atrophie chez les enfants aprés AVC néonatal avec
déficit moteur comparé a ceux sans déficit. Ces résultats sont
donc en faveur d’une plasticité de la motricité cérébrale plus
réduite aprés lésion cérébrale précoce que traditionnellement
admis. Ceci est a mettre en lien avec le fait que plus un systéme
cérébral est mature au moment de la Iésion cérébrale est moins
celui-ci a des capacités de réorganisation, ce qui est le cas du
systéme moteur.

Actuellement plusieurs notions et concepts coexistent autour
de la notion de plasticité cérébrale apres lésion cérébrale
précoce. Il apparait au fil des découvertes que les mécanismes
sous-tendant la plasticité cérébrale précoce sont complexes
parfois co-construits et surtout varient en fonction des sys-
témes étudiés (langage, fonctions cognitives, motricité...) et de
nombreux autres cofacteurs (environnement, latéralité...), dont
certains encore certainement sous-évalués, comme les inter-
ventions thérapeutiques. Les études en neuro-imagerie réali-
sées apres interventions thérapeutiques chez I'’enfant comme
la contrainte induite ou autres interventions de rééducation



motrice nous indiquent de possibles modifications cérébrales
structurelles et au niveau de la connectivité fonctionnelle
des réseaux neuronaux. Ainsi certains auteurs ont montré
des modifications de la structure du faisceau corticospinal ou
des régions motrices aprés rééducation motrice sous-tendant
I'amélioration motrice de I'enfant. Aussi I'étude des réseaux
neuronaux et des structures cérébrales impliqués dans la
motricité cérébrale aprés lésion cérébrale précoce, et leur
évolution aprés intervention, doit nous permettre a terme de
définir des facteurs pronostiques de « plasticité efficiente »
et des cibles thérapeutiques au niveau des régions cérébrales
clés a protéger lors de I'agression aigué due a la Iésion cérébrale
précoce ou a stimuler a distance.

Lobjectif de cet exposé est donc de replacer les avancées
théoriques autour du concept de plasticité cérébrale dans le
domaine moteur aprés |ésion cérébrale précoce, étudiée en
neuro-imagerie, et I'effet de certaines interventions sur cette
plasticité.

Neuro-imagerie apres lésion cérébrale précoce
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Infantile (ASI), maladie génétique rare de I'enfance, caractéri-

sée par une dégénérescence des motoneurones de la corne
antérieure de la moelle. Les essais thérapeutiques se multiplient
et 'année 2017 a été marquée par l'arrivée d’'un premier médi-
cament l'oligonucléotide antisens IONIS-SMNRx ou nusinersen
(Spinraza™) dispensé par voie intrathécale qui vient d’obtenir
I'autorisation de mise sur le marché aux USA et en Europe [Finkel
RS 2017]. Afin de mener a bien les essais thérapeutiques dans
lesquels sont testées ces nouvelles molécules, des outils validés
sensibles et fiables pour mesurer les résultats sont nécessaires.
Dans I'ASI, la fonction motrice s'impose comme critére de juge-
ment principal avec une reconnaissance internationale [Finkel
RS 2015] de la Mesure de Fonction Motrice (MFM) comme outil
valide et sensible au changement [Berard C 2005 ; Vuillerot C
2010] dans ce cadre pathologique. Cette échelle constituée
de 32 items évaluant la fonction motrice dans 3 domaines : D1
station debout et transferts ; D2 Motricité axiale et proximale ;
D3 Motricité distale. Elle est utilisable quel que soit le degré de
sévérité de I'atteinte motrice.
En utilisant les nouvelles technologies d’analyse du mouvement,
I'objectif de ce travail est a |a fois d'améliorer la reproductibilité
de I'évaluation de la fonction motrice et de créer un environne-
ment immersif ludique de passation. La premiére étape du projet
présenté consiste a analyser la capacité du systéme Kinect a
capter les postures et mouvements de ces patients pendant une
passation MFM et I'applicabilité de la mesure auprés des enfants
et thérapeutes
Le capteur Kinect V2 est un systéme de capture optique
développé par Microsoft permettant de suivre un squelette
numérique constitué de 25 points du corps humain. Basé sur
une technologie infra-rouge, c’est un support adapté a I'enfant,
utilisé initialement pour des jeux vidéo grand public, sans
manette. Aucune pose de capteurs sur le patient n'est nécessaire
pendant I'enregistrement des mouvements du patient. Parmi les
32 items de la MFM, seuls 14 items ont pu étre enregistrés par

I I n'existe pas de traitement curatif dans ’Amyotrophie Spinale
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le capteur de mouvements de la caméra Kinect car le squelette
numérique de la Kinect implique plusieurs contraintes : le sujet
doit étre en face de la caméra en restant dans un espace entre
1,2 ma 2,8 m (difficultés pour items de marche et en décubitus) ;
I'impossibilité de capter les mouvements fins des doigts et la
géne occasionnée par du matériel s’interposant entre la caméra
et le patient (table, fauteuil roulant, etc.)

Un logiciel nommé KiMe2 a été développé par le laboratoire
G-SCOP [Coton J, 2017] pour permettre d’analyser le mouvement
du patient en vue de proposer une cotation automatique (CA)
(fig. 1). Il permet d’acquérir les positions des articulations en
3 dimensions. Il enregistre les mouvements en fonction des
variables dans l'espace X, Y, Z et du temps. Il comporte des
indicateurs pour assurer la position initiale centrée du sujet par
rapport au champ de capture de la caméra. Un accés aux courbes
cinématiques et un module de reconstruction 3D d’un squelette
numérique ont été concus afin de permettre I'analyse des don-
nées numériques par le kinésithérapeute qui pourra alors fournir
une cotation (CN), point essentiel de ce projet. Ce logiciel intégre
donc un algorithme dont l'objectif est de fournir une cotation
automatisée (CA).

Notre étude prospective, monocentrique, non interventionnelle
a permis d’inclure a ce jour 10 enfants agés de 7a 15 ans atteints
d’AS| de type 2 (5) ou 3 (5) confirmée par analyse génétique.
Tous les thérapeutes impliqués ont validé une formation MFM.
Au cours de la passation, chaque item est coté en direct par le
thérapeute en se référant au manuel d’utilisation de la MFM (CP).
Les mouvements enregistrés correspondent aux 14 items de la
MFM sélectionnés comme étant exploitables directement par le
capteur Kinect ; une cotation sera renseignée par I'investigateur
principal de I'étude en aveugle a partir de la lecture des données
numériques (CN). Enfin, des entretiens semi-dirigés seront réali-
sés pour analyser l'acceptabilité par I'enfant et les thérapeutes
du systéme Kinect-MFM.

Au total, 77 enregistrements sont interprétables. Dans 63 enre-
gistrements, les cotations des items de la MFM acquises sur les
données numériques (CN) sont identiques aux cotations don-
nées par le thérapeute au cours de I'évaluation clinique (CP), soit
81,8 % de concordance entre les cotations (84.6 % pour les ASI 3
et 66,66 % pour les ASI 2). Sur les 14 autres enregistrements, la
cotation acquise sur données numériques différe de 1 point de la
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Figure 1. Le systéme Kinect-MFM et les constituants de KiMe2

cotation donné par le thérapeute pendant la passation, 7 fois en
plus, 7 fois en moins. Parmiles 63 enregistrements a concordance
parfaite entre CP et CN, la CA était identique pour 38 enregistre-
ments (60.3 %).

Cette premiére étude n’a pas mis en évidence de frein a I'intro-
duction du capteur Kinect lors de la passation de la MFM. Au
contraire, le simple fait pour I'enfant de visualiser sur I'écran
« son humanoide » en train de bouger de facon simultanée, ani-
mait joyeusement la séance. Lacceptabilité par les 5 kinésithéra-
peutes du service a été explorée aprés un temps d’information
leur permettant d’avoir la finalité du projet puis un workshop
pour tester le logiciel KiMe2. La visualisation des courbes ciné-
matiques et de la reconstruction 3D leur a permis de comprendre
le potentiel de |a Kinect a capter le mouvement. [Coton J, 2017]
La nouveauté de ce travail consiste a créer une mesure automa-
tisée de la fonction motrice basée sur les items d’un outil qui
a déja montré sa validité, la MFM. Les premiers résultats sont
encourageants montrant une bonne concordance entre les CP et
les CN avec des pistes d’'amélioration du systéme en particulier

concernant I'amélioration de la capture. Les résultats issus du
logiciel KiMe2 permettent de fournir une cotation automatisée
grace a un algorithme décisionnel implémenté progressivement
au fur et a mesure des enregistrements. Une concordance
pour 60 % des enregistrements en CP, CN et CA nous parait un
résultat trés encourageant. Les données fournies par le systéeme
Kinect-MFM apportent des données supplémentaires impor-
tantes (MFM+), en particulier le chronométrage des items et des
parametres de cinématiques. Loutil Kinect-MFM ne permet pas
de travailler sur les 32 items de I'échelle mais sur seulement 14
d’entre eux en raison des limites techniques de capture de l'outil.
Les 18 items restants nécessitent la création d’autres systémes
outils-MFM avec les mémes objectifs décrits ci-dessus :améliorer
la précision de I’hétéro évaluation MFM ainsi que la participation
des enfants. Lobjectif final est d’aboutir a un outil hybride avec
immersion dans la réalité virtuelle

Les références complétes peuvent étre obtenues sur demande aupreés
de l'auteur.
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mandations spécifiques francaises (HAS), américaines

(GINA) et canadiennes [1-3]. Nous aborderons le traitement
de I'exacerbation d’asthme (a I'exception des situations d’ana-
phylaxie), puis nous développerons les éléments du traitement
de fond et du suivi. En préambule, nous rappelons que tout
traitement inhalé par spray a cet age doit toujours étre admi-
nistré via une chambre d’inhalation adaptée (avec masque avant

4 ans) (fig. 1).

L a prise en charge des jeunes enfants fait I'objet de recom-

1. Prise en charge de I'exacerbation d’asthme

Le traitement peut étre débuté a domicile et les parents
doivent disposer d’'un plan d’action individualisé. Chez le
médecin, il doit étre débuté en méme temps qu’une évaluation
rapide de la gravité. Cette évaluation repose sur des critéres cli-
niques, précisés par le groupe de recherche sur les avancées en
pneumo-pédiatrie (GRAPP) en 2007 [4]. Il peut également faire
intervenir des scores de gravité standardisés et validés, comme
le score PRAM (Preschool Respiratory Assessment Measure), c6té
de 0 a 12, applicable dés 1 an [5]. La présence de critéres de
gravité impose un transfert immédiat en milieu hospitalier. Le
score de gravité devra étre réévalué régulierement au cours de
la prise en charge.

1.1. Bronchodilatateurs

Le traitement de la crise repose en premier lieu sur les bron-
chodilatateurs, quels que soit I'age de I'enfant et le niveau de
gravité [1,3] : B2 mimétiques de courte durée d’action (BDCA) et
anticholinergiques. La voie inhalée est la voie d'administration
privilégiée. Le salbutamol est la molécule la plus utilisée. Les
posologies sont variables et non consensuelles dans les études
cliniques. Les bouffées de Salbutamol (dose initiale de 2 a 4 bouf-
fées de 100 pg en cas de crise légére a modérée, 6 bouffées en
cas de crise sévére [2,3]) ont une efficacité identique voire supé-
rieure aux nébulisations chez les jeunes enfants et sont moins
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pourvoyeuses d’effets indésirables [6]. Les nébulisations (dose
de 2,5 mgjusqu’a 16 kg,5 mg au-dela [1]), sous oxygéne, seront
par contre privilégiées en cas d’hypoxémie. Le bromure d’ipratro-
pium, disponible uniquement en nébulisations en France, pourra
étre associé au salbutamol en cas de crise modérée a sévere
(dose de 0,25 mg toutes les 20 minutes, uniquement la premiére
heure).

1.2. Corticothérapie générale

La corticothérapie orale, par prednisone ou prednisolone, est
indiquée dans les crises modérées a séveres, a la posologie de
1-2 mg/kg. La voie intraveineuse (methylprednisolone, 0,5-1 mg/
kg toutes les 6 heures) n’a pas de supériorité et doit étre réservée
aux cas ou la voie orale n’est pas possible (vomissements itéra-
tifs) [1,2].

1.3. Place du sulfate de magnésium

Le role du sulfate de magnésium n’est pas encore bien établi. Il
serait particuliérement efficace dans les 6 premiéres heures de
I'exacerbation. Seule la voie injectable est disponible en France a
I’heure actuelle. Il peut étre administré dans les formes séveres a
la posologie de 40-50 mg/kg (maximum 2 g) en perfusion lente
(20-60 minutes), au début du traitement [2].

2. Traitement de fond

Le traitement de fond doit étre débuté en cas d’asthme non
controlé, et/ou d’exacerbations fréquentes (> 3 par saison) et/
ou devant une exacerbation sévere (corticothérapie générale). Il
peut également étre débuté en test thérapeutique devant des
symptomes récurrents justifiant de BDCA (> 1 prise toutes les
6-8 semaines). Il a pour objectif le contréle total de I'asthme,
selon les critéres du GINA : peu ou pas de symptomes diurnes
(< 1/semaine), pas de symptomes nocturnes, pas de reten-
tissement sur les activités et peu de recours aux BDCA (< 1/
semaine) [2].Le premier palier de traitement de fond comprend
les corticostéroides inhalés (CSI) & doses légéres & moyennes
dont l'efficacité est bien démontrée chez le jeune enfant [7].
Dans tous les cas, le traitement devra étre réévalué a 3 mois [2].
Avant toute majoration du traitement de fond, le prescripteur
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Figure 1.Traitement de fond de I'asthme de I'enfant d’age préscolaire (adapté d’aprés les recommandations

HAS 2009) [1].

devra évaluer la technique d’inhalation, 'observance, la persis-
tance éventuelle de certains facteurs favorisants, notamment
environnementaux (lutte contre le tabagisme environnemen-
tal). lenfant devra étre adressé a un spécialiste en cas de néces-
sité de doses fortes de CSl ou de survenue d’une exacerbation
sévére [1-3]. En cas de bon contréle pendant plus de 3 mois, on
pourra envisager une décroissance.

2.1. Corticostéroides inhalés

En France, les molécules disponibles pour le jeune enfant sont
la fluticasone, le beclomethasone et le budésonide. Le traite-
ment doit étre initié a doses faibles a moyennes (200 pg/jour
d’équivalent fluticasone). En cas de non-réponse, on pourra
utiliser des doses fortes de CSI, voire du budésonide ou de la
béclométhasone en nébulisations a I'aide d’'un nébuliseur et
d’'un masque adapté.

2.2. Anti-leucotriénes

A partir de I'age de 6 mois, un traitement par anti-leucotriénes
(montelukast 4 mg) pourra étre ajouté. Les preuves concernant
l'efficacité du montelukast en monothérapie dans cette popula-
tion sont faibles [8].

2.3. B2 mimétiques

Lassociation d’'un B2 mimétique de longue durée d’action (B2LA)
n‘est pas recommandée par le GINA [2]. En France, le salmeterol
n'a ’AMM et ne doit étre proposé qu’apres 4 ans. |l doit toujours
étre associé avec les CSI. Avant 4 ans, on peut adjoindre un trai-
tement quotidien par BDCA (salbutamol 400 pg/jour) avant la
prise de CSI [1].

2.4. Prise en charge des comorbidités allergiques

Il convient de traiter la rhinite allergique (corticostéroides
nasaux a partir de 3 ans, anti-histaminiques) qui peut contri-
buer au mauvais contréle de I'asthme. Limmunothérapie
allergénique n’est pas indiquée a I'heure actuelle, dans la
mesure ou les preuves sont limitées quant a son intérét en
traitement d’adjonction de I'asthme allergique, chez le jeune
enfant [8].

3. Mesures environnementales et préventives

Léviction de certains facteurs favorisants : tabagisme, polluants,
irritants, exposition aux allergénes est indispensable. Une
information et une aide au sevrage tabagique pourront étre
proposées a I'entourage [1]. Le passage d’un conseiller médical
en environnement intérieur (CMEI), dans les régions ol il est dis-
ponible, peut permettre de dispenser des conseils pour I'éviction
de facteurs favorisants.

La mise a jour du calendrier vaccinal est indispensable. La vac-
cination antigrippale annuelle est recommandée chez I'enfant
asthmatique, a partir de 6 mois.
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des radiographies chez I'adulte est encadrée par les régles

d’Ottawa. Ces régles ont été étendues a I'enfant, a partir de
5 ans [1]. En pratique, les radiographies sont souvent effectuées
par peur de méconnaitre une lésion osseuse. Ruffing et al. [2] ont
pourtant montré qu’en cas de traumatisme aigu de la cheville,
elles ne révélaient des Iésions osseuses que dans 11,5 % des cas
chez l'enfant. Il faudra donc trouver un meilleur compromis
entre ne pas méconnaitre une fracture et limiter le nombre de
radiographies inutiles.

E n cas de traumatisme aigu de la cheville, la prescription

1. Limagerie « irradiante » a encore sa place

Dans notre institution, 4 clichés sont effectués : cheville de face,de
profil, de face en rotation médiale et oblique du pied. Lincidence
en rotation médiale est utile pour analyser le coin supérolatéral
du talus a la recherche d’une Iésion ostéochondrale aigué ou pour
détecter une fracture-avulsion de la malléole latérale. Loblique
du pied est utile pour dégager la base du 5¢ métatarsien, le
versant latéral du médiopied ou peuvent siéger des avulsions
osseuses, signes indirects d’entorse, ou pour diagnostiquer une
fracture transitionnelle non déplacée (Tillaux, triplane). Pour
cette derniére, I'imagerie « irradiante » conserve sa place et en
particulier le scanner pour quantifier précisément le déplacement
articulaire [3, 4]. Chez le petit enfant, des clichés de jambe (face,
profil) permettront de diagnostiquer une fracture en « cheveu »
du tibia ou en « motte de beurre » du tibia et/ou de la fibula.

2. Apport de « I'imagerie non irradiante »

2.1. Echographie

Léchographie confirme [lentorse latérale et en dresse le bilan
lésionnel — Elle précise le degré d’atteinte ligamentaire (bénigne,
moyenne, grave), le nombre de faisceaux lésés et le siége de la
rupture (a I'insertion ou en plein corps).
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Léchographie affirme qu’il s‘agit d’une autre entorse— Une entorse
du ligament tibio-fibulaire distal antéro-inférieur ou du Chopart
(voire du Lisfranc) est parfois diagnostiquée a tort comme une
entorse latérale. Léchographie permet de redresser le diagnostic
et d’adapter le traitement. Si une entorse du Lisfranc est suspec-
tée en échographie, un scanner complémentaire sera utile. La
présence d’une infiltration du sinus du tarse peut orienter vers
une entorse subtalaire et nécessiter une IRM.

Léchographie met en évidence des avulsions osseuses associées —
Elle est capable de détecter des avulsions, méme millimétriques,
associées a une entorse. L'échographie est supérieure aux
radiographies dans leur détection. Les avulsions associées a une
entorse latérale ne changent pas forcément la prise en charge
mais peuvent expliquer des douleurs inhabituellement prolon-
gées et/ou intenses et inciter a prolonger le repos articulaire.
Une mention particuliére doit étre faite pour le processus latéral
du talus, accessible a I'échographie [5]. La mise en évidence
d’une fracture a ce niveau (« lésion du snowboarder ») doit
faire pratiquer un scanner. Bien que rare, cette lésion est souvent
méconnue en radiographie alors qu’il peut s’agir, lorsque le frag-
ment osseux est volumineux, d’une fracture articulaire a risque
d’arthrose subtalaire.

Léchographie peut confirmer la présence dune fracture type
Salter | de la fibula — Seul le versant latéral de la physe fibulaire
est cependant accessible a I'échographie. Une immobilisation
platrée est souvent requise.

Léchographie peut mettre en évidence des lésions rétinaculaires —
Elle est supérieure a I'lRM dans la visualisation des rétinaculums.
Le rétinaculum supérieur des fibulaires ou plus rarement, celui
des extenseurs [6] ou des fléchisseurs peuvent étre |ésés. Ces
Iésions rétinaculaires sont isolées ou s’associent a une entorse
latérale. Les radiographies objectivent parfois une avulsion
osseuse/périostée en regard des insertions osseuses rétinacu-
laires. Léchographie révéle parfaitement les lésions rétinacu-
laires. Celles-ci sont également visibles en IRM mais nécessitent
une résolution spatiale élevée compte tenu de la finesse des
structures en cause. Léchographie est par contre seule capable
de rechercher,de maniére dynamique, une instabilité tendineuse
éventuellement associée. La prise en charge de ces lésions n’est
pas encore codifiée mais la encore, elles peuvent expliquer des
douleurs inhabituellement persistantes et/ou intenses.
Léchographie est capable de différencier des variantes d’ossification
enchondrale de Iésions traumatiques — Un cliché radiographique
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comparatif peut également étre utile mais I'ossification enchon-
drale (et ses variantes) n’est pas toujours symétrique. Les deux
principales variantes sont représentées par la base du 5¢ méta-
tarsien (présence inconstante d’un noyau d’ossification apophy-
saire) et la malléole médiale (présence d’un noyau d’ossification
secondaire). La premiére peut préter a confusion avec une frac-
ture-avulsion a I'insertion de I'aponévrose plantaire superficielle.
Laspect radiographique suffit généralement a les différencier :
orientation verticale pour le noyau d’ossification apophysaire,
horizontale pour la fracture. La deuxiéme peut préter a confusion
avec une fracture de la malléole médiale [7]. Dans un cas comme
dans l'autre si des douleurs existent, I'’échographie est un moyen
simple de distinguer une variante d’ossification d’une fracture
(et éviter une immobilisation).

Léchographie est capable de différencier une Iésion traumatique
aigué d’une lésion ancienne — Chez I'enfant sportif, la mise en
évidence sur les radiographies d’une avulsion osseuse sous la
malléole latérale peut poser probléme : s’agit-il d’'une lésion
aigué ? Ou séquellaire d’'une entorse latérale ? En principe,
I'aspect radiographique différe : ossicule « corticalisé » en cas
de Iésion ancienne, contours flous et irréguliers en cas de lésion
aigué. Si un doute persiste, I'échographie permet de trancher.

3. IRM

L'IRM permet une exploration globale de la cheville — Elle explore
les articulations talo-crurale et subtalaire mais également celles
du Chopart et du Lisfranc. Lanalyse de I'os sous-chondral est
possible mais la visualisation des cartilages articulaires est plus
délicate. LIRM précise les Iésions ligamentaires mais les avul-
sions osseuses sont plus difficiles a détecter qu’en échographie.
LIRM peut étre d’'une aide considérable chez un enfant sportif.
LIRM peut montrer des anomalies inflammatoires intra- et péri-
ligamentaires au décours d’une entorse latérale — De la méme
maniére que I'‘échographie peut objectiver une importante
hyperhémie au Doppler, 'IRM révéle parfois des anomalies
marquées au sein et autour du ligament |ésé. Cette « inflamma-
tion » persistante peut expliquer des douleurs inhabituellement
prolongées et/ou intenses malgré une prise en charge adaptée.
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LIRM met en évidence des contusions osseuses ou des fissures
sous-chondrales — Celles-ci sont souvent responsables d’une
symptomatologie clinique bruyante contrastant avec un bilan
d’imagerie quasi-normal.

L'IRM est I'examen de référence pour I'analyse des physes — Elle est
capable de détecter une fracture type Salter 1 de la fibula ou du
tibia (élargissement de la physe, cedéme osseux juxtaphysaire,
hématome sous-périosté associé).

LIRM peut révéler un syndrome douloureux régional complexe de
type 1 (SDRC1) — Bien que rare chez I'enfant, le SDRC1 peut survenir
au décours d’'un traumatisme de la cheville. Le diagnostic est cli-
nique mais la scintigraphie osseuse (hyperfixation loco-régionale
ou hypofixation locale [8]) et I'IRM peuvent aider. LIRM montre
un épanchement articulaire et des anomalies cedémato-inflam-
matoires de l'os et/ou des tissus mous, parfois associées a des
microfractures sous-chondrales. Il faudra cependant rester prudent
dans linterprétation car des plages en hypersignal T2 sont fré-
quemment visualisées chez I'enfant au sein de la moelle osseuse ;
elles correspondraient a des flots de moelle hématopoiétique [9].
Les formes froides de SDRC1 n’étant pas rares chez 'enfant, la dis-
proportion entre I'intensité des symptomes et la quasi-normalité
de I'lRM peut étre un argument en faveur du diagnostic.

LIRM est supérieure aux radiographies et au scanner pour ana-
lyser un fragment ostéochondral aigu — Le fragment détaché du
coin supéro-latéral du talus se réduit souvent a une fine écaille
osseuse recouverte de cartilage. U'IRM est plus performante pour
apprécier la composante cartilagineuse et la localisation dans
l'articulation.

LIRM découvre parfois une coalition tarsienne source d’entorses
latérales — Si la coalition calcanéo-naviculaire est facile a
diagnostiquer en radiographie, la coalition talo-calcanéenne
peut étre plus difficile a voir, notamment chez I'enfant dont
les structures osseuses sont incomplétement ossifiées. LIRM
permet de confirmer sa présence, en précise le type (synostose,
synfibrose, synchondrose), I'extension et I'existence éventuelle
de remaniements cedémato-inflammatoires de part et d’autre
de la coalition.

Les références complétes peuvent étre obtenues sur demande auprés
de l'auteur.
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complications observées dans 10 a 30 % des entorses

graves. Linstabilité est caractérisée par la répétition de
plus en plus fréquente d’'entorses avec une sensation subjective
d’insécurité. Les lésions en cause peuvent étre ligamentaires,
tendineuses et/ou osseuses. Il faut donc explorer chaque
compartiment dans le bilan d’une instabilité ou de douleurs
chroniques.
Les particularités pédiatriques sont essentiellement liées a une
résistance mécanique ligamentaire trés importante, expliquant
la survenue plus fréquente de fractures-avulsions osseuses que
de ruptures ligamentaires. Ainsi, la fracture de Tillaux remplace
chez I'enfant la rupture du ligament tibio-fibulaire antérieur
lors des traumatismes en rotation externe forcée par traction
et arrachement osseux au niveau de son insertion sur le versant
antéro-latéral de I'épiphyse tibiale distale.
Les principales pathologies a rechercher dans le contexte sont :

L’ instabilité et les douleurs chroniques de cheville sont des

1. Linstabilité tibio-talienne (ou talo-crurale)

Cette entité est une complication des entorses latérales, sans
corrélation avec la sévérité initiale de I'entorse.

Les examens d’'imagerie disponibles pour le diagnostic sont :

- radiographies de cheville :

- incidences « simples » :face, profil, et face a 10° de rotation
interne : pour rechercher des arrachements osseux, des
lésions du dome talien et un diastasis tibio-fibulaire distal,

- cliché de face en charge avec cerclage de Meary, a la
recherche d’un varus de I'arriére-pied,

- clichés dynamiques comparatifs a la recherche d’'un tiroir
antérieur et d’'un baillement tibio-talien latéral en varus
forcé, traduisant une lésion du LTFA +/-des autres faisceaux
du LCL ;

— échographie et IRM : confirmation des anomalies centrées sur
le versant osseux de l'insertion tibiale du LTFA (arrachement
osseu, infiltration, Iésion ligamentaire).
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2. Instabilité sub-talienne

Souvent associée a une laxité talo-crurale (30 %), elle corres-
pond a l'association de lésions ligamentaires sous-taliennes,
d’une infiltration de la graisse du sinus du tarse et d’'un cedéme
sous-talien postérieur. Le tableau clinique équivaut a celui d’'un
syndrome du sinus du tarse avec laxité, et le bilan d’imagerie est
identique a celui-ci.

3. Syndrome du sinus du tarse

Il s’agit d’'une entité clinique caractérisée par des douleurs sous

et/ou pré-malléolaires latérales majorées a la marche et lors des

manceuvres en varus, et une sensation d’instabilité de 'arriére-
pied mais sans véritable laxité. Elle est d’origine traumatique
dans 70 % des cas, dans un contexte d’entorses a répétition.
Sur le plan de I'imagerie :
- lesradiographies sont le plus souvent normales, mais permettent
déliminer des avulsions osseuses en regard des insertions liga-
mentaires et des signes d’arthropathie subtalaire débutante.
— I'échographie du sinus du tarse fait partie de I'analyse sys-
tématique d’une entorse de cheville aigué ou chronique. On
recherche une modification de I'échogénicité de la graisse du
sinus du tarse, un épanchement, des avulsions osseuses et des
anomalies du rétinaculum des extenseurs.
— I'IRM est également trés intéressante car elle permet d'objectiver :
- un remplacement de la graisse du sinus par de la fibrose ou
du tissu inflammatoire,

- une synovite ou des formations kystiques associées,

- une rupture partielle ou compléte fréquemment associée
des ligaments du sinus du tarse,

- une atteinte du rétinaculum,

- des lésions associées : tendinopathie du tendon tibial pos-
térieur, séquelles d’entorse latérale associée...

4.Conflit antéro-latéral
ou « impingement syndrome »

Cette entité correspond a un comblement de la gouttiére antéro-
latérale de la cheville par du tissu inflammatoire ou cicatriciel
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séquellaire d’une entorse du ligament tibio-fibulaire antéro-

inférieur (LTFAI).

Cliniquement, le patient présente des douleurs persistantes en

avant de la malléole latérale avec empatement de la gouttiére,

3 mois aprés une entorse latérale.

Le bilan d’imagerie comprend :

- radiographies de cheville : recherche d’avulsions osseuses des
insertions ligamentaires et de corps étranger ;

— échographie : hypertrophie cicatricielle du LTFAI, masse syno-
viale comblant la gouttiére ;

— IRM en 2¢intention :épaississement ou rupture du LTFA, syno-
vite chronique hypertrophique, comblement de la gouttiére,
formations kystiques...

5. Conflit postérieur

Al'origine de douleurs en rapport avec un remodelage osseux ou
synovial post-traumatique. Les examens a discuter sont la radio-
graphie et I'IRM, pour rechercher un os trigone symptomatique
et/ou une synovite associée.

6.Lésion de la syndesmose tibio-fibulaire
distale

Elle est atteinte dans 1 a 10 % des entorses, se traduisant par

des douleurs persistantes a la palpation du versant antérieur de

I'articulation avec sensation d’instabilité en I'absence de traite-

ment adapté, et évolue vers une arthrose talo-crurale sévere.

Les examens d’imagerie disponibles sont :

- radiographies de cheville : face, profil, et face en rotation
interne de 10°. A noter que les critéres radiologiques d’éva-
luation de la syndesmose classiquement décrits chez I'adulte
(diastasis tibio-fibulaire, diminution du chevauchement tibio-
fibulaire, et diastasis talo-crural médial) ne sont pas appli-
cables en pédiatrie. En effet, le chevauchement tibio-fibulaire
distal n'est visible qu’aprés 5 ans et I'espace clair tibio-fibulaire
peut étre > 6 mm chez I'enfant sans caractére pathologique ;

— échographie : en 2¢ intention. Elle permet d’analyser le
ligament tibio-fibulaire antérieur distal (seul ligament de
la syndesmose explorable en échographie) et rechercher un
baillement de I'interligne en dorsi-flexion ;

— I'IRM est indiquée en cas d’'anomalie du LTFAD a I’échographie
pour rechercher simultanément une atteinte des autres liga-
ments de la syndesmose, des lésions osseuses telles qu’une
fracture du rebord marginal tibial postérieur ainsi qu’une
atteinte du plan ligamentaire médial de la cheville.

7. Les instabilités tendineuses

— Tendon tibial postérieur : luxation en avant de la malléole
médiale. Les examens d’imagerie a réaliser sont :
- radiographies de face ou 3/4 en rotation externe : a la
recherche d’une avulsion osseuse corticale malléolaire
médiale ;
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- échographie avec manceuvres dynamiques en flexion dor-
sale du pied et inversion contrariée pour mettre en évidence
la luxation du TTP ;

- IRM :décollement ou rupture du rétinaculum, visualisation de
la luxation antérieure du tendon avec des anomalies de signal
intra-tendineuses, infiltration des parties molles péri-malléo-
laires, et cedéme osseux de la malléole médiale. Cet examen
permet également d’identifier des facteurs anatomiques
favorisants tels qu’une gouttiére rétro-malléolaire peu creusée.

- Tendons fibulaires : déplacement pathologique des fibulaires
par rapport a la malléole latérale avec ou sans rupture du
rétinaculum.

- l'échographie dynamique est I'examen le plus adapté pour
mettre en évidence cette luxation ;

- I'IRM (en 2¢ intention) et le scanner permettent de recher-
cher une dysplasie malléolaire favorisante.

8.Le syndrome douloureux régional
complexe de type 10u « algodystrophie »

Rare chez I'enfant, il correspond a un tableau clinique douloureux

disproportionné en intensité ou en durée par rapport au trau-

matisme déclenchant, inconstamment associé a des troubles
vasomoteurs et de trophicité.

Les examens d’'imagerie disponibles sont :

- Les radiographies : (signes retardés par rapport a la clinique) :
raréfaction osseuse trabéculaire hétérogéne d’aspect « pom-
melé »

— LIRM : mise en évidence d’'un cedéme médullaire transitoire
et migratoire a contours flous, visible plus précocement que la
raréfaction osseuse sur la radiographie, intéressant plusieurs
0s, associé a un épanchement articulaire dans 50 % des cas.
Il peut ainsi étre utile de recontréler I'examen a 3 semaines en
cas de doute diagnostique.

— Le scanner n’a pas d’intérét dans ce contexte

— Scintigraphie osseuse au technétium gg9m : on observe
fréquemment une hypofixation locorégionale chez I'enfant
(65 % des cas).

En conclusion, le bilan d’imagerie a réaliser dans un contexte de

cheville post-traumatique douloureuse ou instable chez I'enfant

consiste en :

- radiographies de cheville en 1 intention (au minimum clichés
de Face, Profil, Face de mortaise)

— échographie : en 2¢ intention, permettant d’étudier les struc-
tures ligamentaires et tendineuses, et de démasquer une
laxité par des manceuvres dynamiques

— IRM, en 3¢ intention, notamment en cas d’instabilité avec
échographie négative.

— le scanner doit étre limité a de rares indications telles que la
recherche de fractures méconnues

- l'arthro-TDM ou l'arthro-IRM peuvent étre réalisés dans les
bilans d’instabilité avec recherche de |ésion ostéochondrale ou
de corps étranger.

Les références complétes peuvent étre obtenues sur demande aupreés
de l'auteur.



Cheville traumatique : au-dela de la radiographie

ELSEVIER

Table ronde

Cheville traumatique :
au-dela de la radiographie

F. Accadbled®, C. Fiquet

Orthopédie Traumatologie, Hopital des Enfants, 330 avenue de Grande Bretagne TSA 70034

31059 Toulouse cedex 9

dans la population pédiatrique. On distingue la trauma-

tologie aigué ou pathologie macrotraumatique dans un
contexte d’'urgence de la pathologie microtraumatique a l'origine
de douleurs chroniques. limagerie est essentielle au diagnostic
précis et a la prise en charge optimale.

L’ articulation de la cheville est fréquemment traumatisée

1. Pathologie macrotraumatique

On doit interroger I'enfant et sa famille sur le mécanisme et
I'énergie du traumatisme et la possibilité de marcher depuis
l'accident. La radiographie de face et de profil est généralement
réalisée sauf en cas de simple contusion. La lésion la plus fré-
quente est la fracture-décollement épiphysaire non déplacée de
lafibula distale, type | de Salter et Harris. Alexamen,'cedéme et
la douleur a la palpation sont sus-malléolaires. La radiographie
permet de mettre en évidence la tuméfaction de cette région.
Les entorses du ligament collatéral latéral sont généralement
rencontrées chez des sujets plus agés, aprés 10 ans. lcedéme et
la douleur sont alors pré et sous malléolaires. léchographie peut
aider au diagnostic précis. Le traitement de ces deux |ésions est
identique avec immobilisation par attelle platrée 3 semaines.
Les fractures décollement épiphysaires du tibia distal de type |
et Il nécessitent une réduction si elles sont déplacées, suivie
d’une immobilisation par botte platrée pour 4 semaines. Les
Iésions de type Il et IV de Salter et Harris justifient une imagerie
en coupe, au mieux une IRM, afin d’apprécier au mieux le dépla-
cement et d’élaborer une stratégie thérapeutique, notamment
I'orientation des vis d’ostéosynthése. Lexemple typique est la
fracture triplane. Les |ésions déplacées nécessitent une réduc-
tion chirurgicale avec exploration articulaire a foyer ouvert ou
par arthroscopie et une ostéosynthése. Les Iésions de type lll
et IV déplacées présentent un risque élevé d’épiphysiodése. Les
fractures du talus sont plus rares et nécessitent également une
imagerie en coupe.

*Auteur correspondant :
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2. Pathologie microtraumatique

Les radiographies de face et de profil sont indispensables. Lins-
tabilité de cheville est rare. Elle est suggérée par des entorses
a répétition et justifie la réalisation d’une IRM qui explore les
différents faisceaux ligamentaires et recherche d'éventuelles
Iésions cartilagineuses associées. Le traitement repose avant
tout sur une kinésithérapie adaptée. La douleur et le contexte
« d’entorses a répétition » doivent également faire évoquer les
synostoses du tarse, en particulier en présence d’un enraidisse-
ment de I'articulation sous-taliennne examinée en varus/valgus
passif. La radiographie de profil peut montrer des signes directs
et indirects de synostose. Le scanner ou mieux I'IRM confirme
le diagnostic en précisant la taille et la localisation de la syno-
stose ainsi que sa nature osseuse, cartilagineuse ou fibreuse.
Le traitement est souvent chirurgical et repose sur la résection
de la synostose. En cas de douleur diffuse a la palpation, de
phénoménes vasomoteurs ou de terrain a risque, il faut penser
a l'algodystrophie ou syndrome douloureux régional complexe.
La cheville représente en effet la localisation la plus fréquente,
touchant surtout les jeunes filles autour de 11 ans. Les examens
d’imagerie ne sont utiles que pour éliminer un autre diagnostic.
La prise en charge est multidisciplinaire.

Lostéochondrite disséquante du talus atteint le plus fréquem-
ment I'angle médial. Des consignes de repos voire une immo-
bilisation transitoire permettent souvent la guérison. En cas de
persistance des symptémes aprés 3 a 6 mois, I'IRM est indiquée
pour apprécier la stabilité du fragment et préciser les modalités
du traitement chirurgical. Le conflit postérieur ou « syndrome
du carrefour postérieur » est suspecté devant des douleurs rétro
malléolaires. La flexion plantaire forcée déclenche la douleur
reconnue par le patient. La radiographie révéle une queue du
talus hypertrophique ou un os trigone. L'IRM est utile en cas de
doute et peut montrer un épanchement liquidien et un cedéme
osseux a ce niveau. Le traitement repose sur la résection arthros-
copique.

La prise en charge optimale d’une cheville traumatique de
I'enfant et I'adolescent repose comme souvent sur un binéme
radiologue/chirurgien qui dialogue et échange en toute connais-
sance de cette pathologie spécifique.
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ou papuleux d’apparition brutale. Chez I'enfant, il est,

avec l'urticaire aigué, un des motifs les plus fréquents
de consultation dermatologique aux urgences pédiatriques. Il
s’agit dans la majorité des cas d’exanthémes fébriles [1]. Les étio-
logies des exanthémes fébriles de I'enfant sont principalement
infectieuses mais il faudra garder a I'esprit la possibilité d'un
syndrome de Kawasaki, d’'une toxidermie ou plus rarement d’une
maladie auto-immune ou hématologique.
Aux urgences pédiatriques, la prise en charge d’'un exanthéme
débute avant tout par larecherche de signes cliniques de gravité
(altération de I'état général, hypotension, tachycardie, tachy-
pnée, trouble neurologique, absence d’hydratation, temps de
recoloration cutanée). La démarche diagnostique nécessite de
préciser le contexte épidémiologique : age du patient, respect
du calendrier vaccinal, saison, notion de contage infectieux ou
contexte épidémiologique particulier (épidémie, retour d’une
zone d’endémie, risque vectoriel). Les signes extra-cutanés
tels que la courbe thermique, la présence de douleurs articu-
laires, de symptémes pulmonaires ou neurologiques sont des
informations importantes. Les exanthémes peuvent paraitre
souvent peu spécifiques. Néanmoins I'analyse sémiologique
des exanthémes permettra parfois de trouver des signes der-
matologiques caractéristiques d’une étiologie et d’orienter les
examens complémentaires nécessaires a la confirmation du
diagnostic.
La démarche diagnostique nécessite de connaitre les principaux
exanthémes fébriles et leurs spécificités. lIs peuvent étre abordés
selon le degré d’urgence nécessaire a leur prise en charge.

l ' n exanthéme est un érythéme diffus maculeux et/

1. Urgences vitales

1.1. Syndromes de chocs toxiques staphylococcique
ou streptococcique

Ces deux syndromes sont rares. Le foyer infectieux est souvent
une infection cutanée [2,3]. Les signes généraux correspondent
a un choc septique souvent associé a des signes digestifs a type
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de diarrhées ou vomissements. Les manifestations cutanées
sont un exanthéme scarlatiniforme associé a un énantheme.
La desquamation palmo-plantaire est systématique mais
retardée.

1.2. Exanthémes nécessitant une prise en charge rapide
en milieu hospitalier

1.2.1. Epidermolyse aigué staphylococcique

Cette dermatose est la conséquence d’une infection par un
Staphylococcus aureus producteur d’exfoliatines A et/ou B. Le
décollement cutané peut aller d’'un décollement généralisé
notamment en période néonatale jusqu’a un décollement res-
treint aux zones de frottement chez I'enfant plus grand. Il n'y a
pas de décollement muqueux. Cette phase de décollement est
précédée d’'un érythéme généralisé scarlatiniforme douloureux
et « chaud » a la palpation. Les signes généraux (fiévre, altéra-
tion de I'état général) sont variables.

1.2.2. Maladie de Kawasaki

La maladie de Kawasaki est définie par les critéres classiques, a
savoir : une fiévre élevée depuis plus de 5 jours et au moins 4 des
5 critéres suivants : modification des extrémités, éruption poly-
morphe, une hyperémie conjonctivale bilatérale, une modifica-
tion bucco-pharyngée, des adénopathies cervicales. Laltération
de I'état général, qui est un élément constant dans la maladie de
Kawasaki, ne figure pas dans ces critéres diagnostiques. D’autres
signes peuvent étre présents tels qu’une réactivation du point
d’injection du BCG... [4].

1.2.3. Toxidermies graves

Rares en pédiatrie, les toxidermies les plus sévéres sont le
syndrome d’hypersensibilité médicamenteuse (DRESS) et la
nécrolyse épidermique toxique (NET) [s].

Le DRESS débute par une fiévre et une altération de I'état général
souvent associée a une pharyngite. Les signes dermatologiques
sont caractérisés par un érythéme généralisé et un cedéme de
la face. Les critéres diagnostiques du DRESS sont : une suspicion
de réaction médicamenteuse associée a une hyperéosinophilie
(> 1,5 x 109/1) et/ou la présence de lymphocytes atypiques et au
moins deux atteintes viscérales (éruption cutanée, adénopathies



diffuses, transaminases supérieures a 2 fois la normale, pneumo-
pathie interstitielle, néphropathie, péricardite ou myocardite).
Une réactivation virale (HHV6, HHV7, CMV ou EBV) est souvent
associée a cette toxidermie.

La NET débute par un érytheme généralisé morbilliforme dou-
loureux associé a une altération de I'état général et une hyper-
thermie. Cet exanthéme est rapidement suivi d’'un décollement
muqueux et cutané. Le signe de Nikolsky est positif.

2. Exanthémes infectieux moins urgents

2.1. Scarlatine

La scarlatine est due a des infections, angine principalement, a
streptocoques du groupe A. lexamen dermatologique objective
un érythéme par définition scarlatiniforme mais des formes plus
discrétes ont été décrites. Une desquamation acrale et souvent
périnéale survient vers le 7¢ jour.

2.2. Primo-infection HHV6

Presque 100 % des enfants sont immunisés a I'age de 3 ans. La
primo-infection se caractérise par une fiévre élevée supérieure a
39°. Seulement 20 % des enfants vont présenter un exanthéme
qui apparait classiquement au 3¢ jour de fiévre. Lexanthéme est
roséoliforme mais il peut étre également morbilliforme [6].

2.3. Rougeole

La phase d’incubation est de 12 jours, les prodromes de la rou-
geole sont une fiévre élevée, un catarrhe oculo-nasal, une toux
et une pharyngite. Laltération de I'état général est souvent
importante. Le premier signe cutanéo-muqueux, inconstant,
est le signe de Koplick. Lexanthéme morbilliforme débute en
région rétro-auriculaire et s’étend de facon descendante [7].
Une desquamation est souvent constatée dans les jours suivant
I'exanthéme.

2.4. Rubéole

Linfection est symptomatique dans 20 a 50 % des cas. Contrai-
rement a la rougeole, les prodromes et les signes d’accompagne-
ment de la rubéole sont discrets. Lexanthéme est morbilliforme
et apparait aprés 14 a 21 jours d’incubation. Les adénopathies
occipitales et rétro-auriculaires sont volontiers présentes [8].

2.5. Entérovirus

Certains entérovirus sont impliqués dans le syndrome pieds
mains bouche qui est un exanthéme vésiculeux. Cependant, les
entérovirus seraient également impliqués dans 5 % des exan-
thémes maculo-papuleux de I'enfant. Les exanthemes maculo-
papuleux des infections a entérovirus sont non spécifiques. Le
diagnostic d’infection a entérovirus doit étre évoqué devant une
fievre élevée associée a un exanthéme survenant dans la petite
enfance [9].

S’orienter devant un exanthéme aux urgences pédiatriques

2.6. Parvovirus B1g9

Les manifestations dermatologiques de la primo-infection a par-
vovirus B1g sont principalement le mégalérythéme épidémique
et le purpura en gants et chaussettes. Les prodromes du méga-
Iérythéme épidémique sont discrets. Lérythéme débute sur les
joues puis le tronc et les membres. Les placards érythémateux
peuvent avoir un aspect en « guirlande ». Des arthralgies sont
souvent associées chez le grand enfant.

2.7. Epstein-Barr virus

La primo-infection a Epstein-Barr virus (EBV) se traduit par une
mononucléose infectieuse. Lincubation est de 30 a 50 jours. Lan-
gine est le signe clinique le plus fréquent, celle-ci est associée a
une fiévre et une poly-adénopathie. Lexanthéme est inconstant,
peu spécifique. Il est habituellement morbilliforme.

2.8. Dengue et chikungunya

Ces deux arboviroses sont endémiques en zone intertropicale.
Elles sont transmises par les moustiques du genre Aedes. A. albo-
pictus est implanté dans le sud de la métropole. La possibilité
d’une infection par le virus de la dengue ou du chikungunya doit
étre évoquée devant un enfant présentant un exanthéme fébrile
associé a une thrombopénie au retour de zone d’endémie ou en
métropole lors de la période d’activité d’Aedes albopictus.

La démarche diagnostique devant un exanthéme fébrile aux
urgences pédiatriques est difficile. Les étiologies sont nom-
breuses. Le principal enjeu consiste a identifier I'urgence vitale.
La connaissance des caractéristiques dermatologiques des exan-
thémes permet d’orienter de facon pertinente la prise en charge
diagnostique et thérapeutique.
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résistent pour la plupart a la restriction énergétique, la

chirurgie bariatrique représente souvent la seule issue
thérapeutique. En janvier 2016, la Haute Autorité de Santé a
défini les conditions permettant de changer la vie de ces ado-
lescents [1].

D ans la mesure ou les obésités morbides de I'adolescent

1. Indications de la chirurgie bariatrique

Les adolescents doivent obéir a un certain nombre de critéres
d’éligibilité pour pouvoir bénéficier d’'une chirurgie bariatrique
(tableau 1). Les contre-indications sont principalement d’ordre
psychiatrique.

2. Parcours pré-opératoire

Une préparation a I'intervention d’au moins un an dans un centre
spécialisé & compétence pédiatrique est nécessaire. A I'issue de
cette préparation, une contre-indication provisoire ou définitive
a l'intervention pourra étre posée.

3. Choix de la technique chirurgicale

Le bypass (court-circuit de I'estomac et d’'un bon métre de gréle)
al'avantage d'étre la technique la plus efficace a long terme, tout
en étant réversible. Il entraine cependant des risques majeurs de
carences nutritionnelles. C’est pour nous la technique chirurgi-
cale a privilégier dans ces formes morbides. La sleeve (gastrecto-
mie partielle) est un peu moins efficace et a I'inconvénient d’étre
irréversible. Les risques de carences existent mais sont moindres
que ceux du bypass. Elle peut étre proposée lorsqu’il existe un
doute sérieux sur I'observance thérapeutique post-opératoire.
Enfin, 'anneau gastrique a comme principal avantage d’étre
facilement réversible. Abandonné chez I'adulte en raison de son
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Tableau 1
Critéres d’éligibilité de la chirurgie bariatrique chez I'adolescent
obése.

Critéres -IMC > 35 kg/m?+ 1 comorbidité sévere
physiologiques  (diabéte, syndrome d’apnée du sommeil
sévere, hypertension intracranienne, stéato-
hépatite sévere)
-IMC > 40 kg/m?+ altération majeure
de la qualité de vie
- Age >15 ans (13 ans si présence
d’une comorbidité sévére)
-Tanner 2 IV (age osseux 213 ans
chez les filles et 15 ans chez les garcons)

Capacités de
I'adolescent

- Capacités a intégrer les changements
diététiques et de mode de vie

- Capacités de I'adolescent et de son entourage
a comprendre les risques encourus

- Capacités de I'adolescent et de sa famille

a mettre en ceuvre les mesures thérapeutiques
post-opératoires (supplémentation nutrition-
nelle, suivi médical régulier)

- Préparation pluriprofessionnelle de
I'adolescent d’au moins 12 mois dans un centre
spécialisé a compétence pédiatrique

- Idéalement, stabilisation du poids avant

la chirurgie

Critéres - Troubles psychiatriques décompensés
d’exclusion ou non pris en charge
- Troubles sévéres et non stabilisés
du comportement alimentaire
- Conduites addictives
- Obésité syndromique, monogénique connue,
ou lésionnelle (sauf exception)
- Adolescentes enceintes ou allaitant ou celles
pour lesquelles une grossesse serait possible
dans les 2 ans post-opératoires

inefficacité 3 moyen terme et des nombreuses complications
mécaniques qu’il provoque, il est surprenant qu’elle continue a
séduire de nombreux pédiatres.



Chirurgie bariatrique a I"adolescence : le point de vue du pédiatre spécialisé en nutrition

4.Complications post-opératoires

Elles sont dominées par les carences nutritionnelles : protéines,
fer, calcium, zinc, vitamines B1,B6, Bg, B12, D [3].La consommation
insuffisante de produits carnés et laitiers d’'une part et I'obser-
vance médiocre des compléments nutritionnels (minéraux,
vitamines) en sont la principale cause.

Des décompensations psychiatriques post-opératoires sont
également possibles. Il s’agit le plus souvent d’adolescents ayant
échappé au dépistage pré-opératoire des contre-indications
psychiatriques.

5. Résultats thérapeutiques

La perte de poids est le plus souvent importante, atteignant
habituellement plusieurs dizaines de kilogrammes [2]. Facile et
rapide au début, elle se ralentit aprés plusieurs mois et dépend
alors des capacités de restriction cognitive de I'adolescent. Cette
perte pondérale doit épargner la masse musculaire grace a une
consommation suffisante de protéines carnées et/ou laitiéres et
une activité physique soutenue.

Les complications somatiques liées a I'obésité s'améliorent aprés
chirurgie bariatrique chez une majorité des adolescents [2], mais
c’est surtout I'amélioration considérable de la qualité de vie qui
justifie I'acte chirurgical en pédiatrie [2].

Une chirurgie réparatrice est souvent nécessaire lorsque la
perte pondérale s’est stabilisée au bout d’environ 2 ans, pour
corriger la peau distendue vidée de la graisse sous-jacente
qui pend au niveau de 'abdomen, des bras, des cuisses ou des
seins.

Les résultats sont malheureusement moins probants chez les
enfants porteurs d’obésités monogéniques connues [3]. En
effet, I'efficience sur 'appétit de la mutation génétique a I'ori-
gine de I'obésité est telle que les signaux de satiété transmis au
cerveau par les modifications digestives chirurgicales ne par-
viennent pas a la contrecarrer. Dans ces formes particuliéres, les
indications devront étre posées par les rares centres qui en ont
I'expérience.

6.Transition a I’age adulte

Les patients ayant bénéficié d’une chirurgie bariatrique ne
doivent jamais étre perdus de vue. Une transition organisée
avec un service d’adultes est donc indispensable dans tous les
cas. Notre expérience a montré qu’elle devra étre réalisée au plus
t6t un an apres I'acte chirurgical pour ne pas risquer une errance
du patient dans une période ou la surveillance et I'observance
thérapeutique devront étre particuliérement sérieuses [4].

7. Conclusion

La chirurgie bariatrique de l'adolescent est aujourd’hui souvent
salvatrice dans les formes morbides d’obésité résistant a toutes les
thérapeutiques classiques et altérant gravement la qualité de vie. Elle
devrait cependant étre supplantée dans les décennies futures par des
traitements médicamenteux adaptés a chaque anomalie génétique
a l'origine de ces obésités [5]. C’est une des raisons pour lesquelles les
techniques réversibles comme le bypass doivent étre privilégiées.
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de la pandémie de I'obésité, la chirurgie bariatrique a pris

son essor et se place aujourd’hui comme le traitement le
plus efficace de 'obésité morbide et du syndrome métabolique :
diabéte de type 2, hypertension artérielle, stéatose hépatique
non alcoolique, syndrome d’apnées du sommeil. En France, le
nombre d’interventions réalisées chaque année a ainsi plus que
triplé au cours des dix derniéres années et reste en constante
augmentation [1].
Lobésité touche la population pédiatrique dés le plus jeune age
et on estime qu’environ 2-3 % des adolescents souffrent d’obési-
tés sévére ou morbide, définies respectivement comme un indice
de masse corporelle (IMC) supérieur a 120 % ou 140 % du seuil
IOTF-30 (International Obesity Task Force [2,3]). Cette obésité a
un impact immédiat sur le développement de comorbidités et
la qualité de vie a I'adolescence, mais aussi un retentissement
péjoratif a long terme sur la persistance d’une obésité sévére a
I'age adulte (70 % des cas) et sur 'augmentation du diabéte de
type 2 et de la morbi-mortalité cardiovasculaire [4].
Devant ces risques importants et l'efficacité démontrée de la
chirurgie bariatrique chez I'adulte, la question de proposer ce
type de traitement dés I'adolescence s’est rapidement posée, et
les études font part des mémes taux de succes chez I'adolescent
que chez les adultes [5]. En France, a 'issue d’'une phase d’expé-
rimentation dans quelques centres, la Haute Autorité de Santé
a édicté des recommandations spécifiques en 2016 [6], incluant
en particulier la nécessité d’'une préparation et d’un suivi multi-
disciplinaire bien conduits d’'un an minimum avec des équipes
pédiatriques spécialisées.
Actuellement, trois techniques chirurgicales peuvent étre
proposées, avec un effet soit purement restrictif pour 'anneau
gastrique ajustable (AGA) et |a sleeve gastrectomie (SG), soit a la
fois restrictif et malabsorptif pour le by-pass gastrique (BPG). Le

D epuis une trentaine d’années et en paralléle a I'évolution
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choix d’une technique reste encore beaucoup une affaire d’école
et la réflexion doit prendre en compte a la fois les bénéfices
escomptés en termes de perte de poids et de résolution des
comorbidités, et le retentissement sur la qualité de vie et les
risques postopératoires a court et long terme. La perte de poids
moyenne en points d'IMC dans les 3 ans suivant une chirurgie
bariatrique est estimée dans les plus récentes méta-analyses [s5]
a10,3 kg/m? (IC95 % 7,0-13,7) aprés AGA, 13,0 kg/m? (11,0 —15,0)
aprés SG et 15,0 kg/m? (13,5 — 16,5) aprés BPG. Tout comme
d’autres études publiées, le suivi prospectif de notre cohorte
d’adolescents opérés d’'un AGA a montré également une amé-
lioration de I'ensemble des comorbidités associées au syndrome
métabolique dés la premiére année apreés chirurgie, ainsi qu’une
amélioration de la qualité de vie, et une diminution de la déso-
cialisation [7]. Notre recul actuel de 10 ans montre également
un maintien dans le temps des effets obtenus, et au-dela de trois
ans de suivi, 1/3 de patients de poids normal ou en surpoids et 1/3
de patients obéses avec un IMC < 35 kg/m?2.

Les complications aprés AGA [4] sont assez fréquentes (20 %
environ) mais le plus souvent bénignes, liées soit a 'anneau et
pouvant nécessiter une réintervention pour le réparer ou le rem-
placer, soit a des probléemes gastro-intestinaux (reflux, nausées,
vomissements) accessibles au traitement médical. Aprés BPG, les
complications chirurgicales sont un peu moins fréquentes mais
plus séveres, incluant fistules anastomotiques et saignements
postopératoires (5,1 %) précoces, mais aussi sténoses anasto-
motiques, hernies internes et dilatation secondaire de la poche
gastrique a plus long terme ; les troubles gastro-intestinaux
incluent hypoglycémies, dumping-syndrome et diarrhées de
traitement parfois difficile, et a long terme peuvent survenir des
carences, principalement a type d’anémie et d’hyperparathyroi-
die, et ce malgré une supplémentation. La SG pose le probléme
d’un taux initial de fistules gastriques et de saignements de
la tranche de section non négligeables (3 %) et de traitement
parfois difficile, mais aussi a long terme de dilatation secondaire
du tube gastrique et surtout d’un taux élevé de reflux gastro-
cesophagien menant a un cesophage de Barrett dans 15 % des
cas [8].
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Une autre question, particulierement importante pour les
adolescents, est celle de ce que I'on pourra leur proposer si la
technique initiale ne fonctionne pas, ou lorsqu’avec le temps elle
ne sera plus suffisamment efficace. Le suivi a long terme chez les
adultes a montré qu'’il existait une reprise pondérale aprés toute
intervention, dont tous les mécanismes ne sont pas encore com-
pris, mais qui provient en partie d’'une dilatation secondaire des
poches ou tubes gastriques. S’il est possible de pratiquer toute
intervention de chirurgie bariatrique aprés un AGA, une SG sera
plutét « transformée » en BPG, et ce dernier pourra quant a lui
avoir soit un modelage de la poche gastrique, soit un calibrage
de celle-ci par adjonction d’un AGA, soit une réfection compléte
du court-circuit. Il est ainsi tout a fait possible qu’un patient
bénéficiaire d’une chirurgie bariatrique a I'adolescence ait ainsi
besoin de plusieurs interventions au cours de sa vie d’adulte...
Cependant, son jeune age et des habitudes de vie moins ancrées
que chez un adulte peuvent aussi laisser espérer une plus grande
efficacité de la rééducation nutritionnelle associée a la chirurgie,
d’ol la nécessité absolue d’un soutien médical et psychologique
renforcé auprés de ces jeunes patients, gage de réussite de
cette prise en charge, et qui doit pouvoir perdurer au-dela du
suivi pédiatrique par une transition avec les équipes médicales
d’adultes.

En conclusion, la chirurgie bariatrique est désormais une option
thérapeutique qui peut étre proposée aux adolescents en obé-
sité morbide en échec des prises en médicales, et qui en font la
demande. Néanmoins, il s’agit d’'une prise en charge longue et
potentiellement complexe, avec des interventions chirurgicales
dont les indications doivent étre posées non seulement en
fonction des bénéfices escomptés sur la perte de poids et la
résolution des comorbidités, mais aussi avec la connaissance des
complications immédiates et a long terme possibles, et du deve-
nir ultérieur de ces montages chirurgicaux. Il est donc important

que ces adolescents soient suivis dans des centres multidiscipli-
naires a compétences pédiatriques, et qui permettent ensuite
une transition optimale vers un suivi adapté par les équipes
d’adultes.
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est interpellé par le trop, I'excés. Face a ce constat, la ques-

tion de la perte est nécessairement abordée. Les patients
et les médecins en font un discours commun. Il s’agit de perdre
ce poids en trop, perte qui souvent échoue. Lobésité persiste,
malgré tous les régimes et activités sportives.

I orsque |'on rencontre un patient en situation d’obésité, on

1. La demande

Entendre une demande, et spécialement dans cette période de
vie singuliere qu’est I'adolescence est capital. Les adolescents
demandent peu. Dans une recherche constante et nécessaire
d’autonomisation, de séparation des imagos parentaux, les
demandes concernant I'étre, et ses difficultés, se font rares. Un
adolescent qui demande quelque chose concernant son étre
souffrant doit étre entendu. Ne pas entendre une demande peut
avoir de graves conséquences, tant du c6té de I'absence d’aide
apportée a un étre qui en a besoin que de la portée plus symbo-
lique d’avoir été sourd a un appel (a I'aide souvent). Ladolescent se
retrouve alors seul, avec sa souffrance, et doutant de la capacité
de I'adulte a I'entendre et finalement a le soutenir. La demande
de prise en charge d’'une obésité et plus précisément d’une prise
en charge en chirurgie bariatrique s’inscrit dans cette idée. Celle
d’une souffrance souvent d’une intensité insoupconnée, un « je
n’en peux plus »,dont il faut prendre acte, au risque de voir I'étre
entier s'effondrer et ne plus jamais faire appel a l'autre face a
I'adversité. Cette demande vient convoquer douloureusement
I'incapacité du sujet a perdre du poids, et finalement a devenir
et étre autonome, ne dépendant pas de I'aide du médecin, du
chirurgien, et donc de I'adulte pour parvenir a changer, dans son
corps et dans son esprit.

Sans évoquer le fait d’opérer sans recul tous les adolescents
qui en font la demande (cela serait trés certainement catastro-
phique) il importe cependant, au sein des équipes spécialisées,
de toujours proposer des consultations spécialisées a cette
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population particulierement vulnérable, afin de prendre acte de
la demande, et engager un suivi [1]. Si la réponse a I'issue de ces
consultations devait étre négative, une explication précise est
due au patient, afin de limiter les risques de rejet, d’'opposition
en bloc a tout type d’approche, avec un risque de passage a l'acte
(chirurgicale ?) dés le passage a I'age adulte, auprés de nouvelles
équipes.

2. Faut-il opérer des adolescents ?

Face a tant d’instabilité, on peut légitimement se questionner.
Ladolescence est-elle vraiment le meilleur moment pour opérer
les patients ? D’abord, une prise en charge précoce de l'obésité
présente d’évidents avantages en termes de gestion des comor-
bidités a I'age adulte. Ensuite, au moment de I'adolescence pour
le sujet en situation d’obésité, le corps ne se transforme pas, ou
peu. Les formes sexuées, qui apparaissent normalement lors
de ce processus de changement, sont peu apparentes, le corps
apparaissant déja pubére avant d’en avoir vécu le processus
physique et psychique. Les filles ont un ventre déja « trop rond »,
des fesses et hanches déja « trop grosses ». La puberté n'aura
que peu d’impact sur ce corps déja marqué, sur une modalité
dailleurs trés peu « genrée ».Les garcons souffrent de leur gyné-
comastie, depuis parfois plusieurs années, les corps masculins et
féminins finissent par se ressembler, dans une proximité et une
ressemblance parfois insupportable pour certains patients. Avec
la perte de poids, tout se passe comme si le sujet allait finalement
a la rencontre de ce « corps enfoui ». Les formes féminines ou
masculines apparaissant progressivement, 'adolescent retrouve
ou découvre une identité corporelle sexuée, dans cette période
propice aux transformations. Nous formulons I’hypothése qu’une
approche somatique concréte, parfois chirurgicale, a I'adoles-
cence serait particuliérement justifiée par cette rencontre entre
transformations attendues et transformations provoquées.

3. Et aprés la chirurgie ?

Apreés l'intervention chirurgicale, la perte de poids est parfois
rapide et importante. Elle devance souvent les capacités de



représentation du sujet. Le « temps corporel » n'est pas le
« temps psychique ». La chirurgie peut provoquer un boulever-
sement de 'homéostasie psychique tout en réactualisant les
conflits psychiques sous jacents et mettre les sujets dans une
difficulté d’adaptation a leur « nouveau » corps fortement modi-
fié par 'lamaigrissement. Lors des prises en charge en chirurgie
bariatrique, plusieurs études relatent des complications psy-
chiques suite aux interventions de chirurgie bariatrique [2,3]. De
nombreux patients évoquent une difficulté a s’habituer a leur
« nouveau corps ». Ainsi, on peut retrouver des conduites de
camouflages, ou encore I'incapacité a s'acheter des vétements a
la bonne taille, tant la « trace » de I'obésité persiste. Parfois éga-
lement, le corps, transformé par la perte de poids, est a nouveau
insupportable. La peau déformée, tirée, détendue, les cicatrices,
vergetures, sont autant de traces qui viennent rappeler au sujet
son passé, rendant toujours aussi douloureuse la rencontre avec
le miroir. Parfois, des demandes de prise en charge en chirurgie
esthétique et réparatrice émergent trés rapidement suite a
la perte de poids et doivent étre entendues, non comme une
exposition du corps a la médecine réparatrice, transformatrice,
mais bien comme une demande de réinvestir son corps sur un
mode désirant. La question des conduites alimentaires doit étre
abordée de maniére particulierement précise durant le suivi
avec ces jeunes patients. En effet, sans évoquer une causalité
réductrice entre troubles des conduites alimentaires et obésité,
de nombreux patients obéses évoquent des conduites d’hyper-
phagie [4]. Ce trouble des conduites alimentaires est I'absorp-
tion, en une période de temps limitée (moins de 2 heures) d’une
quantité de nourriture largement supérieure a ce que la plupart
des gens absorberaient en une période de temps similaire et
dans les mémes circonstances associé a un sentiment de perte
de contréle sur le comportement alimentaire pendant la crise.
Ces comportements ne sont pas associés au recours régulier a
des conduites de compensation inappropriées comme dans
la boulimie et entrainent une détresse marquée. Pour certains
patients, I'alimentation devient une réelle modalité de gestion
des difficultés psychiques : « Quand ca ne va pas je mange ».
Apreés la chirurgie bariatrique par anneau ajustable, le symptome
alimentaire de type hyperphagie est progressivement supprimé,
I'incorporation de grandes quantités d’aliments devenant
impossible pour le patient avec le gonflage de I'anneau. Lorsque
ce recours n'est plus utilisable, le risque est de voir apparaitre de
nouveaux modes de gestion des difficultés psychiques, souvent
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du cotéde l'agir,al'instar des troubles des conduites alimentaires.
Le travail psychothérapique doit alors permettre I’élaboration
des affects jusque-la occultés par cet agir alimentaire. Laisser le
sujet seul, sans défense (alimentaire) en proie a ces affects ou
ressentis est impensable car non soignant. Le retrait simple et
non accompagné du symptéme risque de provoquer l'apparition
ou l'aggravation d’autres problématiques éventuellement psy-
chosomatiques.

4.Conclusion

Pour conclure, la prise en charge chirurgicale a I'adolescence
est possible, elle est méme recommandée, permettant de limi-
ter les comorbidités associées a I'obésité a I'age adulte [s,6].
La prise en charge en psychothérapie reste absolument
nécessaire, permettant d’accompagner le faire, sans renoncer
au comprendre. Cette prise en charge est parfois aussi la seule
possibilité pour certains patients de prendre la parole, et de
considérer la valeur de celle-ci. Lobligation de cette prise en
charge doit donc étre vue comme une chance, celle d’étre
autre chose qu’un corps, si imposant, mais finalement devenir/
redevenir un sujet pensant.
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1. Définitions et épidémiologie

La dysplasie bronchopulmonaire (DBP) est la principale séquelle
respiratoire de la grande prématurité et se caractérise par la
nécessité d’'une supplémentation prolongée en oxygéne. La
définition actuelle intégre une évaluation a 28 jours de vie et
a 36 semaines d’aménorrhée (SA) [1], et le diagnostic peut étre
complété par un test standardisé de sevrage en oxygéne a
36 SA [2]. Les DBP modérées ou séveéres sont significativement
associées a une morbidité respiratoire plus importante a moyen
et long terme. Létude EPIPAGE 2 rapporte des taux de DBP chez
les survivants, caractérisée a 36 SA, de 31,5 % chez les moins de
28 SAetdes,5 % chez les 28-32 SA [3].

2. Physiopathologie

Les grands prématurés naissent a un stade trés immature
de leur développement pulmonaire, canaliculaire tardif ou
sacculaire précoce. La multiplication alvéolaire et la croissance
microvasculaire distale sont donc a peine ébauchées. La nais-
sance prématurée induit par elle-méme, indépendamment des
soins de réanimation, une rupture des conditions harmonieuses
de développement, en exposant brutalement le poumon
immature a un environnement aérien, riche en oxygene, et a
une augmentation rapide du débit vasculaire pulmonaire. Les
soins nécessités par cette naissance prématurée ainsi que leurs
complications vont contribuer a aggraver les conséquences de
la seule prématurité sur le développement pulmonaire [4],
mais ne suffisent pas a expliquer I'évolution vers une DBP.
Notre compréhension de la physiopathologie de cette maladie
a considérablement progressé ces derniéres années, et il est
désormais admis que des facteurs génétiques contribuent a sa
survenue [4]. La DBP ne peut donc plus étre considérée comme
uniquement induite par les agressions environnementales
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postnatales, mais plutot secondaire a des interactions gene-
environnement. Sur le plan histologique, la nouvelle DBP est
caractérisée essentiellement par une hypoplasie alvéolaire,
avec des alvéoles peu nombreuses et larges, associée a une
raréfaction du lit capillaire pulmonaire avec des vaisseaux
dystrophiques. Une revue compléte des mécanismes impliqués
a été récemment publiée [4].

3. Prévention et traitement de la DBP

Les moyens de prévention découlent des facteurs de risque.
Ladministration excessive d’oxygéne est un facteur de risque
d’évolution vers la DBP. Ce traitement doit donc étre étroitement
controlé et ce dés la salle de naissance. Concernant I'assistance
ventilatoire, la limitation des volumes courants, 'utilisation d’'une
inspiration prolongée a haute pression pour établir la CRF et
I'application d’'une CPAP en salle de naissance ont été montrées
comme réduisant le risque de DBP. Aprés cette période, plusieurs
approches ventilatoires ont été proposées, mais peu d’entre elles
ont montré leur efficacité sur la DBP. SiI'association canal artériel
(CA) persistant et DBP est bien établie, il n’a en revanche pas été
prouvé que la fermeture du CA, qu’elle soit médicamenteuse ou
chirurgicale, ait un effet préventif sur la DBP [10]. Des apports
hydriques importants ont été associés a la DBP mais I'intérét de
leur limitation ne montre pas d’efficacité pour la prévention de la
DBP. Une restriction prudente et adaptée aux pertes de I'enfant
est souhaitable et les expansions volémiques précoces doivent
étre évitées. Les diurétiques en phase précoce n'ont pas montré
d’efficacité sur la prévention de la DBP et sont potentiellement
dangereux. Une fois la DBP établie, il existe fréquemment une
rétention hydro-sodée qui peut justifier une limitation des
apports hydriques et un traitement diurétique, mais qui ne doit
jamais faire diminuer les apports caloriques. Concernant les
traitements anti-inflammatoires, la dexaméthasone postnatale
réduit I'incidence de la DBP mais augmente le risque de rétino-
pathie ou d’infirmité motrice cérébrale. Son utilisation est donc
déconseillée, sauf cas particuliers d’une extréme gravité, tant par
les recommandations nationales qu’internationales [11]. Concer-
nant les autres molécules, 'essai récent PREMILOC, qui utilise



I’'hémisuccinate d’hydrocortisone [12] montre une diminution
significative de la survie sans DBP, sans augmentation des
risques neurologiques a long terme. Les corticoides inhalés n’ont
pas clairement démontré leur efficacité en prévention de la DBP
et les effets a long terme n'ont jusqu’a présent pas été évalués.
Lessai récent NEUROSIS (administration préventive de Budéso-
nide) [13] montre une diminution significative du taux de DBP
mais avec une mortalité a 36 SA légérement augmentée, bien
que non significativement. Uadministration concomitante de
surfactant et de budésonide a montré dans un essai randomisé
une diminution significative du risque de déces ou DBP [14]. En
revanche, une fois la DBP établie, aucune donnée de la littérature
ne justifie la mise sous corticoides inhalés au long cours. D’autres
traitements ont été étudiés. Les essais cliniques randomisés
n‘appuient actuellement pas I'intérét du NO inhalé dans la pré-
vention de la DBP [15]. La caféine est associée a une réduction
significative du taux de DBP a 36 SA. La vitamine A administrée
en IM a montré un bénéfice modeste sur la survenue d’'une DBP
mais est difficilement réalisable du fait de la voie d’administra-
tion et peu utilisée en pratique courante. Bien que des données
expérimentales aient pu faire proposer l'utilisation de facteurs
de croissance comme le VEGF en prévention de la DBP, ces théra-
peutiques ne semblent pas étre une perspective a court terme.
En revanche, l'utilisation de cellules-souches mésenchymateuses
pourrait étre proposée rapidement chez le prématuré humain.
Une 1 étude de phase | chez 9 patients a haut risque de DBP
a montré une moindre sévérité de la DBP sans effet secondaire
notable [16].

4.Recommandations pour la sortie et le suivi
pédiatrique, devenir a moyen et long terme

Le calendrier des vaccinations doit étre respecté. La croissance
staturo-pondérale ainsi que I'alimentation doivent étre surveil-
lées et un éventuel reflux gastro-cesophagien doit étre dépisté
et traité. Les autres mesures sont la vaccination antigrippale
du nourrisson a partir de 6 mois d’age réel et de son entourage,

La dysplasie bronchopulmonaire : généralités et rappels

I'immunoprophylaxie par le palivizumab (Synagis®) selon les
recommandations de la HAS, I'éviction de la collectivité et du
tabagisme environnemental. Le dépistage des manifestations
respiratoires sifflantes doit étre attentif. Les exacerbations
respiratoires sifflantes sont significativement plus fréquentes
chez les enfants nés prématurés, au moins jusqu’a I'adolescence,
et sont responsables d’un taux de réhospitalisation important
au cours des deux premiéres années de vie. Chez I'enfant plus
grand, toutes histoires néonatales confondues, les données de
la cohorte EPIPAGE retrouvent une prévalence de I'asthme a
5 ans 2,4 fois plus élevée chez les enfants nés avant 28 SA [17].
Certaines études ont également mis en évidence une moins
bonne tolérance a l'effort chez les enfants nés prématurés avec
DBP [18,19]. Ces symptomes d’asthme et a I'effort semblent se
poursuivre a I'age adulte. Les données disponibles sont moindres
et a interpréter avec précaution car elles concernent majoritai-
rement des individus nés avant I'ére du surfactant exogéne. Les
enfants et jeunes adultes nés grands prématurés avec DBP ont
aussi des altérations persistantes de leurs fonctions respira-
toires, avec en moyenne une baisse de 20 % du VEMS [20]. Une
minorité présente une amélioration significative de son VEMS
apres inhalation d’un bronchodilatateur, justifiant un traitement
anti-asthmatique au long cours. Cette évaluation fonctionnelle
est indispensable car I'asthme apparait en lui-méme comme un
facteur d’aggravation des fonctions respiratoires [21]. Plusieurs
études retrouvent des valeurs de DL, significativement plus
basses chez les anciens prématurés [26,44], reflétant une hypo-
alvéolisation persistante, qui persiste a I'age adulte.La VO, ,, est
également abaissée, avec probablement une part de manque de
conditionnement physique [18,19]. Enfin, la DBP s’accompagne
d’'images séquellaires définitives en tomodensitométrie thora-
cique, toujours présentes a I'age adulte [22], avec un aspect en
mosaique, des zones hyperclaires et dévascularisées, des bandes
de fibrose et des triangles sous-pleuraux témoignant de phéno-
meénes de rétraction.

Les références complétes peuvent étre obtenues sur demande
aupres de l'auteur.
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ans un contexte ou la fécondation est théoriquement

totalement maitrisée, les grossesses a l'adolescence,

bien que numériquement peu nombreuses, continuent
a interroger et a inquiéter. Les dispositions législatives des 50
derniéres années visent a limiter ces grossesses précoces par la
contraception et les maternités précoces par I'interruption de
grossesse. Mais, du fait de mécanismes psychiques puissants qui
sous-tendent le désir d’enfant a cet age, I'information contracep-
tive et la facilité de son accés ne peuvent pas suffire a totalement
les éviter.

1. Epidémiologie

La définition du terme « grossesse a I'adolescence » est variable.
La tendance est de désigner par « grossesse a l'adolescence »,
les grossesses survenant avant 19 ans (20¢ anniversaire), mais
d’autres enquétes et statistiques retiennent I'age de la majorité
civile, soit 18 ans.

Tandis que I'age au premier rapport sexuel n’a pratiquement pas
changé depuis trente ans, les grossesses surviennent de plus en
plus tardivement. Lage moyen de la maternité est ainsi passé
en France de 26,7 ans en 1975 a 30,4 ans en 2016. Dans notre
pays, un nouveau-né sur 20 nait aujourd’hui d’'une mére dgée de
plus de 40 ans. Dans ce mouvement général de recul de I'age
de la maternité, nous assistons depuis plusieurs décennies a
une baisse du nombre de naissances chez les adolescentes (On
dénombrait 52 000 naissances par an de méres adolescentes il
y a35 ans).

En France, on comptait prés de 36 500 grossesses chez les moins
de 19 ans en 2013. Parmi elles, moins de la moitié (14 607) a
abouti a une naissance vivante. Les naissances avant I'age de
15 ans restent trés rares (environ 150 par an) et ce chiffre fluctue
peu. Pour ces trés jeunes filles, la question du consentement et
des violences doit étre systématiquement évoquée.

Les interruptions volontaires de grossesse (IVG) sont stables a
environ 220 000/an (14,4 IVG pour 1 ooo femmes) et les femmes

*Auteur correspondance :
caroline.rey@aphp.fr
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agées de 20 a 24 ans sont les plus concernées (27 IVG pour
1 0oo femmes). Depuis 2010, une légére baisse du recours aux
IVG chez les adolescentes est observée. En 2015, en métropole,
22 000 jeunes femmes de moins de 20 ans ont été concernées
par une IVG.

La situation francaise est proche de celle des pays du nord de
I’Europe. Dans le monde, 11 % des naissances surviennent chez
des jeunes femmes agées de 15 a 19 ans et la majorité (95 %)
dans des pays a revenu faible ou intermédiaire. LAngleterre a
un taux de grossesses adolescentes 4 fois supérieur a celui de la
France. Aux Etats-Unis, le taux est plus élevé que celui des pays
européens, 10 fois supérieur au nétre. Cest aussi celui qui décroit
le moins, notamment en raison de nombreuses maternités pré-
coces dans la communauté noire.

2. Aspects sociologiques

Considérant les 811 510 naissances totales en 2013 en France, les
naissances issues de méres de moins de 19 ans ne représentent
que 1,8 % du total des naissances. Longtemps stigmatisées sur
le plan médical, il est aujourd’hui admis que ces grossesses ne
comportent pas un risque obstétrical ou pédiatrique accru.

Mise a part la grossesse issue d’une situation de violences et la
grossesse accidentelle par rupture de préservatif ou utilisation
incorrecte de la pilule, des typologies de grossesses a I'adoles-
cence peuvent étre déclinées. Il peut s’agit d’'une « grossesse-
réparation » de I'amour dont on a manqué, d’'une « grossesse
insertion sociale et/ou identitaire », d’'une « grossesse-défi »
dans l'opposition aux parents et surtout a la mére, d’une gros-
sesse vérificatrice de fertilité ou encore d’une grossesse comme
rite d’initiation chez des jeunes filles originaires de milieux
ou il est culturellement et socialement admis d’étre meére a
I'adolescence.

Mais a I'heure de l'allongement de la durée des études, de la
place de I'emploi des femmes dans notre société et du souhait
d’accueillir les enfants dans un contexte de vie professionnelle et
affective stable, un interdit social puissant pése sur la grossesse
al'adolescence.

La perception sociale de ce phénoméne reste péjorative. Les
discours sur les adolescentes enceintes renvoient réguliérement
a la marginalisation, a la précarité, a I'instabilité, a I'immaturité,



au pathologique. Les stéréotypes sur la sexualité des adolescents
continuent a alimenter les préjugés véhiculés par les médias.

En tant que pédiatres, nous sommes surtout sollicités par des
adolescentes enceintes en difficultés multiples et c’est probable-
ment une des raisons pour laquelle nous en avons souvent aussi
une représentation assez négative. Mais nos collégues d’adultes
rencontrent des femmes plus dgées qui ménent leur grossesse
dans des conditions d’isolement et de rupture similaires ;
celles-ci se révélant finalement plus liées aux conditions socio-
économiques qu’a I'age.

Les adolescentes constituent un groupe d’une grande hétérogé-
néité sur le plan des origines culturelles et socio-économiques,
de I'age, de I'histoire familiale, du parcours de vie et du degré de
maturité. Certaines d’entre elles ont un fort désir d’enfant, dont
leur partenaire peut étre parfois a l'origine. Il a ainsi été montré
que moins de 5 % des meéres de moins de 20 ans déclarent la
naissance de leur enfant comme non désirée.

Le contexte relationnel dans lequel interviennent la grossesse
et la maniére dont ce projet est accepté par le groupe social va
étre décisif dans le choix de la poursuite ou de I'interruption de
la grossesse. Dans tous les cas et a tous les ages, le recours a I''VG
reste une décision difficile.

3. Aspects juridiques

Tout un arsenal législatif a été déployé depuis 50 ans pour

faciliter le recours a la contraception et améliorer I'accés a I'inter-

ruption volontaire de grossesse. Les principales étapes sont les

suivantes :

- 19 décembre 1967 : loi dite « Neuwirth » légalisation de la
contraception ;

— 17 janvier 1975 : loi dite « Veil » dépénalisation de I'avorte-
ment ;

Epidémiologie, aspects sociologiques et juridiques

- 1982 : prise en charge de la contraception orale par I'assurance
maladie ;

- 1987 : premiére campagne de prévention contre le SIDA ;

- juin 2000 :délivrance gratuite et anonyme des contraceptifs
aux mineures dans les centres de planification ou d’éducation
familiale (CPEF)

— décembre 2000 : droit d’accés a la contraception d’urgence
pour les mineures ;

— 2001 : protocole national concernant la contraception
d’urgence dans les établissements scolaires ;

— 4 juillet 2001 : droit a la contraception des personnes
mineures, quel que soit leur age, non soumis a une autorisa-
tion parentale ;

- 4 juillet 2001 : régime dérogatoire au consentement exprés
de I'un des détenteurs de l'autorité parentale pour I'IVG avec
extension du délai de recours a 12 semaines de grossesse
(14 semaines d'aménorrhée) ;

— mars 2013 :acces pour les mineures a certains contraceptifs de
facon gratuite dans les pharmacies sur prescription médicale ;

- janvier 2016 : élargissement du champ des compétences des
sages-femmes aux IVG médicamenteuses ;

— juillet 2016 : prise en charge des frais d’examen de biologie,
de consultation médicale annuelle et de suivi ainsi que les
frais de pose et de retrait d’'un dispositif intra-utérin pour les
mineures d’au moins quinze ans.

Dans la réalité, 'accés a la contraception et a I'lVG rencontre encore
des obstacles. La confidentialité et la gratuité, garanties dans les
centres de planification, revétent une importance fondamentale
auprés des adolescents. Pourtant I'offre géographique de ces
structures est variable sur le territoire avec une forte concentration
dans les grandes villes et une faible couverture en milieu rural.

Les références complétes peuvent étre obtenues sur demande
aupres de 'auteur

A1ss



Grossesse chez 'adolescente

ELSEVIER

Table ronde

(Quand la grossesse se poursuit

F. Aragot

Sage-femme référente suites de couches, et clinicienne UGOMPS, CHU Nantes
38 boulevard Jean Monnet

1. Quelques chiffres

Les données statistiques sont variables d’'un organisme a un
autre. Ainsi d’aprés 'OMS en 2016 il y aurait dans le monde
16 millions de grossesses pour des adolescentes agées entre 15
et 19 ans et 1 million pour les moins de 15 ans. Pour I'INSEE en
France en 1980 il y aurait eu 52 101 naissances pour la tranche
d’age15a19 ans contre16 477 en 2013 ;131 pourles12a14 ans.En
2015 I'INED évoque 7 400 naissances pour les moins de 19 ans,
476 pour les moins de 16 ans. Le ratio serait de 3/1 ooo femmes.
3/5¢ des mineures enceintes feraient une IVG. On peut dire qu'en
France le nombre de naissances chez les mineures diminue. Les
grossesses des adolescentes migrantes ne seront pas traitées.

2. La contraception

Lage du premier rapport sexuel reste stable depuis plusieurs
années aux environs de 17 ans. Sachant que de plus en plus
d’adolescents ont des rapports sexuels et que le nombre de
grossesses des adolescentes diminue, on peut donc en déduire
que les politiques de prévention fonctionnent.

Quand une grossesse sannonce, il est primordial de savoir dans
quel contexte elle s’est produite. Le plus souvent il s’agit d’'une
difficulté dans l'utilisation du préservatif : dans les Pays-de-la-
Loire, 98 % des adolescents déclarent utiliser les préservatifs
lors du premier rapport sexuel, ils ne sont plus que 50 % a
I'utiliser pour le troisieme. La grossesse peut également étre
la conséquence d’un oubli de pilule : beaucoup de femmes et
de jeunes filles prennent leur pilule le soir au coucher et quand
elles découchent, la pilule ne les suit pas toujours. Quand
les jeunes filles sont en soirée, elles consomment parfois de
I'alcool, vomissent, la prise de la pilule n’est donc pas efficace.
Sous I'emprise de l'alcool les préservatifs sont souvent oubliés.
Par ailleurs, I'idée qu’il est improbable d’étre enceinte a la suite
du premier rapport sexuel reste trés ancrée. Pour d’autres, la
grossesse est choisie et attendue. Pour les mineures de moins
de 15 ans, nous contactons 'UAED (unité d’accueil des enfants
en danger). Pour les adolescents une relation suivie dure en
moyenne 3 mois. De facon générale, quels que soient les couples,
on constate que quand une relation est estimée stable, le couple
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faite les démarches de dépistage des IST. Majoritairement, les
résultats sont rassurants, les couples abandonnent I'utilisation
des préservatifs mais n’ajustent pas leur contraception.

Prendre une contraception traduit que l'on sait anticiper et
prendre soin de soi. Ce n’est pas inné, cela s’apprend. Le contexte
familial dans lequel les adolescents vivent est donc primordial.
Les parents sont la boussole et doivent étre cohérents entre les
messages qu’ils veulent transmettre et leurs propres actions.
Exemple la sécurité routiére, le tabac, la consommation d’alcool
festive, la vie affective, la sexualité, |a relation a I'autre en famille
ou dans le quotidien... Les messages de prévention délivrés
doivent étre identiques entre les filles et les garcons.

Dans la grande majorité des familles, quel que soit le contexte
socio économique, la sexualité n’est pas parlée, elle est donc taci-
tement interdite. Si ce théme ainsi que celui de la vie affective
n'est pas parlé dans la petite enfance il ne sera plus jamais abordé
par les adolescents. En cas de difficulté, I'adolescent essayera
de gérer seul. A contrario, si aucun sujet n'est tabou et que les
discours parentaux restent cohérents, I'adolescent sait qu’en cas
de besoin il peut compter sur ses parents et saura trouver des
professionnels ressources si besoin.

Si dans une famille I'accés aux soins est compliqué et difficile,
s’il y a une méfiance du corps médical, il en sera de méme pour
I'adolescent.

3. La prise en charge

Il est nécessaire de prendre en compte le contexte dans lequel le
rapport sexuel a eu lieu.

Y a-t-il eu consentement ? Est-ce un rapport sexuel forcé sous
'emprise d’alcool ou autre produit ? Y a-t-il eu manipulation ?

Il est également important d’intégrer la symbolique de la mater-
nité. Certaines jeunes filles ont honte et culpabilisent de I'avoir
perdue alors que d’autres sont ridiculisées de I'avoir encore et
cherchent a s’en débarrasser a n'importe quel prix.

Dans ces circonstances, quand elles comprennent qu’elles sont
enceintes, certaines tardent a en parler et peuvent étre en délais
dépassés pour faire une IVG. Pour d’autres, méme si la loi est trés
claire pour I'accés a I')VG pour les mineures, il n"empéche que de
nombreuses jeunes filles subissent la pression parentale pour
faire ou non une IVG. La poursuite de la grossesse n’est donc pas
toujours choisie par I'adolescente.

Le partenaire :

Il est important d’avoir une idée de I'dge du partenaire. Quand
le partenaire est plus agé, les adolescentes ont parfois des dif-



ficultés pour imposer l'utilisation des préservatifs d’autant plus
que certains hommes considérent qu’une femme qui demande
I'utilisation du préservatif est une preuve de son infidélité.
Quand on recoit une adolescente enceinte et qui déclare souhai-
ter sa grossesse le professionnel ne doit pas porter de jugement
ni faire de réprobation. Il est important de laisser I'adolescente
endire ce qu’elle veut, par contre, on peut I'aider a mettre en mot
ce qui se passe pour elle. On 'aide a se projeter dans sa réalité en
I'invitant & s'imaginer avec son enfant.

Quelle organisation imagine-t-elle étre possible ? En a-t-elle
informé ses parents et peut-elle rester au domicile ? Ou en est-
elle de sa scolarité ? Pense-t-elle la poursuivre ? Dans quelles
conditions ? Quid du partenaire ? Est-ce un partenaire,un copain,
un ami ou un amoureux ? Est-il au courant ? Est-il soutenant et
présent ? Qu'en pense-t-il ? Qu'en disent ses parents ?

Quel que soit le niveau social dans lequel la jeune fille évolue,
sa grossesse peut avoir une incidence psycho-socio-économique.
Une grossesse poursuivie traduit une activité sexuelle renvoyant
les familles a leurs propres codes éducatifs. La hiérarchie fami-
liale est bouleversée.

Ladolescente en est la cause.

Une prise en charge pluridisciplinaire de ces jeunes filles est
alors indispensable. Assistante sociale, psychologue, médecin,
sage-femme travaillent ensemble pour accompagner au
mieux l'adolescente. Un partenariat avec le service de PMI
est également souhaitable. La sage-femme aura un rdle
important pour faire alliance dans son suivi médical, social
et psychoaffectif. En allant au domicile de la jeune fille elle
saura si elle est entourée et dans quelles conditions I'enfant
est attendu ou pas.

Si le suivi médical de la grossesse est optimal, la grossesse chez
une adolescente n’est pas plus a risque médical que pour une

Quand la grossesse se poursuit

femme plus agée excepté celui de la menace d’accouchement
prématuré et le risque de T21 qui est identique a celui d’une
femme de 40 ans. Si elle est encore scolarisée, un contact avec
I'établissement scolaire peut étre envisagé.

Au CHU de Nantes, une unité pour les femmes en état de vulné-
rabilité a été créée : TUGOMPS (unité gynéco-obstétrico-médi-
cale psycho-sociale). La minorité est un risque de vulnérabilité.
Les patientes mineures y sont accueillies. On propose toujours
un rendez-vous avec une assistante sociale qui est en général
accepté puisque l'objectif est d’aider et de soutenir la jeune fille
dans ses démarches administratives pour I'obtention d’aides
sociales ou de logement. Une demande en foyer maternel peut
étre faite parfois pour la protéger ou I'aider a se projeter dans sa
maternité.

Cette proposition est parfois rejetée par les adolescentes parce
que le partenaire n'est généralement pas accepté dans ces
structures. La notion de couple est rarement prise en compte et
la place du partenaire ou du pére supposé de I'enfant a naitre
est selon les situations difficile a « travailler ». Actuellement sur
Nantes, dans la mesure du possible et en fonction des situations,
nous essayons de travailler et d’accompagner en ce sens.

Le rendez-vous avec la psychologue est plus ou moins bien
accepté et le suivi est aléatoire. Le suivi médical mensuel est
lui aussi plus aléatoire et dépend du soutien familial. Quand
les parents sont soutenants en général, la jeune fille est plus
compliante aux soins. Une concertation est toujours proposée
avec 'ensemble des partenaires en anténatal. La jeune fille en est
informée. Une nouvelle concertation peut également étre effec-
tuée pendant le séjour a la maternité. En fonction des situations,
nous pouvons étre amenés a réaliser des écrits a I'attention de la
cellule de recueil des informations préoccupantes (CRIP) ou du
parquet.
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1. Introduction

La réanimation est pour les patients un lieu de vie, de survie
voire de fin de vie et ou la priorité est avant tout somatique,
il s’agit également d’un lieu de haute technicité ou certaines
techniques invasives peuvent étre mises en place pour
la prise en charge de la pathologie de I'enfant. Ce séjour
en réanimation est souvent vécu par les patients et leurs
familles comme un traumatisme psychique majeur durant le
séjour mais pouvant avoir des conséquences méme au-dela
de I'hospitalisation. De ce fait, a la sortie de la réanimation,
indépendamment des atteintes physiques séquellaires liées
a la pathologie ou sa prise en charge, on peut observer des
atteintes psychologiques voire psychiatriques plusieurs mois
aprés le séjour en réanimation.

2. Types d’atteintes psychologiques
symptomes observés et barriéres au mieux
vivre la réanimation

Les atteintes psychologiques décrites dans ces situations
peuvent étre des symptomes d’anxiété, de dépression et des
syndromes de stress post-traumatique (PTSD). Cette morbidité
psychologique peut toucher a la fois I'enfant et sa famille.
Depuis plusieurs années, ces éléments, sont bien connus des
réanimateurs adultes et il existe une nombreuse littérature sur
le sujet. En pédiatrie, I'évaluation est plus difficile mais il existe
également des données publiées concernant l'enfant et sa
famille [1,2].

Il a été rapporté que ces atteintes psychiatriques sont directe-
ment en lien avec le vécu du séjour en réanimation, notamment
en rapport avec certains éléments, pouvant étre vécus comme
des agressions par I'enfant et sa famille. Lidentification de ces
facteurs montre que ceux-ci peuvent étre soit intrinséques au
pronostic sévére de la pathologie, soit extrinséques (sources
d’inconforts, nuisances) présents lors du séjour de réanimation.
La conférence de consensus « mieux vivre la réanimation » [3] de
2009 identifie des facteurs pouvant étre responsables de cette
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morbidité psychologique et qui font obstacle au mieux vivre en

réanimation :

- les sources d’inconfort lié a I'environnement : nuisances
sonores, lumineuses sources, mauvaise prise en charge de la
douleur. faim, soif, tuyaux, dyspnée : ceux-ci générant chez les
patients des troubles du sommeil, associés a de hauts niveaux
de fatigue, des troubles de la concentration ;

— certains traitements comme les analgésiques (dérivés mor-
phiniques) et les benzodiazépines utilisés pour la sédation
peuvent entrainer une dépendance physique et psychique lors
du sevrage ;

- l'association de ces sources d’inconfort, la contention phy-
sique, les antécédents et la maladie du patient, la sédation
peuvent induire une pathologie délirante ou confusionnelle
appelée « delirium ». Lexistence d’'un delirium durant le
séjour en réanimation a lui aussi été incriminé dans la
survenue de symptémes psychologiques a distance de la
réanimation ;

— des failles de communication avec le patient (non compétent
du fait de son age, sa pathologie, la sédation), avec la famille ;

- des failles dans le processus décisionnel, dans les stratégies
de communication dans 'accompagnement des proches et la
restriction des horaires de visite.

En pédiatre, la littérature est moins abondante qu’en réanima-

tion adulte mais rapporte des fréquences de 5 a 28 % de syn-

drome de PTSD chez les enfants plusieurs mois aprés le séjour en
réanimation [1] avec des symptomes de PTSD allant de 35-62 %.

Lintensité des symptémes de PTSD est importante et compa-

rable a celle observée lors des catastrophes [4]. Il a été rapporté

que les symptémes sont majorés chez les enfants exposés a un

grand nombre de procédures invasives durant la réanimation [2]

ainsi qu’aux traitements de sédation et d’analgésie [5].

Concernant les parents, la fréquence est loin d’étre négligeable

puisque de l'ordre de 10-21 % [1,6] avec des symptomes de PTSD

de 84 %. Il s’agit donc d’un réel syndrome post-réanimation
familial.

3. Prévention et prise en charge

Il est important pour les équipes de réanimation de connaitre les
conséquences des différents facteurs impliqués dans la survenue
de ces symptomes afin de les limiter en amont et de prévenir
cette morbidité psychologique du patient et de sa famille. Un
certain nombre d’actions ont été proposées [3] (Journal de bord,



soins de développement, support d’informations, stratégie de
communication...) et évaluées dans la littérature.

Concernant la prise en charge du syndrome post-réanimation en
pédiatrie, une des difficultés est I'identification de ce syndrome,
celui-ci étant encore mal connu. Quelques programmes sont
décrits dans la littérature [7, 8], certains pouvant nécessiter
des visites du patient et sa famille pour évaluer les symptémes,
d’autres proposant un support psycho-éducationnel couplé a un
appel téléphonique. Ces études sont rares mais conduisent a une
réduction de la morbidité psychologique.

4.Conclusion

En conclusion, une population croissante d’enfants survit a un
séjour en réanimation. Ce séjour est un événement traumatique
a l'origine de séquelles psychologiques fréquentes qui peuvent
affecter de facon importante les enfants, les parents pendant et
a distance du séjour en réanimation : syndrome post-réanima-
tion familial. Ses conséquences peuvent étre sévéres avec une
altération de la qualité de vie aprés la sortie de réanimation.

Ces symptomes sont sans doute probablement sous-diagnosti-
qués et par conséquent insuffisamment pris en charge. Il semble
important de la part des soignants de réanimation de connaitre
les conséquences des éléments responsables afin de limiter leur
survenue en amont, d’autre part de sensibiliser les médecins
prenant en charge ces enfants a distance de la réanimation de
I'existence d’'un syndrome postréanimation familial pour espérer

Conséquences psychologiques d’un séjour en réanimation

pouvoir le prendre en charge afin de prévenir cette morbidité
psychologique du patient et de sa famille.
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1. Introduction

Le syndrome de compartiment abdominal (SCA) est une entité de
plus en plus souvent reconnue chez I'enfant gravement malade.
Sa définition a récemment été revue et adaptée a I'enfant [1].
Des recommandations quant a son diagnostic et a sa prise en
charge font I'objet de publications récentes [2,3].

Le SCA résulte d’un processus évolutif. Un événement intra- ou
extra-abdominal engendre une majoration de la pression intra-
abdominale (PIA), qui, si elle n’est pas diagnostiquée et prise en
charge de maniére efficace, va étre suivie d’'une cascade d’évé-
nements entrainant rapidement un syndrome de dysfonction
organique multiple et éventuellement le déces. Sa prise en
charge comprend le traitement de la cause originale, le maintien
d’une pression de perfusion viscérale suffisante et le traitement
de ses éventuelles conséquences sur d’autres organes.

2. Définition

La PIA normale chez un enfant en ventilation spontanée est
proche de zéro mmHg. Elle est normalement comprise entre 7 +
3 mmHg en cas de ventilation a pression positive. La pression
de perfusion des organes intra-abdominaux est définie comme
la différence entre la pression artérielle systémique moyenne
(PAM) et la pression intra-abdominale (PIA). En raison d’'une PAM
plus basse chez I'enfant par rapport a I'adulte, la perfusion des
organes intra-abdominaux est plus rapidement compromise en
cas d’élévation de la PIA. Les valeurs pathologiques de PIA sont
deés lors différentes chez I'enfant et chez I'adulte. Uhypertension
intra-abdominale est classifiée en 4 stades de gravité crois-
sante en fonction de la PIA (Hypertension intra-abdominale de
grade | :PIAde10a12 mmHg,gradell :13a15 mmHg, grade Ill :
16-19 mmHg, grade IV : > 20 mmHg). Le SCA est défini chez
I'enfant comme une élévation persistante de la PIA au-dessus de
10 mmHg, associée a une dysfonction organique dont I'étiologie
est I'élévation de la PIA. Comme chez 'adulte, on parle de SCA
primaire si l'origine est abdominale, et secondaire si I'événement
déclencheur se situe en dehors de la sphére abdominale [4].

*Auteur correspondant :
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3. Diagnostic

Si le SCA doit étre évoqué sur base de I'examen clinique, avec
I'apparition entre autres d’une distension abdominale associée
a une altération de la fonction rénale, a une intolérance diges-
tive ou encore a un syndrome restrictif pulmonaire, I'’élément
essentiel permettant de confirmer le diagnostic est la mesure
directe de la PIA. Il est recommandé de la mesurer en présence
de plus d'un facteur de risque d’hypertension intra-abdomi-
nale [4]. Lutilisation d’un cathéter péritonéal permet de mesurer
directement la PIA. Cette technique est cependant invasive et
grevée d’'une morbidité parfois non négligeable. En I'absence
d’un cathéter péritonéal, la mesure de la pression intravésicale a
I'aide d’'une sonde vésicale est la méthode de référence. La pres-
sion intravésicale est en effet bien corrélée a la PIA a condition
d’instiller préalablement & la mesure 1 ml/kg de NaCl 0,9 %
(minimum 3 ml, maximum 25 ml), de réaliser correctement le
zéro (au niveau ot la ligne médio-axillaire croise la créte iliaque),
de mesurer la pression en fin d’expiration et éventuellement de
réaliser plusieurs mesures successives.

4.Etiologie

Différentes pathologies peuvent engendrer un SCA. Ces patho-
logies peuvent étre regroupées en 4 catégories : altération de
la compliance de la paroi abdominale (ex gastroschisis, bralure),
dilatation des anses intestinales (ex ileus), augmentation du
contenu intra-abdominal en dehors de I'intestin (ex : splénomé-
galie, greffon hépatique ou rénal trop volumineux) et syndrome
de fuite capillaire (ex : sepsis, remplissage vasculaire excessif).

5. Conséquences

Les conséquences d’'une augmentation de la PIA s'exercent au
niveau de 'abdomen et a distance de celui-ci. Laugmentation de
la PIA engendre une diminution tant du drainage veineux que de
la perfusion artérielle des organes intra-abdominaux, induisant
une altération de leur fonction (insuffisances rénale et hépa-
tique), et du tube digestif. Cette derniére expose le patient a un
risque de translocation bactérienne et de libération systémique
de médiateurs de I'inflammation, responsables, entre autres, de
I'apparition d’'une dysfonction multi-organique. laugmentation



de la PIA influence également directement la fonction respira-
toire, via l'altération de la fonction diaphragmatique et 'aug-
mentation des pressions intrathoraciques. Laltération du retour
veineux et la compression qui s’exerce sur le muscle cardiaque
engendrent une diminution de la précharge, avec diminution du
débit cardiaque. On le comprend aisément, 'laugmentation de la
PIA peut étre rapidement responsable d’'une dysfonction multi-
organique, qui elle-méme va entretenir, voire aggraver le SCA [s5].

6.Prise en charge

Lobjectif de la prise en charge est d’arréter la progression du SCA,
souvent auto-entretenue, d’éviter I'aggravation de la dysfonction
multi-organique, et de restaurer la pression de perfusion des
organes intra-abdominaux. Différentes options thérapeutiques
existent, le choix étant dicté par l'origine du SCA et I’évolution
de I'enfant. Parmi les options non-chirurgicales, 5 interventions
sont envisageables selon les circonstances, a savoir évacuer/
minimiser le contenu digestif, libérer de I'espace dans la cavité
abdominale, améliorer la compliance de la paroi abdominale,
équilibrer la balance hydrique et optimaliser la pression de
perfusion systémique et régionale. La mise en place d’'une sonde
gastrique, le drainage d’une ascite, l'utilisation d’une analgo-
sédation adéquate et la restauration d’'une hémodynamique
optimale en évitant I'exceés de remplissage sont en général les
premiers pas de la prise en charge. En cas d’échec du traitement
médical, de persistance d’'une PIA élevée et/ou d’une évolution
péjorative de I'enfant, il est important de consulter rapidement
le chirurgien digestif pour envisager une décompression chirur-
gicale. La technique varie selon I'étiologie, qu'il s’agisse de la
réalisation d’une stomie de décharge, d’une résection tumorale,
voire d’une laparotomie de décompression avec fermeture
retardée de la paroi abdominale. Le risque anesthésique est

Le syndrome de compartiment abdominal chez I’enfant

important car outre les dysfonctions d’organes présentes, la
décompression abdominale entraine la revascularisation du ter-
ritoire cave inférieur, entrainant une hypovolémie et la brusque
remise en circulation de substances toxiques, de médiateurs de
I'inflammation et de potassium entre autres.

7. Conclusions

Le SCA est une entité de mieux en mieux étudiée chez I'enfant
gravement malade. Le diagnostic précoce, la connaissance des
mécanismes étiologiques et physiopathologiques sont essen-
tiels pour débuter une prise en charge rapide et adéquate et ainsi
limiter les conséquences parfois dévastatrices de ce syndrome.
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multiples et de physiopathologies variées (maladies

d’intoxication, maladies énergétiques, maladies de sur-
charge lysosomale). Dans ces pathologies, les troubles de I'oralité
peuvent étre multifactoriels, de type psycho-comportementaux
dans les maladies « arégime » et plutét mécaniques par infiltra-
tion des tissus de la sphére ORL pour les maladies de surcharge
lysosomale.
Ainsi, les mécanismes d’entrave au bon développement de I'ora-
lité sont nombreux.

Les maladies héréditaires du métabolisme (MHM) sont

1. Maladies héréditaires du métabolisme

a régime

Les troubles de l'oralité dans les MHM par intoxication proti-
dique peuvent différer selon qu’il existe ou non un risque aigu
de décompensation.

La maladie la plus fréquente sans risque de décompensation
aigué est la Phénylcétonurie. Dans cette maladie, comme dans
toute maladie d’intoxication protéique, I'importance de la res-
triction en protéines impose un contréle strict de I'alimentation
de I'enfant. « Lalimentation- médicament » donne aux parents
un rdle de professionnel des soins, qui peut parfois déconnecter
les temps de repas des fonctions de plaisir de I'oralité, dont la
socialisation (repas en milieu scolaire, restaurant), avoir des
répercussions sur les moments d’échanges, de partages, de plai-
sir, familiaux et/ou conviviaux (pas ou peu de partage de repas,
repas pris seul, dans un climat de tension).

De plus, ces régimes imposent une organisation des repas,
I'alimentation doit étre pesée, laissant parfois peu de places
au « grignotage », a la spontanéité et a I'imprévu. Les parents
doivent étre dans le controdle, ce qui peut les amener a des situa-
tions de « forcage alimentaire » (« il faut qu’il mange » !) ou
au contraire « d’abandon » devant la difficulté de |a situation au
quotidien. En cas de troubles de I'oralité alimentaire, les parents
et les enfants peuvent étre accompagnés seuls ou en groupe par
les orthophonistes et les psychologues.

*Auteur correspondant :
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Les limitations strictes en protéines doivent étre associées a la
prise de mélanges d’acides aminés spécifiques et indispensables
au bon équilibre métabolique et nutritionnel, mais de golt et
texture particuliers, avec peu de palatabilité, pouvant modifier
la perception des aliments, entrainer une sensation de satiété.
Le réle des diététiciennes est primordial dans 'accompagnement
des familles a la connaissance et la compréhension du régime,
des équivalences, des compensations, pour une meilleure assu-
rance.

Dans d’autres maladies par intoxication protidique, (déficit du
cycle de I'urée, acidurie organique, leucinose), a risque de décom-
pensation aigué grave par exceés d’apports protidiques ou par
carence énergétique (coma, hyper-ammoniémie, acidose méta-
bolique), s’ajoute a la rigueur du régime, une anxiété parentale
majeure « la peur de la décompensation », créant un « enjeu
majeur de l'alimentation ». La majorité de ces patients est
diagnostiquée dans un contexte aigu grave, parfois compliqué
de troubles neurologiques. En raison des troubles neurologiques
séquellaires de I'épisode révélateur, des hospitalisations prolon-
gées ou récurrentes, il peut étre nécessaire d’associer un soutien
nutritionnel par nutrition entérale pour optimiser les apports
caloriques et nutritionnels (sur sonde nasogastrique initiale puis
GPE). De plus, les patients recoivent des traitements médicamen-
teux spécifiques de facon réguliére dans le nycthémeére (amers
ou acides) entrainant des inconforts digestifs, chez des enfants
a l'appétit diminué pour ces multiples raisons et également par
laccumulation de dérivés toxiques liés a la pathologie, dans
un contexte de dysstimulations sensorielles. Lensemble de ces
facteurs de risque est repris dans la série de S. Evans [1].

2. Maladies du métabolisme énergétique

Dans les maladies du métabolisme énergétique, les risques de
décompensation aigué grave (hypoglycémie, acidose lactique,
rhabdomyolyse), surviennent essentiellement en cas de jeline
prolongé (ou trop long pour le délai toléré, 3 heures dans
glycogénose type 1). Chez les patients atteints de glycogénose
de type 1, les plus atteints de troubles de I'oralité, le temps de
jeline trés court (3 heures en moyenne) toléré par le nourrisson
imposent une alimentation fractionnée toutes les 3 heures pour
éviter les hypoglycémies séveres. Ces nourrissons qui, avant le
diagnostic, mangeaient de facon quasi permanente pour se



« protéger de I'hnypoglycémie » vont rapidement présenter des
troubles de 'oralité, n’ayant plus la sensation de faim (alimenta-
tion imposée toutes les 3 heures la journée et continue la nuit)
et bénéficieront d’'une nutrition par sonde nasogastrique puis
gastrostomie. La prise en charge orthophonique précoce a une
place primordiale car elle permettra de préserver la déglutition et
I'oralité dans un premier temps, et dans un second temps, quand
le temps de jeline s’allongera, de reprendre progressivement une
alimentation plus conséquente. Ce schéma est également décrit
dans les hyperinsulinismes sévéres néonataux, avec, dans notre
expérience, une amélioration progressive de I'oralité avec I'age
et une prise en charge adaptée et précoce, discutée récemment
par Banerjee [2]. Dans ces pathologies, le risque d’hypoglycémies
séveres en cas de retard de nutrition, crée ici encore une anxiété
parentale majeure et un lien particulier des parents a I'alimen-
tation, nécessaire a la « survie » de I'enfant. Laccompagnement
psychologique de I'enfant et de sa famille est indispensable.
Dans les maladies de surcharge lysosomale (mucopolysaccha-
ridose, maladie de pompe), sans contrainte diététique ni risque
de décompensation aigué, les complications sont liées a I'infil-
tration progressive et inéluctable des tissus de la sphére ORL. Ces
patients présentent une macroglossie, une protrusion linguale
parfois des dyskinésies de langue et de bouche, et des troubles
de déglutition, potentiellement responsables de troubles de
I'oralité [3].

Limportance de la prise en charge multidisciplinaire autour
de I'enfant et de sa famille est rapportée par S. Siddiq [4] pour
'ensemble des maladies héréditaires du métabolisme.

3. Conclusion

Les maladies héréditaires du métabolisme sont hétérogénes,
et leurs principes de prise en charge créent de multiples méca-

Troubles de l'oralité et maladies héréditaires du métabolisme

nismes d’entrave au bon développement de l'oralité : restriction
alimentaire, produits de golt et texture spécifique, respect
d’horaires fixes, nécessité d’alimentation entérale sur sonde
ou gastrostomie, infiltration de la sphére ORL, hospitalisations
fréquentes, atteinte neurologique associée... ayant des répercus-
sions fréquentes sur le comportement alimentaire mais aussi sur
la globalité du développement de I'enfant et de sa famille.

Or, l'oralité nécessite un développement sensoriel (vue, godt,
odorat, ouie, toucher) et oro-moteur optimal, souvent mis a mal
dans ces pathologies.

La prise en charge précoce et spécifique de l'oralité par des
équipes multidisciplinaires impliquées dans les maladies hérédi-
taires du métabolisme (pédiatres, orthophonistes, psychologues,
diététiciennes) est essentielle pour limiter ces troubles dans
des situations souvent a risque, en développant I'autonomie
des parents puis de I'enfant, en favorisant la prise des repas en
collectivité, en encourageant I'enfant et en I'aidant a développer
ses propres stratégies pour retrouver un plaisir alimentaire via
un plaisir sensoriel.
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in utero (réel tabagisme passif) ou tabagisme environ-

nemental. A celui-ci peut s'associer le tabagisme actif de
I'enfant lui-méme (prés de 20 % de fumeurs chez les adolescents
malades chroniques versus 30-35 % en population générale),
ces différents tabagismes pouvant induire ou majorer certaines
pathologies chroniques de I'enfant.

L e tabagisme parental se décline de 2 facons : tabagisme

1. Maladies chroniques respiratoires et tabac

Ce sont de loin les pathologies chroniques pour lesquelles le
nombre d’études est le plus important. Fumer pendant la gros-
sesse (que ce soit la mére qui fume ou que ce soit une mére non
fumeuse exposée a la fumée de tabac de son conjoint...) modifie
la structure méme des poumons de I'enfant, induisant hypopla-
sie pulmonaire, remodelage bronchique, diminution du calibre
bronchique et profil fonctionnel obstructif précoce [1]. Comme
ceci est lié a I'action de la nicotine, il n’y a aucune raison pour
que les e-cigarettes n’induisent pas les mémes conséquences.
Ce tabagisme in utero augmente le risque d’asthme chez
I’enfant préscolaire (asthme avec profil obstructif précoce mais
amélioration clinique vers 6 ans), chez I'enfant scolaire (risque
augmenté notamment d’asthme persistant sévere), mais
aussi chez l'adulte. Certaines caractéristiques épigénétiques
couplées a un tabagisme in utero peuvent également entrainer
une réponse diminuée aux traitements inhalés bronchodilata-
teurs et anti-inflammatoires chez I'enfant asthmatique. Enfin
le tabagisme pendant la grossesse pourrait étre responsable
d’une certaine forme de BPCO chez I'adulte [2]. Le tabagisme
environnemental augmente quant a lui la prévalence de
I'asthme de I'enfant [3]. Si des nourrissons vivent en habitat
enfumé avec des chats, le risque d’avoir un asthme allergique
au chat est multiplié par 7. Une fois asthmatique, 'asthme est
plus symptomatique avec des niveaux de fonction respiratoire
plus bas. En cas de tabagisme actif a I'adolescence, le risque
d’asthme est multiplié par 4, voire par g si un tabagisme in
utero y est associé. Chez I'adolescent asthmatique fumeur,
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on estime que 1/3 des symptdmes seraient imputables a ce
tabagisme actif.

En cas de mucoviscidose, le tabagisme des parents (10 a 70 %
d’entre eux selon les études) affecte négativement la croissance
et santé de leurs enfants [4]. On note une diminution du score
clinique de Schwachman, une augmentation des épisodes d’exa-
cerbations respiratoires, une recrudescence des hospitalisations,
et une diminution plus importante de la fonction respiratoire.
D’autres effets négatifs sont suspectés, notamment avec les
thérapies correctrices, puisque le tabac affecte directement la
protéine CFTR particuliérement impliquée dans la mucovisci-
dose [5].

Le tabagisme in utero est un facteur de risque de survenue
clairement identifié de dysplasie bronchopulmonaire [6].
Etonnamment, le groupe d’enfants le plus exposé au tabac a
domicile, avec 63 % de parents fumeurs, est celui des enfants
bronchodysplasiques sous oxygéne en continu [7].

2. Maladies chroniques hématologiques
et tabac

Dans la drépanocytose, le tabagisme environnemental parental
ou le tabagisme actif des adolescents malades augmente
significativement la morbidité avec plus de consultations aux
urgences et plus d’hospitalisations pour crises vaso-occlusives
ou syndromes thoraciques aigus [8]. Le tabagisme environne-
mental est également associé a des anomalies fonctionnelles
respiratoires chez les enfants, déja a risque, en raison de la
drépanocytose, d'anomalies fonctionnelles respiratoires.

3. Maladies chroniques rénales et tabac

Le tabac environnemental augmente la tension artérielle et
la protéinurie des enfants sains par prolifération des cellules
mésangiales et production de la matrice extracellulaire [9]. Chez
I'enfant atteint de maladie rénale chronique, une protéinurie du
niveau de celle d’un syndrome néphrotique est retrouvée. Chez
I'adolescent fumeur, les risques devraient étre les mémes que
chez I'adulte fumeur : progression plus rapide de la maladie
rénale chronique, augmentation du risque de rejet de greffe, et
augmentation du risque de décés.



4.Autres maladies chroniques et tabac

Les connaissances de I'impact du tabac dans les maladies de
'adulte comme le diabéte, le cancer, I'hypertension artérielle,
le déficit en alphai-antitrypsine, etc., semblent plaider, méme
en l'absence de niveau de preuves chez I'enfant soumis au taba-
gisme parental, pour un arrét de ce dernier.

5. Conclusion

Le tabagisme parental et le tabagisme actif de I'adolescent
entrainent une morbidité pédiatrique considérable. Une lutte
contre ce fléau est impérative. Elle passe par les médecins bien
sar, qui doivent dépister les familles fumeuses et leur propo-
ser des solutions pour arréter de fumer, mais aussi par I'Etat.
Ainsi, 'application stricte des lois antitabac prénées par 'OMS
diminue-t-elle le taux de prématurité de 3,77 %, la venue a
I'hopital pour exacerbations d’asthme de 9,83 %, le risque
de venue a I’hépital pour tableau respiratoire infectieux de
18,48 % [10].
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quente de I'enfant de 3 a 15 ans.
La premiére description de PR a été donnée en 1801 par

Heberden.

Le PR est une vascularite systémique touchant les petits vais-

seaux ol se déposent des dépots immuns d'immunoglobulines

A (IgA).

En1990,I’American College of Rheumatology a publié des critéres

diagnostiques pour le PR [1].

Lincidence du PR est de 10 a 20 cas/100 000 enfants par an [2].

Les manifestations cliniques caractéristiques de cette pathologie

sont [3] :

- le purpura vasculaire palpable touchant les régions déclives,
présent dans 100 % des cas, c'est le symptéome initial dans
73 % des cas ;

- les manifestations gastro-intestinales principalement les
douleurs abdominales, présentes dans plus de la moitié des
cas ;

— les douleurs articulaires ou cedémes des articulations pré-
sentes dans 9o % des cas ;

— une atteinte rénale ;
- on peut parfois retrouver une orchite chez 14 % des garcons.
En ce qui concerne sa physiopathologie, peu de progrés ont
été réalisés. La réponse anormale d’un systéme immunitaire
immature a une agression antigénique externe est I'hypothése
la plus souvent avancée. Les IgA joueraient un réle central, répon-
dant a un Antigéne présenté par les cellules immunitaires des
mugqueuses.

Létiologie du PR n'est pas claire, mais on retrouve parfois dans

les semaines précédentes une infection bactérienne (principale-

ment le streptocoque), une infection virale, des manifestations

allergiques ou une vaccination [3].

Le pronostic du PR est généralement excellent avec une résolu-

tion spontanée des signes et symptémes, mais peut parfois étre

plus réservé en cas de complications rénales.

Les symptomes extrarénaux rentrent dans l'ordre en 3 & 8

semaines sans traitement. Rigante et al. ont montré qu’une

éruption cutanée persistante plus de 1 mois était corrélée signifi-

cativement a I'apparition de complications rénales [4].

Le purpura rhumatoide (PR) est la vascularite la plus fré-
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Les récurrences surviennent dans 25 % des cas, celles-ci sont plus
fréquentes chez les enfants de plus de 8 ans et chez les patients
présentant une atteinte rénale [3].

1. Latteinte rénale du PR

Latteinte rénale touche environ 1/3 des enfants. Les patients plus
agés ont un risque plus élevé d’atteinte rénale [s].

Il s’agit d’'une glomérulonéphrite a dépots mésangiaux d’IgA.
Dans la majorité des cas, I'atteinte rénale n’est pas sévére (héma-
turie microscopique seule) et se résout spontanément, mais
quelques enfants ont une atteinte rénale chronique pouvant
progresser vers I'insuffisance rénale terminale.

2. Le suivi

Ce risque de glomérulonéphrite impose donc un suivi. Le but

principal du suivi du PR est de détecter une inflammation rénale

asymptomatique, qui non diagnostiquée peut conduire a des

dommages rénaux irréversibles.

La plupart des centres mettent donc en place un programme de

surveillance avec :

— bandelette urinaire (BU) avec détection de sang et de pro-
téines ;

- surveillance de la TA pendant1an ;

- éducation des parents.

BU 1 fois par semaine pendant 6 mois puis 1 fois toutes les

2 semaines de 6 a 12 mois.

Si la BU est positive (+/++/++4+), les parents doivent faire doser

au laboratoire : rapport protéinurie/créatininurie (norme : infé-

rieure a 0,2 g/g).

Par ailleurs, ce suivi entraine une charge financiére impor-

tante et accroit I'anxiété parentale. Ainsi I'’étude de I'langlaise

Watson en 2012 [5] tente de proposer une surveillance plus

allégée. Dans son étude rétrospective, sur une cohorte de 102

enfants présentant un PR, 35 enfants ont présenté une protéi-

nurie et sur ces 35 enfants, 22 avaient déja une protéinurie a

J7 (63 %) et pour tous, celle-ci était apparue dans les 6 mois

qui suivaient le diagnostic de PR. Dans cette série, le risque

de développer une protéinurie aprés 1 mois est trés faible.

Latteinte rénale chronique (HTA, IR, syndrome néphrotique ou

néphritique) survient chez environ 1.8 % de tous les patients



présentant un PR mais I'incidence varie avec la sévérité de
I'atteinte rénale initiale.

3. La prise en charge

La prise en charge des symptomes extrarénaux est le plus sou-
vent symptomatique avec antalgiques, le repos strict au lit n'est
plus justifié.
Plusieurs auteurs ont cherché a savoir s’il existait un traitement
préventif visant a réduire I'apparition d’une atteinte rénale. Dans
la Cochrane de 2015 [6], il n’a pas été retrouvé de réduction signi-
ficative de I'apparition d’une atteinte rénale a 6 et 12 mois aprées
le diagnostic de PR en utilisant des corticoides comparativement
a l'utilisation d’'un placébo ou a I'absence de traitement. Pas de
différence significative non plus lors de 'utilisation d’aspirine ou
de traitement antiplaquettaire. Par contre, une étude suggere
que I’héparine injectable peut réduire le risque d’atteinte rénale
chronique mais ce traitement présente de nombreux effets
indésirables et son utilisation n'est donc pas justifiée puisque
seulement 1/3 des enfants développe une atteinte rénale et dans
la plupart des cas de résolution spontanée.

Le traitement de I'atteinte rénale est indiqué si :

— protéinurie entre 0.2 et 1 g/g, dosages hebdomadaires, si cela
persiste plus de 3 mois, discuter le traitement par IEC ou ARAII
pour diminuer la protéinurie via leurs effets sur I’lhémodyna-
mique intraglomérulaire.

— protéinurie supérieure ou égale a1 g/L ou rapport protéinurie/
créatininurie supérieur ou égal a 1 g/g persistant pendant
2 semaines, mise en route des corticoides

Avant la mise en route du traitement, il est recommandé de réa-

liser un bilan complet sanguin (avec créatininémie, protidémie,

albuminémie...).

Le traitement consiste en des bolus de méthylprednisolone (1 g

pour 1,73 m2) fk 3 (1, J3 et J5). Puis relais par corticothérapie

orale : 30 mg/m2/j (maximum 60 mg) pendant 1 mois puis
méme dose 1 j/2 pendant 2 mois.

Si normalisation : diminution progressive du traitement.

Si amélioration nette (protéinurie/créatininurie entre 0.2 et

0,5 g/g), continuer le traitement puis diminution progressive et

arrét.

Si protéinurie reste élevée (protéinurie/créatininurie > 0,5 g/g),

ajouter du cyclophosphamide (endoxan).

Le purpura rhumatoide : Une prise en charge qui a évolué

A la fin du traitement par endoxan, si la protéinurie reste posi-
tive, on réalise une PBR.

4.Lavenir

Une étude publiée en 2017 [7] a cherché & mettre en évidence
des marqueurs sanguins ou urinaires susceptibles de prédire
I'atteinte rénale dans le PR. Ainsi les taux d’IgA et d’IgE sanguins
sont plus élevés chez les patients atteints de PR par rapport aux
patients sains mais sans différence significative entre ceux avec
ou sans atteinte rénale. Le taux d’lgA1 avec déficit de galactosy-
lation est plus important chez les patients avec atteinte rénale,
cela pourrait étre utilisé pour identifier les patients a risque
d’atteinte rénale a la phase initiale du diagnostic. Les concen-
trations urinaires d’IgA, 1gG et IgM sont corrélées positivement
avec la protéinurie. Cette étude prospective a été réalisée sur
une petite cohorte, il faudra réaliser d’autres études sur une plus
grande cohorte pour confirmer les résultats.

Références

[11 Mills JA, Michel BA, Bloch DA et al. The American College of
Rheumatology 1990 criteria for the classification of Henoch
Schonlein Purpura. Arthritis Rheum 1990;33:114-21.

[2] Gardner-Medwin JM, Dolezalova P, Cummins C et al. Incidence
of Henoch Schonlein Purpura, Kawasaki disease and rare
vasculitides in children of different ethnic origins. Lancet
2002;360:1197-202

[3] Outi Jauhola, Jaana Ronkainen, Olli Koskimies et al. Clinical
course of extrarenal symptoms in Henoch-Schonlein purpura :a
6-month prospective study. Arch Dis Child 2010;95:871-6.

[4] Rigante D, Candelli M, Federico G et al. Rheumatol Int
2005;25:45-8.

[5s] Louise Watson, Amanda RW.Richardson, Richard C.L.Holt et

al. Henoch Schénlein Purpura-A 5 Year Review and Proposed

Pathway. PLoS One 2012;7:e29512.

Deirdre Hahn, Elisabeth M hodson, Narelle S Willis et al.

Interventions for preventing and treating kidney disease in

Henoch-Sconlein Purpura. Cochrane Kidney and Transplant

Group 2015.

[7]1 Evangeline Pillebout, Agnés Jamin, Hamza Ayari et al. Biomarkers
of IgA vasculitis nephritis en children. PLoS One 2017;12:e0188718.

6

—_—

A167



Purpura rhumatoide

SEVIER

E

Table ronde

Predictif factors in Henoch Schonlein
nephritis — towards a new decision tree

Les facteurs prédictifs dans la néphropathie du purpura

rhumatoide - vers un nouvel arbre décisionnel

T. Ulinski

Service de néphrologie pédiatrique, Hopital Trousseau, APHP, 26, Avenue du Docteur Arnold

Netter, Paris, France

1. What is Henoch-Schonlein purpura nephritis?

Henoch Schonlein purpura (HSP) is a common cause of renal
disease in children, representing 10 to 15% of glomerulonephritis.
The course of IgA nephritis is usually favourable, only 1 to 3% of
affected children developing end-stage renal disease (ESRD) [1].
The outcome is less favourable for those patients in whom a
renal biopsy was performed. In this specific population 7 to 50%
develop progressive renal disease and renal failure [2,3]. The
treatment of HSP nephritis usually depends on the severity of
renal histological lesions, but there is yet no consensus on the
best renal disease management.

Angiotensin-converting enzyme inhibitors (ACEi) decrease protein-
uria and reduce the progression of renal failure in different glomer-
ulopathies. A meta-analysis on the use of corticoids for more severe
forms of HSP nephritis suggested a positive effect on renal outcome,
but the definition of renal involvement was very heterogeneous
among the studies [4]. There is no consensus yet among physicians
(pediatricians or adults) concerning the exact criteria for the use of
corticosteroids in patients with HSP nephritis. For pediatric patients
with severe histological changes on renal biopsy (>stage 1), there
are only few randomised controlled trials investigating the superi-
ority of various immunosuppressive therapies [5-12].

We discuss the long-term biological outcome in children with
HSP nephritis who underwent a renal biopsy with possible
predictive markers for disease development. The correlation of
treatment modalities (such as intravenous steroid pulses and
ACE inhibitors) and outcome is analysed.

2. Clinical study (31)

We retrospectively analyzed a large series of 142 children with
mild and severe HSP nephritis for whom a kidney biopsy was
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performed. Histological exam showed ISKDC grade | (7 patients),
grade Il (62), grade 111 (63), and grade IV (10).

About 45% of the children had nephrotic range proteinuria
at onset. Renal function was impaired in 14% of patients, one
patient (0.07%) with severe renal impairment and seven patients
(5%) with moderate renal impairment. Hypertension was found
in 4.2% of the patients.

At the time of the last follow-up proteinuria was present in
52 patients (36.6%). All patients with residual proteinuria
received a treatment with ACEi/ARB, and 33% of them received
a combination therapy. Six patients (4%) had a persistent renal
impairment: 5 (ISKDC Il and I1l) with stage Il renal failure and 1
(ISKDC IV) with stage Ill renal failure. The histological ISKDC
grade did not predict the outcome in terms of proteinuria of HSP
nephritis in the medium and long term (fig. 1).

3. Discussion and perspectives

Despite the fact that HSP nephritis is one of the common vascu-
litis in childhood, an overall consensus concerning the treatment
is lacking. A renal biopsy is important to confirm and assess the
severity of HSP nephritis, but it is difficult to select the treatment
regimen only based on histological findings. It has been shown
initially that long term prognosis of HSP nephritis is correlated
with histological degree [15,16]. However, more recent studies
state that the outcome is also correlated with the severity of
initial clinical presentation [17] and in particular the degree of
proteinuria. In our cohort, we did not find any differences in
outcome between the histological classes.

We analyzed the initial presentation with nephrotic range pro-
teinuria as a potential predictor of poor renal outcome [3,17-19].
Our study did not find a relation between nephrotic range pro-
teinuria at disease onset and poor renal outcome in the medium
and long term. The differences with the literature may be
explained by more aggressive management of severe forms with
high degree proteinuria (64% of the initial presentation with
nephrotic syndrome received methyl prednisolone pulses). This
suggests potential under-treatment of histologically “benign”
forms without extracellular proliferation.



Although it is generally accepted that reducing protein excretion
is a desirable treatment goal for chronic kidney disease, it is of
interest to determine renal function over a longer period than
ten years. A patient without residual proteinuria after 5 or 10
years may still develop proteinuria after a longer follow up.
Ronkainen and al. [20] showed that 71% patients of their cohort
had renal symptoms after a mean follow-up of 19 years.

It is still debated as to when therapeutic interventions for HSN
should start. Most authors state that patients with nephrotic
syndrome or persistent heavy proteinuria and hypoalbuminemia
should undergo renal biopsy and be treated as early as possible,
before irreversible glomerular fibrosis or any decline in renal
function occur [17,21]. In our study, patients who have received
MPP had a more severe initial presentation than those who were
treated by oral steroids. Despite significantly higher initial pro-
teinuria (p = 0.009) for those who received MPP, there was no dif-
ference in terms of proteinuria or renal function among patients
with or without MPP in the medium and long term. Therefore,
one may speculate that the absence of long-term differences
between these two groups could be in favour for MPP use.

It is very well known that patients with prolonged proteinuria are
at high risk for progressing to renal dysfunction [16]. Prospective
and randomized trials in adults have indicated that ACEi [22,23] and
ARB [24,25] exert beneficial effects in IgA nephropathy patients by
reducing urinary protein excretion and improving renal survival rate.
In summary, the deposition of IgA-containing complexes (IgA-CC)
in glomeruli bind to their specific receptors on the surface of the
mesangial cells (MCs) and trigger cell proliferation, extracellular
matrix production, and synthesis of chemokines monocytes
chemoattractant protein-1 and IL-8 that might account for the
attraction of polymorphonuclear leukocytes and monocytes
found in patients biopsies [27-29].

There seems to be potential benefit of ACEi/ARB treatment
concerning structural changes at disease onset. These findings

Predictif factors in Henoch Schonlein nephritis — towards a new decision tree

suggest that RAS blockade can be effective as a treatment for
active HSP nephritis. Precisely, our study showed that treatment
by ACEi or ARB introduced early (< 15 days) was more beneficial
in terms of proteinuria decrease at medium and long-term than
late introduction. To our knowledge, this is the first pediatric
study which suggests a lower residual proteinuria in patients
with early introduction of ACEi/ARB in the course of HSN.

4.Conclusion

In conclusion, kidney biopsies should be performed as early as
possible in the presence of heavy proteinuria and/or renal failure
for earlier treatment and better outcome of HSP nephritis. Early
ACEi/ARB treatment seems to be related to less proteinuria at
least in the medium term. Long-term follow-up for all patients is
needed to detect residual proteinuria and to prevent renal injury.

Key messages

- The histological grade alone does not predict poor outcome in
pediatric HSP nephritis

- High grade proteinuria and proliferative glomerular lesions
should be rapidly treated by high dose steroids.

- Inhibition of the renin-angiotension system should be started
as early as possible if proteinuria is detected.

- Avoid under-treatment of histological benign forms without
crescents.

- Long-term follow up is mandatory for all patients with HSP
nephritis.

Complete reference list upon request (Les références complétes
peuvent étre obtenues sur demande aupreés de l'auteur.)
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Figure 1. Proteinuria changes in HSP nephritis patients with histological ISKDC grade I-IV.
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1. Introduction

Le purpura rhumatoide est la premiére cause de vascularite de
I'enfant, son pronostic a long terme dépend de I'atteinte rénale.
Le pronostic individuel des patients atteints de néphropathie du
purpura rhumatoide (NPR) est difficile a établir : une évolution
favorable est fréquente malgré une présentation clinique ou
histologique initiale sévere alors méme qu’une évolution vers
une insuffisance rénale chronique est possible lors d’une forme
initialement peu symptomatique [1]. Nous avons recherché
a préciser les facteurs de risque associés a I'évolution rénale a
long terme des patients présentant une NPR avec une atteinte
histologique initiale peu sévére, c’est-a-dire sans prolifération
extra-capillaire (ou croissant). Historiquement I'absence de
croissant est reconnue comme un facteur de bon pronostic [2],
ces patients ont donc rarement bénéficié des traitements les
plus agressifs et la plupart des études évaluant l'efficacité des
traitements immunosuppresseurs n’incluaient pas ce type de
patients [3].

2. Méthodes

Les données clinico-biologiques des enfants avec une NPR de
classe 2 diagnostiqués entre 1995 et 2015 dans 4 centres de
néphrologie pédiatrique ont été recueillies rétrospectivement. La
mise en rémission définie par une protéinurie < 200 mg/L était
le critére de jugement principal.

3. Résultats

Quatre-vingt-douze enfants ont été inclus. La protéinurie
médiane initiale était de 307 mg/mmol et I'albuminémie de
34 g/l.80 % ont recu une corticothérapie. 25 % présentaient une
maladie rénale persistante a la fin d’un suivi de 36 mois. La corti-
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cothérapie nest pas significativement associée a une probabilité
plus élevée de rémission. On observe néanmoins une tendance
a une augmentation de la probabilité de rémission a 87 % chez
les patients traités versus 68 % chez les patients non traités par
corticoides (p = 0.10).

Les facteurs associés a une augmentation de la probabilité de
rémission en analyse univariée sont un age élevé au moment
du diagnostic (p = 0,01), une durée supérieure a 2 mois entre le
début du purpura rhumatoide et le début de l'atteinte rénale
(p = 0,04) et 'absence de traitement par IEC/ARA2 (p = 0,0004).
On observe également une augmentation linéaire de la probabi-
lité de rémission avec la protéinurie initiale (p = 0,04) (tableau 1).

4.Discussion

Dans cette étude rétrospective multicentrique incluant spé-
cifiquement les patients avec une NPR sans croissant avec un
suivi médian de 36 mois, la rémission a été atteinte chez 85 %
de nos patients, parmi ceux-ci 9 patients ont présenté une
réapparition de leur protéinurie. Ainsi, au terme du suivi, en
dépit d’'une présentation histologique « non sévére », 1/4 de
nos patients reste protéinurique. Si 'on compare nos données a
celles des études incluant tous les stades histologiques, on note
un pourcentage différent d’IRC (0 % dans notre série versus 8 a
18 %) mais un taux de patients avec une protéinurie persistante
équivalent [1] [4] [5].

La probabilité de rémission est plus élevée chez les patients avec
une protéinurie initiale plus importante, résultat surprenant, a
I'encontre des conclusions de plusieurs études [6] [7]. Ceci pour-
rait étre en lien avec I'impact de la corticothérapie, les patients
traités étant les patients les plus protéinuriques.

Une autre hypothése pourrait étre la ressemblance avec la mala-
die de Berger. En effet, la maladie de Berger est moins bruyante
cliniquement mais son pronostic est moins bon que celui de la
NPR [8]. Il est particulierement intéressant de noter que nos
patients les plus vieux, avec une protéinurie initiale plus faible
et un délai entre I'atteinte cutanée et I'atteinte rénale plus long
ont un pronostic moins bon que les jeunes patients avec un
syndrome néphrotique au moment du diagnostic de purpura
rhumatoide. Ces caractéristiques les rapprochent beaucoup des
patients atteints de maladie de Berger.
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Outre la mise en évidence de facteurs pronostics non modi-
fiables tel que I'age ou le délai entre atteinte cutanée et atteinte
rénale, notre étude confirme I'intérét de la corticothérapie chez
les patients présentant une atteinte histologique considérée
comme modérée. Des études prospectives restent nécessaires
afin de confirmer la place de ces différents traitements dans la
néphropathie du purpura rhumatoide.
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Groupe rémission Groupe Analyse univariée Analyse multivariée
non-rémission

Facteur de risque n=78 n=14 HR p HR p
Sexe fille/garcon 41/37 8/6 0.87 0,55
Age années? 7 (5,8-8,9) 9,6 (8,6-10,6) 0.9 0,01 0,91 0.06
DFG ml/min/1,73 m22 107 (85-124) 92 (80-99) 1.01 0,19 1.00 034
Durée PR—AR jours? 16 (8-30) 26 (19-122) 0.5 0,05 0,59 0.19
IEC nombre 31(40 %) 1(78 %) 0.52 0,04 0,44 0,002
Corticoides 0,24
Bolus méthylprednisolone 28 (36 %) 3(21 %) 1.40 0.90 0.77
Corticothérapie orale 37 (47 %) 6 (43 %) 1.53 1.49 0.25
Pas de corticoides 13(16 %) 5(36 %) 1 1
Protéinurie g/L? 2,3 (1,3-4,4) 1,45 (0,9-1,9) 1.04 0,04 1,02 0,33

2 Ces résultats sont présentés par leur médiane (Interquartiles 1-3).

DFG :débit de filtration glomérulaire. PR : Purpura rhumatoide. AR :atteinte rénale. IEC :inhibiteurs de 'enzyme de conversion.
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Purpura rhumatoide
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Table ronde

Proposition de suivi du purpura rhumatoide
chez ’enfant

V. Desvignes

Pédiatre libérale et attachée au CHU de Clermont-Ferrand en néphrologie pédiatrique,
20 avenue de Royat, 63400 Chamaliéres

|ésions cutanées souvent impressionnantes, les arthral-
gies ou les douleurs abdominales inquiétent toujours les
parents.
Toutefois le pronostic, souvent rapidement favorable, rassure
rapidement urgentistes, médecins traitants et parents.
S'il est vrai que la grande majorité des complications rénales
surviennent avant 3 mois, la persistance d’une hématurie micro-
scopique ou l'apparition d’'une protéinurie modérée, toutes deux
indolores, peuvent étre les signes d’entrée dans une maladie
rénale chronique qui risque d’étre méconnue si la surveillance
rénale n’est plus effectuée [1-7].
Les protocoles de suivi sont assez nombreux [2,3,6,8], souvent
propres a chaque équipe et nous avons essayé ici de proposer un
arbre décisionnel simple et facile & suivre qui va du diagnostic
clinique au suivi clinique et biologique.
Ce protocole est consultable sur le site de 'AFPA, afpa.org. Pour
mieux baliser la surveillance, un tableau de suivi peut également
étre imprimé sur afpa.org et remis aux parents pour leur rappeler
le timing de la surveillance (fig. 1).

L’ aspect clinique initial du purpura rhumatoide avec les

1. Le purpura rhumatoide, un diagnostic
clinique

Devant un purpura infiltré, indolore, non fébrile, des membres
inférieurs, plus rarement des coudes et des avant-bras associés
a des douleurs articulaires, plus rarement des arthrites et/ou des
douleurs abdominales, 3 réflexes :

— bandelettes urinaires (BU) avec protéines et sang ;

- TA;

- poids.

Les examens complémentaires ne sont pas indispensables mais
devant un tableau clinique souvent impressionnant un bilan
sanguin minimal apparait raisonnable :

— NFS, plaquettes ;

— CRP;

— créatinine, albumine.

Correspondance :
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Deux objectifs :

- 1. éliminer les principaux diagnostics différentiels : Purpura
thrombopénique idiopathique, purpura fulminans, éruptions
infectieuses (parvovirus Big, mycoplasme...), maladies inflamma-
toires : péri-artérite noueuse, lupus érythémateux disséminé... ;

- 2.avoir un bilan rénal minimal initial.

2. CAT pendant la phase active
(Iésions purpuriques évolutives)

Selon I'état clinique, I'enfant peut rentrer a son domicile ou
rester hospitalisé.

2.1. Atteinte cutanée (100 %)

La poussée de purpura est résolutive en 2 a3 6 semaines. La

guérison se fait généralement sans séquelles. Les récidives sont

fréquentes (25 %).

CAT

- Pas de traitement

— Limitation des activités physiques sans repos strict sauf dans les
atteintes cutanées importantes.

— Reprise de la scolarité si bon état général, disparition des
douleurs articulaires et abdominales.

— Contre-indication du sport en phase de poussée.

— Mise en place de SAPAD et/ou de PAl en cas d’hospitalisation
prolongée ou répétée.

2.2. Atteinte articulaire (75 %)

Les arthralgies, plus rarement les arthrites, durent moins d’une
semaine et guérissent toujours sans séquelles. Les récidives sont
rares.

CAT

- Antalgiques.

— Attention aux AINS.

2.3. Atteinte digestive (66 %)

Les douleurs abdominales peuvent durer de quelques jours a
quelques semaines

La guérison se fait généralement sans séquelles. Les récidives
sont possibles.
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Bandelette urinaire : protéines et sang
1 fois/semaine pendant les 3° mois.
1 fois/mois de 4 a 12 mois.

BU toujours négatives

v

Suivi médical + TA
Ml , M3 et M12.
Pas de BS 1

M12: arrét de la
surveillance.
Rechute : reprise
du protocole.

Protéines -
Sang +

4

Pas de BS
Pas de traitement

BU positives

A4
Protéines +
Sang + ou -

A
Prot U/ Créat U
mg/ mmol
sur échantillon

A 4 A A
Suivi médical + TA BU <20 | 20-70 | |7O - 200| > 200 |
Mois M1, M3, M12 i ¢ i
Ans A1,2,3,4,5
Suivi grossesses | Risque rénal |
v v v v v
HTA Hématurie. Hématurig Protéines + | Faible | | Intermédiaire | | Elevé |
macro > 5 jours micro > 5 jours
A y A 4 A A 4 A
Avis néphrologique pédiatrique ‘
Avis Si durée Avis Avis
rapide > 1 mois rapide urgent
Méme protocole si rechute cutanée, Traitement PBR ?
digestive ou articulaire. par IEC ? Traitement : IEC,
ARAII, corticothérapie,
(bolus, PO 2), EPs, IS4 ?

1. Bilan sanguin. 2. Per os 3. Echanges plasmatiques 4. Immunosuppresseurs

Figure 1. Surveillance rénale aprés la phase active (Iésions purpuriques non évolutives ou disparues)

CAT

2.4. Atteinte rénale (20 a 49 %)

Antispasmodiques

Attention aux complications

Douleurs intenses, vomissements, anorexie, sang dans les

selles, dénutrition
Echographie en urgence

: invagination intestinale aigué,

hématome de paroi, hémorragie digestive, pancréatite, périto-
nite aigué par vascularite nécrosante...
Indications thérapeutiques : corticothérapie, chirurgie (excep-

tionnelle).

80 % des atteintes rénales surviennent pendant le 1° mois et
98 % avant 2 mois.

CAT :

— surveillance clinique : poids, TA ;

— BU :protéines, sang tous les jours

Attention si

— céphalées, HTA, cedémes, prise de poids ;

— BU :protéinurie, hématurie macroscopique.

Avis néphrologique urgent si

— syndrome néphritique (HTA, protéinurie, hématurie, IRA)

- syndrome néphrotique (cedémes, Prot U/créat U > 200 mg/
mmol, albuminémie < 30 g/l)

Indications de PBR et/ou de traitement : Inhibiteurs de I'enzyme

de conversion de I'angiotensine ou antagonistes des récepteurs

de I'angiotensine Il, corticothérapie en bolus +/- PO, échanges

plasmatiques, immunosuppresseurs...
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2.5. Autres atteintes possibles

Orchite, beaucoup plus rarement myocardite, hémorragie pul-
monaire, hémorragie cérébrale, AVC, myosite, urétérite...

3. CAT apreés la phase active (Iésions
purpuriques non évolutives ou disparues)

Le suivi doit concerner TOUS les enfants. La surveillance associe :

- I'examen médical avec prise de la TA par le pédiatre, le géné-
raliste et/ou le néphro-pédiatre selon la gravité du tableau
clinique ;

— le contréle régulier des urines (proposition de protocole ci-
dessous) par BU.

Les BU ne sont pas remboursées SS (Hémastix 22,84 €, Albustix

6,65 €, Uritops 20,06 €, Multistix 5 12,67 €, Héma-Combistix

19,90 €). Les boites renferment 50 BU, la durée de conservation

varie de 18 a 24 mois. La lecture se fait au bout d’'une minute.

Pour mémoire : Traces : 0,1-0,2 g/L.,+ :0,3 g/L++:1 g/L, +++:

3 g/Let++++:>3 g/L.

4.Conclusion

— Le purpura rhumatoide reste, dans la grande majorité des cas,
une pathologie impressionnante mais bénigne.

- Pourautant, tous les enfants doivent étre surveillés la premiére
année suivant I’épisode initial et les rechutes éventuelles, a
la fois pendant la phase active pour ne pas méconnaitre les
quelques formes séveres, digestives et rénales mais aussi
aprés la phase active pour ne pas ignorer d’éventuelles com-
plications rénales.
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- Lexistence d’une protéinurie a la BU doit faire pratiquer un
dosage Prot U/Créat U sur échantillon. En fonction du résultat,
le risque rénal sera évalué et un avis spécialisé demandé.

- Lexistence d’'une hématurie macroscopique doit alerter.

- La persistance d’une hématurie microscopique isolée justifie
la poursuite d’'une surveillance espacée.
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Actualité vaccinale
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Qu’apporte le Gardasil9® ?

F.Vié le Sage

AFPA, Infovac

Papillomavirus humain (HPV). En 2008, Harald Zur Hausen,

virologue allemand, s’est vu décerné le prix Nobel de méde-
cine pour cette découverte. HPV est aussi un des principaux
responsables des cancers de I'anus, de la vulve, du gland, ainsi
que des cancers ORL. C'est une des infections transmissibles
sexuellement les plus répandues en France et dans le monde. La
transmission est cependant aussi possible par les mains, la salive
et concerne donc toute la population quelles que soient ses
pratiques sexuelles. Le préservatif ne protége pas complétement
contre ce virus. Face a cela existent des vaccins efficaces et dont
la tolérance est démontrée. Pourquoi la France, contrairement
a la plupart des pays développés, se détourne-t-elle de ces vac-
cins ? D’autant que si les premiers vaccins bi (bHPV, Cervarix®)
et quadrivalent (qHPV, Gardasil®) protégeaient déja contre 70 %
des cancers du col, le nonavalent (9vHPV, Gardasil 9®) fait mon-
ter cette protection a 9o %.
En France, la situation est préoccupante. Prés de 3 0oo nou-
veaux cas de cancer du col de I'utérus sont diagnostiqués
chaque année. Environ 1 ooo femmes en décédent. Deux
raisons favorisent cela. D'une part le dépistage systématique,
toujours indispensable, n'est réalisé que par environ 60 % des
femmes et d’autre part la couverture vaccinale HPV est tres
basse (15 % en 2015). Le dépistage systématique, pourtant
recommandé en France pour toutes les femmes de 25-65 ans,
tous les 3 ans est insuffisant. De plus, méme bien réalisé, en
cas de dépistage positif avec |Iésions précancéreuses la sanction
est souvent la conisation du col de I'utérus.30 o0oo sont actuel-
lement réalisés en France chaque année. L'association vaccin
(prévention primaire) et dépistage (prévention secondaire)
permettrait de faire chuter drastiquement le nombre de lésions
précancéreuses et donc a terme de cancers. Une vaccination
bien appliquée, permettrait d’éviter, en outre, 20 000 conisa-
tions (estimation avec qHPV).
Quelle différence entre gvHPV et les vaccins de premiére géné-
ration ? Ces derniers contenaient déja les sérotypes les plus
cancérigénes, les 16 et 18 (70-80 % des cancers) mais d’autres
sérotypes sont aussi a haut risque : HPV 31,33, 35,39,45, 51,52, 56,
58, 59, 68 (Etude Edith, pour le cancer du col de I'utérus [1]).
Les sérotypes 6 et 11 ne sont pas cancérigénes (verrues génitales).
Le 9vHPV contient en plus les sérotypes 31, 33, 45, 52 et 58. Le

I e cancer du col de l'utérus est strictement viro-induit par le
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tableau donne le détail de son impact attendu sur les différents
types de Iésions (en supposant une couverture vaccinale a 100 %).

Type de lésion Impact attendu

16/18 31/33/45/52/58  Total gvHPV

Cancer du col? 70 % 20 % 90 %

CIN2/3P 50 % 30 % 75-85 %
CIN1® 30-35 % 25 % 50-60 %
Cancer vulvaire¢ 70-75 % 10-15 % 85-90 %
Cancer vaginal® 65 % 20 % 80-85 %
Cancer anal¢ 85-90 % 5-10 % 90-95 %
Cancer ORL4 41-42 % 4-44 %

aSanjose et al. 2010, Serrano et al. 2012. "Based on the placebo
cohort in the GARDASIL® clinical program & several meta
analyses. ‘DeSanjose et al Eur J Cancer 2013 ; Alemany et al EurJ
Cancer 2014. 9Etude Edith.

D’apreés Didier Riethmuller

Composition : Par rapport aux deux vaccins antérieurs, le
9VHPV contient, pour les sérotypes communs, une dose plus
élevée de protéine L1 par Ag pour les sérotypes 6 (30/20 pg),
16 (60/40) et 18 (40/20). En ce qui concerne les adjuvants, le
9VHPV contient soo pg d’Hydroxyphosphate d’aluminium
contre 225 pour le qHPV. bHPV contient lui 500 pg d’Hydroxy-
phosphate d’aluminium et 30 pg de MPL (monophosphoryl
lipyl).

Limmunogénicité sur les sérotypes communs a qHPV et gvHPV
est semblable (non-infériorité) [2].

Tolérance : EMA, European Medicines Agency : mars 2015 : « La
sécurité du nouveau vaccin s’est révélée satisfaisante au cours de
7 essais cliniques ayant concerné plus de 23 000 personnes ».
Réactogénicité : Ce sont les céphalées qui sont le plus souvent
retrouvées, sans différences entre les deux vaccins (11.3 vs
1.4 %) [3].

Passage du vaccin qHPV au gvHPV ? Il y a peu d’études concer-
nant la poursuite avec gvHPV d’une vaccination initiée en qHPV
ou bHPV. En 2005 un groupe d’experts a proposé une stratégie
qui consistait en gros a refaire une vaccination compléte
9VHPV, quelle que soit la vaccination antérieure [4]. La recom-
mandation du HCSP du 10 février 2017 va encore moins loin :
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« toute vaccination débutée avec un vaccin doit étre terminée
avec le méme ». Cela interpelle. En effet sur les 4 sérotypes
communs a gHPV et gvHPV, il n’y a pas d’infériorité en termes
d’immunogénicité (ii). Une étude indienne montre par ailleurs
qu’une seule dose de vaccin qHPV a déja une efficacité non
négligeable [5]. Nous pouvons extrapoler donc qu’une dose
de 9vHPV aura toujours un effet intéressant en complément
d’une vaccination antérieure. Il est vrai qu'une autre étude
montre que les moyennes géométriques des titres d’anticorps
(Ac) contre les sérotypes additionnels seraient Iégérement mais
significativement inférieurs chez les femmes vaccinées ayant
recu la séquence qHPV puis gVHPv par rapport a celles n'ayant
pas eu de vaccination qHPV antérieure [6]. 1l n'y a pas d’expli-
cation a cela. Les taux d’Ac restent cependant trés élevés. Nous
pouvons donc remarquer que lorsqu’une vaccination a été ini-
tiée en q ou bHPV, continuer avec le méme vaccin n'apportera, a
I’évidence, aucune protection contre les sérotypes additionnels
alors que continuer ou terminer avec gvHPV ne peut qu’amélio-
rer la couverture sérotypique. Des études précises apporteront
peut-étre suffisamment d’arguments pour faire évoluer les
recommandations.
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Prévention des déformations
criniennes positionnelles :
quand, pour qui et comment ?
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(DCP) a fortement augmenté au cours des 25 derniéres

années. Ceci a été d’emblée percu comme une conséquence
directe de la campagne de couchage sur le dos, initiée en 1992 par
I'Académie Américaine de Pédiatrie. De nombreuses études ont
alors analysé la nature, les facteurs de risque, I'évolution de ces
déformations, afin d’essayer d’identifier les traitements adaptés.
Cette augmentation survient durant les premiéres semaines de
vie pour atteindre un pic entre 2 et 4 mois (6 % a la naissance et
22 % a 7 semaines) [1,2], et diminue aprés cette période. Malgré
cette précocité de survenue, l'efficacité des stratégies de préven-
tion n’a été que récemment évaluée.
Limpact bénéfique d’une intervention trés précoce, reposant sur
I'éducation parentale, a été étudié par plusieurs équipes de facon
prospective, associant des recommandations claires pendant le
séjour en maternité et une surveillance étroite ensuite [3,4].
Se pose alors la question de savoir quels nouveau-nés doivent
bénéficier de cette stratégie de prévention ?
En effet, a la naissance les déformations posturales chez le
nouveau-né sont fréquentes et sont regroupées sous le terme
de syndrome du bébé moulé [5]. Ainsi, il est tout a fait naturel
de penser que ces déformations persistaient ultérieurement et
que ces nouveau-nés constituent donc une population de choix.
Or, plusieurs résultats ne confirment pas cette hypothése :
torticolis postural (4 %) et DCP (8 %) ne sont pas associés a la
naissance [2] et ne sont pas corrélés a I'apparition d’'une DCP
ultérieurement [4]. Un coté préférentiel a la naissance n’est pas
lié a 'apparition ultérieure d’'une DCP [1-3]. Une limitation de la
rotation de la téte a la naissance n'est également pas corrélée a
une limitation de la rotation de la téte ou a un coté préférentiel
a3 mois [6]. Enfin la forme du crane a la naissance n’est pas pré-
dictive de la forme du crane ultérieurement [1,3,4]. Pour toutes
ces raisons, les stratégies de prévention doivent s’adresser a tous
les nouveau-nés.
Ces faits plaident donc pour une survenue aprées la période
néonatale [4] de la plupart des torticolis, des DCP et des cotés
préférentiels, et argumentent le réle joué par I'environnement de

I a prévalence des déformations craniennes positionnelles

*Auteur correspondant.
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I'enfant. La situation est alors différente car torticolis et DCP sont
souvent associés [4], et le coté préférentiel majeur a 7 semaines
de vie [7] est associé a une évolution défavorable de la DCP entre
3 et 12 mois [6].

Lutilisation prolongée du cosy et du transat durant les premiers
mois de vie, en limitant la motricité spontanée de I'enfant, est
impliquée dans l'apparition des DCP [8]. En effet, le temps
passé, pendant les premiers mois de vie, dans des dispositifs de
maintien assis, est plus important que le temps passé sur le sol
ou dans les bras [9]. Ainsi, la mise en place précoce d’'un envi-
ronnement favorisant la motricité spontanée de I'enfant [3-10]
associée a une qualité des soins et de I'expérience émotionnelle
dans le temps partagé avec l'adulte, permet d’augmenter le
temps passé sur le sol et de diminuer le temps passé dans les
cosys et les transats [3,4].

Cette stratégie a nécessité I'harmonisation des préventions
sur la base d’un document écrit : conseils pour le sommeil en
prévention de la mort inattendue du nourrisson, conseils concer-
nant les déplacements pour prévenir les accidents de la route et
favoriser un bon portage. Cette harmonisation permet une meil-
leure adhésion aux conseils, notamment de couchage sur le dos
pour prévenir la mort inattendue puisque 95 % des nourrissons
durant les 4 premiers mois de vie sont couchés sur le dos [3].
Dans ces conditions, le couchage sur le dos comparé au cou-
chage sur le ventre ou sur le c6té naugmente pas le risque de
DCP [1,3,4], et leur prévalence et leur sévérité sont diminuées a
3 et 4 mois [3-4]. La rotation de la téte a 3 mois est également
améliorée [4]. Ces résultats sont identiques pour les nourrissons
présentant un développement moteur plus lent (tout en restant
dans les normes).

Enfin, 'absence de c6té préférentiel ou de DCP a 7 semaines de
vie permet de prédire une forme de crane normale a 5 ans [7].
Durant les premiers mois de vie, il est donc essentiel de surveiller
I'éventuelle apparition d’un c6té préférentiel. Dans ce contexte,
I'introduction de séances de kinésithérapie sur une courte
période, surtout si elle est débutée avant 3 mois, associée a la
mise en place de conditions environnementales permettant
une motricité spontanée de l'enfant, permet de réduire la
DCP [3-7]. En effet, méme si I'évolution naturelle de la position
préférentielle au-dela de 6 mois est toujours favorable, la préco-
cité d’'intervention est essentielle pour prévenir et diminuer la
sévérité de la DCP [1].
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1. Synthése

Pour réduire la prévalence et la sévérité des DCP, la stratégie

initiale de prévention doit :

— étre réalisée pendant le séjour en maternité ;

— s’adresser a tous les nouveau-nés ;

- reposer sur 'éducation parentale (mise en place d’un environ-
nement permettant la motricité spontanée de I'enfant) ;

— prendre en compte toutes les préventions et les harmoniser ;

- se faire sur la base d’'un document écrit.

Ultérieurement, il est essentiel de surveiller 'apparition d'un

coté préférentiel :

— poursuivre alors les conseils de prévention ;

— associer des séances de kinésithérapie (surtout avant 3 mois).

En ce qui concerne la prévention de la mort inattendue du nour-

risson I'enquéte nationale périnatale rapporte que, lors du séjour

hospitalier du nouveau-né en post-partum, les conseils sur le

couchage sont donnés dans seulement 43 % des cas [12]. Limpli-
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cation des professionnels de santé en matiére de prévention doit
étre renforcée. Parce qu’une bonne prévention de la santé des
enfants est un élément essentiel de réussite, la prévention doit
également étre la préoccupation de tous [13].

2. Pour en savoir plus

Coté préférentiel :enfant en position de couchage sur le dos, rotation
de la téte d’un c6té durant les trois quarts du temps de I'observation,
avec une rotation passive de la téte normale.

Plaquette « Protégez-moi ! Les régles d’or de ma premiére année »
dans le référentiel « Prévention en maternité » Manuel pratique des
soins aux nouveau-nés Ed Sauramps Médical 2018.

Les références complétes peuvent étre obtenues sur demande
aupres de l'auteur.
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et digestive. Son incidence varie selon le type de cancer et

de traitement. Elle touche un grand nombre de patients
recevant de la chimiothérapie,avec une incidence estimée autour
de 40 % aprés une chimiothérapie conventionnelle et jusqu’a
75 % apres les conditionnements myélo-ablatifs par chimiothé-
rapie a haute dose (CHD) et transplantation de cellules-souches
hématopoiétiques. La mucite peut également survenir en cas
d’irradiation de la téte et du cou ou d'utilisation de certaines
thérapies ciblées (traitement anti-angiogénique ou d’inhibiteur
de la voie mTOR, par exemple). D’'un point de vue physiopatho-
logique, il s'agit d’'un processus complexe di a l'altération de
I'épithélium sous-muqueux et du tissu conjonctif secondaire
aux effets cytotoxiques directs des traitements antinéopla-
siques, des réponses inflammatoires locales et des altérations de
la flore orale qui vont aboutir de maniére directe ou indirecte a
l'altération de la muqueuse et des vaisseaux [1]. La mucite peut
atteindre toutes les portions de I'appareil digestif jusqu’a I'anus
(anite), mais nous nous limiterons ici a I'atteinte buccale qui est
la plus fréquente. Elle se présente sous forme d’un érythéme
et/ou des ulcérations de la muqueuse qui peuvent atteindre la
mugqueuse de I'ensemble de la cavité buccale, la langue et/ou le
palais mou. Lévaluation de la mucite est basée sur une échelle
développée par I'Organisation mondiale de la santé (OMS) en
1979, ou selon les National Cancer Institute-Common Toxicity
Criteria (NCI-CTC) [2].
Les conséquences des mucites sont multiples. Elles peuvent
étre importantes et méme parfois engager le pronostic vital du
patient :inconfort, risque hémorragique, infections plus séveres
(bactérienne, virale, fongique) dues a l'altération de la barriére
muqueuse chez un patient neutropénique, modification du trai-
tement oncologique de la maladie sous-jacente, (adaptation des
doses de chimiothérapie, arrét transitoire ou définitif du traite-
ment). Les douleurs sévéres qui lui sont liées, peuvent nécessiter
le recours a des antalgiques puissants de type morphiniques et
entrainer a la fois des hospitalisations prolongées, une dénutri-
tion en raison de la dysphagie et parfois la nécessité de mise en
place d’'une nutrition parentérale.
En 2004, le groupe international Multinational Association of
Supportive Care in Cancer and International Society of Oral Onco-

I a mucite est une inflammation aigué des muqueuses orale
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logy (MASCC/ISOO) a publié les premiéres recommandations
pour la prise en charge des mucites, mises a jour récemment
par Lalla et al. en 2014 [3]. Il existe de trés nombreuses médi-
cations préventives et curatives possibles. Malheureusement,
peu d’études pédiatriques sont publiées et leurs niveaux de
preuve restent faibles. Les mesures préventives tiennent une
place majeure. Elles reposent essentiellement sur la réalisation
de soins de bouche (bains de bouche, brossage des dents quand
celui-ci est possible) permettant de réduire d’un tiers I'incidence
des mucites mais également de diminuer la sévérité et les
douleurs liées aux mucites [4]. Plusieurs revues de la littérature
récente s’intéressent a la composition des bains de bouche.
Aucun agent (électrolytique, anti-inflammatoire, antibactérien
ou antifongique) n'a montré une efficacité supérieure et n'est
actuellement spécifiquement recommandé. En 2015, une équipe
canadienne a publié des recommandations spécifiques sur les
mesures recommandées en prévention de la survenue de mucite
chez les enfants recevant de la chimiothérapie a fort risque muci-
nogéne [5]. Comme le MASCC/ISOO, elle propose des traitements
par cryothérapie ou laser thérapie dans certaines situations [3,5].
En curatif, la prise en charge des enfants présentant une mucite
repose sur un traitement symptomatique (soins de bouche) et
antalgique, qui est essentiel dans la prise en charge des douleurs
des muqueuses. Le traitement antalgique dépend de l'intensité
de la douleur, évaluée selon diverses échelles d’évaluation de
la douleur qui doivent étre adaptées a I'age de I'enfant quand
une autoévaluation est possible (Facial Pain Scale revised [6]
avant I'age de 8 ans et Echelle Visuelle Analogique [7] ensuite).
Dans les cas ou le patient n’est pas capable de coter sa douleur,
une hétéro évaluation de la douleur doit étre réalisée par les
soignants. Les douleurs muqueuses de faible intensité peuvent
étre prises en charge par des antalgiques de pallier 2 selon
I’'OMS. En cas de douleur intense ou de survenue de mucite aprés
CHD, un traitement par morphine selon les recommandations de
I'OMS est recommandé [3,8]. Un traitement concomitant par du
paracétamol et/ou d’autres co-antalgiques permet d’améliorer le
contrdle antalgique et ainsi qu’une épargne morphinique.

La laser-thérapie, au moyen d’'un faisceau laser de faible
puissance, est I'un des moyens thérapeutiques proposé dans
la prise en charge des mucites aigués oro-pharyngées chez les
adultes. Son utilisation repose sur ses propriétés antalgiques,
anti-inflammatoires et cicatrisantes [9]. La faisabilité de
I'utilisation du laser chez I'enfant a été rapportée par plusieurs
travaux. Lefficacité de la laser-thérapie en préventif et curatif des
mucites n’a jusqu’a présent été étudiée que dans peu d’études
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cliniques portant sur des petits effectifs dont le niveau de preuve
reste faible. Les études portant sur I'utilisation préventive de la
laser-thérapie ont montré une diminution de I'incidence et de
la sévérité des mucites ainsi qu’un délai d’apparition retardé et
une durée plus courte. Ces données ont été confirmées par une
revue de la littérature publiée en 2018, sur l'utilisation préventive
et curative du laser [10], montrant en cas d’utilisation préven-
tive du laser une diminution de I'incidence et de la sévérité
des mucites et en cas d’utilisation curative une diminution des
douleurs et de la sévérité des mucites. Les recommandations
publiées par Lalla et al. (pour les adultes) et Sung et al. (pour les
enfants) sont en faveur de l'utilisation du laser en prévention
de la survenue de mucite aprés chimiothérapie a fort risque
mucinogéne [3,5]. Mais ces recommandations restent larges et
les paramétres idéaux de traitement restent a définir par études
plus puissantes sur un plan statistique. A partir de 2018, Gustave
Roussy va coordonner une étude nationale, en double aveugle,
randomisée contrdlée contre placébo, sur 300 enfants et adultes
jeunes, visant a prouver l'efficacité d'un traitement préventif des
mucites chimio-induites par laser athermique.

Les douleurs sont la principale complication des mucites dont la
prise en charge repose encore actuellement sur les soins de bouche
et le traitement antalgique. Pourtant, 'impact négatif important
de la mucite sur la qualité de vie des patients ainsi que son coiit
économique justifient le développement de mesures préventives
et la poursuite de 'amélioration de la prise en charge curative.
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haque année, 1 700 nouveaux cas de cancer sont diagnosti-

qués chez I'enfant. Lune des particularités de ces pathologies

est le taux élevé de guérison qui atteint aujourd’hui presque
80 % grace a des combinaisons de chimiothérapie, chirurgie et
radiothérapie. La douleur est une problématique constante tout
au long de la prise en charge qu’elles soient liées a la maladie elle-
méme,aux effets secondaires des traitements,ou aux séquelles.Plus
de la moitié des douleurs qui ont marqué un enfant pendant le trai-
tement d’un cancer sont induites par les traitements [1]. lincidence
des douleurs secondaires aux chimiothérapies est mal évaluée et
probablement sous-estimée. De plus, les nouveaux traitements du
cancer (anti-angiogéniques, thérapeutiques ciblées, immunothé-
rapie) commencent a étre utilisés chez I'enfant et sont, eux aussi,
pourvoyeurs de douleurs encore mal connues. La littérature fournit
de nombreuses informations sur les douleurs de mucite (qui ne
font pas l'objet de cet article) ou les neuropathies chimio-induites,
mais trés peu sur les autres douleurs alors que ce symptéme est I'un
des principaux rapporté par les enfants lorsqu’on tente d’évaluer la
lourdeur des symptomes en cancérologie pédiatrique [1].

1. Douleurs en phase de traitement

Ladministration de la chimiothérapie justifie un abord veineux
qui, méme si les enfants ont le plus souvent une voie veineuse
centrale, peut étre source de douleur et d’inconfort. Les accidents
d’extravasation sont un risque et certaines chimiothérapies
(doxorubicine, vincristine, navelbine) peuvent étre responsables
de lésions tissulaires inflammatoires ou nécrosantes doulou-
reuses. Ces incidents sont le plus souvent d’évolution favorable
si les protocoles de prises en charge sont respectés, mais les
conséquences douloureuses sont non négligeables [2].

Une fois administrées, les CT peuvent entrainer, a court ou moyen
terme, des douleurs digestives en lien avec une constipation
(vinca-alcaloides) ou a des diarrhées (irinotecan), des arthralgies,
myalgies provoquées par des drogues telles que irinotecan,
placlitaxel, capecitabine.

Les toxicités cutanées sont, elles aussi, responsables de douleurs.
Les syndromes mains pieds (méthotrexate, cytarabine, doxoru-
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bicine) caractérisés par la survenue de rougeur, hypersensibilité,
desquamations des paumes et des plantes, associés a des phé-
nomeénes de fourmillements et brilures, sont des complications
décrites chez I'enfant et justifient 'usage de morphiniques dans
plus de 30 % des cas. Leur physiopathologie est mal connue et les
traitements mal codifiés, mais leur survenue peut limiter la dose
intensité des traitements. Les GVH sont des complications des
allogreffes de cellules hématopoiétiques qui surviennent chez 50
a 60 % des patients a 6 mois de survie [3].Elles peuvent entrainer
des tableaux cutanés proches de la sclérodermie et responsables
de douleurs parfois majeures. Elles peuvent aussi toucher les
muqueuses, la cornée, le tube digestif, le systéme nerveux et étre
responsables de tableaux douloureux trés invalidants [4].

Les toxicités muqueuses (non traitées ici) sont aussi fréquentes
et peuvent entrainer des douleurs responsables diminutions des
doses, voire d’interruption prématurée de traitement. Les mucites
sont les plus fréquentes et représentent un enjeu majeur dans la
prise en charge de la douleur. Les cystites hématuriques liées a
I'ifosfamide, ou les irritations conjonctivales secondaires a I'aracy-
tine, en sont des exemples fréquemment rencontrés chez I'enfant.
Les neuropathies périphériques induites par les chimiothérapies
sont les complications douloureuses les mieux connues et les
plus décrites dans la littérature. Elles sont induites par certaines
molécules telles que les sels de platine, les taxanes, les vinca-
alcaloides et leur prévalence peut atteindre 30 a 70 % pour
certaines de ces drogues [4,5]. Chez I'enfant la vincristine et les
sels de platine sont le plus souvent en cause, et la prévalence
plutét proche de 20 % [6]. Il s’agit en général de neuropathies
sensitives dose dépendantes se traduisant par des paresthé-
sies et des douleurs. Elles peuvent, dans un second temps se
compliquer d’atteintes motrices liées a des phénoménes de
démyélinisation. Les neuropathies végétatives peuvent aussi
étre source de douleurs viscérales secondaires a une constipation
ou des iléus. Les mécanismes physiopathologiques de ces neu-
ropathies chimio induites sont de mieux en mieux décrits et la
compréhension devrait pouvoir déboucher sur des perspectives
thérapeutiques [7,8]. Des travaux récents ont identifié le role
des canaux TRP (Transient Receptor Potencial) dans la genése de
ces neuropathies et les perspectives thérapeutiques envisagées
avec des molécules inhibant ces canaux [9]. Chez I'enfant, peu
de traitements ont montré une efficacité dans ces douleurs et
les nombreuses études publiées ne permettent pas de proposer
des stratégies préventives ou curatives, médicamenteuses ou
non médicamenteuses, avec un niveau de preuve suffisant [10].
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2. Douleurs séquellaires

Les douleurs séquellaires les mieux connues sont les douleurs
des neuropathies périphériques. Si la plupart des neuropathies
chimio induites régressent spontanément aprés l'arrét des
traitements actifs, certaines d’entre elles persistent et sont res-
ponsables de douleurs chroniques séquellaires. On estime que les
patients présentant des douleurs séquellaires 1an apreés la fin de
leurs traitements ont des risques de chronicisation [7]. Les études
publiées rapportent que prés de 20 % des enfants exposés a des
traitements par Vincristine ou sels de platine présenteront des
douleurs chroniques séquellaires 25 ans apreés le diagnostic [6].
Les déficits sensitifs sont plutot associés aux sels de platine et les
déficits moteurs a la VCR. Cette incidence est probablement sous-
évaluée du fait d'un manque d’outils de dépistages validés. Ces
douleurs séquellaires sont une cause non négligeable d’altération
de la qualité de vie des survivants de cancer [6].

3. Les nouveaux traitements en cancérologie

Depuis 2010, les thérapies ciblées (anti-angiogéniques, anti-tyrosine
kinase, anticorps monoclonaux) et I'immunothérapie font leur
apparition dans l'arsenal thérapeutique des cancers de I'enfant.
De nombreuses complications encore méconnues sont révélées
par les différents essais thérapeutiques actuellement en cours
chez I'enfant, et différents types de douleurs sont rapportés. Pho-
tosensibilités, rashs cutanés inflammatoires, crevasses, érythémes
polymorphes, syndromes de Lyell, syndromes main-pieds, sont
autant de complications responsables de douleurs cutanées. Les
traitements par antalgiques et dermocorticoides n'empéchent
souvent pas de devoir réduire les doses voire arréter les traitements.

4.Conclusion

Les chimiothérapies ont révolutionné le pronostic des cancers
pédiatriques, mais sont responsables de nombreuses complica-
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tions a court ou a long terme. La douleur fait partie de ces com-
plications et est souvent sous-estimée et mal prise en compte.
La douleur reste souvent le principal souvenir que gardera un
enfant guéri d’'un cancer. Des travaux de recherche doivent étre
mis en place pour mieux comprendre les mécanismes de ces
douleurs et apporter des solutions thérapeutiques efficaces.
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progressé : connaissance et reconnaissance de la douleur

pédiatrique, validation d’échelles d’évaluation spécifiques,
développement de la pharmacopée, concept de douleurs liées
aux soins, développement des soins palliatifs... Environ 1 800
nouveaux cancers sont diagnostiqués chaque année en France
chez I'enfant. Ces cancers sont différents de ceux de I'adulte tant
par leur nature que par leur prise en charge. La chirurgie n’est pas
toujours nécessaire. De nombreux examens et actes réalisés par-
fois sous anesthésie générale et parfois « hors bloc opératoire »
sont prescrits dans le parcours de I'enfant (imagerie, ponctions
de moelle osseuse, pose d’accés vasculaire..) et concernent
I'anesthésiste-réanimateur. La prévention, I'évaluation précoce
et le traitement de la douleur sont encore plus importants qu’en
pédiatrie conventionnelle pour préserver la qualité de vie, éviter
une sensibilisation et une chronicisation et peut-étre intervenir
sur le pronostic oncologique [1,2]. Lenfant doit étre considéré
dans sa globalité avec son environnement notamment ses
parents.

La prise en charge de la douleur de I'enfant a beaucoup

1. Evaluation

Lenfant cancéreux a déja parfois, au moment de sa prise en
charge, un parcours douloureux qui doit absolument étre pris en
compte (douleur antérieure, douleur liée au cancer ou a d’autres
étiologies, douleur procédurale, douleur liée aux traitements).
La notion de douleur chronique postopératoire en pédiatrie
est récente ; sa prévalence est variable et d’environ 20 %. Des
facteurs de risque préopératoires de chronicisation ont été
identifiés en chirurgie pédiatrique :intensité de la douleur et de
I'anxiété préopératoires de I'enfant, efficacité de ses techniques
de coping, catastrophisme des parents [3]. La chronicisation
est également plus fréquente en cas de douleur postopératoire
intense pendant les premiéres 24 heures et elle est plutot
neuropathique [4]. Lévaluation doit étre a la fois quantitative
et qualitative pour adapter les traitements. Les échelles d’éva-
luation utilisées doivent étre validées pour le péri-opératoire
(échelle des visages, EVA, FLACC) et connues du service prenant
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en charge I'enfant. Lautoévaluation est a privilégier a partir de
I'age de 5 ans. La composante neuropathique doit étre recher-
chée systématiquement via I'échelle DN4 (version pédiatrique
a I'étude) [1]. Lanxiété doit absolument étre évaluée (mYPAS,
EVA-anxiété) et traitée [s].

2. Prévention/traitement

Il faut prévenir au maximum les phénomeénes de sensibilisation
car les mécanismes d’intégration et de régulation de la douleur
sont plus sensibles et plus plastiques du fait de leur immatu-
rité [6]. Cela implique de prévenir au maximum et de traiter la
douleur et I'anxiété en se questionnant notamment a chaque
fois sur I'opportunité de ce qui est demandé et en regroupant
les actes [7]. La poursuite ou l'arrét transitoire des traitements
doivent étre discutés ; les antalgiques préopératoires doivent
étre poursuivis, les patchs d’opioides laissés. Le role de 'anesthé-
siste réanimateur est primordial. La réhabilitation préopératoire
doit étre optimale (douleur, renutrition, transfusion) [2]. Le
maximum de gestes douloureux doit étre fait une fois I'enfant
endormi. La prémédication médicamenteuse ou non pharma-
cologique est débattue ; une étude récente ne montre pas de
supériorité entre midazolam et distraction par vidéo [8]. Le
mélange équimolaire d’'oxygéne et protoxyde d’azote (MIEOPA),
les patchs de lidocaine/prilocaine sont a prescrire larga manu. A
I'induction, la présence parentale n’apporte pas de bénéfice et
I’hypnose reste a évaluer [9]. Le choix du protocole anesthésique
est important. A chaque fois que possible, il faut inclure une
anesthésie locorégionale en privilégiant les blocs périphériques.
Ceci va permettre de diminuer les traitements systémiques et
leurs effets secondaires (épargne morphinique), de diminuer le
risque de sensibilisation du systeme nociceptif et d’'améliorer la
réhabilitation postopératoire. La technique d’anesthésie locorégio-
nale est a maintenir le plus longtemps possible en postopératoire
(cathéters périphériques, périduraux, cicatriciels) pour les mémes
raisons. Outre les contre-indications classiques de I'anesthésie
locorégionale, dans le cadre du cancer, il faut vérifier en préopé-
ratoire I'absence de toxicité nerveuse de la chimiothérapie déja
recue (vincristine par exemple) et I'absence de métastases verté-
brales [10]. Les agents dits antihyperalgésiques sont a utiliser. La
kétamine est le plus puissant mais sa poursuite en postopératoire
n‘est pas recommandée de méme que l'utilisation des gabapen-
tinoides en péri-opératoire [1]. Les nausées/vomissements
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postopératoires sont a prévenir et a traiter systématiquement
pour éviter le cercle vicieux « douleur-anxiété-nausées/vomisse-
ments ». La dexaméthasone peropératoire est administrée pour
ses effets antalgiques et antiémétiques postopératoires [6].
Les techniques de monitorage peropératoire de la balance
analgésie/nociception sont utiles mais ne permettent pas une
diminution postopératoire de la douleur ni de la consommation
d’antalgiques [1]. En postopératoire, la prise en charge est
multimodale médicamenteuse et non médicamenteuse. La
pharmacopée classique est a utiliser : paracétamol, anti-inflam-
matoires, tramadol, morphiniques. Les anti-inflammatoires, s’ils
ne sont pas contre-indiqués (insuffisance rénale, thrombopénie,
interactions avec les traitements) sont a prescrire chaque fois
que possible pour I'épargne morphinique et ils sembleraient,
de plus, étre une molécule de choix sur I'effet des traitements
anesthésiques et antalgiques sur la progression tumorale [2,6].
Les techniques d’auto-administration (PCA, PCEA) sont a privi-
légier [6]. Les traitements antalgiques pris précédemment par
I'enfant sont a réévaluer et a adapter si besoin. Les moyens non
pharmacologiques sont toujours a associer (saccharose, glucosé
30 %, présence parentale, musicothérapie, massages, hypnose,
autohypnose...). Les techniques de monitorage de I'analgésie ne
sont pour I'instant pas indiquées en postopératoire [1]. Le niveau
de surveillance doit étre adapté aux techniques et traitements
proposés et au terrain (unité d’hospitalisation traditionnelle ou
soins intensifs). Lambulatoire est a préférer si possible [6].

Prévenir et traiter la douleur doivent étre un leitmotiv dans
la gestion péri-opératoire de I'enfant cancéreux donc le taux
de guérison est important (8o %). Une vision a long terme
est obligatoire. La prise en charge doit intégrer la globalité de
I'enfant (age, développement cognitif, expériences antérieures,
aidants (parents), famille, école, loisirs) et ne s’arréte pas au
péri-opératoire (prise en charge de la douleur chronique, équipe
pédiatrique de douleur chronique et de soins palliatifs). Linfor-
mation donnée a I'enfant et a ses parents est essentielle. Une
communication optimale entre les différents intervenants (soi-
gnants ou non) est indispensable et 'anesthésiste réanimateur a
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une place importante dans le parcours de soins. Des études sont
ainitier chez I'enfant cancéreux en péri-opératoire. Dans le futur,
les connaissances sur I'impact de I'anesthésie et des antalgiques
dans la progression tumorale (immunosuppression) seront a
intégrer [2].
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N
partir de ma pratique de médecin de [I'Education

nationale et en interrogeant des collégues concernés

et des membres des équipes j’ai essayé de chercher les
spécificités des adolescents en milieu rural en m’appuyant plus
particulierement sur ceux que je rencontre dans la vallée du
Mesvrin puis au lycée de leur secteur.
Dans ma pratique I'adolescent rencontré comme éléve a été un
« enfant éléve » qui souvent partageait les activités agricoles
de sa famille, au point parfois de rejeter I’école, ou au contraire
trouvait un équilibre entre école et vie dans la nature. Lorsqu’il
s’agit d’un petit garcon je remarque qu’ils vont plutét bien, que
ces temps avec leurs parents, souvent leur pére, sont équilibrants
et méme qu’en cas de troubles d’apprentissages, nécessitant un
travail scolaire plus important, cette vie dans la nature est une
soupape primordiale.
Puis il devient un « ado éléve » dont nous allons chercher les
spécificités dans ses interactions avec ses pairs, dans sa scolarité,
dans ses activités, dans sa santé tout en distinguant ruraux et
néoruraux [1].
Ses interactions dans le collége sont plutét plus simples, moins
conflictuelles, moins violentes qu’en collége non rural et les
affaires se réglent peut étre plus vite. En revanche pour avoir des
liens en dehors du collége il faut se déplacer, aller d’'un hameau
a l'autre, et s’il 'y a pas de moyen de locomotion (scooter pour
les garcons) se retrouver avec les pairs devient compliqué et si a
fortiori il n’y a pas d’environnement agricole ni d’attirance pour
les activités dans la nature, alors le repli sur les écrans et internet
est plus grand, spécialement chez les filles [2].
Le harcélement porterait plus volontiers qu’en milieu urbain sur
I’habillement et la critique des garcons considérés comme non
virils lorsqu’ils passent du temps avec les groupes de filles.
Sa scolarité dépend de son projet sans doute plus qu’en milieu
urbain, c'est-a-dire qu’un adolescent issu du rural qui n n’a pas
de trés bons résultats mais qui a un projet agricole bien précis
va s’en sortir dans cet objectif, avec une tolérance personnelle et
familiale des résultats plutét bonne.
En revanche, celui qui est néorural et qui n’a pas de projet va étre
encore plus en difficultés, a I'égard des stages et de I'orientation
toujours en raison de I'isolement géographique et de la difficulté
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de déplacement. Celui qui a de bons résultats, qu’il soit rural ou
néorural, n’aura pas de spécificité par rapport aux éléves urbains
en dehors d’un certain calme et d'une moins grande dépendance
du regard des autres que je trouve assez caractéristique. Lorien-
tation en ULIS ou en SEGPA est souvent source de difficultés
importantes parce quelle est synonyme de déplacements
avec bus ou taxi dans une autre localité et c'est un élément
fondamental dans le refus des orientations. Dans le bourg de
cette vallée s’est ouverte une ULIS école il y a deux ans, cela a
simplifié beaucoup les orientations et 'adhésion des familles, car
auparavant les ULIS nécessitaient d’aller a 15 ou 30 kilométres en
fonction des hameaux.

La rupture collége rural lycée est a noter avec une difficulté non
négligeable a passer de la petite structure de collége rural au
lycée de la ville la plus proche, notamment en cas d’internat, ce
qui est peut-étre une conséquence de I'angoisse de séparation
plus grande en milieu rural [1].

Ses activités vont dépendre beaucoup de la mobilité et de
I'ouverture familiale. Soit le jeune va s’épanouir dans les activités
agricoles dans le cocon familial ou dans celui des voisins et son
temps sera absorbé par cette relation a la nature et au travail
plutét physique ;soit il ne va pas s’épanouir dans ces taches mais
sa famille s'organise pour les activités alors il va en profiter et par
la méme occasion rencontrer d’autres pairs ailleurs.

Au contraire, que I'ado soit rural ou néorural, s'il n’est pas attiré
par les activités dans la nature et que sa famille n’a pas la mobi-
lité nécessaire aux activités alors il va se replier sur les écrans et
se recroqueviller, 'adolescent urbain est moins pénalisé que lui.

La tolérance des problémes de santé physique et psychique est
sans doute plus grande en milieu rural et I'expression des pro-
blémes plus faible, ce qui fait que les doléances sont moindres
et le temps de latence avant la prise en charge rallongée. Et
toute problématique va étre plus compliquée a résoudre, tant en
raison des déplacements, qu’en raison de la difficulté a accepter
de consulter tout particuliérement en cas de souffrance psycho-
logique [3].

Toute solution de soins en dehors du milieu est compliquée et
rarement souhaitée et objectivement difficile dans le cas des
ruraux ou néoruraux sans moyen de locomotion.

Le tissu familial intergénérationnel soutenant pallie sans doute
plus qu’en milieu urbain a certains mal-étre avec parfois le risque
d’étouffer toute tentative de contester l'ordre établi [3].

La problématique courante de refus anxieux de I'école quelle
qu’en soit la cause est plus compliquée a prendre en charge en
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milieu rural pour des raisons d 'isolement, majoré d' éloignement
des soins, de distance a parcourir pour les enseignants en cas de
SAPAD ou méme pour les aménagements d emploi du temps.

La contribution des Sessad ou des dispositifs équivalents dans le
milieu rural est encore plus primordiale qu’en milieu urbain car ces
liens entre famille, soins, groupe de pairs école, etc. sont beaucoup
plus efficaces grace a cette mobilité et cette présence sur le lieu
de vie des situations compliquées sur le plan familial et scolaire.
En conclusion, étre adolescent en milieu rural, aller bien, avoir
un projet compatible avec son environnement n'est pas une
spécificité en soi car heureusement elle se retrouve en milieu
urbain mais on peut constater que cette alliance entre nature,
travail rural, adolescence et scolarité est bénéfique. Au contraire,
I'adolescent en milieu rural qui n n’est pas épanoui par son envi-
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ronnement et qui patit d’isolement géographique, de I'absence
de mobilité et de surcroit ne va pas bien sur le plan psychologique
va souffrir d un isolement nocif.
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) adolescence est une période sensible et souvent difficile
dans la vie de chacun, que 'on vive en milieu urbain ou
rural.

Quelles sont les spécificités du milieu rural en matiére de modes
de vie qui peuvent influencer les adolescents ?

Méme si les conditions de vie en milieu rural ont beaucoup évo-
lué ces 5o derniéres années, notamment avec le regroupement
des communes, et que les modes de vie ont tendance a s’unifor-
miser entre milieu rural et urbain on note encore aujourd’hui des
disparités.

Ainsi, pour nos jeunes, 'accés a des pratiques sportives ou encore
culturelles variées a été rendu possible par le regroupement des
communes qui ont permis la mise en commun de moyens et le
développement de I'offre de services a la population.

Le manque de transport public limite cependant la possibilité de
se rendre sur les lieux de pratique sans le recours a leurs parents,
grands-parents ou aux parents de leurs amis. Dans les villages, le
covoiturage reste peu répandu et trés peu utilisé.

Il en est de méme pour accéder a certains loisirs tels que les
cinémas, les cafés, certains magasins ou il faudra se rendre dans
des villes de taille suffisante parfois a plus d’une heure de voiture
dans les départements les plus reculés.

Méme pourserendre chez « les copains et copines »,la dispersion
des habitations les unes par rapport aux autres et le manque de
moyens de locomotion se font ressentir.

Dans une période de vie ol I'on recherche la prise d’une certaine
indépendance par rapport a la cellule familiale, I'éloignement
et I'isolement géographiques peuvent augmenter la pression
psychologique ressentie par ces jeunes.

En outre, le milieu rural actuel reste trés marqué par l'inter-
connaissance qui offre a la fois un cadre confortable quand
on l'associe a la sociabilité et a I'entraide mais peut aussi étre
un espace de contraintes quand on l'aborde du c6té « Clo-
chemerle » ol tout se sait et ou le qu’en-dira-t-on est encore
important.

Nous ne pouvons pas ignorer que dans les familles agricoles, la
transmission des exploitations d’'une génération a l'autre peut
occasionner une pression supplémentaire sur nos jeunes méme
si les obligations de ce coté-la semblent de moins en moins
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présentes notamment en raison de la crise agricole que nous

subissons depuis plusieurs années.

La construction de projets de vie en fonction des enjeux fami-

liaux reste malgré tout a prendre en considération et peut étre

I'objet de mal-étre.

Si beaucoup de néoruraux viennent s’installer a la campagne

pour un cadre meilleur et plus sécuritaire pour élever leurs

enfants loin de la violence et de la délinquance, il ne semble pas
que les adolescents des zones rurales soient plus préservés que
les autres :I'accés aux drogues y est possible comme sur le reste
du territoire et les cas de phobies scolaires présents tout autant.

Qu’en est-il de la prise en charge et de |a détection de nos adoles-

cents en situation de mal-étre ?

— La peur du jugement d’autrui reste un frein important dans la
prise en charge des difficultés. Comme nous avons pu le voir,
cette peur est encore plus marquée en milieu rural.

Les familles préférent cacher les situations problématiques.
Pourtant, en libérant la parole, des solutions pourraient étre
trouvées plus facilement et plus rapidement.

— La désertification médicale rend plus compliqué I'accés aux
soins et particulierement lorsqu’il faudrait un spécialiste
(distance a parcourir, délais pour obtenir un rendez-vous, suivi
des consultations).

— Les maisons de santé se développent mais ne proposent pas
d’offres de santé spécifiques aux enfants. De plus, bien qu’on
note une volonté d’en multiplier le nombre, nous sommes bien
conscientes qu’il n’y en aura pas au pied de chaque clocher.

— La médecine ambulatoire peut étre une solution envisageable
pour aller auprés des ruraux.

- Les médecins généralistes se retrouvent a gérer des cas qui ne
relévent pas toujours de leurs domaines de compétences et
pour lesquels ils ne sont pas toujours bien formés. Ils sont sou-
vent démunis face aux problémes des adolescents et dirigent
les familles vers I’hépital alors qu’il y aurait probablement des
solutions envisageables plus localement.

— Les maisons des adolescents sont finalement peu connues
des jeunes et de leur famille et trés éloignées. Cette distance
géographique est un frein non négligeable.

- Les relais de proximité ne sont pas assez nombreux sur les
départements et méconnaissent les problématiques.

— Dans le milieu scolaire, les assistantes sociales, les infirmiéres
et les CPE restent des interlocuteurs importants et des acteurs
essentiels des situations de détresse.

— Les Maisons Familiales et Rurales (MFR), méme si elles n'offrent
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pas une solution de résolution des problémes de fond ayant
entrainé un mal-étre chez un adolescent, peuvent cependant
soulager dans le cas de problémes familiaux et de situations
familiales conflictuelles. De méme, les jeunes peuvent y trou-
ver une certaine liberté afin de pouvoir « se construire » en
dehors du schéma familial.

— La télémédecine, dont le renforcement a été évoqué par la
Ministre de la Santé Agnés Buzyn en octobre comme mesure
de son plan « renforcer I'accés territorial aux soins », facilite-
rait la prise en charge et le suivi. Cependant, nous ne pouvons
oublier que l'accés a des connexions internet permettant ce
type de consultation n’est pas actuellement généralisé a
I'ensemble des foyers et des territoires en milieu rural.
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- De plus, la question de la proximité physique et du contact
de « personne a personne », qui ne sera pas permis par la
télémédecine, semble un élément indispensable de la relation
entre le médecin et son jeune patient.

En tant qu’habitants et habitantes de zone rurale, nous pour-

rions trés certainement jouer un réle beaucoup plus actif sur

la question de la désertification médicale en portant ce sujet
auprés de nos parlementaires et en étant force de propositions.

C'est aussi a nous de prendre en considération I'isolement du

médecin de zone rurale et de favoriser I'installation de nouveaux

médecins sur nos territoires en encourageant les dynamiques et
projets locaux.
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depuis une dizaine d’années environ : 2 nouveau-nés sur

3 sont allaités en maternité. La durée d’allaitement est
plus courte que dans la plupart des pays européens : sa durée
médiane est de 3,5 semaines pour l'allaitement exclusif et
15 semaines pour l'allaitement partiel.
« Breast is best » :I'accord est unanime quant a la supériorité
du lait maternel. La composition du lait de femme (LF) est évolu-
tive, adaptée a la maturation et a la situation physiologique de
I'enfant. Elle varie en fonction du terme de I'enfant, de son age
(colostrum pendant les premiers jours de vie), entre le début et
la fin de la tétée [1]. Le LF contient des nutriments, mais aussi des
oligosaccharides, des enzymes, des immunoglobulines A sécré-
toires (IgAs), des hormones, des facteurs de croissance, des cyto-
kines, des cellules immunocompétentes, etc., qui lui conférent
de nombreuses propriétés biologiques. C'est un produit vivant
qui est, pour ces qualités, inimitable. Il n’y a pas de « mauvais
lait ».La composition et la quantité de lait produite au cours de
I'allaitement ne sont pas influencées par I'état nutritionnel de la
meére, sauf en cas de malnutrition extréme. Toutes les femmes
qui souhaitent allaiter peuvent avoir une quantité suffisante de
lait si elles sont en confiance et recoivent de bons conseils.
Des variations de 'alimentation maternelle peuvent influer sur
la composition du LF en acides gras, d’ou I'importance d’assurer
a la femme allaitante des apports adéquats en acides gras
essentiels (acides linoléique et alphalinoléique) et en acides gras
poly-insaturés a longue chaine dont I'acide docosahexaénoique
(DHA) ; et sur sa teneur en iode et vitamines du groupe B par
exemple [2]. Un régime végétalien strict chez la mére fait courir
le risque a I'enfant allaité d’'une carence grave en vitamine B,,,.
Lallaitement exclusif permet une croissance et un développe-
ment normaux jusqu’a I'age de 6 mois [3]. Le prématuré peut
étre allaité par sa mére et/ou recevoir son lait ou du lait de
lactarium, sous réserve qu’il bénéficie d’'une supplémentation en
énergie, protéines et sels minéraux.
Leffet préventif de l'allaitement sur l'apparition ultérieure de
maladies est difficile 8 mettre en évidence. Les études observa-
tionnelles ne permettent pas de démontrer un lien de causalité
entre I'allaitement et un bénéfice-santé. Pour des raisons éthiques
évidentes, il est impossible de réaliser des études prospectives ran-

I a prévalence de I'allaitement maternel en France est stable
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domisées comparant l'allaitement et I'alimentation au biberon,
ce qui induit des facteurs de confusion, en particulier éducatifs,
socio-économiques et culturels. A titre d’'exemple, dans les pays
industrialisés, les femmes qui allaitent sont plus volontiers issues
de milieux socioculturels favorisés et a I'écoute des recommanda-
tions de santé ; les nourrissons allaités fréquentent les collectivi-
tés plus tard que ceux alimentés au biberon et sont protégés plus
longtemps du risque de maladies infectieuses ; le choix d’allaiter
est plus fréquent chez les méres d’enfants a risque d’allergie, ce
qui complique l'analyse des effets de I'allaitement sur l'allergie.
Linterprétation des études rétrospectives d'enfants allaités se
heurte a des biais de mémorisation, notamment de la durée de
I'allaitement et surtout de son caractére exclusif ou partiel.

Les avantages et bénéfices de I'allaitement pour la santé de I'en-
fant ont fait I'objet de revues systématiques et de méta-analyses
récentes. Dans les pays en développement, I'allaitement mater-
nel constitue une véritable assurance-vie. La mortalité et la mor-
bidité d’origine infectieuse sont beaucoup plus faibles chez les
nourrissons allaités. Par rapport aux enfants de o-5 mois allaités
exclusivement, le risque relatif de mortalité d’origine infectieuse
est de 4,6 en cas d’allaitement partiel et de 8,7 en I'absence
d’allaitement [4]. Par rapport aux enfants de 6-23 mois allaités,
le risque relatif de mortalité d'origine infectieuse est de 2 en
I'absence d’allaitement. Pendant la 1¢ année de vie, I'allaitement
diminue I'incidence des diarrhées aigués de 65 % et I'incidence
des otites moyennes aigués de 25 % (50 % en cas d’allaitement
d’une durée d’au moins 3 mois) ; il diminue de prés de 75 % le
risque d’hospitalisation pour une infection respiratoire aigué en
cas de durée d’au moins 4 mois [5]. Cette protection contre les
infections constitue le principal bénéfice-santé de I'allaitement,
quel que soit le pays [6].

Chez le prématuré, I'allaitement est associé a une réduction par
trois du risque d’entérocolite ulcéro-nécrosante et a une meil-
leure tolérance de I'alimentation entérale.

Leffet de I'allaitement sur l'allergie est controversé [7,8]. Pour
de nombreux auteurs, il est associé a une réduction du risque
allergique (asthme, eczéma), transitoire, limitée le plus souvent
aux deux a trois premiéres années de vie, surtout chez les
enfants a risque (pére, mére, frére ou sceur allergique). Une revue
systématique récente des études publiées n’a pas confirmé cet
effet favorable.

Lallaitement est associé a une diminution du risque de surpoids
et d’'obésité de I'ordre de 15 % pendant I'enfance et 'adolescence
et & une diminution du risque de diabéte de type 2 de l'ordre de

30a35 % [9].
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Lallaitement maternel influence la composition du cerveau de
I'enfant allaité, en particulier en DHA, qui joue un réle essentiel
dans le développement des membranes et la maturation du
systéme nerveux central et de la rétine, et en acide sialique,
incorporé dans les glycosphingolipides, qui sont présents dans
la substance grise et jouent un réle dans la synaptogenése et la
neurotransmission. Dans une cohorte d’adolescents québécois,
la durée de lallaitement était significativement associée a
I'’épaisseur corticale des lobes pariétaux supérieur et inférieur
et au quotient intellectuel (QI). Lallaitement est associé a un
bénéfice sur le plan cognitif, de I'ordre de trois points de QI chez
I'enfant a terme et de cinq points chez I'enfant prématuré [10].
Il persiste en cas d’ajustement sur le QI maternel. La controverse
ne porte pas sur le fait que le QI soit Iégérement supérieur, mais
sur I'affirmation que cette différence refléte un avantage nutri-
tionnel propre au lait de femme ou un avantage directement lié
al'allaitement maternel. Quelles qu’en soient les raisons, psycho-
affectives, nutritionnelles ou environnementales, I'allaitement
maternel est associé a un meilleur développement cognitif, dont
il serait dommage de ne pas faire bénéficier I'enfant.

Aucun effet bénéfique sur la pression artérielle ou la cholestéro-
|émie n’a été mis en évidence chez les enfants ayant été allaités.
Il n'y a pas d’association entre l'allaitement et la morbidité/
mortalité d’origine cardio-vasculaire et métabolique plus tard
dans la vie [9].Lallaitement n’est pas associé a une réduction du
risque de maladie cceliaque.

Linfluence de la durée de I'allaitement exclusif sur les bénéfices
santé difféere selon les pays. Dans les pays en développement,
I'effet protecteur de I'allaitement sur le risque de diarrhée aigué
ou d’infection respiratoire est plus marqué en cas d’allaitement
exclusif de 6 mois qu’en cas d’allaitement exclusif de 3-4 mois.
Ce n’est pas le cas dans les pays industrialisés, ou une durée
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d’allaitement exclusive de plus de 4 mois ne semble pas associée
a des bénéfices santé plus importants et/ou plus nombreux.
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se traduit dans toutes les sociétés occidentales par des

crispations identitaires, I'accueil des migrants et de leurs
enfants est non seulement un enjeu politique mais également
de santé publique. Il suffit de se référer aux enquétes épidémio-
logiques les plus récentes qui démontrent que face aux maladies
chroniques, les patients migrants payent un tribut particuliére-
ment lourd qui ne s’explique que partiellement par des facteurs
socio-économiques [1]. On pourrait donc s’attendre a la mise
en place d’actions orientées vers ces populations vulnérables
et un recours aux outils ayant démontré leur efficacité tels que
I'interprétariat et la médiation transculturelle.
En effet, plusieurs études sur I'interprétariat en milieu hospi-
talier [2] et plus récemment sur la médiation transculturelle
montrent de facon convergente un impact de ces outils non
seulement sur la qualité de la relation de soin mais également
en terme médico-économiques. Ainsi une recherche récente en
cours de publication (URCECO fle-de-France sous la direction
d’Isabelle Durand-Zaleski) sur le dispositif de médiation trans-
culturelle mis en place par le Centre Babel au sein de I’'hopital
Necker montre un impact trés significatif de la médiation tant
sur les durées moyennes d’hospitalisation que sur les colits de
traitement.
Malgré cela, ces outils restent encore aujourd’hui trés largement
sous-utilisés car contrairement a d’autres pays européens trés
proches tels que la Suisse ou la Belgique, il n’y a pas en France
de politique nationale de santé publique prenant en compte la
diversité culturelle.
Une recherche fondatrice menée en 1994 au sein de I'hépital
Necker auprés de familles migrantes dont les enfants avaient
été touchés par le VIH [3] avait permis lors des entretiens, de
confronter le modéle biomédical de la maladie porté par le
médecin hospitalier et les modéles explicatifs des familles ren-
contrées. Cette recherche avait objectivé entre autres résultats
un renforcement de l'alliance thérapeutique.
Fort de ces acquis, nous mettions en place dés 1999, une colla-
boration entre une équipe spécialisée de lutte contre la douleur

D ans un monde en mouvement, ou la rencontre a l'autre
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de la Fondation Rothschild a Paris, et une équipe de médecins et
de médiateurs formés a I'approche interculturelle de la maladie.
Léquipe médicale pouvait saisir la médiation transculturelle
quand elle était confrontée a une impasse dans la mise en place
d’un projet de soin pour leurs patients migrants de 1 ou seconde
génération [4]. Notre action s’est ensuite poursuivie en s’élar-
gissant progressivement aux équipes hospitaliéres prenant en
charge les patients souffrant de pathologies chroniques.

Depuis 2014, le Centre Babel a passé convention avec I'hopital
Necker afind’inscrire le dispositif de médiation au sein du plateau
technique de I’hépital, permettant ainsi aux équipes soignantes
d’y faire appel. Les demandes émanent trés majoritairement des
services pédiatriques et concernent essentiellement les parents
dans leur capacité a accompagner un enfant malade.

La création de la médiation transculturelle s'appuie sur I’hypothése
qu’une part importante des difficultés repose sur I'incompréhen-
sion des points de vue de chacun des protagonistes et que pour
lever les éventuels malentendus, il faut confronter les logiques des
deux systeémes de pensée, ceux des soignants et ceux des patients.
En pédiatrie, 'objectif recherché dans le processus est de créer un
espace de négociations a la recherche de solutions originales au
blocage repéré par le médecin hospitalier dans la prise en charge
de pathologies souvent lourdes et complexes.

Dans ce staff d’un nouveau type, puisque tout se déroule devant
les parents concernés, le médecin hospitalier qui a sollicité notre
intervention prend une place centrale. Non seulement il accepte
de prendre le temps pour restituer parents une histoire médicale
complexe mais plus encore, il s’engage a considérer avec sérieux
les interprétations de la maladie, souvent en lien avec des théo-
ries populaires, que les parents sont susceptibles d’apporter.
Lintervention se déroule dans les locaux habituels de la consul-
tation hospitaliére. Elle associe autour des parents de I'enfant
malade, le médecin hospitalier qui garde la pleine responsabilité
du suivi médical, le médiateur transculturel ainsi que le médecin
animateur du dispositif et spécialiste en clinique transculturelle.
Ce dernier est garant de la circulation de la parole, et veille a ce
que chacun puisse s’exprimer.

Le dispositif de médiation s’inscrit dans une contrainte de temps.
En effet, si I'entretien dure en moyenne deux a trois heures, dans
la grande majorité des cas, une seule intervention suffit. Cela
impose donc de construire trés rapidement les conditions d’'une
alliance entre les acteurs présents.
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Loriginalité de ce dispositif repose sur 'association d’'un médecin
formé a la clinique transculturelle et d’'un médiateur-interprete
transculturel, professionnel maitrisant la langue maternelle
des parents, sollicité méme si ces derniers sont complétement
francophones.

Dans la dynamique de la médiation, ces deux acteurs s’appuient
sans cesse sur leur compétence respective. Lun éclaire sur la
théorie et la logique qui fonde l'intervention médicale tandis
que l'autre apporte sa connaissance des systémes familiaux et
des ressources communautaires.

La médiation transculturelle telle que nous la pratiquons
aujourd’hui repose sur un premier pilier théorique inspiré des
pratiques narratives, c’est-a-dire notre capacité a co-construire
avec le patient et ses proches un nouveau récit de la maladie qui
va leur permettre d’occuper dans I'épreuve qu’ils subissent, une
position d’acteur [s].

Les anthropologues spécialisés dans le domaine de la santé
montrent que les récits de la maladie des patients s’appuient fré-
quemment sur des trames narratives culturellement codées [6].
De plus lorsque la maladie touche un enfant, ce sont les repré-
sentations sur la nature méme de I'enfant et sur le sens que
prend I'événement morbide pour le groupe auquel I'enfant est
affilié qui seront mobilisés [7]. 1l s’agira pour nous de repérer ces
représentations et de les expliciter. Le médiateur transculturel
est le passeur qui va nous faire entrer dans ces mondes [8].
Dans chaque situation singuliére, nous avons construit un récit
qui articule I'ensemble des points de vue. Au début la maladie
qui frappe I'enfant est au centre de l'intrigue déroulée par le
médecin hospitalier. Les parents en sont les auditeurs toujours
attentifs. Lorsque les questions sur les faits médicaux sont
épuisées, nous leur proposons de nous livrer leur point de vue. lls
endossent alors un autre role et I'enfant devient le personnage
central d’un récit dont ils assument la narration. Pour que ce
mouvement soit possible a I'hépital, il faut a chaque rencontre
renouveler cet exercice d’équilibriste qui consiste a pointer les
limites de 'intervention médicale sans la décrédibiliser. Sans un
étroit partenariat avec les soignants, édifié sur une confiance
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mutuelle, notre action serait impossible et n’aurait d’ailleurs
pas de sens. Dans une dynamique nouvelle, se fondant sur une
reconnaissance réciproque de la légitimité de leur expertise et de
leur point de vue, soignant, patient et famille, s’associent enfin
pour affronter la maladie [9].

En croisant, sans les disqualifier, théorie scientifique et discours
profanes sur la maladie, la médiation transculturelle a ouvert
un chemin prometteur. Elle démontre que la diversité cultu-
relle, habituellement considérée comme un obstacle, peut, au
contraire, s’avérer un catalyseur formidablement actif de la
relation de soins. Les premiéres études trés encourageantes sur
l'alliance thérapeutique ainsi que sur I'impact médico-écono-
mique de ce type d’intervention doivent nous inciter a dévelop-
per la recherche sur ce nouvel outil.
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1. La communication thérapeutique
et I'enfant

Lorsque nous observons des enfants en consultation, aprés
'annonce d’un acte chirurgical, aux urgences, ou a l'entrée au
bloc opératoire, nous observons parfois une fixation du regard,
une immobilité, un bras laissé en catalepsie aprés une pose
de voie veineuse. Ces enfants sont focalisés sur leur peur, leur
imaginaire, en état de transe spontanée. Cette dissociation peut
également étre recherchée a la suite d’'une induction hypnotique,
a visée thérapeutique afin d’activer I'imaginaire de I'enfant pour
modifier ses perceptions de la réalité.

La pratique de I'hypnose permet de reconnaitre cet état de
fonctionnement cérébral particulier. Il impose un langage verbal
adapté dans sa structure, ses mots, sa tonalité et un langage non
verbal avec la position du corps, |a respiration, la bonne distance.
Grace a une observation attentive de I'enfant, cette mise en
miroir permet de 'emmener vers un vécu positif [1].
Létablissement d’une bonne relation thérapeutique est indis-
pensable au succés du soin, rendant la technique de I’hypnose
plus respectueuse de I'enfant et plus exigeante que I'anesthé-
sie générale. La relation hypnotique permet ainsi a I'enfant
de développer de nouvelles possibilités de réaction face a un
événement, en utilisant ses propres compétences connues ou
en les révélant.

2. Quelques indications actuelles
de I’hypnose en pédiatrie

2.1. Pose de voie veineuse périphérique ou actes
médicaux invasifs

Depuis la méta-analyse Cochrane de 2013, 'hypno-analgésie et la
distraction sont reconnues comme des méthodes efficaces pour
lutter contre la douleur et la détresse liée aux injections chez les
enfants. Par apprentissage du « gant magique », par évasion
dans un monde de sécurité, aupres de héros préférés, 'enfant et
ses parents font I'expérience d’'une modification de perception
de la douleur et I'enfant réalise qu’il peut étre plus confortable,
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qu’il a des ressources en lui pour faire face a une douleur, un
stress ou une autre pathologie et il pourra les réutiliser lors d’'un
soin futur [2].

2.2. Hypnose et MEOPA

Dans de nombreuses indications, une distraction simple peut
étre utile et suffisante si le geste a effectuer est court et peu
douloureux. En cas de soins prolongés ou répétitifs, il peut étre
proposé a I'enfant des histoires métaphoriques en lien avec la
technique : respirer dans un masque, bien respirer le gaz, de
« voyager » ou de « faire » quelque chose qu’il aime.

2.3. Anxiété préopératoire

En préopératoire, I’nypnose peut permettre a I'enfant de déve-
lopper des attentes positives envers I'anesthésie et la chirurgie.
Des suggestions simples qui rappellent que le reste du corps peut
fonctionner normalement, peuvent anticiper la reprise alimen-
taire, la réduction de nausées et vomissements [3]. Lefficacité
de I’hypnose sur la prévention des nausées et vomissements a
été prouvée notamment en oncologie avec les chimiothérapies.
En 2010 Kain ne retrouve pas de bénéfice en postopératoire chez
I'enfant de suggestions peropératoires.

Le jour de lintervention, la distraction et I'hypnose sont des
approches efficaces pour atténuer I'anxiété préopératoire de
I'enfant [4]. Dans une étude récente, sur 120 enfants bénéficiant
d’une chirurgie orthopédique, une transe hypnotique bréve avant
I'induction anesthésique, ne diminuait pas de facon significative,
en postopératoire, la douleur et I'anxiété entre le groupe témoin
et le groupe avec suggestion [5]. En 2005, Calipel sur 50 enfants,
étudiait une prémédication par hypnose conversationnelle
ou Midazolam et retrouvait une diminution significative de
I'anxiété a I'induction et significativement moins de troubles du
comportement le lendemain et jusqu’au septiéme jour postopé-
ratoire dans le groupe avec hypnose [6].

D’autres études sont nécessaires notamment pour évaluer
I'influence de I’hypnose sur les scores d’anxiété et les troubles du
comportement postopératoire lors de procédures chirurgicales
ou de soins douloureux itératifs.

2.4. Induction au sevoflurane

Fukumoto et al. comparent deux groupes d’enfants devant
bénéficier d’'une induction sous sévoflurane. Il est proposé au
groupe « avec suggestion » que l'odeur va progressivement, de
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facon magique, se transformer en une odeur qu’ils aiment.9o %
des enfants tolérent alors bien I'induction et en garde un bon
souvenir,alors que dans le groupe sans suggestion positive, seuls
60 % des enfants sont satisfaits de leur mode d’induction.

2.5. Hypnose et chirurgie

2.5.1. Suggestions a l'induction

Chez I'adulte, des études récentes mettent en évidence que des
suggestions agréables au moment de I'induction, notre voix,
nos gestes, notre comportement peuvent influencer les réves
du patient pendant I'anesthésie. Le contenu du réve rapporté et
la suggestion d’un endroit favori imaginaire étaient identiques
dans 73,2 % [7].

2.5.2. Hypnose et Chirurgie

Le processus hypnotique s’accompagne de phénomeénes particu-

liers :

— dissociation ;

— amnésie posthypnotique spontanée ou favorisée par le théra-
peute ;

- hallucinations sensorielles.

Mais également :

- disparition de la notion précise du temps (distorsion du
temps) ;

— modification des perceptions douloureuses ;

- modification du tonus musculaire : hypotonie et immobilité
partielle ou totale.

Ainsi, I'état hypnotique représente, pour certaines interventions,

une réelle alternative a I'anesthésie générale qui associera

narcose, analgésie et curarisation mais peu d’études ont permis

de le mettre en évidence. Nous avons étudié pour une méme

intervention réalisée chez l'enfant sous hypnosédation ou

anesthésie générale classique, les modifications des troubles du

comportement une semaine aprés l'intervention (SFAR, 2002,

non publiée). En postopératoire, I'augmentation des scores

d’anxiété était rapportée chez 60 % des enfants dans le groupe

AG contre 20 % dans le groupe hypnose.

2.5.3. Utilisation de I’hypnose : Intérét pour le patient

Lors d’'un accompagnement par I’hypnose, I'enfant se sent
respecté dans son intégralité, physique et psychique. Il lui est
proposé de trouver en lui-méme, la réponse a ses difficultés, en
utilisant ses compétences personnelles. Les enfants peuvent
faire le choix d’étre acteur dans leur maladie, dans leur interven-
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tion, et de passer d’une chirurgie subie a une chirurgie dont ils
peuvent bénéficier. Ainsi une expérience de création d’analgésie
dans une partie de son corps peut modifier sa perception future
de la douleur et la fierté ressentie par I'enfant apres la réussite
d’une telle prise en charge lui permettra de se comporter de
facon plus positive lors de nouvelles difficultés.

En milieu chirurgical, le bénéfice, pour I'enfant, d’'une pratique de
I’hypnose conversationnelle se ressent dés la consultation de pré
anesthésie. Grace a une communication hypnotique, il est mieux
préparé pour I'hospitalisation a venir et vivra l'acte chirurgical,
avec moins d’angoisse. Il lui est également proposé une meilleure
gestion de la douleur et du stress périopératoire. En peropéra-
toire, I'hypnosédation permet une réduction significative des
médicaments intraveineux et procure moins d’anxiété, moins
de douleur, moins de nausées et vomissements postopératoires.
Comparée a l'anesthésie générale, cette technique permet de
réduire significativement les troubles du comportement posto-
pératoires.

« Qu'est-ce que I’hypnose ? » me demande un enfant.

Alors je réponds : « Eh bien c’est mon truc préféré et tu peux
l'aimer aussi.

Aimerais-tu apprendre a quitter cette chambre et aller dans ton
endroit, que tu aimes, dans le monde ? »

....Et j'ai vu les yeux de I'enfant s’allumer... [2]
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’ engagement se situe entre conviction et action, il tient
de I'un et de l'autre. Avoir des convictions, sans jamais les
traduire en acte, n'est pas trés utile, et ne constitue pas un

engagement. Enoncer « je suis contre la faim en Afrique... » n'est
pas un engagement trés fatiguant. Certains en effet, refusant de
s'impliquer concrétement dans une situation, la jugent de haut et
de loin et se contentent de formuler a son sujet quelques énoncés
doctrinaux, tandis que d’autres se refusent a I'action, au motif
qu’ils n‘obtiendront jamais la réalisation compléte de leur idéal.
Emmanuel Mounier a des propos particulierement incisifs pour
dénoncer I'incapacité des porteurs d’idéal a se compromettre par
I'action dans un monde qui est impur a leurs yeux. Lengagement
est la seule maniére de sortir de cette pureté paresseuse : agir,
c’est nécessairement entrer en contact avec des réalités qui
ne correspondent pas a I'idéal et auxquelles il est impossible
d’'imposer celui-ci purement et simplement. « Si toute action
nous insére dans un monde de données préexistantes, il n’y a
jamais, pour l'action, de pureté. Toutes les situations sont des
situations impures, mélées, ambigués, et par le fait déchirantes.
Vouloir agir et ne rien abandonner de ses principes ou ne pas
se salir les mains est une contradiction dans les termes : elle
exprime un pharisaisme égocentrique attaché a I'image de soi
plus qu’au destin commun des hommes [3] ».

Lart de I'engagement, en tout cas son éthique, c'est donc de
conserver I'élan de I'idéal dans les contingences de la situation.
Il ne se satisfait pas d’'une forme de réalisme qui signifierait
renoncement aux valeurs ; mais il accepte de tenter de mettre
celles-ci en ceuvre dans des conditions imparfaites. De plus, si
I'on prend le risque de 'engagement, c’est-a-dire d’'une forme de
concrétisation de son idéal, les résistances du réel vont révéler
non seulement I'impureté du réel, mais aussi celle de I'idéal. La
cause semblait si belle, tant qu’elle n'était qu’une idée...

Mais agir sans visée, sans implication personnelle dans I'action,
n’est pas non plus de l'ordre de I'engagement. Lengagement ne
qualifie pas des actions particuliéres, mais plutét une maniére
d’agir, ou pour étre plus précis, une maniére d’étre présent a
I'action. La question n’est pas de savoir si on parle de bénévolat
ou de vie professionnelle car certaines pratiques professionnelles
peuvent tout a fait étre vécues sous le mode de I'engagement
alors qu’elles sont rémunérées. Il y a des professions dont on dit
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volontiers qu’elles ne sont pas des professions comme les autres,
comme les métiers du soin, ou de I’hnumanitaire. Le développe-
ment de 'lhumanitaire ou de I'écologie fait exister une nouvelle
problématique, car il ne s’agit plus ici de métiers qui peuvent étre
assumés par certains acteurs comme un engagement, mais de
métiers qui sont identifiés, au moins dans I'image qu’ils donnent
d’eux-mémes, a un engagement. Il y a aussi des personnes qui
meénent leur vie professionnelle sous le mode de I'engagement.
Et cela peut étre une des sources de burn-out, lorsqu’un décalage
trop douloureux est vécu entre engagement personnel et bien-
faits que 'on en tire. Qu’est-ce quifait que I'on peut ainsi passer de
I'intérét pour son travail a un tel excés, jusqu’a I'effondrement ?
Dans l'article qui est I'un des textes a I'origine du développement
de la recherche sur le burn-out, Herbert Freudenberger écrit :
« C'est précisément parce que nous sommes consacrés a notre
tache que nous tombons dans le piege du craquage [1] ».

Dans ces situations,au service d’'un idéal d'engagement et de don
de soi,sans réserve, le sujet s’'engage dans une présence au travail
injustifiée, mais pourtant autojustifiée, sans en revendiquer de
contrepartie salariale. Et 'autojustification semble insuffisante,
puisque tout en en faisant trop le sujet se sent coupable de ne
pas en faire assez. Son désintéressement dans I'excés prépare
I'entrée dans le désintérét, dans le désinvestissement propre au
burn-out.

Lengagement se tient donc a mi-chemin entre ce qui est de
I'ordre des idées, des convictions, voire des émotions, et ce qui est
de l'ordre de 'action. Peut-on dire qu’il est de I'émotion ou de la
conviction qui se transforme en action ? Une idée, une émotion
met suffisamment en mouvement pour que le sujet passe a
I'action, ne se contente pas de méditer dans son coin. Nous per-
cevons bien que cela ne suffit pas, faire un don sous le coup d’'une
émotion aprés une catastrophe naturelle ou aprés un attentat
ne peut étre considéré comme un engagement. Pour que celui-ci
soit réel, il faut que I'’émotion se transforme en action durable.
Dans son engagement, le sujet prend assez au sérieux ses idées,
ses convictions, pour avoir le désir de changer le monde, ou au
moins quelque chose dans le monde, non par son discours mais
par son action, une action qui va se développer dans le temps.
Le souci de I'autre, le souci du monde, la « réponse a I'appel du
monde [2] » que 'engagement manifeste n’est pas un mouve-
ment ponctuel, un geste passager, mais le développement d’une
action dans la durée. Et cela change, si ce n’est le monde, le sujet
qui agit, car depuis Aristote, nous savons qu’agir dans le méme
sens de maniére durable transforme le sujet, en développant en
lui des capacités nouvelles.
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1. lengagement, suscité par une situation

Ayant précisé le mode particulier d’action que suscite I'enga-
gement, nous pouvons en poursuivre I'analyse en prenant en
compte maintenant le fait que I'engagement est une forme
d’incarnation des convictions dans une situation concréte :
dans ce mouvement, les idées perdent de leur simplicité et
de leur pureté, mais c’est a ce prix qu’elles se transforment en
action.

1.1. Une réponse humaine, donc complexe et limitée

La liberté de celui qui s'engage est une liberté humaine, et
donc limitée. Si le sujet s’engage librement pour répondre a
une situation et tenter d’y changer quelque chose, c’est bien
dans une situation qu’il n'a pas choisie, dont il n’a pas choisi les
caractéristiques, et avec des moyens, les siens comme ceux que
d’autres lui apportent, qui échappent pour une grande part a sa
liberté. C'est avec ce qu’il est que 'homme s’engage dans une
situation, telle qu’elle est.

On peut appliquer a I'engagement ce que Ricceur disait de
I’homme en général, pour souligner combien notre liberté est une
liberté limitée : « 'homme, c’est |a joie du oui, dans la tristesse
dufini [5] ».Ce que Mounier énoncait en disant : « Cette double
condition, ou la joie existentielle est mélée a la tension tragique
fait de nous des étres de réponse, des responsables [3] ».

Ici encore, il nous faut énoncer du complexe a propos de I'enga-
gement : il est acte de liberté, et en méme temps il révéle les
limites de notre liberté. Mais dans ce cadre, il est une radicale
affirmation de la liberté de 'lhomme, car si celui-ci était le pur
produit de déterminismes biologiques, psychiques ou sociaux, il
ne pourrait envisager d’action orientée [4].
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1.2. Lengagement est action sur une situation concréte

Réciproquement, 'engagement est une décision que prend le
sujet d’agir dans cette situation pour tenter de la faire évoluer.
Il n’y a pas plus d’'engagement en général qu'’il n’y a d’action en
général. Pour agir, pour s’engager, il faut choisir une situation,
une forme d’engagement et renoncer aux autres. Ce choix est
une marque de notre liberté, et en méme temps la manifestation
d’une liberté humaine. Nous sommes libres de choisir ce que
pour une grande part nous n'avons pas choisi. Le lieu de notre
engagement s’impose a nous tout autant que nous le choisis-
sons.

Il est toujours utile de se rappeler que ’lhomme a cette faculté de
pouvoir choisir librement ce qu’il n’a pas choisi : bien des circons-
tances de nos existences peuvent étre vécues comme un déter-
minisme insupportable dont on réve de s’échapper, jusqu’au jour
ou on les regarde comme des situations qui peuvent faire le lieu
d’un engagement libre : « une vocation, résume P. Kemp, fraie le
chemin de la personne a travers ce conditionnement [2] ».
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1. Qu’est-ce que la transculturalité ?

Le roi Shahriayar, trompé par son épouse, décide de se venger
et pour cela, avant que l'aurore ne pointe, de tuer sa trés jeune
compagne de la nuit, vierge, sans cesse renouvelée. Le royaume
est en émoi, d’autant que la prochaine élue et victime est Shah-
razad qui tentant un subterfuge expose chaque nuit au roi un
conte. Mis en haleine, le roi recule chaque matin I'exécution de sa
compagne de la nuit afin de connaitre la fin de I'histoire.

Ali baba et les quarante voleurs, Aladin et la lampe merveilleuse,
Hasib et la reine des serpents... un lit volant, des sabres, des
marionnettes, des bijoux, des trésors... nous sommes bien dans
I'univers des Mille et une Nuits, que chacun aura reconnu, un des
contes pour enfant les plus connus et passé a la postérité.

Un sentiment de merveilleux, avec une forte dose de magie et
de poésie — en langue arabe, il n’est de littérature que poétique
- percu par I'enfant n’efface pas le désir de I'adulte d’analyser un
savoir-vivre ensemble. Une mise en jeu de sentiments infiniment
complexes questionnant les liens entre hommes, femmes et
enfants, esclaves et souverains, mais aussi rivalités et accords
entre peuples, nations sont caractéristiques du passage d’une
pluriculturalité a une interculturalité, tant I'échange est présent.
Le préfixe trans signifiant au-dela, un métaniveau est atteint,
propice a une plus-value culturelle : c'est ce que le sociologue
Fernando Ortiz définit sous le néologisme de transculturalité,
présente quand deux cultures repensent leur fondement pour
élaborer un vivre ensemble juste et pacifique.

Rien de plus enseignant que I'étude des mythes, surtout ceux de
I'enfant pour approcher la réalité que I'on distinguera du réel par
ce qu’elle contient d’us, d’éthique, de ressenti, de place laissée a
I'imaginaire. Les Nuits, ce conte arabo-musulman, d’inspiration
perse et indienne est a considérer comme un symbole d’inter-
culturalité orale, imagée ou textuelle ne comptant pas moins
de huit strates : indoue, persane, arabe, islamisée, composite,
égyptienne, syrienne alexandrine [1]. Une transculturalité est
repérable quand est affirmé que par les Nuits, I'Orient est vu
pour la premiére fois du c6té des Arabes-Musulmans et non du
point de vue des Occidentaux. Une transculturalité ne s’arréte
pas a I'expression d’une religion particuliére. La lecture des Nuits
n‘est pas sans rappeler le mythe d’Aura ou I’héroine est violée
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par Dionysos ou celui de ces jeunes filles astreintes a partager
la couche de Xérés, roi de Perse de 485-465 avant d’étre oubliées
a jamais dans la Maison des femmes. Esther, a laquelle le livre
biblique doit son nom, résiste a cette coutume surannée et sauve
son peuple des persécuteurs perses. Manifestement une éthique
de la résistance est perceptible, [a méme ou la rationalité et |a loi
sont impuissantes face a I'épreuve de la réalité.

Si les racines interculturelles entre ces récits évoqués ne sont
pas encore totalement dénombrées, elles laissent penser qu’en
amont des textes exposés existe un méme désir de dire, d'énon-
cer, de dénoncer, de réclamer vengeance face a I'injustice, la
violence qui constituent la réalité. La violence persistante et en
creux la vulnérabilité humaine sont des épines pour la moder-
nité triomphante. Si elle reste certaine de son savoir dans ses
sciences fondamentales, le soupcon s’est installé dans sa capa-
cité a générer le bonheur ou I'immortalité mais aussi a apporter
la paix sociale, a dépasser I'injustice... Une sagesse, une force,
une beauté habitent les récits entrevus laissant penser que les
générations actuelles y trouvent les éléments nécessaires pour
s’y ressourcer et entrevoir une possibilité d’apporter plus de paix
et de justice entre les personnes de cultures différentes.

Nous pouvons maintenant affirmer que la transculturalité n’est
pas un phénoméne moderne, une préoccupation occidentale
mais un paradigme qui questionne la modernité sur son
insistance a retenir la rationalité comme seule norme sociétale
capable de créer du lien entre les cultures. Faut-il dés lors évo-
quer une crise de la modernité a propos de la transculturalité ?

2. La transculturalité, une expression en crise

Shahrazade, Aura, Esther incarnent des drames. A partir de 13,
tout prend un autre relief : il ne s’agit plus de conte, de mythes,
d’anecdotes personnelles mais de la mise en scéne de signifiants
essentiels de I'existence, de parole donnée a toutes les femmes
prisonniéres, derriére les barreaux, ou empéchées dans leurs
actes, ensevelies dans la brutalité du quotidien qui ne connait
ni temps, ni frontiére, ni culture tant la violence est universelle.
Anhistorique et métaphorique, I'éthique des Nuits trouve un
écho vivant dans I'engagement humaniste d’Aimé Césaire qui
dénonce le colonialisme et I'économie de marché et en aval les
grandes questions sociétales impliquées, comme I'impérialisme,
le déséquilibre des richesses... sans que le modéle capitaliste ne
se remette en question. Doit-on pour autant vivre en autarcie ?
« Jadmets que mettre des civilisations en contact les unes
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avec les autres est bien, que marier des mondes différents est
excellent, qu’une civilisation, quel que soit son génie intime, a se
replier sur elle-méme s’étiole. » [2].

C'est dans cette perspective éthique - ou Aimé Césaire est cité en
premiére page de son site - qu’agit Pédiatres du Monde. (PDM)
« UONG met les compétences de ses membres (..) au service
de la formation, de la guidance et d’échanges répondant aux
demandes des acteurs locaux pour une amélioration durable de
la santé de I'enfant et de sa famille dans le monde, en particulier
dans les situations de précarité ».

Pourquoi agir en terres étrangéres ? Non seulement PDM n’agit
pas uniquement en dehors de I'hexagone mais également
en France (Calais, Paris). Cette réponse défensive ne saurait
étre satisfaisante tant I'action humanitaire s’inscrit dans une
perspective civilisationnelle : « Une civilisation qui choisit de
fermer les yeux a ses problémes les plus cruciaux, ou qui s’avére
incapable de résoudre les problémes que suscite son fonctionne-
ment est une civilisation décadente. » [3] écrit encore Césaire.
PDM incarne une méme éthique de la résistance, de la discussion
(Habermas) que I'auteur anonyme des Nuits, qu’Esther ou qu’Aura
-mémesilafonction premiére d’un conte,d’un mythe est attachée
plus a susciter le désir qu’a exposer une morale — et pareillement
sans s'en satisfaire : « La morale est sauve mais ne peut venir a
bout des usages. » [4].Sans évoquer le systéme éducatif, affirmer
qu'il a failli dans son apprentissage a vivre solidairement comme
I'évoquent Morin, Finkielkraut dans la lignée de Rousseau, qu’une
politique de civilisation devrait étre instaurée a tous les niveaux
de la vie, qu'une connaissance des sciences humaines seraient
nécessaires tout en agissant, il est de notre réflexion d’instaurer
un comité d’éthique pour questionner le bien-fondé des actions
menées par PDM avec les intéressés, d’interroger précisément
nos « usages » conscients et inconscients, tant la culture, les us
et coutumes de l'autre nous sont étrangers.
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Oui, la transculturalité est semée d'embiches : les philosophies
de l'altérité, de par leur existence méme, attestent la prédis-
position de 'homme de se démarquer des valeurs éthiques.
Rousseau, Lock peuvent proposer chacun un « Contrat social »,
Kant un projet de paix perpétuelle, Marx la fin du capitalisme,
Rawls un monde juste encadré par des instances justes, Lévinas
une hétéronomie du sujet rendant la morale impérieuse, Ricoeur
une éthique sociale [5], « 'homme reste toujours un loup pour
I’'hnomme » martélent en cheeur Pline, Erasme, Rabelais avant
Hobbs et Freud. La question n'est pas celle souvent évoquée
d’une histoire de domination occidentale, idée dans laquelle s’est
engouffrée Sartre, qui rendrait nécessaire une désoccidentalisa-
tion de I'aide humanitaire (Michelliti) [6] tant le dicton évoqué
implique I'histoire de toute I'humanité, et en particulier celle
de ’'homme en attente dans les centres d’accueil de Paris ou de
Calais. [7].

Au-dela de I'accusation de I'un ou l'autre sexe, d’une société ou
d’une religion, d’une philosophie, d’'un devoir moral envers les
dits PEVD, la transculturalité indique qu’un enjeu s’est perdu si
elle ne considére pas l'autre, proche ou lointain, comme une
partie intégrante de I'individu lui-méme et sa premiére richesse.
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es enfants et les adolescents sont exposés a toutes sortes

de vécus traumatisants : guerre, catastrophes naturelles,

attentats, ou traumas plus individuels : accidents graves,
deuils, agressions, abus sexuels. Beaucoup font preuve de rési-
lience et se rétablissent rapidement, certains présentent ensuite
un état de stress post-traumatique (ESPT), certains développent
enfin des symptémes moins typiques, mais qui peuvent altérer
leur trajectoire développementale. Les symptomes de I'ESPT se
répartissent en trois groupes : la reviviscence, I'évitement, et
I’hyperactivation. Chez I'enfant, la reviviscence peut comprendre
des cauchemars, des réactions de peur ou d’agressivité face a
des perceptions analogues a celles de I'événement traumatisant,
et des jeux répétitifs symbolisant plus ou moins directement
I'événement. Lévitement des situations associées au trauma se
manifeste aussi par un engourdissement général, avec une baisse
d’intérét pour les activités, et un émoussement émotionnel. Les
symptémes d’hyperactivation comprennent une hypervigilance
au danger (réactions de sursaut excessives), des difficultés
de sommeil et de concentration, une irritabilité. Méme si les
symptémes sont insuffisants pour poser un diagnostic d’ESPT,
il faut étre alerté par I'apparition brusque de nouvelles peurs
ou troubles du comportement, parfois la régression de certains
acquis développementaux, et les parents attentifs percoivent
bien que leur enfant « n'est plus le méme » :a la fois plus émotif
et plus éteint, moins disponible pour les relations amicales, les
apprentissages et les loisirs, préoccupé par des enjeux de sécurité
de facon parfois obsédante. Ces changements dans la personna-
lité et la trajectoire psychosociale risquent d’avoir un impact a
long terme s’il n’y a pas une prise en charge rapide et efficace.
On distingue les traumas de type | (incident unique, comme
un accident de la route ou une catastrophe naturelle) et les
traumas de type Il (expériences durables, anticipées, comme
les abus sexuels ou la guerre). Ces derniers exposent le sujet a
davantage de risques d’ESPT, et produisent aussi des symptémes
plus graves, qu’on appelle « ESPT complexe ». Celui-ci est parti-
culiérement fréquent quand la traumatisation vient des figures
d’attachement de I'enfant (violences ou négligence) et conduit
a de multiples symptémes qu’on retrouve a I'adolescence, avec
un risque d’évolution vers une personnalité limite : difficulté
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a réguler les affects de panique ou de rage, comportements
autodestructeurs (scarifications, boulimie, TS, toxicomanie,
comportements a risque), image trés négative de soi et fond
de dépression existentielle, difficulté a réguler la distance rela-
tionnelle avec des risques de revictimisation ou d’imitation de
I'agresseur.

LEMDR (eye movement desensitization and reprocessing) est
validée chez I'adulte par 8 méta-analyses et recommandée par
I'OMS chez I'adulte et I'enfant pour I'ESPT [1-3]. Chez I'enfant,
d’assez nombreuses études ont montré son efficacité aprés des
catastrophes naturelles, cambriolages, accidents de la route,
abus sexuels, traumas de guerre, ou violences domestiques [4].
Cette méthode thérapeutique a le grand intérét d’étre efficace
le plus souvent en quelques séances, juste aprés ou a distance
du trauma, et permet d’obtenir une guérison a long terme. Le
nombre de séances nécessaires varie en fonction du type d’évé-
nement traumatique et de la sécurité de I'attachement.

Cest une procédure standardisée en huit phases, allant du
recueil de I'histoire et du plan de traitement a une réévaluation
des améliorations au début de la séance suivante. Chez I'enfant,
il est indispensable d’y intégrer une perspective systémique :en
effet, c’est dans la sécurité d’un lien d’attachement qu’on guérit
de I'impact d’'un trauma, et nous suivons toujours le principe
directeur suivant :tout ce qui améliore les ressources d’attache-
ment améliore la résilience face au trauma.

Si le contexte familial est lui-méme source du trauma, il faut
centrer son intervention sur ce systeme, et celle-ci aura plusieurs
composantes : prenons I'exemple de violences conjugales par le
pére sur la mére de I'enfant : I'’évaluation par les services sociaux
(signalement d’information préoccupante) est indispensable
pour que l'enfant soit dans une sécurité suffisante dans sa
vie réelle ; puis il faudra associer plusieurs prises en charge
thérapeutiques : pour le pére agresseur (s'il est demandeur ou
a une injonction de soins), pour la mére (qu’elle ait elle-méme
suffisamment digéré le trauma pour redevenir sécurisante pour
son enfant) et pour I'enfant, parfois pour le couple s'il choisit de
continuer une vie commune. Si la famille a été victime du méme
trauma (par exemple accident de la route, ou cambriolage au
domicile), on prendra d’abord en compte le stress post-trauma-
tique des parents ; une fois ceux-ci sécurisés, ils deviendront nos
co-thérapeutes pour traiter leur enfant, en donnant a celui-ci
une « enveloppe de sécurité » suffisante. De méme lors du deuil
traumatique d’un parent, nous traiterons d’abord le conjoint
endeuillé avant de bénéficier de son aide pour traiter ses enfants.

A199



E. Contamin

Une fois qu'on a fait I'évaluation des symptomes, de leur lien
a I'événement traumatique, et mis en place un contexte sécu-
risant le systéme de I'attachement, on prépare I'enfant en lui
apprenant des méthodes de régulation émotionnelle, comme
I'exercice du « lieu siir » :il s'imagine dans un endroit apaisant
et sécurisant, observe toutes ses perceptions, ce qu’il sent dans
le corps, y associe un mot-clé, et renforce cette expérience avec
des stimulations bilatérales alternées lentes (mouvements des
yeux guidés de droite a gauche, ou tapotements sur les genoux
ou les épaules). Puis on focalise son attention sur le souvenir
traumatique a retraiter, avec I'image la plus marquante, une
cognition négative sur soi associée (par exemple « je suis nul »,
ou « c’est de ma faute »), et une cognition positive souhaitée,
enfin I'émotion et la sensation dans le corps réactivées par
I’évocation du souvenir. Avec les enfants jeunes, on met moins
I'accent sur les cognitions et davantage sur I'imagerie (en utili-
sant par exemple le dessin) et les sensations. On évalue le degré
de perturbation sur une échelle de o (pas du tout) a 10 (la pire
perturbation possible). Puis on réalise plusieurs séquences ol on
veille toujours a ce que I'enfant reste dans sa « fenétre de tolé-
rance » émotionnelle, ou I'exposition au souvenir traumatique
est associée a des stimulations bilatérales alternées (le plus sou-
vent visuelles, parfois par tapping, en particulier pour les jeunes
enfants, les trés jeunes étant le plus souvent sur les genoux de
leur mére) : on demande a I'enfant de suivre du regard les doigts
du thérapeute, qui oscillent de droite a gauche dans son champ
visuel, pendant 20 a 30 secondes. Pendant ce processus, on lui dit
d’observer tout ce qui lui vient a I'esprit (images qui se déroulent,
pensées, émotions, sensations dans le corps). On fait une pause, il
respire profondément, puis nous dit ou il en est. Le processus est
répété jusqu’a ce qu’aucun changement n’apparaisse plus, que le
souvenir puisse étre évoqué avec distanciation, comme un mau-
vais souvenir, mais plus comme perturbant maintenant (échelle
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SUD a o ou 1), et pouvant étre associé a une pensée positive sur
soi (par exemple « c'est fini, je suis en sécurité maintenant » ou
« jesuis solide »).Cette pensée positive est alors « installée » en
pensant simultanément a I'événement et a la cognition, pendant
quelques séquences supplémentaires de mouvements oculaires.
On fait enfin un « scanner » corporel, pour vérifier que I'évoca-
tion du souvenir n’est plus associée a des sensations pénibles. S’il
reste des perturbations émotionnelles en fin de séance, on utilise
des techniques de régulation émotionnelle.

Cette méthode doit étre connue des pédiatres pour en poser
I'indication. Des protocoles de groupe ont été validés dans
des situations de traumas de masse (ouragan au Mexique,
inondation en Argentine, enfants dans un contexte de guerre
civile en Palestine) ou de manque de moyens professionnels par
rapport aux besoins (enfants victimes de violences sexuelles en
Colombie) [s5]. lls sont un enjeu de santé publique passionnant
et prometteur !
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problémes issu du travail de différents penseurs qui a révo-

lutionné la pratique psychiatrique et psychothérapeutique
dans les années 1950. C’est I'article de Grégory Bateson « Vers
une théorie de la schizophrénie » [1], le premier, qui démontra
l'aspect interactionnel et contextuel (et non plus seulement
intrapsychique) de certaines pathologies.
Afin de montrer comment ce modéle peut soulager rapidement
et durablement des familles en souffrance, j’ai choisi de présen-
ter des vignettes cliniques fréquemment rencontrées dans les
cabinets de pédiatrie. Des émotions débordantes qui prennent
parfois la forme de troubles oppositionnels ou de phobies
jusqu’aux symptomes envahissants comme I‘énurésie ou le
bégaiement, les situations de souffrance sont nombreuses, j'en
choisis ici, deux.

Le modéle de Palo Alto est un modéle de résolution de

1. Préambule théorique

La logique du modéle de Palo Alto est que « les problémes
humains générant de la souffrance sont considérés comme
des résultantes de tentatives de régulations (attempted solu-
tions [2]) répétées de nombreuses fois, afin d’obtenir un change-
ment. En vain [..] Puisque nous passons notre temps a résoudre
des difficultés dans la vie, si 'une d’elles reste et persiste, c’est
bien que ce que nous avons essayé de faire la maintient, voire la
renforce (ce qui 'améne a devenir un probléme). Comme I'écrivait
Paul Watzlawick : « le probléme, c’'est la solution ». Autrement
dit, c’est précisément ce que I'on essaie de faire qui maintient et
aggrave le probléme [3]. »

Notre travail est donc de repérer ce que les personnes souf-
frantes ont tenté pour résoudre leur probléme puis, proposer de
faire exactement 'inverse autrement dit de mettre en place une
stratégie 2180°.
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2. Vignette N° 1 : Lazare, 4 ans,fait des
crises de colére violentes a une fréquence
de 2 a 3 par jour et d’une durée variable
de 153 30 minutes.

2.1. Durée de la situation génératrice de souffrance

Depuis I’age de deux ans et demi.

2.2. Description synthétique de la situation générant
de la souffrance

Lazare, depuis I'age de deux ans et demi, fait des « crises de
mécontentements » qualifiées comme telles par sa mére.

2.3. Derniére séquence violente rapportée par la mére

A la sortie de I'école, Lazare demande s'il pourra regarder son
dessin animé a la maison.Sa maman luirappelle qu’il a le droit de
regarder |a télévision uniquement le mardi soir or nous sommes
lundi. S’en suit alors une crise terrible débutant par des cris.

La maman tente de le calmer en lui rappelant la régle, gentiment.
Le garcon se jette alors au sol en tapant des pieds. Elle essaie
ensuite de le relever sous les yeux compatissants ou critiques,
selon les cas, de tous les parents présents. Il se débat et la tape
avec ses mains, jette des coups de pied et finit par la mordre.
Elle me dit alors qu’elle apercoit sur son pull du sang et pense
qu’il a da se faire mal et tente alors de trouver une éventuelle
plaie. Mais elle se rend alors compte avec effroi que c’est son
propre sang qui est sur son fils : il I'a mordue jusqu’au sang.
C'est cette derniére séance paroxystique qui lui a fait prendre
rendez-vous au centre A180°.

2.4. Décryptage technique

2.4.1. Probleme

Lazare fait des crises de colére de plus en plus violentes
quoiqu’aient essayé les parents.

2.4.2. Tentatives de régulation

- 1.Le raisonner, rappeler la régle.
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— 2.Le punir et le mettre au coin (« mais il ny reste pas »).

3. Lui expliquer que sa main qui tape peut étre contrélée s’il
le souhaite.

4. Lui mettre des fessées de plus en plus fortes.

— 5.Le récompenser quand il a un « comportement normal ».

2.5. Théme global

Le théme global — au sens logique — de toutes leurs tentatives
de régulation est d’envoyer le message « Calme-toi » a Lazare.
lIs le font de différentes maniéres mais c’est toujours la méme
intention avec le résultat qu’on connait :leur relation se dégrade
et les crises se déchainent.

On pourrait aussi dire que leur intention est de dire : « Tu ne dois
pas faire de crise. »

2.6. Stratégie a180°

Afin d’apaiser la situation, il faut trouver l'inverse de ce qu'ils

envoient comme message.

Linverse est donc « vas-y fais ta crise si tu en as besoin »,quand

la crise est |a.

Pour I'ensemble de leur interaction I'inverse de « Tu ne dois pas

faire de crise » est « Tu peux ou non faire des crises », sous-

entendu par ailleurs, ce n’est plus un probléme pour nous.

Jai donc proposé aux parents de :

— prescrire la crise de colére (quand elle est anticipable).
Exemple :« Je vais éteindre la télévision donc tu vas te mettre
en colére et crier, vas-y car je vais le faire » ;

- amplifier la crise quand elle surgit : « Vas-y, tu en as besoin
Lazare » a dire donc en réactif.

2.7. Résultat

Aprés 5 séances de thérapie, les parents ont changé leur per-
ception sur leur enfant et on dénombre une seule crise de 30
secondes en un mois.

Les parents savent gérer l'interaction difféeremment et petit a
petit ont un regard sur d’éventuelles nouvelles crises comme des
crises normales d’'une enfant de cet dge.

Lazare lui a probablement fait I'apprentissage que ses parents ne
s’inquiétaient plus lorsqu’il était hors de lui et a donc cessé de
faire des crises puisque l'intensité émotionnelle qu’elles déclen-
chaient n’existait plus.

3. Vignette N° 2 :Killian, 8 ans, souffre
d’'un bégaiement de plus en plus sévére

3.1. Durée de la situation génératrice de souffrance
Depuis le milieu du CP.

3.2. Description synthétique de la situation générant
de la souffrance

Killian est bon éléve et s’applique beaucoup a I’école. Il termine
son année de CE1 lorsque sa mére 'laméne en consultation.
Son bégaiement est devenu de plus en plus ingérable et il en
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souffre en classe. Les parents disent qu’ils essaient aussi de
I'aider en lui répétant de prendre son temps pour parler, de se
détendre et de bien respirer. Sa mére, sophrologue, lui a donné
des « exercices de respiration ventrale » et lui demande de la
regarder dans les yeux lorsqu’il bute sur des mots pour qu’il se
concentre mieux.

Killian dit que cela empire et qu'il essaie toujours de ne pas
bégayer, qu'il se répéte : « ca va aller, je ne vais pas bégayer »
mais que cela ne marche pas du tout.

3.3. Décryptage technique

3.3.1. Probléme

Killian bégaie et ne peut pas s’en empécher.La situation s’aggrave
depuis le début du CEx.

3.3.2. Tentatives de régulation

— PourKillian :1l tente de s’empécher de bégayer en se répétant :
« je ne dois pas bégayer » et tente de le décider ou de faire ce
que lui suggere son entourage :sa mére, son pere, la maitresse
en respirant mieux et en se concentrant.

— Pour les parents :1ls envoient sans arrét le message : « Arréte
de bégayer ».

3.4. Théme global

Lintention globale de tous les acteurs du systéme est : « Il faut
arréter ce bégaiement »

3.5. Stratégie a 180°

— Pour les parents, j'ai demandé qu’ils ne parlent plus du tout du
bégaiement et ne cherchent plus a I'aider en expliquant que
sinon ils prenaient le risque d’aggraver la situation.

- Enfin, a Killian jai demandé de faire exprés de bégayer le
plus possible face a quelqu’un qui n’a pas trop d’importance
pour lui. Il a choisi le chauffeur de bus. Je lui ai vendu (selon
le jargon des thérapeutes brefs et stratégiques) cet exercice
en prétextant que j'avais besoin, pour l'aider, d’éléments plus
précis sur la gravité de son trouble. Il s’agit d’'une manceuvre
stratégique pour qu’il reprenne le contrdle de la situation, il
faut qu'il se dise I'inverse de « Je ne dois pas bégayer », donc
« je dois bégayer ».

3.6. Résultat

A la séance suivante, il navait « pas réussi a bégayer du tout »
devant le chauffeur !

Les parents constatérent aussi qu'a la maison le bégaiement
n‘avait pas totalement disparu mais était bien moins important
et surtout I'ambiance était bien plus apaisée dans la famille.

3 séances plus tard, Killian continue de « ne presque plus jamais
bégayer », méme en classe.

Je conclus avec lui que finalement ce trouble apparait toujours
dans des situations de danger ou d’inquiétude pour lui (comme
quand il prend la parole devant la classe). Ainsi dés qu’il bégayera
a nouveau, il a comme consigne de réfléchir a ce qui lui fait peur
car ce symptome veut le prévenir de quelque chose.
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4.Limites et remarques

Dans cesdeux exemples et de maniére générale avecle modéle de
Palo Alto, |a difficulté consiste a prescrire exactement l'inverse de
ce que les personnes ont fait jusqu’alors. Il faut alors parfois faire
preuve d’une grande capacité a convaincre ou bien le demander
sans explications comme dans la « prescription de symptéme ».
Paul Watzlawick disait : « les personnes sont prétes a tout pour
changer, sauf ce que vous allez leur demander » !
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du Spectre Autistique (TSA), méme si les avancées, notam-

ment dans le domaine de la génétique, sont remarquables.
La difficulté résulte notamment de la diversité des présentations
cliniques et de I'absence de marqueurs diagnostiques.
En revanche, plusieurs études montrent qu’il existe un déséqui-
libre du systéme nerveux autonome (au détriment du systéme
parasympathique) chez les personnes présentant un TSA [1,2]. Ce
déficit est, quant a lui, relativement facile a diagnostiquer, grace
a I'étude des pupilles [2].
La stimulation du nerf vague, nerf parasympathique, pratiquée
depuis plus de 20 ans, est maintenant bien maitrisée [3]. Une
stimulation non-invasive du nerf vague (stimulation transcutanée
au niveau de la conque de l'oreille), s'est également développée, car
beaucoup plus accessible et dépourvue effets secondaires. Deux
articles récents suggérent que la simulation du nerf vague (invasive
ou non) serait un outil prometteur dans le traitement des TSA [4,5].
Lauriculothérapie, réflexothérapie d’origine francaise, reconnue
par 'OMS depuis les années 1980, a longtemps été connue pour
son action antalgique [6]. Toutefois, le mécanisme d’action de
I'auriculothérapie, qui repose principalement sur la stimulation
de la branche auriculaire du nerf vague [7,8], pourrait induire
une action anti-inflammatoire au niveau du systéme nerveux
central, en diminuant I'activité de la cyclo-oxygénase COX-2 [9].
Or, des anomalies de la voie de signalisation COX-PGE, viennent
justement d’étre impliquées dans la genése des TSA [référence
10], renforcant I'intérét d’étudier I'efficacité de I'auriculothérapie
dans cette indication...

I | n’existe pas encore de traitement étiologique des Troubles
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derniéres années, centrale dans la compréhension du

développement des enfants et de maniére plus générale,
du développement humain. Certes de nombreux facteurs jouent
sur le développement : génétique, tempérament, qualité de
I’environnement intra-utérin, relations avec les autres « don-
neurs de soins », qualité de I'environnement familial, qualité
de la relation avec les pairs, etc... Cependant, la recherche pointe
clairement comment les premiers liens d’attachement vont avoir
une influence importante sur I'enfant et sur la maniére dont il
comprendra I'environnement. Ainsi, pour certains auteurs, sans
étre déterministe, ce premier lien octroie a I'enfant « une feuille
de route » qui guidera ses attentes, ses comportements et ses
états émotionnels lorsque de nouvelles possibilités relation-
nelles se présenteront a lui.

La théorie de l'attachement est devenue, au cours des

1. De la théorie...

Lattachement enfant-parent se définit par le lien affectif qui
existe entre un enfant et son principal « donneurde soin ».Celien
se construit principalement au fil des interactions quotidiennes
avec le parent, mais les événements qui suscitent des manifesta-
tions de détresse ou d’alarme chez I'enfant sont particulierement
importants pour définir les contours de ce lien affectif.

Cette théorie, décrite par J. Bowlby est née de I'observation des
travaux de René Spitz (1945) a propos de la dépression anacli-
tique chez des enfants abandonnés, des connaissances nouvelles
sur le développement précoce et de I'étude de I'éthologie. Pour
lui : « la propension a établir des liens forts avec des personnes
particuliéres existe dés la naissance et se maintient tout au long
de la vie ». Ainsi cette théorie interpersonnelle, contextuelle et
développementale, est batie sur I'importance des liens affectifs
entre les étres humains et représente un systéme motivationnel,
programmé biologiquement, qui gouverne des régles et des
comportements associés avec un but proximal spécifique.

A travers les interactions quotidiennes de I'enfant avec sa meére
ou la figure d’attachement (FA), s’élabore un modele représen-
tationnel de ces interactions et de leurs qualités, qui conduit

*Auteur correspondant :
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I'enfant a développer une image de soi et de I'autre fondée sur la
confiance ou la méfiance. Ainsi, I'enfant développe une représen-
tation de soi et de I'autre fondée sur I'expérience répétée de ces
interactions. Cette représentation consiste en un soi valable et
compétent, si 'autre est un caregiver disponible, toujours prét a
le réconforter en situation de stress, et a soutenir son exploration
(relation d’attachement « sécure ») mais elle sera au contraire
d’un soi dévalorisé et incompétent si 'autre est un parent reje-
tant, qui ne réagit pas a ses signes d’inconfort, ou qui les méprise,
interférant avec I'exploration de I'enfant (relation d’attachement
« insécure »).

Ainsi, les pierres angulaires de la théorie de I'attachement sont
la notion de proximité/sécurité et celle de base de sécurité. Dans
le contexte de la théorie de I'attachement, la notion de base de
sécurité signifie la confiance dans I'idée qu’une figure de soutien,
protectrice, sera accessible et disponible, et ceci quel que soit
I'age de I'individu, en cas de besoin. Si I'enfant a construit une
base de sécurité, alors il peut, fort de cette confiance dans la
disponibilité de la figure d’attachement explorer le monde qui
I'entoure parce qu’il peut y revenir en cas de besoin (havre de
sécurité).

Ce focus de la théorie de I'attachement permet de comprendre
un des systémes de construction psychique de I'individu, qui font
que des liens durables, uniques et émotionnellement importants
vont se créer entre un enfant et sa figure d’attachement. Sur le
plan émotionnel, ses effets de protection et de régulation psy-
chophysiologique, facilitent le développement de compétences
personnelles et constituent le socle de développement de I'inter-
subjectivité (interprétation émotionnelle et cognitive, langage,
sens de soi et des autres). De plus la sécurité de I'attachement a
été mise en lien avec divers aspects du développement cognitif,
du comportement social avec ses pairs, ainsi qu’avec différentes
dimensions du développement affectif.

2. ... Aux applications dans nos pratiques
professionnelles

Le champ de la périnatalogie constitue un lieu privilégié d’appli-
cations de la théorie de I'attachement, car la construction du lien
parent/enfant est le socle d’'un processus développemental qui
va se reproduire tout au long de la vie.

A I'image des poupées russes, la transposition de cette théorie
aux liens professionnels/parents ou figure d’attachement,
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dans la construction d’une relation mutuelle réciproque qui
se développe avec le temps, peut constituer une éventuelle
« base de sécurité » pour le parent. En effet, comment ne pas
s'interroger de maniére plus large sur I'interface entre le monde
professionnel de la périnatalité et de la petite enfance et I'indi-
vidu. Comment les professionnels impliqués dans le champ de
la périnatalité, approchent-ils leurs missions ? Sur quelles bases
théoriques s’appuient-ils pour accompagner les sujets dont ils
ont la charge ? Comment pouvoir considérer et mettre en ceuvre
la continuité des prises en charge dans un champ aussi vaste
que la périnatalité et la petite enfance ? Existe-t-il des outils,
des référentiels, des moyens de construire des collaborations
cohérentes ? Notre positionnement peut-il constituer une base
de sécurité pour les parents ?

La période périnatale constitue un des moments clés de la
construction d’un individu, tant pour I'adulte qui devient parent
et qui revisite sa part intime, que pour I'enfant dont la nature
de I'environnement va étre essentielle dans sa trajectoire déve-
loppementale. La place des professionnels qui accompagnent
cette période sensible va étre déterminante et appelle a repenser
notre cohérence et continuité au cceur de nos prises en charges.
Ainsi, la grossesse, période de réactivation des liens d’attache-
ment va étre l'occasion de la mise en place de nouvelles relations
avec les professionnels de santé, offrant 'opportunité de revisi-
ter le passé (événement résilient), en étant accompagnée dans
le présent. Puis les premiers mois et la construction des interac-
tions précoces, I'allaitement, la compréhension des besoins du
nourrisson, dans son sommeil, son alimentation et son mode
relationnel, sont autant d’étapes clés de cette structuration.

Les implications de la théorie de I'attachement dans le prendre
soin, mais également dans I'avenir développemental de I'indi-
vidu, font 'objet de nombreuses études qui ont évalué I'impact
de la prise en charge en périnatalité au regard de la théorie
de l'attachement et a son influence sur le développement de
I'individu, en particulier dans le domaine affectif et relationnel.
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Les résultats tendent a prouver que notre responsabilité en
tant de « care-giver » (« donneurs de soins ») est essentielle et
demande a étre considérée. Il ne s’agit pas de la seule approche
possible en Périnatalité mais son étude et son application peut
constituer véritablement un support contenant pour les profes-
sionnels en Périnatalité. De plus son accessibilité, qui méme si
I'étendue de cette théorie est vaste, ouvrant a la compréhension
de ses principes de base, va constituer un outil et un référentiel
trés soutenant dans la pratique de professionnels non formés a
la pathologie psychique, aux processus développementaux de
I'individu ou aux théories analytiques.

Sa considération va nous inviter en tant que professionnels investis
dans le champ de la périnatalogie a développer des outils spéci-
fiques d’accompagnement : entretien prénatal précoce, prépara-
tion a la naissance et a la parentalité, techniques de « parentage »
inspirées cette théorie (Attachement Parenting International). Mais
également de revisiter nos pratiques au service d’'une cohérence et
d’une continuité professionnelles plus solide : mise en place de
staff de parentalité, décloisonnement des pratiques libérales et
institutionnelles, cohésion médicale, psychologique et sociale (la
clinique du réseau) et investissement du champ de la communica-
tion médicale (le patient comme partenaire).

Lattachement offre des perspectives particulierement perti-
nentes, a l'usage des parents, mais également des professionnels
du champ de la périnatalogie. Eclairant I'approche clinique dans
le traitement des situations individuelles, transposée a notre
engagement professionnel auprés des familles en construction,
et de maniére élargie dans notre travail en collaboration au
sein d’'une équipe puis d’un réseau, cette théorie constitue un
support informatif important sur lequel nous pouvons nous
appuyer pour construire des outils d'accompagnement, ayant un
role majeur dans la prévention, le dépistage et le soin.

Les références complétent peuvent étre obtenues sur demande auprés
de l'auteur.
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la survie physique et émotionnelle dépend de la relation

d’attachement que l'enfant doit construire avec une
figure « plus grande, plus forte et sensible ». 1l développe des
stratégies stables de signalisation lorsqu’il est en danger ou en
situation de détresse, en recherchant la proximité avec sa figure
d’attachement et en cherchant a éliciter chez elle un comporte-
ment de soins (caregiving) et de protection. La majorité des diffé-
rences d’attachement chez les bébés ne sont pas pathologiques,
mais des mécanismes adaptatifs issus des expériences précoces
d’attachement.
La théorie de I'attachement est un outil précieux dans le cadre
des consultations de pédiatrie ambulatoire

D ans les premiéres années de vie, période de vulnérabilité,

1. La consultation est une situation
interpersonnelle attachement pertinente

Les différents styles d’attachement ont des implications dans
la relation malade médecin. La maladie, I'inconfort, la douleur
ameénent le patient a consulter, ce sont des activateurs du sys-
teme d’attachement :ils sont des menaces sur sa santé et source
de stress. Dans la relation malade médecin, la théorie de I'atta-
chement s’intéresse a la propension de recherche de relation
d’aide avec quelqu’un capable de faire ressentir un sentiment de
sécurité en situation de vulnérabilité.

2. Les relations d’attachement influencent
les comportements de santé

Elles vont influencer I'expression somatique de la maladie et
les comportements de recherche d’aide, donc les demandes de
rendez-vous. Il existe des liens entre le style relationnel et les
comportements de santé : les sujets sécures ont des attentes
positives quant a l'aide que les soignants peuvent leur apporter
et quant a la confiance qu’ils peuvent leur accorder. Lattache-
ment insécure est lui un facteur de vulnérabilité pour la santé
physique tout au long de la vie car : il perturbe le systéme de
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régulation de la réponse au stress et le systéme immunitaire ; il
est associé a un recours plus fréquent a des facteurs de risque ;
il modifie I'observance thérapeutique et le comportement de
demande de soin.

Les personnes évitantes ont appris que leurs attentes de support
vont plutét étre rejetées et ignorées ; elles vont manifester
moins de symptdmes somatiques, ont moins recours au systéeme
de soins, surtout en urgence. Les patients préoccupés sont ceux
qui ont le taux le plus élevé de recours au systeme de soins et
qui sont possiblement le plus dépendants de leur soignant :ils
manifestent beaucoup de plaintes et sollicitent des rendez-vous
plus fréquents, en particulier des consultations non program-
mées. Les craintifs par contre ont moins recours au soin et
vont plutét avoir un comportement d’utilisation irréguliere des
consultations, avec des médecins différents. Ils peuvent différer
la demande de soin méme pour des symptomes significatifs ce
qui peut leur nuire.

3. Relation médecin malade
et style d’attachement du médecin

La relation médecin malade sollicite, de par sa nature interper-
sonnelle, le systéme d’attachement du thérapeute et son sys-
téme de caregiving. Le style d’attachement du médecin modifie
sa perception des besoins du patient et influence la facon dont
les signaux émotionnels négatifs peuvent le mettre en difficulté.
Le ressenti négatif qui peut dominer la tonalité émotionnelle de
certaines consultations doit alerter le médecin sur I'existence
possible d’une insécurité de I'attachement chez le patient mais
aussi chez lui-méme. Ceci peut étre I'occasion de mener une
réflexion sur son propre réle dans la dimension insatisfaisante
de la relation.

4.Pratique pédiatrique et attachement

4.1. Aider les parents a comprendre
les pleurs des nourrissons

Les consultations dans les premiers mois de vie sont particulié-
rement I'occasion d’aborder la notion d’attachement. Les pleurs
constituent un des premiers comportements de signalisation
dont I'enfant dispose a la naissance. Les parents peuvent étre
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informés de nos connaissances sur les fondements de la théorie
qui valide ce que souvent ils percoivent instinctivement et four-
nissent comme réponse a leur enfant :la proximité.

On a pu montrer que les bébés auxquels on répond facilement
au cours des premiers mois, pleurent moins que les autres a la
fin de la premiére année. En répondant a leur comportement de
signalisation de maniére sensible, ils acquiérent un sens de leur
valeur propre, et font I'expérience d’une relation empathique
qu'’ils pourront a leur tour développer.

4.2. Autres facteurs

D’autres facteurs vont jouer un role non négligeable, comme le
tempérament de I'enfant, les facteurs génétiques et les modifi-
cations épigénétiques liées a 'environnement.

Le tempérament de I'enfant joue un rdle dans la sécurité de
I'attachement. Les nourrissons les plus irritables mettent le
plus de temps a se calmer. C’est un facteur de vulnérabilité qui
peut mettre le systéme de caregiving du parent en difficulté. Ils
entrainent plus de stress et diminuent la sensibilité parentale.
IIs ont plus tendance a 1 an a avoir des émotions négatives, et a
moins tolérer la frustration.

4.3. Eléments d’observation

Les éléments d’observation de I'enfant et des interactions mére
enfant au cours de la consultation a la lumiére de la théorie de
I'attachement.

Certains comportements observés chez I'enfant peuvent faire
évoquer des difficultés d’attachement : I'incapacité de s'engager
dans I'exploration ; I'absence de monitorage de la présence du
caregiver ; I'absence de perturbation ou perturbation extréme
lors de la séparation avec le caregiver ; une agressivité extréme
avec le caregiver ; une familiarité excessive avec le médecin.
Mais la briéveté des consultations impose de ne pas extrapoler
pour poser le diagnostic de difficultés de I'attachement ; certains
comportements sont tout a fait appropriés en réaction a une
situation menacante comme peut I’étre la consultation.

Le comportement de la mére dans ce contexte sera également
noté : gestes de réconfort, commentaires verbaux promoteur
ou non de réassurance, sensibilité maternelle. On peut aider ces
meres a comprendre les caractéristiques individuelles de leur
enfant, a traduire les comportements de signalisation, particu-
lierement en situation de stress. Donc a développer leur fonction
réflexive et leur mentalisation.

L« indicateur pédiatrique du style d’attachement (PASI) » nous
donne des éléments objectifs d’observation ; c’est le premier
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instrument validé permettant I'évaluation de I'attachement en
contexte pédiatrique lors d’'une consultation avec vaccination.

4.4. Prendre soin de celui qui prend soin
« Caring for the caregiver »

Le soutien apporté au parent (au caregiver) en lui fournissant une
base de sécurité est un des aspects fondamentaux de la pratique
pédiatrique. Il faut laisser la possibilité au parent de communi-
quer librement sur ses émotions négatives. En témoignant qu'il
peut partager des émotions comparables, le pédiatre valide ces
affects et le parent pourra mieux comprendre le comportement
de son enfant et accéder a une meilleure relation avec lui.

Et du coté du pédiatre ? La maladie de I'enfant active le caregiving
du pédiatre. Cependant il peut étre mis en difficulté : par un
parent persuadé qu’aucune aide n'est possible, ou qu’elle peut étre
dangereuse ; par une tonalité émotionnelle de la consultation
dominée par la colére ; par I'empathie avec I'enfant : les réponses
inadaptées apportées par certains parents a leur enfant en situa-
tion de stress peuvent nous contrarier voire provoquer de la colére
contre eux. C'est par exemple le cas de ces parents qui attribuent
a l'enfant des intentions négatives a leur encontre ou qui vont
systématiquement disqualifier les émotions de leur enfant.

La possibilité de reconnaitre ces émotions comme appartenant
au parent, et de contextualiser ce qui est montré par I'enfant
peut permettre de leur apporter de I'aide. La théorie de I'atta-
chement peut nous fournir des réponses qui vont faire vivre au
parent une expérience relationnelle différente. qui ne confirmera
pas ses attentes habituelles en situation interpersonnelle, et ce
d’une maniére supportable pour lui.

5. Conclusion

Les comportements d’attachement chez les enfants peuvent
s'exprimer sous la forme de pleurs inconsolables, d’agressivité lors
de la réunion ; de crises de colére et de rage face aux frustrations,
de comportements tyranniques intenses et exigeants. Ces notions
peuvent nous aider face a des parents en difficulté avec leur enfant.
La théorie de lattachement nous permet de reformuler la
demande de soins particuliérement avec les patients difficiles. Elle
doit nous inciter a adopter une position empathique plutét qu'en
lutte contre les stratégies défensives habituelles qu’ils ont I'habi-
tude d'utiliser en situation de vulnérabilité et de demande d’aide

Les références complétes peuvent étre obtenues sur demande aupreés
de l'auteur.
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relever dans nos sociétés occidentales.

ATécole, 'enfant va étre face aux enjeux d’apprentissages,
de socialisation avec ses pairs et les adultes qui I'accompagnent,
ce qui sollicite son systéme d’attachement.

Les dimensions qui conditionnent une bonne intégration
scolaire sont multiples : cognitives et instrumentales bien sar,
mais aussi affectives, émotionnelles, comportementales et
relationnelles, ces différentes dimensions s’articulant de facon
complexe.

Nous allons nous centrer ici sur les dimensions émotionnelles et
sur leur impact possible sur les apprentissages et voir I'éclairage
que donne la théorie de I'attachement dans la compréhension
de ces enjeux.

L’ intégration a I'école est un défi que les enfants ont a

1. Quelques notions clefs
sur la théorie de I'attachement :

Lenfant jeune n’a pas les capacités de réguler seul ses émo-
tions négatives, émotions qui naissent en lui en situation
d’alarme ou de détresse. Ainsi quand il a peur, qu'il est en
colere, qu’il est triste, il a besoin de la proximité d’adultes
qui prennent soin de lui, le réconfortent ce qui lui permet de
s’apaiser et de retrouver son équilibre interne, psychologique,
émotionnel et biologique. Il va les interpeller grace a ses
comportements d’attachement pour qu’ils répondent a ses
besoins d’attachement.

Au cours du développement, le besoin de proximité de I'enfant
[1] va évoluer vers un besoin de savoir les adultes disponibles,
accessibles quand son systéme d’attachement est activé [2].
Il ne recourra a la recherche de proximité que si son systéeme
d’attachement est intensément activé. En I'absence de ses
figures d’attachement principales, il pourra solliciter des figures
d’attachement auxiliaires. Les enseignants vont donc avoir a
reconnaitre ces situations dans lesquelles I'enfant a besoin de
soutien et a y répondre.

Le systéme exploratoire de I'enfant va aussi étre sollicité
face aux nouveautés qui lui sont proposées. Le systéme
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exploratoire se met en place vers 9-10 mois et il permet a
I’'enfant de découvrir le monde qui I'entoure et d’y faire des
expériences nouvelles. Ce systéme lui permet d’explorer le
monde externe mais aussi son monde interne, ses pensées,
ses émotions.

Lenfant peut explorer que lorsque le systéme d’attachement est
désactivé [3]. 1l doit donc étre paisible pour apprendre.

Ainsi, les études montrent que les enfants sécures ont une meil-
leure qualité d’exploration que les enfants insécures avec des
affects de plaisir qu’ils peuvent partager.

Le systéme motivationnel affiliatif soutenant les relations aux
pairs se développe aussi permettant a I'enfant de nouer des rela-
tions amicales. Larticulation entre la qualité de I'attachement
et I'expression de I'affiliation va ainsi influencer en partie sa
socialisation.

C'est via le Modéle Interne Opérant (MI0) de I'enfant que se font
les liens entre les systémes motivationnel de I'attachement, de
I’exploration et de I'affiliatif. En effet, 'enfant a développé des
représentations mentales de relations aux autres a partir des
relations d’attachement qu’il a eues avec ses figures d’atta-
chement primaires pendant sa petite enfance. Ces modéles
I'aident a interpréter et anticiper les réactions de ses proches
dans un premier temps puis influencent la « lecture » et I'anti-
cipation qu'’il a des réactions d’autrui [4]. Soit I'enfant a obtenu
des réponses satisfaisantes a ses besoins d’attachement et il
va exprimer clairement ses attentes quand il est en difficulté
soit il a di adapter I'expression de ses besoins, développant
des stratégies secondaires, et il va minimiser ou hyperactiver
I’expression de ses comportements d’attachement. La qualité
des réponses qu’il a obtenues a aussi modélisé la représen-
tation qu’il a de l'aide, du soutien et du réconfort qu’il peut
attendre quand il est alarmé, donc de la confiance qu’il a en les
autres dans ces situations.

Enfin, 'enfant a aussi construit a cette période de sa vie une
capacité de « partenariat corrigé quant au but » [s], capacité qui
va lui permettre de donner son avis, échanger sur ses désirs. Et
aussi de tenir compte de l'avis des autres et faire avec eux des
compromis quand c’est nécessaire pour parvenir a une solution
acceptable pour tous.
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2. Les défis des apprentissages
a la lumiére de la théorie de I’'attachement

2.1. Du c6té de I'enfant

On peut apparenter les apprentissages a une activité d'exploration
que I'enfant va réaliser avec plus ou moins de tranquillité, de senti-
ment de sécurité interne en fonction de ses patterns d’attachement.
Les apprentissages mettent I'enfant face & des nouveautés,
il doit alors supporter de ne pas savoir et aussi, I'incertitude
parfois méme l'inquiétude qu’il va ressentir et qui active plus
ou moins son systéme d’attachement. Cette activation entraine
I'expression de comportements d’attachement qu’il adresse a
son enseignant et a ses parents pendant les devoirs a la maison.
Le sentiment de sécurité interne est lié aux représentations
mentales du Modéle Interne Opérant de I'enfant mais aussi a
I'ambiance qui régne dans la classe et a la qualité de la relation
qu’il aura avec son enseignant(e).

Les études de Pianta et Habers montrent que la sécurité de
I'attachement dans la dimension interactive est liée a la sécurité
de 'exploration dans le contexte scolaire [6].

Face aux différences de réactions des enfants, comment les
adultes peuvent-ils les accompagner ?

2.2. Du c6té des enseignants

Les enseignants ont a accompagner les enfants dans la découverte
des connaissances et peuvent avoir a les soutenir, les rassurer pour
qu'ils puissent apprendre. Ces derniers s‘appuient alors sur leur
modele interne opérant de caregiving, systéme motivationnel qui
s'active dés qu’un étre humain est face a un étre animé vulnérable,
en détresse ou immature et qui modéle ses représentations de
besoin de soutien influencant sa capacité a lire les signaux des
enfants, sa capacité a répondre a leurs besoins d’attachement.

2.3. Du coté des parents

Les parents vont-ils étre une base de sécurité pour leur enfant
dans les taches d’apprentissage, dans I'exploration que cela
représente ou au contraire une source de stress ?

Leur style d’attachement et de caregiving va influencer leur atti-
tude face aux difficultés que leur enfant peut rencontrer dans les
apprentissages scolaires ou parascolaires.

En effet, certains parents sont tellement inquiets de la réussite sco-
laire de leur enfant qu’ils ne peuvent pas 'accompagner sereinement
dans la réalisation des devoirs surtout quand celui-ci est en difficulté
alors qu'’ils peuvent étre soutenants dans d’autres situations.
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3. La place des pédiatres dans
I’'accompagnement des difficultés
d’attachement

La qualité des liens d’attachement précoces ayant une influence,
entre autres, sur les capacités d’apprentissages, les pédiatres,
dans leur role auprés des familles, peuvent étre attentifs aux
difficultés du développement de ces liens.

En effet, ils peuvent observer la facon dont les parents sont sen-
sibles aux besoins de réconfort, de réassurance de leur enfant.
Quand l'enfant grandit, de quelle facon ce dernier sollicite son
parent quand il est en situation d’alarme ou de détresse.

4.Conclusion

La qualité des liens d’attachement influencant de nombreuses
dimensions du développement dont les capacités d’apprentis-
sages, I'attention portée a leur qualité est précieuse pour le déve-
loppement des enfants. La place des pédiatres dans I'observation
des relations parents-enfant leur donne un réle de premiére
importance pour accompagner et parfois orienter vers des soins
spécialisés les familles en difficultés.
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récente en France. On doit beaucoup a Eric Debarbieux [1],

qui a pu légitimer I'importance de ce phénoméne dont
jusqu’alors quasiment personne en France ne soupconnait la
gravité en particulier la persistance de conséquences la vie
durant. Le nombre d’enfants concernés en France (tous ages
confondus entre 6 et 18 ans) est de 10 a 12 % environ de victimes,
6 a 7 % de harceleurs et 3 3 4 % des doubles statuts. Soit un
total d’environ 15 a 20 % d’enfants concernés par le harcélement
(1 enfant sur 5). Mais environ 5 a8 6 % de harcélement séveére,
ce qui pour certains chercheurs est le seul chiffre a retenir pour
parler de harcélement.

La prise en compte des phénomeénes de harcélement est

1. Une définition qu’il convient de rappeler
pour éviter tout glissement sémantique

La définition est précise et pour parler de harcélement il convient
que trois critéres soient présents en méme temps :le premier est
le critére d’intentionnalité agressive visant a nuire ou rabaisser
l'autre, le second est la dimension de répétition et d’inscription
dans la durée, enfin le troisieme critére concerne la finalité de
cette action : établir une relation d’'emprise, donc dissymétrique,
dont la victime ne peut se sortir seule et visant a humilier de
facon extrémement séveére la victime au point ou elle va finir par
s’attribuer le discours du persécuteur et avoir honte d’elle-méme
ce qui peut entrainer des gestes suicidaires.

2. Quelques mots sur les motivations et la
dynamique du harcélement permettront de
mieux comprendre les enjeux et d’intervenir

Jai formulé I'hypothése a partir de ma propre clinique que le
harcélement aux grandes périodes de développement social,
c’est-a-dire entre 7-8 ans et 15/16 ans devait d’abord étre regardé
comme un échec de la dynamique de groupe avant de I'attribuer
a des personnalités pathologiques avec des traits psychopa-
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thiques, voire perverses ou encore des enfants en situations
affectives carentielles, méme si bien évidemment ces situations
existent [2]. Cette hypothése se fonde également sur le fait
que le harcelement diminue notablement en lycée :de12 % en
primaire a 10 % au collége il passe a 5 ou 6 % dés 15-16 ans.
La dimension développementale est donc bien a prendre en
compte. Par ailleurs les compagnes de prévention ont permis une
diminution de 15 % du harcélement entre 2010 et 2014 avec une
prédominance sur la classe de 6° qui voit ses chiffres diminués de
30 % ce quivadansle sens d’'un phénoméne développemental et
non pathologique [3]. Sur le net il faut différencier la cyber-vio-
lence et le cyber-harcélement. La premiére est en augmentation,
ce qui va également dans le sens d’'une conduite développemen-
tale en lien avec I'évolution sociétale. Elle est de 20 a 40 % chez
les collégiens. Mais il n’y a que 5a 6 % de cyber-harcélement
sévere et ce chiffre est identique que ce soit sur le net ou en face-
a-face. Cependant, le cyber-harcélement est la situation la plus
« suicidogéne » et a ce titre doit bénéficier d’'une prévention
spécifique.

Il est important de comprendre de qui se passe afin de pouvoir
intervenir. Le harcélement nait d’une différence mal supportée
par 'un des membres du groupe qui va ensuite fédérer d’autres
éléves. Cette différence met & mal I'un des individus car elle lui
rappelle sa propre vulnérabilité, la faiblesse qu’il ne veut pas voir
chez lui. A cet 4ge également, il existe une forte contamination
émotionnelle entre enfants. Beaucoup ont encore peur que le
handicap de l'autre ne lui arrive par exemple. Cette absence de
distance est a 'origine a |a fois de |la grande tolérance des enfants
et aussi parfois de leur grande répulsion. Il est important de
rappeler qu’il s’agit de phénoménes pris dans le développement
et pas seulement attribuables a des personnalités plus ou moins
vulnérables. Cest plus une vulnérabilité de situation qu’une
vulnérabilité de personnalité. Enfin le dernier point central est la
grande similitude entre victime et agresseur. Il existe entre eux
plus de points communs que de différences comme I'a montré la
thése que j'ai dirigé en 2016 [4].

3. Quels sont les signes du harcélement ?

Malheureusement ils sont non spécifiques et sont ceux qui
expriment la souffrance psychique. Ce sont des signes indirects
que l'on retrouve dans d’autres situations. Doivent alerter dans le

domaine de la scolarité |es signes suivants :
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— une chute des résultats scolaires, des devoirs non faits.
Lanxiété est un poison pour les apprentissages ;

— du matériel soi-disant oublié qui a en fait été cassé lors des
jets de cartable par le ou les agresseurs ;

— des retards fréquents voire un absentéisme précédé ou accom-
pagné par des somatisations anxieuses (maux de ventre, de
téte, etc.). Une enquéte en Aquitaine a montré que 20 a 25 %
des éléves qui présentent un absentéisme sont victimes de
harcélement [s5] ;

— un refus d’aller en cours d’EPS (éducation physique et spor-
tive), ou d’aller a la cantine ou encore aux toilettes a l'origine
de problémes urinaires parfois ; ces lieux comme les vestiaires
constituant un lieu propice au harcélement.

Au domicile, tout changement de comportement ou d’humeur
doit étre interrogé et pas mis trop rapidement sur le compte de
la crise d’adolescence. Une humeur irritable, un changement de
copains, un refus de faire certaines activités (qui obligerait la
victime a voir le ou les harceleurs), un engouement excessif pour
les jeux vidéo (afin de se défouler et/ou de tenter d’oublier) et
bien entendu tous les troubles du sommeil ou de I'alimentation
laissant préfigurer un état anxio-dépressif sont a considérer
comme des signaux d’alerte.

En fait la seule conduite a tenir est de poser la question du har-

celement. Il faut assortir ce questionnement de trois attitudes :

— il ne faudra pas hésiter a le répéter car I'enfant ou I'adolescent
craint de passer pour « une balance » et a peur que I'interven-
tion des parents (surtout dans un contexte trés émotionnel
pour les parents) n‘aggrave la situation.

- il faut préciser que cette question est Iégitime dans la mesure
ou de nombreux enfants en sont victimes, ceci pour rassurer
I'enfant qui a honte de ce qui lui arrive

— enfin qu'aucune décision le concernant ne sera prise sans en
avoir discuté avec lui (ce qui ne veut pas dire accepter toutes
ses conditions !)

Ensuite il faut éviter de régler cette situation seul méme si le fait

qu’on s’en soit pris a son enfant suscite des réactions immédiates

de défense de la part des parents. Il faut envoyer un message clair

a 'enfant au plan citoyen et expliquer que ces situations étant
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désormais punies par la loi (loi du 4 aolt 2014, article 222-33-2-2
du Code pénal) par 1 an d’emprisonnement et 15 0oo euros
d’amende, on ne régle pas ce probléeme seul. La premiére des
choses a faire est de calmer les parents et de les inciter a aller
rencontrer le chef d’établissement. Si cette démarche n'aboutit
pas il faut contacter le référent académique harcélement. C’est
seulement en cas d’échec de ces deux démarches qu’on va porter
plainte en recueillant le maximum d’informations et de préci-
sions pour éviter le classement sans suite. Les captures d’écrans
sont essentielles lors de harcélement sur le net. Un enfant
peut également appeler le 3020 et obtenir des conseils. Il faut
encourager I'enfant ou I'adolescent a ne surtout pas rester seul
durant la récréation et les intercours. Trop souvent le mal-étre
fait que I'enfant lui-méme s’exclu des relations avec les autres. Or
la meilleure protection ce sont les autres. Il faut éviter de donner
des conseils plaqués qui ne servent qu’a I'adulte.

Du coté du praticien : Il faut rassurer I'enfant sur le fait que sa
personne n'est pas a l'origine de cette situation et que les adultes
ne peuvent pas tout voir,néanmoins maintenant que la situation
est révélée on va prendre des décisions. Il faut proposer a I'enfant
un lieu de parole mais surtout I'encourager a ne pas chercher des
décisions trop hatives (ne plus vouloir étre scolarisé, ou changer
d’établissement). Le pédiatre peut revoir I'enfant sur quelques
séances en attendant que se mette en place un lieu de parole,
pour parler des démarches entreprises et de la maniére dont il
se sent.
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« Te laisse pas faire » :
outiller les enfants en milieu scolaire

E. Piquet

Fondatrice des centres Chagrin Scolaire

de I'Ecole de Palo Alto dans I'apaisement des souffrances
relationnelles en milieu scolaire, il m’est apparu que le fait
de présenter des vignettes cliniques de deux situations repré-
sentatives de celles pour lesquelles les enfants et les parents
sollicitent notre aide au sein de nos centres serait le plus adapté.

P our essayer de démontrer en quelques minutes I'efficacité

1. Vignette N° 1 :Jean-Paul,12 ans, en 58,
isolé, trés bon éléve

1.1. Durée de la situation génératrice de souffrance

1an.

1.2. Description synthétique de la situation
générant de la souffrance

Lucas, en classe avec Jean-Paul passe la majeure partie de son
temps en récréation notamment a insulter Jean-Paul en le
traitant de « ksos », « sans amis », « victime ». Il le bouscule
réguliérement et vide son sac plusieurs fois par semaine.

1.3. Symptomes

Maux de ventre, insomnies, perte d’appétit.

1.4. Ce qu’a tenté de faire Jean-Paul
et qui n’a pas fonctionné

Ce que les penseurs de I'Ecole de Palo Alto nomment les tentatives

de régulation (the attempted solutions [1] et qu'il conviendra donc

d’aider I'enfant a stopper pour que sa souffrance s’apaise : « sile

type de comportement qui maintient le probléme est changé ou

éliminé de facon adéquate, le probléme sera résolu ou disparaitra ».

- 1. Il a tenté de leur expliquer que leur attitude était puérile
et cruelle. Le harcélement s’est fortement amplifié pendant
quelques jours.
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souffrance-scolaire.fr ; souffrancescolaire@gmail.com
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— 2.1l en a parlé a sa mére (mais en atténuant les faits comme
la majorité des enfants harcelés pour a la fois protéger leurs
parents et éviter une intervention souvent aggravante de leur
part), qui lui a conseillé de faire comme s’il n'entendait pas. Le
harcélement a perduré.

— 3.1l en a parlé a la vie scolaire et la CPE a convoqué Lucas et
deux de ses camarades qui ont présenté leurs excuses a Jean-
Paul. Le harcélement a cessé pendant une quinzaine de jours
puis a repris de facon plus intense, plus menacante et plus
dissimulée. Le mot « poucave » est apparu dans les insultes.

— 4.1l leur dit mollement arréte au moment des faits, mais cela
n’a aucun impact.

Le théme global de toutes les tentatives de régulation de Jean-

Paul, c’est-a-dire le message envoyé a ses agresseurs par tout ce

qu’il a mis en ceuvre pour tenter d’enrayer le cercle vicieux du

harcélement dont il est I'objet, est le suivant : « arrétez, mais
si vous continuez, il n’y aura aucune conséquence de ma part »

1.5. Le virage 2 180°

Pour stopper ce mouvement de Jean-Paul qui visiblement, non
seulement ne résout pas son probléme, mais semble méme
I'aggraver, il va falloir I'aider a adopter exactement I'inverse. C’est
ce que les penseurs de I'Ecole de Palo Alto nomment le theme
thérapeutique ou théme 3180°[2].

Lidée est de stopper ce que Bateson appelait « schismogenése
complémentaire [3]». Les caractéristiques structurelles du harce-
lement entre pairs en milieu scolaire correspondent fréquemment
a une relation qui met en contact un ou plusieurs individus en
position de plus en plus dominante par rapport a un individu en
position de plus en plus dominée, et ce dans une escalade qui
génére de plus en plus de violence et de plus en plus de souffrance.
Le syndrome de popularité [4] fait que les (pré)adolescents sont
préts a faire beaucoup de choses pour ne pas étre isolés, la per-
sonnalité la plus « populaire » du groupe doit en permanence
maintenir cette position haute par rapport a d’autres éléments
du systéme. Pour ce faire, dans certains cas, elle élabore des stra-
tégies harcelantes pour maintenir I'écart et donc d’autres dans la
position complémentaire, basse.

Le virage 2 180° va consister a aider Jean-Paul a modifier les réles
de chacun :désormais, en maltraitant Jean-Paul, Lucas n’assoira
plus son pouvoir auprés de sa bande, il risque méme de perdre en
popularité. Grace a une nouvelle attitude de Jean-Paul, illustra-
trice du théme thérapeutique :
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« Continuez et contemplez les conséquences de ma part », telle
pourrait étre une formulation de ce théme en I'espéce, qui est
strictement 3 180° du théme des tentatives de régulation.

1.6. Proposition faite a Jean-Paul

La prochaine fois que Lucas t'insulte, tu pourrais lui répondre (en
présence de toute sa bande) : « c’est vrai que je n’ai pas beaucoup
d’amis, mais toi, sans moi, j’ai I'impression que tu n’as pas de vie
sociale. C'est pour ca que tu passes toutes tes récrés avec moi ? »
Une fois la proposition validée par le jeune patient, il est impératif :
— de I'entrainer a cette repartie jusqu’a ce qu’elle fuse de facon
naturelle ;
- d’envisager toutes les reparties possibles de la part de ses
agresseurs, pour préparer les ripostes idoines.

1.7. Résultat

Jean-Paul ayant décidé aprés avoir riposté comme prévu (et vu
Lucas devenir rouge et s’éloigner de lui rapidement) d’ouvrir les
bras en mimant un baiser chaque fois qu’il croiserait son harce-
leur,méme de loin, c’est ce dernier qui le fuit dorénavant.

2. Vignette N° 2 : Capucine, 15 ans, 3¢, rejetée et
reprise simultanément par un groupe de filles

2.1. Durée de la situation génératrice de souffrance

18 mois.

2.2. Description synthétique de la situation générant
de la souffrance

Une a deux fois par mois, le groupe dont Capucine fait partie
I'exclut totalement pendant trois jours sans que cette derniére
ne puisse le prévoir ou le comprendre. Au bout des trois jours,
I'une des filles vient I'informer de sa réintégration. Capucine
accepte alors de réintégrer le groupe jusqu’a la prochaine fois.

2.3. Symptomes

Pleurs continus, crises d’anxiété, absentéisme, chute de résultats
scolaires.

2.4. Les tentatives de régulation Capucine

Par peur de quitter ce groupe qui lui garantit une forme de popu-
larité a laquelle (a I'instar de la trés grande majorité des (pré)
adolescents) elle n'envisage pas de renoncer, Capucine n'a mis en
place qu’une seule stratégie, celle qui consiste a se soumettre.
Le théme global du message envoyé au groupe de filles est
donc : « c’est vous qui décidez de la nature de notre relation ».
Comme le précise Bateson, « il est souvent difficile de donner une
explication claire a bon nombre d’éléments du comportement de
A ;ets’il arrive qu’elle le soit, cela ne peut étre di qu’a un accord
tacite (rarement explicite) entre A et B sur la nature de leurs réles
mutuels, c’est-a-dire sur la nature de la structure contextuelle
qu'’ils devront s’attendre a trouver chez l'autre ».
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2.5. Ce qu’a tenté de faire la mére de Capucine
et qui n’a pas fonctionné

Pousser sa fille a quitter le groupe de filles qui la maltraite.

2.6. Le virage a180°

Le virage a 180° aura donc pour théme : « c’est moi dorénavant

qui décide ». Et je vais donc proposer a Capucine une alternative

stratégique (pour étre également a180° de ce que lui dit sa mere) :

- soit elle continue a se soumettre au bon vouloir du groupe, et
elle continuera pour un temps (deux ou trois mois), a en faire
partie, méme si c’est en souffrant d’indifférence et de mépris ;

- soit elle refuse de continuer a en faire partie, et elle renonce, ce
qui est trés douloureux, a la popularité quiy est associée et se
prépare méme a la solitude.

Il n’y a qu’elle pour savoir quelle est la voie la moins douloureuse.

2.7. Proposition faite a Capucine

Quel quait été le choix de Capucine, il aurait été apaisant,
puisque cest précisément le fait de vouloir les avantages des
deux solutions qui générait de la souffrance. En renoncant a
'une des deux, elle reprenait le controle de la situation. Elle
a choisi de quitter le groupe. Je lui ai donc suggéré d’attendre
d’étre a nouveau exclue et reprise pour signifier sa décision de
ne plus revenir.

2.8. Résultat

Le leader du groupe a sollicité Capucine a trois reprises aprés cela
pour qu’elle réintégre le groupe. Cette derniére a refusé et a lié
amitié avec d’autres personnes du collége.

2.9. Limites et points de vigilance

Cette méthodologie résolutoire présente la limite de ne pouvoir
étre utilisée qu’une fois. Lenfant ou I'adolescent a qui on a pro-
posé une stratégie relationnelle différente (qui généralement lui
demande beaucoup de courage) qui na pas fonctionné, ne fait
souvent plus confiance a son auteur.

Si les tentatives de régulation de I'Institution ou des parents
n‘ont pas été bloquées de facon concomitante, il y a de fortes
chances pour que la schismogenése complémentaire ne cesse
pas, puisqu’elle continue d’étre alimentée.

Il est parfois difficile pour des parents d’aider leur enfant en
situation de harcélement a élaborer la bonne stratégie. Il nous
semble indispensable de former des référents a cette méthodo-
logie dans I'ensemble des académies.
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