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Avant-propos

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

/

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

Cher(e) collegues,
Voici le 9 numéro des « Pas a Pas » des sociétés de pédiatrie.
Chargé de réfléchir sur un projet de documents d’enseignement sous forme d’arbres décision-
nels, je sollicite un auteur potentiel.
Lorsqu’il prend connaissance des recommandations aux auteurs, il décline la proposition, avec
des arguments qui me surprennent : « J’écris depuis des décennies des documents sous forme
de texte a destination des étudiants. L’arbre décisionnel est [’aboutissement d’une démarche
d’apprentissage menée a bien par [’étudiant, il doit étre capable lui-méme de créer son arbre. »
Ceci illustre bien les paradoxes de I’exercice : d’apparence simple, [’arbre décisionnel du « Pas a Pas »
est une démarche de synthese ardue de la part des auteurs, pendant laquelle ces spécialistes du sujet
conjuguent connaissances et expériences pour dérouler une démarche diagnostique et thérapeutique.
Pour le lecteur, comme pour les étudiants amenés a travailler sur des arbres décisionnels, ces
documents permettent d’avoir une vue « géographique » d’un sujet, de saisir la démarche cli-
nique, les implications des facteurs modificateurs, préparant par la une prise en charge logique
du probléme posé par le patient virtuel lors des examens, réel ensuite.
Il est vrai qu’étudiants et médecins pourraient dans [’idéal bénéficier de la démarche de créa-
tion de leurs propres arbres, a condition de pouvoir étre supervisés en cela par un spécialiste
du sujet pour éviter les branches défectueuses... Les sociétés de pédiatrie vous proposent leurs
propres démarches cliniques et thérapeutiques.
Depuis 2007, ce sont pres de 180 sujets qui ont été traités et mis a la disposition des médecins
sous forme papier, et téléchargeables en ligne sur le site dédié www.pap-pediatrie.com.
Attention, ces documents synthétiques sont de fait schématiques ! Par ailleurs, certains
domaines prétent a discussion, le document réalisé sous une forme didactique ne peut aborder
toutes les nuances et toutes les opinions. La présence aux sessions « Pas a Pas » du congres per-
met d’assister a la présentation et a la discussion entre [’auteur, le modérateur et la salle, et
par la-méme de compléter les documents remis.
Il reste par la suite de la responsabilité du lecteur d’adapter cette conduite pratique a chaque
malade, de connaitre les nuances a apporter et les options possibles, ainsi que d’actualiser les
éléments de ces documents en fonction des données de la littérature.
Chacun peut étre actif vis-a-vis de ces « Pas a Pas », en participant aux sessions du congres,
en faisant part de ses remarques sur les documents et les présentations ou en adressant a la
Société francaise de pédiatrie des sujets a traiter lors des futurs congres.
Bonne lecture !

Liens d’intéréts

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

H Références
Pas a Pas. Arch Pediatr 2007;14(HS2):1-46.

Je remercie tous les auteurs pour leur travail, le Dr Pas a Pas. Arch Pediatr 2008;15(HS3):1-32.
Christian Copin, pour son aide constante et efficace, Pas a Pas. Arch pediatr 2009;16(HS2):1-39.
Deborah Bohbot, d’Europa Organisation, les Drs Pas a Pas. Arch Pediatr 2010;17(HS2):1-41.
Xavier Balguerie, Isabelle Durand, Mireille Castanet, Pas & Pas. Arch Pediatr 2011;18(HS2):1-43.

Eric Mallet, Pascale Schneider, Férielle Louillet et
Dominique Debray pour leur aide précieuse a la

Pas a Pas. Arch Pediatr 2012;19(HS1):1-31.
Pas a Pas. Arch Pediatri 2013;20(HS2):1-33.
Pas a Pas. Arch Pediatri 2014;21(HS2):1-29.

réalisation de ce document.

Wwww. pap-pediatrie.com



Conduite a tenir devant une hyponatrémie

chez ’enfant : de la démarche diagnostique
aux principes thérapeutiques

S. Taque

Service de pédiatrie, CHU Fontenoy, 16, boulevard de Bulgarie, 35000 Rennes, France
Membre de la société de néphrologie pédiatrique
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M Arbre diagnostique - Commentaires
(1) L’hyponatrémie (sodium plasmatique < 135 mmol/L) est
un trouble hydroélectrolytique fréquent, symptomatique ou
silencieux, dont ’apparition peut étre aigué ou chronique. La
vitesse d’installation de ’hyponatrémie est plus importante que
sa valeur absolue. Une réflexion physiopathologique rigoureuse
est indispensable pour confirmer |’hypo-osmolarité plasmatique
(< 280 mosmol/L) et éliminer les pseudo- et les fausses hypo-
natrémies, évaluer la réponse rénale, et le volume extracellu-
laire. Ces différents éléments permettront d’identifier la cause
et d’adapter la prise en charge thérapeutique.
Rappels physiologiques :

« osmolarité plasmatique : concentration de particules os-

motiques dans un litre de plasma (mosm/L) ;

« osmolalité plasmatique : concentration de particules os-

motiques par kilogramme d’eau plasmatique (mosm/kg). Ces

deux valeurs sont proches ;

o losmolarité peut étre calculée facilement OsmoP

(mosmo/L) = (Na x 2) + glucose (mmol/L) + urée (mmol/L).

La valeur calculée est comprise entre 280 et 285 mosm/L.
L’hyponatrémie vraie est hypotonique et correspond a une
hyperhydratation intracellulaire.
(2) Les pseudohyponatrémies iso-osmotiques sont en relation avec
une hyperlipémie ou une hyperprotidémie, et ne modifient pas
’hydratation intracellulaire. La natrémie est donnée en rapport
avec le volume plasmatique, en principe peu différent du volume
d’eau plasmatique. Si la quantité de protéines ou de lipides plas-
matiques est importante, la natrémie sera sous-évaluée, alors
que rapportée a la quantité d’eau, elle serait normale.
(3) Les fausses hyponatrémies sont en rapport avec la présence
d’autres osmoles comme le glucose ou le mannitol qui entrai-
nent un appel d’eau, une dilution du milieu extracellulaire et
une déshydratation intracellulaire.
(4) Clinique : L’hyponatrémie n’est pas souvent symptomatique
surtout si elle est chronique. Dans une forme aigué (< 48 h),
c’est une urgence thérapeutique car elle peut entrainer une
hyperhydratation des cellules cérébrales avec cedéme cérébral
(agitation, confusion, convulsions, coma, dyspnée de Cheynes-
Stokes). Dans une forme chronique, elle peut se manifester par
une apathie, des nausées, une anorexie, des crampes muscu-
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laires, une confusion. Une correction trop rapide de l’osmola-
rité peut également étre délétére avec |’apparition de lésions
osmotiques démyélinisantes.
Les différents types d’hyponatrémie et leurs étiologies : les
hyponatrémies vraies sont décrites en fonction des modifica-
tions de la volémie auxquelles elles sont associées.
(5) Hyponatrémie avec volume extracellulaire abaissé (hypona-
trémies hypo-osmolaires) :
La perte de NaCl est plus importante que la perte d’eau.
(6) Pertes extrarénales de sel :
« pertes digestives : diarrhées, vomissements, péritonite,
pancréatite, iléus ;
« pertes cutanées, brilures, dermatoses bulleuses, sudation
du sportif avec apports hydriques hypotoniques.
(7) Pertes rénales de sel :
« prise de diurétiques thiazidiques ou surdosage en diuré-
tiques ;
« insuffisance surrénale aigué : elle entraine une déshy-
dratation extracellulaire par perte de sel en rapport avec
Uinsuffisance minéralocorticoide. S’y associent une hyper-
kaliémie +/- une acidose métabolique et une hypoglycémie.
L’administration de sérum salé a 0,9 % associé a de I’hémi-
succinate d’hydrocortisone corrige les troubles ;
« les néphropathies tubulo-interstitielles : diverses pathologies
peuvent étre impliquées comme une reprise de diurése apres
insuffisance rénale, ou un lever d’obstacle, une uropathie obs-
tructive, mais aussi les acidoses tubulaires proximales et les
maladies kystiques de la médullaire comme la néphronophtise ;
o CSWS: le Cerebral Salt Wasting Syndrome survient chez des
patients présentant un traumatisme cranien grave. L’hypona-
trémie peut étre dans ce cas plurifactorielle et potentialisée
par l’administration de mannitol et ou de carbamazépine.
(8) Dans les hyponatrémies avec perte de Na, la correction des
troubles passe par ’apport de NaCl. La quantité de Na (mmol) a
perfuser = (Natrémie désirée - Natrémie mesurée) x 0,6 x poids
(kg). Pour une natrémie < 125 mmol/L, un soluté de NaCl hyper-
tonique a 10 % (1 710 mmol/L) peut étre utilisé, sans que la
vitesse de correction n’excede 1 a 2 mmol/L/h, jusqu’a U’ob-
tention d’une natrémie a 125 mmol/L. Puis on peut poursuivre

M Références

la correction par un soluté isotonique (NaCl 0,9 %) a une vitesse
de 8 mmol/L/j.
(9) Hyponatrémie avec volume extracellulaire augmenté :
On note dans ce cas un exces relatif d’eau plus important que l’ex-
cés de sel. L’hyponatrémie est la conséquence de la production
d’hormone anti-diurétique (HAD), stimulée par ’hypovolémie effi-
cace et 'angiotensine Il. Le syndrome néphrotique, Uinsuffisance
cardiaque et la cirrhose sont les trois étiologies a rechercher. Le
diagnostic positif est essentiellement clinique et repose sur les
signes d’hyperhydratation extracellulaire (cedemes périphériques,
épanchement des séreuses et une élévation de la pression arté-
rielle). Outre le traitement étiologique, le traitement symptoma-
tique vise a obtenir un bilan sodé négatif, par un régime désodé
strict (< 2 g/24 h), une restriction hydrique sévere (30 ml/kg/j et/
ou adaptée au bilan entrées/sorties) et ’utilisation de diurétiques.
(10) Hyponatrémie avec volume extracellulaire normal :
C’est un exces d’eau avec hyperhydratation intracellulaire dite
« pure » par persistance d’une « antidiurese ». Il s’agit :
« des hyponatrémies endocrines : insuffisance surrénalienne
centrale (pas d’hyperkaliémie mais hypoglycémie fréquente)
et hypothyroidie.
« mais aussi du SIADH : sécrétion inadéquate d’HAD. C’est
un diagnostic fréquent. L’osmolarité urinaire > 150 mosm/L,
inadaptée devant une osmolarité plasmatique basse signe
I’antidiurése. Il existe de trés nombreuses étiologies mais les
causes pulmonaires neurologiques et médicamenteuses doi-
vent étre recherchées. La restriction hydrique seule permet
le plus souvent la correction de I’hyponatrémie. Si le trouble
de dilution est trés marqué avec une osmolarité urinaire trés
élevée, on peut associer un diurétique de l’anse pour positi-
ver la clairance de ’eau libre.
L’intoxication a l’eau est plus rare en pédiatrie. Elle peut se
rencontrer chez les potomanes, chez les patients tres dénutris
(apport osmotique faible), chez Uinsuffisant rénal oligurique ou
iatrogéne par perfusion de solutés hypotoniques ou avec des
perfusions de plus de 6 ml/kg/h.

M Liens d’intéréts
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Hypophosphatasémie
J.-P. Salles

Unité d’endocrinologie, maladies osseuses, hopital des enfants, INSERM UMR 1043, université Paul-
Sabatier, CHU de Toulouse, 31059, Toulouse, France

Symptomes cliniques
Contexte génétique : anténatal, histoire familiale
Pathologie osseuse : fractures, déminéralisation
Pathologie dentaire : chute de dents précoce (1)

Découverte fortuite sur bilan biologique (2)

v

Hypophosphatasémie
Valeurs de référence du laboratoire (3)
Tenant compte de [’age
Valeurs en néonatologie

v v

4 N\

Valeur douteuse (4)
Répéter [’examen

v

Valeur basse non confirmée
Contréle a 1 an de distance
Surveillance clinique

Valeur inférieure a la norme

A

[ Examen clinigue orienté (5)

croissance

rachitisme

Examen odontologique

Ve

Hypophosphatasémie compatible avec une hypophosphatasie (6)
v Hypercalcémie, hyperphosphatémie, PTH basse, 25 OHD élevée

Anomalies osseuses et de la croissance, DEXA
Bilan phosphocalcique complet N~

Calcémie, phosphatémie, PTH, 25 OH vit D

Hypophosphatasémie compatible
avec une odontohyphosphatasie (7)

s

A 4

Hypophosphatasémie « isolée » (8) Vs v .
Anomalies osseuses :
S )

DEXA : Absorptiométrie biphotonique
PTH : Parathormone
TNSAP :  Phosphatase alcaline non spécifique de tissu

Ay . A . Dosage du pyridoxal phosphate (9
D dliite cleldp cramenne (évidente) Dosagge de li;yphospho%thae\olamgm)a
Forme d’ostéogénése imparfaite:

évere (évidente) ; modérée (a documenter, DEXA B

© 2015 Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés.



M Arbre diagnostique - Commentaires

(1) La découverte d’une valeur basse de ’activité phosphatase
alcaline (PA) circulante peut étre fortuite a l’occasion d’un
bilan biologique, ou orientée lors de ’exploration étiologique
de manifestations osseuses (fractures, déformations, déminé-
ralisation) ou dentaires (notamment chute précoce des dents
temporaires). Il faut apporter une attention particuliére a ces
derniers cas ou le dosage de PA doit toujours étre analysé de
maniéere précise. Ils peuvent conduire au diagnostic d’hypo-
phosphatasie (HPP) ou d’odontohypophosphatasie. Ceci est
orienté s’il existe un contexte familial de pathologie osseuse
évocatrice d’HPP. Cependant |’hypophosphatasémie peut étre
le seul élément d’orientation, ce qui souligne son importance
[2]. Une réévaluation des radiographies peut alors confirmer le
diagnostic dans des formes cliniques inhabituelles, par exemple
des fractures répétées chez l’enfant qui peuvent survenir dans
la période de fragilité dite « physiologique ».

(2) Les cliniciens et les biologistes sont plus accoutumés a
U’identification de valeurs élevées de PA (dans le rachitisme)
qu’a des valeurs trop basses. Les valeurs de PA peuvent ne pas
étre totalement effondrées, méme en cas d’HPP prouvée géné-
tiqguement.

(3) Pour affirmer une hypophosphatasémie, il est indispensable
d’interpréter les valeurs de PA avec des valeurs de controle
propres au laboratoire qui a réalisé le test, avec des normes
en fonction de ’age. Cette activité augmente au cours de la
croissance pubertaire, une valeur basse peut donc étre négligée
a tort. De méme, apres un épisode de fracture dont la conso-
lidation va élever temporairement les valeurs de PA et fausser
Uinterprétation.

(4) En cas de valeurs douteuses, il faut renouveler le dosage.
S’il n’est pas contributif mais reste bas, une surveillance et un
contrdle a un an sont nécessaires.

(5) Le complément de bilan radiologique (lacunes osseuses méta-
physaires ou craniennes, aspect du crane en cuivre battu) et la

Correspondance :
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déminéralisation (intérét de ’évaluation de la densité minérale
osseuse par absorptiométrie biphotonique) peuvent également
étre contributifs. Il faut cependant noter que ’HPP est extré-
mement variable dans la présentation clinique et sa sévérité,
des formes infantiles, voire létales, aux formes adultes.

(6) Le bilan phosphocalcique est contributif au diagnostic d’HPP,
qui est d0 au défaut d’activité de la PA non spécifique de tissu
(TNSAP) responsable de ’activité d’origine osseuse. Cette acti-
vité représente la majorité de l’activité PA circulante. L’HPP
est la seule forme de rachitisme (déficit de minéralisation) qui
s’accompagne d’une élévation de la calcémie et de la phos-
phatémie, avec en conséquence une diminution de la valeur de
parathormone (PTH). Les valeurs de 25 OH vitamine D sont habi-
tuellement élevées en raison de la freination de la 1-hydroxy-
lation secondaire a ’hypercalcémie. Tous ces éléments vont
concourir au diagnostic d’HPP.

(7) Devant des chutes de dents précoces chez le jeune enfant,
le diagnostic d’odontohypophosphatasie est probable si une
valeur d’AP basse est constatée. Le bilan doit alors étre étendu
a l'analyse génétique. Un complément de bilan osseux doit étre
réalisé pour affirmer que les lésions sont limitées au tissu den-
taire, dans cette forme atténuée d’HPP.

(8) Le défaut d’activité de la TNSAP d’origine osseuse peut avoir
d’autres causes que I'HPP. C’est le cas de la dysplasie cléido-
cranienne, le tissu osseux: cranien, quantitativement important,
contribuant pour une grande part a cette activité. C’est aussi le
cas de certaines formes d’ostéogénese imparfaite (Ol) ou ’activité
AP circulante peut étre basse en dehors des épisodes de fracture.
(9) Si une forme d’HPP est suspectée, on peut s’aider du dosage
d’autres substrats de ’enzyme qui s’accumulent dans le plasma
ou Uurine. Il s’agit du phosphate de pyridoxal (vitamine B6)
dans le plasma ou de la phospho-étanolamine dans [’urine.
Cependant ces dosages ne sont pas communément réalisés et
les normes peu disponibles, dans des laboratoires tres spéciali-

sés. Le diagnostic génétique d’HPP peut étre aisément réalisé,
mettant en évidence des mutations homozygotes ou hétéro-
zygotes composites. Plus rarement, il s’agit de formes hétéro-
zygotes simples produisant des dominants négatifs, comme dans
’odontohypophosphatasie. Ceci souligne l’importance de l'en-
quéte génétique. Les formes prénatales et périnatales peuvent
étre suspectées lors de la surveillance échographique (défaut
de minéralisation surtout cranienne, anomalies métaphysaires
avec spicules, déformations osseuses). Le diagnostic génétique
anténatal n’est le plus souvent pas réalisé. Un dosage de PA
est alors réalisé aprés la naissance. Les données disponibles
sur les valeurs normales de PA postnatale sont parcellaires. Le
dosage devra étre réalisé plusieurs fois dans les semaines apres
la naissance. Le diagnostic différentiel avec une Ol (notamment
le type V) est important car les biphosphonates sont contre-indi-
qués dans U’HPP. Le dosage du PLP et ’analyse génétique sont
alors tres contributifs.

Au total, il est important de détecter une valeur basse de PA
et de documenter U’hypothése d’une HPP. Ceci est d’autant
plus important que le traitement de ’HPP par enzymothérapie
recombinante, actuellement en évaluation, sera probablement
proposé dans un avenir proche. Dans ’HPP, contrairement aux
autres formes de fragilité osseuse, les biphosphonates ne sont
pas indiqués. Le diagnostic étiologique d’HPP repose sur ’ana-
lyse génétique.

M Liens d’intéréts
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le promoteur était une organisation concernée par le theme de
l’article (Alexion).
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Prise en charge

d’une neutropénie fébrile
J. Donadieu hors chimiothérapie

Service d’hémato-oncologie pédiatrique, registre des neutropénies, centre de référence des déficits
immunitaires, hopital Trousseau, 26, avenue du Docteur-Arnold-Netter, 75012 Paris, France

SITUATION (1) (2) ( Interrogatoire et Examen h (Aucune altération de I’hémodynamique
Hémogramme : neutropénie < 1500/mm3 isolée Clinique (3) _| Pas d’infection bactérienne identifiée -
Et "I par exemple rhinopharyngite simple
Fiévre avec température corporelle > 38.5 °C Hémodynamique ou laryngite ou syndrome grippal ...
Et Conscience ~
Aucune prise de cytostatique Exgmen buccal Ex. cutlané ¢
; Les mesures « d’isolement », masque... | Dou?enlfrrglgldoonml?ﬁgl;ngozte ( Bilan selon diagnostic et niveau de
! n’ont pas d’intérét dans la prise ; Examen général connaissance de la famille
\_ charge des neutropénies. Hygiene usuelle. \_ J _ vis-a-vis du risque infectieux
""""""""""""""""""" I' T ] [
v v v v v
Altération hémodynamique Hémodynamique non altérée h Neutropénie congénitale (6) Pas de diagnostic étiologique Neutropénie
ou mais signe d’une infection connue ou tableau complexe Découverte de la neutropénie auto immune
trouble conscience (4) focale (Pneumopathie, cellulite (4)...) avec d’emblée lors de I’épisode infectieux connue (8)
ou présence d’une ou plusieurs Aucun antécédent infectieux
Altération nette de l’état général (5) ) comorbidités Aucune co morbidité associée
(7)
A 4 A 4 A + A 4
Soins intensifs ‘ Hospitalisation B Bilan : NFS CRP ou PCT [Bilan NFS CRP ou PCTJ Bilan non
sauf obligatoire
Antibiothérapie polyvalente Bilan NFS CRP hémoculture ECBU et si pathologie bien définie Hospitalisation
probabiliste : ceftazidime examens spécialisés et suivi organisé non obligatoire.
ou pipéracilline selon signe d’appel et famille capable Antibiothérapie
aminoside et vancomycine Antibiothérapie polyvalente d’évaluer le risque per os a discuter
sans attendre bilan probabiliste : ceftazidime infectieux Surveillance
GCSF 5 pg/kg/jour ou pipéracilline / aminoside ambulatoire
\_ GCSF si neutropénie congénitale Y, < i
v v v
CRP ou PCT franchement CRP ou PCT normale A (Antibiothérapie N
élevée ou modérément per os si neutro < 500
Hospitalisation augmentée : Attention a sélection
Antibiothérapie IV Pseudomonas aeruginosa.
Hospitalisation | »| Pas d’amoxiciline
non obligatoire. en monothérapie
Exemple d’antibiothérapie
Surveillance ambulatoire. acceptable : amoxiciline
B Références Antibiotique per os ou GCSF \ciprofloxacine J

\si atteinte stomatologique (9)

Fioredda F, Calvillo M, Burlando O et al. Infectious complications in
children with severe congenital, autoimmune or idiopathic neutro-

penia: a retrospective study from the Italian Neutropenia Registry. P
Pediatr Infect Dis J 2013;32:410-2.

Donadieu J, Fenneteau O, Beaupain B, et al. Congenital neutropenia: CRP : Protéine C Réactive
diagnosis, molecular bases and patient management. Orphanet J Rare Correspondance : GCSF :  Granulocyte-colony stimulating factor
Dis 2011;6:26. Adresse e-mail : jean.donadieu®trs.aphp.fr (J. Donadieu)

PCT : Procalcitonine
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M Arbre diagnostique - Commentaires

(1) La fievre est un signe d’alerte qui justifie une évaluation dans
le contexte d’une neutropénie anciennement connue ou décou-
verte lors de la fiévre. L’apparition de la fievre - quelle que soit
son importance - peut suggérer la présence d’une infection bac-
térienne potentiellement létale, évitable par une antibiothéra-
pie (germes fréquents : staphylocoques dorés, bacille gram - dont
le pyocyanique). Cependant, ce risque est trés faible et la tres
grande majorité des épisodes fébriles observés chez le patient
neutropénique est virale, d’évolution spontanément favorable.
De plus, il n’existe qu’une tres modeste corrélation entre le
risque infectieux et le chiffre de neutrophiles. L’approche rai-
sonnée de [’évaluation et de la décision empirique répond a une
question récurrente que se pose le clinicien devant une telle
situation, et permet d’avoir une conduite graduée.

(2) La conduite pratique devant une infection chez un enfant
neutropénique, hors chimiothérapie, est distincte des regles
de la prise en charge des enfants neutropéniques en cours de
chimiothérapie. La raison en est que le risque infectieux est
toujours trés inférieur en cas de neutropénies hors chimiothéra-
pie, par rapport a une neutropénie post-chimiothérapie, y com-
pris pour les exceptionnelles neutropénies congénitales.

(3) L’évaluation d’un patient et la regle de décision sont basées
sur ’examen clinique. Les examens complémentaires, méme
simples comme un bilan sanguin avec hémogramme et CRP ou
PCT, ne doivent pas étre obligatoires mais doivent étre guidés
par l’appréciation clinique.

(4) La cellulite est infection d’un tissu sous cutanée. Ce type de
lésion est caractérisé par une inflammation locale douloureuse,
sans apparition de pus. L’évolution (Fig. 1) est caractérisée par
une nécrose locale et une lente cicatrisation.

(5) S’il existe soit des troubles de conscience, soit des troubles
hémodynamiques, soit une infection focale (cellulite/pneu-
mopathie/colite, etc.), U’hospitalisation est nécessaire et il
est impératif de débuter en urgence, apres des examens bac-
tériologiques simples (hémocultures, prélévements de lésions
cutanées, prélévements périphériques), une antibiothérapie
probabiliste par voie veineuse, visant a traiter les bacilles gram
négatifs et les cocci gram positifs, par exemple, ceftazidime
ou pipéracilline - tazobactam ou imipenen et un aminoside.
Bien sar, 'altération de I’hémodynamique et le choc septique
rendent indispensable ’hospitalisation dans une unité de soins
intensifs.

(6) Les neutropénies congénitales constituent une famille de
pathologies exceptionnelles.

(7) Ce pas a pas n’aborde pas la question du diagnostic d’une
neutropénie. Si nécessaire, il est possible de consulter le pas
a pas « diagnostic d’une neutropénie » (http://pap-pediatrie.
com). Il est recommandé de se rapprocher d’un service d’hé-
matologie pédiatrique pour le bilan d’une neutropénie sévere,
mais aussi pour discuter de la prise en charge thérapeutique au
long cours, qui visera a prévenir des infections séveres et une
gingivo-stomatite soit par une antibiothérapie prophylactique,
soit par des injections de G-CSF.

(1) Il s’agit de la plus fréquente cause de neutropénie chro-
nique de "enfant, connue aussi sous le nom de « neutropénie
chronique bénigne ». Cette neutropénie, isolée, est le plus
souvent découverte au cours d’un épisode infectieux de gravité
modérée. Il s’agit en général d’un petit enfant (adge de décou-
verte médiane : 8 mois). Une monocytose, une éosinophilie,
une splénomégalie de taille modérée peuvent étre retrouvées.

J1 J5
Figure 1. Evolution d’une cellulite de la jambe. La lésion initiale a J1 est une piqure d’insecte.

J7 J10

Cette neutropénie est permanente, parfois trés profonde, mais
sa tolérance est le plus souvent bonne. Le myélogramme montre
une hyperplasie de la lignée granuleuse avec parfois un blocage
tardif. Le processus auto-immun met en cause une des glyco-
protéines membranaires du polynucléaire. La plus fréquemment
impliquée est le récepteur aux fragments constants des gamma-
globulines (FcRylllb) ou CD16, qui est présent sous forme de
deux alleles (HNA-1a et HNA-1b, anciennement NA 1 et NA 2)
codominants. La régression de la neutropénie est observée
spontanément dans un délai de 12 a 24 mois, exceptionnelle-
ment 36 mois.

(9) L’atteinte stomatologique est soit trés fréquente et trés
multiforme chez le patient neutropénique, soit aigué sous
forme d’aphtes sur la lévre (Fig. 2a) ou la langue (Fig. 2b).
Les lésions peuvent étre chroniques avec une parondotopathie
inflammatoire chronique (Fig. 2c) entrainant des altérations
majeures de I’émail dentaire, ou étre hypertrophique (Fig. 2d).
Ces lésions sont liées toutes a un défaut de cicatrisation plutot
qu’a une infection aigué et le seul traitement efficace n’est
pas une antibiothérapie, ni un antiviral dans ’hypothése d’un
herpes, mais le GCSF.

H Liens d’intéréts

Au cours des 5 derniéres années, J. Donadieu a percu des hono-
raires pour des actions de formation de la part du laboratoire
Sandoz et le registre des neutropénies a recu des dons de la
part d’Amgen, Chugai, Sandoz. Le registre des neutropénies a
aussi recu des dons des associations RMHE, ASSQF et I’INSERM
et de U'INVS.

Figure 2. Atteintes stomatologiques chez des patients
avec neutropénie chronique.
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M Arbre diagnostique - Commentaires
Une fois le diagnostic d’anémie posé, il est indispensable de
faire le diagnostic étiologique. La démarche étiologique doit
impérativement tenir compte :

1) du contexte clinique, familial, ethnique, socio-écono-

mique ;

2) des données de ’hémogramme, en particulier du volume

globulaire moyen (VGM : microcytose < 70 fl + age en années

jusqu’a 10 ans, < 80 ensuite) et des réticulocytes dés lors que

’anémie n’est pas microcytaire.
Cette analyse va permettre de hiérarchiser les examens com-
plémentaires.
(1) L’anémie microcytaire traduit toujours un défaut de la
synthése d’hémoglobine. L’examen a réaliser en priorité vise
donc a évaluer les réserves en fer (ferritine et fer sérique). Des
réserves martiales basses confirment le diagnostic d’anémie
ferriprive et ’étape suivante sera d’identifier l’origine de la
carence en fer. Le plus souvent, interrogatoire (régime ali-
mentaire, ATCD néonataux) et ’examen clinique (anémie isolée
ou associée a d’autres signes évocateurs, en particulier diges-
tifs) avec ’examen attentif de la courbe de croissance staturo-
pondérale vont suffire a orienter le diagnostic et a préciser
’origine de la carence martiale.
(2) Les anémies inflammatoires sont rares chez "enfant et ne
s’observent que dans un contexte clinique bruyant de maladie
inflammatoire (lupus, Crohn, lymphome de Hodgkin, neuroblas-
tome...). Classiquement, le fer sérique est bas (défaut d’absorp-
tion intestinale du fer), et la ferritine est élevée (défaut de
relargage du fer par les macrophages).
(3) Une anémie microcytaire peut également traduire un
syndrome (sd) thalassémique, et celui-ci doit étre évoqué
devant les origines géographiques et l’absence de carence
martiale. La B-thalassémie mineure est asymptomatique
et se traduit par une microcytose constante et une anémie
modérée (inconstante). Une carence martiale (fréquente en
association a une B-thalassémie mineure) peut géner l’in-
terprétation de ’analyse de U’Hb. En cas de suspicion de
B-thalassémie mineure chez un enfant suspect également de
carence en fer, il faut commencer par la supplémentation
martiale et ne demander l’analyse de U’Hb qu’une fois les
réserves en fer reconstituées.
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(4) La B-thalassémie majeure associe a ’anémie profonde un
subictére, une hépatosplénomégalie (HSM), une altération de
’état général, et a ’hémogramme, une hyperleucocytose. Le
tableau peut faire évoquer a tort une leucémie aigué. C’est la
présence d’une microcytose et ’examen du frottis sanguin (cel-
lules cibles, érythroblastes, myélémie) qui rectifie le diagnos-
tic, et celui-ci sera confirmé par une analyse de U’Hb.

(5) Devant une anémie non microcytaire, [’analyse du taux de
réticulocytes est indispensable. Celui-ci reflete les capacités de
production médullaire. Lorsque les réticulocytes sont bas, ceci
traduit un défaut de production médullaire, et ’examen clé est
le myélogramme (éliminer auparavant U'insuffisance rénale).
(6) L’envahissement médullaire ne se traduit pas nécessairement
pas la présence de blastes sanguins ou une atteinte d’autres
lignées : toute anémie non régénérative, méme strictement iso-
lée, peut étre la conséquence d’un envahissement médullaire.
Lorsque [’anémie est modérée, si elle est normo- ou macrocytaire
et non régénérative, le myélogramme doit étre réalisé d’emblée
dés lors que le contexte clinique est pathologique (douleurs
osseuses, sd tumoral, sd hémorragique, HTA, AEG).

(7) Toute anémie non régénérative, méme modérée et isolée,
lorsqu’elle est associée a des anomalies extra-hématologiques
(endocriniennes, retard staturo-pondéral, RCIU, ou sd malformatif,
troubles des apprentissages), doit conduire a un avis précoce en
hématologie pédiatrique. Il peut effectivement s’agir d’une mala-
die constitutionnelle grave (anémie de Fanconi), et le diagnostic
précis de la maladie peut alors conduire a un conseil génétique.
(8) L’érythroblastopénie doit étre évoquée lorsque l’anémie
est profonde, les réticulocytes effondrés, alors que les autres
lignées sont respectées. L’érythroblastopénie, due a la primo-
infection par le parvovirus B19, doit faire rechercher une mala-
die hémolytique sous-jacente. Dans certains cas, c’est le mode
de révélation de la maladie (sphérocytose héréditaire). Il existe
une forme rare d’érythroblastopénie constitutionnelle, ’anémie
de Blackfan Diamond, qui se présente avant 2 ans par une ané-
mie arégénérative le plus souvent profonde et isolée sur I’hé-
mogramme. Elle peut s’accompagner de troubles neurologiques
(retard de développement, hypotonie, ou d’un discret sd mal-
formatif). Des examens peuvent aider au diagnostic mais doivent
étre faits avant la transfusion (dosage d’adénosine désaminase).

W Références

(9) Toute anémie non régénérative (ou autre anomalie héma-
tologique) méme modérée, des lors qu’elle est associée a une
régression psychomotrice, doit faire évoquer une maladie méta-
bolique (trouble du métabolisme des cobalamines ou carence,
acidémie propionique) et doit conduire a un avis immédiat en
maladies métaboliques : un traitement précoce peut améliorer
le pronostic neurologique.

(10) Les anémies par carence en B12/folates, ou trouble du
métabolisme des cobalamines, se traduisent volontiers par
une macrocytose et sur le myélogramme, une mégaloblastose.
Lorsqu’il s’agit d’une carence en B12 (régime alimentaire res-
trictif, ou défaut d’absorption, ou défaut d’apport maternel
en cas d’allaitement maternel exclusif chez une mere soit
carencée, soit atteinte de maladie de Biermer), le taux de
B12 est abaissé. Dans les situations de maladie du métabo-
lisme des cobalamines, le dosage de B12 ne suffit pas, et un
avis rapide en maladies métaboliques est indiqué. Les autres
causes d’anémie macrocytaire sont les sd myélodysplasiques
acquis ou constitutionnels : cadre des insuffisances médul-
laires constitutionnelles évoquées en (7). La macrocytose est
donc toujours pathologique. Il convient cependant d’éliminer
une fausse macrocytose par hyper-réticulocytose.

(11) Les anémies normocytaires régénératives traduisent le
plus souvent une hémolyse, qui peut étre constitutionnelle
ou acquise. Le contexte clinique peut permettre d’orienter le
diagnostic. Lorsque l’anémie se constitue rapidement (anémie
hémolytique auto-immune AHAI, sd hémolytique et urémique,
déficit en G6PD), elle est mal supportée (EG, hémodynamique,
neurologique). Il existe méme des formes suraigués (AHAI sur-
tout) qui peuvent mettre en jeu le pronostic vital. Dans ces cas,
la réticulocytose peut étre retardée et il faudra s’attacher a
rechercher les autres signes d’hémolyse (ictére, bilirubine, LDH,
haptoglobine) et faire une BU a la recherche d’une hémoglobi-
nurie (sang a la BU, urines porto). L’existence d’hémoglobinu-
rie traduit une hémolyse intra-vasculaire et un processus grave
(AHAI, SHU, déficit en G6PD). La prise en charge est urgente.

M Liens d’intéréts
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Souffle cardiaque isolé

de I’enfant : indication
A. Chantepie d’une consultation de cardiologie

Cardiopédiatre, CHU Tours, hdpital Clocheville, 49, boulevard Béranger, 37044 Tours, France
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M Arbre diagnostique - Commentaires

Le pas a pas présenté ici se veut une aide décisionnelle pour les
praticiens de premiers recours confrontés a la découverte d’un
souffle cardiaque isolé de ’enfant.

(1) Souffle cardiaque non isolé : la conduite a tenir est diffé-
rente s’il existe des symptomes fonctionnels (syncope, malaise,
palpitation, dyspnée, douleur précordiale), des signes morpho-
logiques évocateurs de syndrome malformatif, ou s’il existe des
antécédents familiaux de pathologie cardiaque potentiellement
transmissible (myocardiopathie, Marfan, Noonan, etc.) ou des
cas de mort subite de sujets jeunes. Ces antécédents ou symp-
tomes ainsi que la présence d’anomalies cardiovasculaires a
’examen clinique (HTA, pouls fémoraux mal percus, éclat de
B2, bruits surajoutés) doivent conduire a demander un avis car-
diologique. En cas de souffle cardiaque chez le nouveau-né ou le
jeune nourrisson, il convient de s’assurer de l’absence de signes
d’alerte prémonitoire d’une urgence cardiaque : mauvaise prise
de poids et difficultés pour s’alimenter, cyanose, polypnée et
dyspnée, pouls mal percus.

(2) Un souffle diastolique ou continu correspond en général a
une pathologie cardiaque (fuite aortique ou pulmonaire, canal
artériel, fistule coronaro-cardiaque notamment), mais il existe
un souffle fonctionnel de type continu mieux percu chez les
enfants en position assise ou debout disparaissant avec les mou-
vements de rotation de la téte : il correspond aux turbulences
liées au retour veineux dans la veine cave supérieure.

(3) Souffle systolique : les souffles organiques sont presque
toujours entendus pendant la systole ventriculaire ; les souffles
fonctionnels sont également en majorité de type systolique : ils
ne couvrent habituellement que la premiére partie de la sys-
tole, accolés au premier bruit et a distance du second bruit.
(4) Age de I’enfant : la probabilité de diagnostiquer une patho-
logie cardiaque est différente selon I’dge de U’enfant. Elle est
élevée chez le nouveau-né et le nourrisson de moins de 3 mois,
age habituel de découverte des cardiopathies congénitales (pré-
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valence de 8 a 10 pour 1 000 naissances). Au-dela de 3 mois
cette probabilité devient plus faible. Apres [’age de 3 ans la pré-
valence des souffles organiques est de moins de 1 pour 1 000.
Les cardiopathies diagnostiquées tardivement sont : communi-
cation interauriculaire, bicuspidie aortique, sténose aortique
ou pulmonaire peu serrée, insuffisance mitrale, persistance de
canal artériel, coarctation aortique.

(5) Disparition du souffle en position debout : de nombreux
auteurs ont signalé que l'une des caractéristiques principales
permettant de distinguer un souffle fonctionnel d’un souffle
organique était la diminution d’intensité ou la disparition du
souffle lors de l’auscultation de ’enfant debout par rapport a
la position couchée. Dans notre expérience, la valeur prédictive
positive du caractére fonctionnel d’un souffle systolique apres
’age de 2 ans, lorsque le souffle disparait en position debout,
est de 98 %. Le test d’orthostatisme parait donc trés intéressant
a réaliser en pratique courante car il est simple et fiable. Pour
étre valable, ce test nécessite que I’enfant soit au repos, calme
et en position debout depuis au moins 1 a 2 minutes, ce qui per-
met d’obtenir une diminution du débit cardiaque par rapport a
la situation de décubitus.

(6) Souffle fonctionnel : encore appelé « souffle innocent » ou
« souffle anorganique », le souffle fonctionnel est un bruit phy-
siologique entendu chez les enfants et les adultes alors que le
coeur est normal. Le souffle est diil au bruit normal effectué par
le flux sanguin lors de ’éjection du sang du ventricule gauche
vers 'aorte : il s’agit d’un souffle d’éjection qui est d’autant
plus intense que le débit cardiaque est élevé. La prévalence
élevée de ce type de souffle chez l’enfant s’explique surtout
par le fait que la distance entre le stéthoscope et les struc-
tures cardiaques est faible, ce qui facilite la transmission de
tous les bruits intracardiaques, y compris les bruits du cceur qui
sont bien plus forts chez les sujets maigres que chez les sujets
corpulents. Si le débit cardiaque augmente (fiévre, anémie,

W Références

effort), le souffle est plus intense ; si le débit cardiaque diminue
(orthostatisme), le souffle diminue d’intensité ou disparait.

En dehors des modifications d’intensité du souffle liées au chan-
gement de position de U'enfant, il existe d’autres caracteres
sémiologiques qui distinguent le souffle fonctionnel du souffle
organique, mais ces critéres distinctifs ne sont pas absolus et
nécessitent une bonne expérience de ’auscultation normale et
pathologique de l’enfant. Les principaux critéres en faveur d’un
souffle fonctionnel sont : faible intensité (1/6 a 3/6), temps
uniguement proto- ou protomésosystolique, localisation au bord
gauche du sternum a U"endapex, absence d’irradiation, timbre
musical vibratoire et absence d’autres modifications ausculta-
toires.

(7) Avis cardiologique : il est souhaitable, des lors qu’il existe
un doute sur ’origine fonctionnelle ou organique d’un souffle
méme si celui-ci est isolé. Si, a U'issue de la consultation car-
diologique, le doute persiste (ou en cas d’anxiété extréme des
parents), une échocardiographie permettra de statuer définiti-
vement sur la cause du souffle.

(8) Absence d’avis cardiologique : le but de ’exposé est de
proposer une stratégie diagnostique et un arbre décisionnel per-
mettant d’éviter des avis cardiologiques superflus et des exa-
mens inutiles et coliteux. Compte tenu de la prévalence élevée
des souffles fonctionnels chez I’enfant aprés [’age de 2 ans, le
pédiatre devrait avoir suffisamment d’expérience clinique pour
repérer avec une grande certitude les souffles fonctionnels. Afin
de rassurer complétement les parents et enfant, il convient
d’expliquer le mécanisme physiologique du souffle fonctionnel
et les raisons de sa forte prévalence dans 'enfance, et d’in-
sister sur la normalité des structures cardiaques autorisant la
poursuite de toutes les activités normales, y compris sportives.

H Liens d’intéréts
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Anomalie

de la minéralisation osseuse

A. Linglart

Endocrinologie et diabétologie de [’enfant, centre de référence des maladies rares

du métabolisme du calcium et du phosphore, AP-HP, hopital Bicétre-Paris Sud, 78, avenue
du Général-Leclerc, 94270 Le Kremlin-Bicétre, France

Filiere OSCAR (os-calcium-rein-dents)

Anomalie de la MO dans le cadre
d’une pathologie chronique (2)
-corticothérapie prolongée

-maladie inflammatoire chronique @iagnostic radiologique « fortuit » (3)]
Contexte clinique de fragilité osseuse (1) )| -hypogonadisme ) )
-fractures répétées -immobilisation prolongée (polyhandicap)
fracture-tascement vertébral -contexte familial de fragilité osseuse [Déminéralisation] (Hyperdensité (8))
v v v v
( Densitométrie osseuse et age osseux j
v A 4 v
( DMO < -2 DS (4) j [ DMO > +2 DS ]
, : . l
Bilan (5)
L Calcium, phosphore, PAL, créatinine, PTH, 250HD, créatininurie, calciurie
p
(1) + (4) + (5) , (2)+ (4) + (5) ,
Diagnostic étiologique de fragilité osseuse Aide a la décision thérapeutique
~ Ou simple suivi (pathologie ou traitement)
A 4 l A 4

P
Mesures préventives (6)
Apports calciques ajustés a |’age, vitamine D, mobilisation, nutrition

Discussion thérapeutique en fonction du diagnostic (7)
-antirésorption : bisphosphonates
-analogues de la vitamine D

DMO : Densité minérale osseuse
MO : Minéralisation osseuse
PAL : Phosphatase alcaline
PTH : Parathormone
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M Arbre diagnostique - Commentaires

(1) Une anomalie de la minéralisation osseuse se diagnostique
cliniquement devant une augmentation de la fréquence des
fractures pour des traumatismes minimes, voire absents, par
rapport a un enfant sain (12,0 a 36,1/1 000 par an). Elle se dis-
tingue du rachitisme qui est un défaut de minéralisation de la
plaque de croissance aboutissant a des déformations osseuses.
(2) Une autre circonstance de découverte peut étre 'investiga-
tion protocolaire/systématique dans le cadre d’une pathologie
chronique dont on sait qu’elle impacte la minéralisation du sque-
lette ; on peut ainsi citer le polyhandicap, la corticothérapie
prolongée (> 3 mois), l"arthrite chronique juvénile, |’anorexie
mentale ou le contexte familial de fragilité osseuse comme un
enfant qui nait dans une famille d’ostéogenese imparfaite.

(3) La découverte peut étre fortuite sur une radiographie
faite pour autre chose ; il faut cependant étre tres prudent
aujourd’hui avec Uinterprétation de la minéralisation osseuse
sur les radiographies numérisées qui donnent toujours une
impression de « déminéralisation ».

(4) Le défaut de minéralisation osseuse doit étre confirmé par
une mesure objective de la minéralisation osseuse, méme si,
chez Uenfant, la corrélation entre le risque fracturaire et la
densité osseuse n’est pas formellement établie. La correction
des valeurs obtenues en fonction de la taille ou de [’age osseux
de Uenfant est nécessaire. Il existe des normes pour [’enfant,
en fonction de ’age et de l’appareil utilisé.

(5)La mesure de densité osseuse doit toujours s’accompagner d’un
bilan du métabolisme osseux. Il parait essentiel de dépister une
carence calcique (mesure quantitative des apports quotidiens, cal-

Correspondance :
Adresse e-mail : agnes.linglart@aphp.fr (A. Linglart)

ciurie), une carence en vitamine D (taux de vitamine D et PTH) et
de chercher les facteurs de risque de fragilité osseuse (absence de
marche, carence, prise médicamenteuse, antécédents familiaux).
Le diagnostic de fragilité osseuse (aujourd’hui préféré au terme
d’« ostéoporose ») ne repose pas sur un chiffre de densité
osseuse mais sur ’association d’une densité osseuse inférieure
ou égale a -2DS (z-score) et d’un antécédent de fracture (une
fracture du membre inférieur, ou une fracture vertébrale, ou
deux fractures du membre supérieur) (situation (1) + (4) + (5)).
(6) Le diagnostic d’une anomalie de la minéralisation osseuse
doit, in fine, aboutir a des mesures thérapeutiques. Chez tous
les patients, il faut mettre en place des mesures préventives
destinées a limiter ’évolution de la déminéralisation. Il faut
vérifier que les apports alimentaires en calcium correspondent
aux apports recommandés pour l’age. Il n’y a pas d’évidence
que des apports en calcium supplémentaires aux apports recom-
mandés apportent un bénéfice supplémentaire. L’enquéte
nutritionnelle permettra de corriger des carences d’apport en
protéines ou des déficits caloriques. La supplémentation en
vitamine D est recommandée pour tous les enfants suspects
de fragilité osseuse, soit sous forme de traitement quotidien
(au moins 400 Ul/j), soit sous forme trimestrielle (ampoules de
80 000 ou 100 000 Ul). On peut vérifier une a deux fois par an le
taux sérique de 25-OH D3 pour adapter cette supplémentation.
L’objectif est d’avoir un taux sérique entre 20 et 40 ng/ml.
L’activité physique doit étre encouragée en fonction des capaci-
tés de 'enfant. Les conditions pathologiques telles que ’hypo-
ou I’hyperthyroidie, |’hypogonadisme, doivent étre traitées.

(7) Le traitement actif de la fragilité osseuse n’est pas néces-
saire lorsque le contexte général (2) + (4) + (5) laisse augurer
d’une récupération physiologique osseuse : arrét d’une cor-
ticothérapie, amélioration de la pathologie, développement
pubertaire et imprégnation cestrogénique. Cependant, aprées
correction des facteurs de risque, un traitement actif de
’ostéoporose peut étre proposé lorsqu’un diagnostic de fra-
gilité osseuse est fait, ou dans certaines situations de patho-
logies chroniques (polyhandicap, aggravation de la densité
osseuse sous corticothérapie, fractures vertébrales sous cor-
ticoides, etc.). Ce traitement fait le plus souvent appel aux
bisphosphonates.

Dans tous les cas, il est primordial d’assurer, de la période
foetale a la fin de la puberté, une acquisition de la masse osseuse
correcte en fournissant les apports en calcium recommandés
pour ’age (ANC : www.anses.fr/fr/content/le-calcium), en pro-
téines et en vitamine D.

(8) Dans cette situation, il arrive exceptionnellement de décou-
vrir des hyperdensités osseuses qui vont conduire a faire réa-
liser une densitométrie osseuse pour confirmer [’hyperdensité
osseuse. Il faudra alors évoquer avec le clinicien une série de
diagnostics en fonction des signes cliniques qui ont fait réaliser
le bilan radiologique : une ostéopétrose, une pycnodysostose ou
une intoxication.

M Liens d’intéréts
L’auteure déclare ne pas avoir de liens d’intéréts en relation
avec cet article.
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Prurit de ’enfant

E. Bourrat', J. Tencer?

Service de Pédiatrie générale, Hopital Robert Debré, 48 boulevard Sérurier, 75935 Paris Cedex 19
2Service de Neurologie, Hopital Robert Debré, 48 boulevard Sérurier, 75935 Paris Cedex 19

( Prurit avec lésion cutanée spécifique )

I
v v

Localisé : quelle topographie ? Généralisées : quelle lésion élémentaire ?
Joue unilatérale, lobe oreille, péri ombilical | Eczéma de contact nickel (1) Erythéme Papules Vésicules Bulles Nodules
Cuir chevelu et nuque Pédiculose (2) Exantheme Urticaire Varicelle Impétigo Mastocytose
. - ) ) } - Infectieux Lichen Pied-main- Erythéme
Face antérieure de cuisse uni ou bilat Prurigo vaccinal (3) Toxinique Piqures beudhe polymorphe
Ubiquitaire (membres inférieurs surtout) Larva migrans (4) Toxidermie */- Psoriasis Herpes Prurigo
Vulve/anus/périnée Lichen Scléro Atrophique (5) Oxyurose (6) Eczéma (7)
Gale (8)
[Prurit sans lésions spécifiques : Prurit sine materia}
v
[Point d’appel clinique extra-cutané : bilan orienté)
I
v v v v
Hémopathies (9) malignes Hépatique Néphrologique | | Endocrinologique | | Contexte épidémiologique | | Pas de point d’appel
ou bénignes, carence martiale (10) (11) (12) (13) (14, 15, 16)
y I
NFS, LDH, Bilirubine totale | | Créatininémie | [ TSH ( Bilan parasitaire ciblé ) Faire I’ensemble
Ferritine et conjuguée urée glycémie a jeun ‘dU I?llan .
Rx thorax, écho abdo ASAT-ALAT +/- Biopsie cutanee
PAL
GGT

*Auteur correspondant :
Adresse e-mail : emmanuelle.bourrat@rdb.aphp.fr (E. Bourrat)
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acides biliaires
totaux

[En cas de bilan négatif et de prurit persistant : sérologie VIH
(17)




M Arbre diagnostique - Commentaires

La sensation de prurit existe a tout age, en particulier chez le
jeune nourrisson chez qui elle se traduit par une agitation, des
mouvements de frottement quand l’enfant est sur le dos, des
difficultés de sommeil. L’exploration d’un prurit passe obliga-
toirement par l’identification de la lésion élémentaire (absente,
présente spécifique, présente non spécifique = lésions de grat-
tage) et I’analyse de la topographie (diffuse ou localisée).

(1) Le nickel, bien qu’interdit par la CEE dans tous les objets en
contact avec la peau ou les muqueuses, reste une cause fréquente
d’eczéma de contact : boucles d’oreille sur les lobes, bouton du
pantalon sur le ventre et téléphone portable sur la joue.

(2) Tout prurit du cuir chevelu et/ou de la nuque doit faire
rechercher minutieusement des lentes vivantes : grises, globu-
leuses, a moins de 1 cm du cuir chevelu, elles sont parfois peu
nombreuses mais toujours plus faciles a trouver que les poux.
(3) Le prurigo vaccinal est une entité qui doit étre connue des
pédiatres car il est non rare, le diagnostic clinique est tres facile
avec une sémiologie et une topographie stéréotypée : il traduit
probablement une allergie a Ualuminium (patch test positif), sur-
vient chez le NRS précocement apres le début du programme vac-
cinal sous forme d’un placard fixe, prurigineux (toujours), excorié
(souvent) et pileux (trés évocateur). Le traitement symptomatique
(dermocorticoide, tacrolimus topique) est peu efficace mais I’évo-
lution est toujours spontanément favorable avec [’age et il n’y a
pas de contre-indication a la poursuite du calendrier vaccinal.
(4) Il s’agit d’une impasse parasitaire (ténia du chien) durant
laquelle la larve, ne pouvant réaliser son cycle habituel, erre
dans la peau autour du point de pénétration avant de mourir en
quelques semaines. Durant un séjour en pays tropical, le plus
souvent apres la fréquentation de plages souillées par des déjec-
tions animales, apparait avec un délai d’incubation tres variable
un sillon sous-cutané serpigineux, progressant de plusieurs cen-
timetres par jour, qui correspond au déplacement de la larve a
partir de son lieu de pénétration sous-cutané : fesses, pieds, dos.
(5) Le lichen scléro-atrophique vulvaire est une pathologie non
rare de la fille prépubere. Le prurit vulvaire est constant, a [’ori-
gine de lésions de grattage (purpura, ulcérations...) qui peuvent
orienter a tort vers une maltraitance sexuelle. La confirmation
clinique, parfois histologique, ainsi qu’une prise en charge au
long cours doivent étre confiées au dermatologue.

(6) L’oxyurose est une cause fréquente de prurit anal +/- vulvaire,
a recrudescence nocturne, familial ; le diagnostic est souvent cli-
niquement évident (peu ou pas de signes cutanéo-muqueux, para-
sites visibles), en cas de doute, un scotch test peut étre proposé.
(7) La premiére cause de prurit récidivant chez U’enfant est la
dermatite atopique et ses équivalents (xérose, ichtyose vulgaire,
poussée d’eczéma, eczéma prurigo). Les émollients ne sont pas
antiprurigineux, c’est particulierement vrai dans la dermatite
atopique : ils améliorent U'inconfort lié a la xérose mais n’ont

aucune efficacité sur le prurit lié a la poussée inflammatoire
d’eczéma dont le seul traitement est un anti-inflammatoire
topique : un enfant atopique qui se gratte doit étre traité par
dermocorticoide en premiére intention. Les antihistaminiques
ne sont efficaces que dans le prurit en rapport avec une hista-
mino-libération excessive et donc presque exclusivement dans
l’urticaire. Ils ne sont pas efficaces dans les autres causes de pru-
rit (en particulier chez I’atopique : cf. conférence de consensus)
et n’ont d’ailleurs pas d’AMM hors indication urticaire.
(8) Devant un prurit sans lésions cutanées typiques de gale,
il n’est pas recommandé de faire un traitement antiscabieux
d’épreuve qui est :
» contraignant : tous les membres de la famille, y compris les
sujets asymptomatiques vivant sous le méme toit doivent étre
traités a J1 et J8 parallélement aux mesures de désinfection ;
« jrritant : avec aggravation du prurit si celui-ci n’est pas en
rapport avec une scabiose.
En cas de doute sur une gale, examiner les parents et la fratrie
(ne pas se contenter d’un interrogatoire souvent non contributif).
Si doute persistant, deux possibilités :
« examen dermoscopique pour visualiser les sarcoptes (par
un dermatologue) ou prélévement parasitologique dans un
laboratoire de référence ;
- attente de l’installation des signes spécifiques ou du pru-
rit familial : la gale classique (non hyperkératosique) n’est
jamais une urgence pédiatrique !
Attention aux formes dissociées ou localisées chez le nourris-
son : nodules du haut du dos, croltes sur le visage et le cuir
chevelu, lésions eczématiformes du tronc, pseudo-dyshidrose
(vésicules) des mains et des pieds.
(9) Causes hématologiques de prurit sine materia :
» malignes : lymphome hodgkinien et non hodgkinien, prurit
nocturne débutant aux jambes ;
« bénignes : carence en fer.
(10) Causes hépatiques de prurit sine materia : localisation palmo-
plantaire évocatrice. Le prurit est plus souvent associé a la cho-
lestase, parfois anictérique (intérét du dosage des acides biliaires
totaux), qu’a la cytolyse. Ce prurit peut étre extrémement inva-
lidant dans certaines pathologies congénitales : syndrome d’Ala-
gille, cholestase intra-hépatique progressive familiale.
(11) Causes néphrologiques de prurit sine materia : insuffisance
rénale terminale, hémodialysé chronique ; il s’agit de prurits
multifactoriels souvent trés difficiles a controler.
(12) Causes endocrinologiques de prurit sine materia : le prurit
est une complication souvent tardive du diabete insulino-dépen-
dant ou de Uhypothyroidie, il est par contre parfois révélateur
d’une hyperthyroidie.
(13) Dans un contexte épidémiologique concordant, un prurit
isolé (urticaire inconstante) peut faire évoquer une des parasi-

toses suivantes : helminthiase intestinale, trichinose, onchocer-
cose, loase, trypanosomiase africaine, hydatidose fissuraire ou
bilharziose en phase d’infestation. L’hyperéosinophilie, surtout
si > 1000 éléments/mm?3, est un argument en faveur d’une para-
sitose mais elle existe aussi chez ’atopique et en cas de prurit
chronique quelle que soit sa cause (valeur alors souvent < 1 000
éléments/mm3).

(14) Le prurit psychogene est exceptionnel (voire inexistant)
chez ’enfant. Le prurit médicamenteux ou iatrogene est beau-
coup plus rare chez Uenfant que chez l’adulte, il est décrit
essentiellement avec les opiacés.

En cas de prurit sine materia, il faut faire l’ensemble du bilan
paraclinique et, si négatif, suivre U'enfant régulierement et
refaire le bilan au moindre doute.

La biopsie cutanée sur un prurit avec des lésions dermatolo-
giques non spécifiques peut se discuter dans de trés rares cas.
(15) Dermatite herpétiforme (lésions excoriées des convexités
des coudes, genoux et fesses avec ou sans signes digestifs ou
généraux en rapport avec une maladie cceliaque).

(16) Mastocytose cutanée dans sa forme diffuse sans lésion
apparente qui peut étre a Uorigine d’épisodes de flush et de
prurit paroxystiques.

(17) Un prurit chronique persistant, avec lésions souvent peu
spécifiques (prurigo, xérose, folliculite, lésions de grattage),
n’est pas rare au cours d’une infection par le VIH.

H Liens d’intéréts
Les auteurs ont déclaré n’avoir aucun lien d’intéréts pour cet
article.
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Suspicion de maladie cceliaque

J.-P. Olives

Gastroentérologie et nutrition, hopital des enfants, 330, avenue de Grande-Bretagne, 31300 Toulouse,

France

[Suspicion de maladie coeliaquej
[

Sujets ayant des symptomes gueéris Sujets asymptomatiques

ou améliorés par exclusion du gluten (]

appartenant aux groupes a risque

Histoire clinique ' Symptomes frustes l

Signes atypiques

évocatrice
v v v
Dosage IgA totales plasmatiques non ?ﬁi?‘ﬁz ©) E:Zg?:ﬁss Réactions Typage HLA DQ2/DQ8
Dosage IgA anti-TG (5) Faire bilan aPallue immédiates Dosage IgA totales plasmatiques
diagnostique | | fonctionnelle (10) (17) Diesaite [ wal T L)

Dosage IgE
au blé (12)

Intolérance
ux ODMAPs
. v ' ‘ ¥ !

IgA totales : taux normal | [ IgA totales : basses | |IgA totales : taux normal DQ2 et/ou DQ2 et/ou DQ2 et/ou
IgA anti-TG IgA anti-TG IgA antit-TG Allergie DQ8 positifs DQ8 positifs DQ8 négatifs
négatives (6) négatives (7) positives (&) au blé IgA anti-TG IgA anti-TG IgA anti-TG

positives (14) | | négatives (15)] | négatives (16)

Dosage Ig G
anti-TG

Adresser a un
gastroentérologue
pédiatre

négatif

positif

N

Envisager
autre diagnostic ¥
M. cceliaque 5
écartée Confirmation par techniques complémentaires : Pas de M. cceliaque
Typage HLA DQ2/DQ8 actuellemgnt
Dosage IgA anti-endomysium Rest‘e un sujet
a risque

+ Biopsie duodénale par fibroscopie

M. Ceeliaque écartée
Pas de risque
de développer
une M. cceliaque

v

[ Si positifs : M. coeliaque confirmée]

FODMAPS :
HSGNC :
IgA anti-TG :
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M Arbre diagnostique - Commentaires

La maladie cceliaque est une maladie dysimmunitaire systémique,
déclenchée par le gluten et ses dérivés (gliadines, prolamines),
survenant chez des sujets génétiquement prédisposés (haplotypes
HLA DQ2 et/ou DQ8). Elle provoque de facon constante une atro-
phie villositaire au niveau de la muqueuse intestinale et la pro-
duction d’autoanticorps (principalement antitransglutaminase)
délétéres pour de nombreux organes et tissus de [’organisme. La
symptomatologie est trés variable d’un sujet a l'autre : formes
digestives avec malabsorption, formes monosymptomatiques ou
atypiques, voire absence de tout symptome.

Les nouvelles recommandations des sociétés savantes per-
mettent grace a lutilisation de tests biologiques facilement
accessibles, face a une suspicion d’intolérance au gluten,
de confirmer ou d’éliminer une maladie cceliaque en suivant
’arbre décisionnel présenté.

(1) La forme classique de la maladie débute chez un nourrisson
de plus de 6 mois quelques semaines apres ’introduction du
gluten dans l’alimentation et associe : diarrhée chronique ano-
rexie, apathie, météorisme abdominal et perte de poids.

(2) Cette forme est devenue rare et il faut évoquer une intolé-
rance au gluten devant des signes frustes ou atypiques : troubles
du transit intestinal non spécifiques, appétit diminué, douleurs
abdominales récidivantes, prise de poids médiocre, retard de
croissance isolé, retard pubertaire, aménorrhée, fatigue chro-
nique, anémie ferriprive réfractaire, douleurs osseuses, frac-
tures sur ostéopénie, aphtose buccale récidivante, hypoplasie
de ’émail dentaire, augmentation des transaminases. Dans cer-
taines formes prolongées, non diagnostiquées, on peut obser-
ver des douleurs abdominales, une constipation chronique, un
retard de croissance et/ou pubertaire et plus rarement un hip-
pocratisme digital.

(3) De plus en plus souvent, des enfants sont mis a un régime
sans gluten devant des troubles digestifs ou méme par effet de
mode, qui a pu améliorer ou faire disparaitre des symptémes.
Le pédiatre, pour savoir si ce régime est justifié, devra faire la
part des choses en suivant une démarche rigoureuse.

(4) Il faut aussi connaitre les maladies a risque caractérisées par
une prévalence plus élevée : diabete de type |, déficit profond
en IgA, trisomie 21, syndrome de Turner, syndrome de Williams,
hépatites et cholangiopathies auto-immunes, thyroidites auto-
immunes et surtout apparentés de 1¢r degré. Dans ces situa-
tions, le plus souvent, les sujets sont asymptomatiques.

(5) Face a une suspicion de maladie cceliaque chez un enfant
présentant des symptomes, évocateurs ou atypiques, il faut pra-
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tiquer des tests biologiques simples (disponibles dans tous les
laboratoires) : des IgA totales plasmatiques et des IgA antitrans-
glutaminase. Le dosage des IgA totales est indispensable car
la maladie cceliaque s’associe fréquemment a une diminution
des immunoglobulines A, voire dans 0,5 a 1 % des cas a des IgA
effondrées ou indétectables, ce qui entraine une fausse négati-
vité des IgA antitransglutaminase.

(6) Un taux normal d’IgA plasmatiques et des IgA antitransglu-
taminase normales permettent d’écarter une maladie coeliaque
active. D’autres causes doivent étre recherchées, expliquant les
symptomes. En ’absence de pathologie identifiée, si les symp-
tomes persistent ou s’aggravent, un nouveau controle des IgA
transglutaminase peut étre prescrit.

(7) Si les IgA totales sont inférieures a la normale ou effondrées,
et les IgA antitransglutaminase négatives, il faut doser les IgG
antitransglutaminase. Si elles sont normales, dans ce cas aussi,
la maladie cceliaque est écartée.

(8) Des anticorps élevés, associés a un taux normal d’IgA plas-
matiques, sont évocateurs d’une maladie coeliaque. L’avis d’un
gastroentérologue pédiatre doit étre sollicité pour compléter les
explorations. Des IgA antitransglutaminase supérieures a 10 fois la
normale, associées a des anticorps antiendomysium positifs et a la
présence de DQ2 et/ou DQ8, permettent de confirmer le diagnos-
tic. La biopsie intestinale garde cependant de nombreuses indica-
tions, dans les cas douteux, pour confirmer une maladie cceliaque.
(9) Si le régime sans gluten a été débuté par la famille sans avis
médical préalable, qu’il parait injustifié ou qu’il y a un doute sur le
fait qu’une maladie cceliaque ait été masquée par le régime, il faut
reprendre un régime avec du gluten pendant plusieurs semaines,
si ’éviction a été prolongée, et suivre la procédure de diagnostic
pour confirmer ou éliminer une maladie cceliaque (cf. 5).

(10) Les troubles digestifs d’allure fonctionnelle associent des
douleurs abdominales, des ballonnements, des troubles du tran-
sit_avec diarrhée et constipation (souvent regroupés sous le
terme colon irritable ou TFI : troubles fonctionnels intestinaux).
Jusqu’a maintenant, les troubles dus a l’ingestion de gluten
n’étaient reconnus que dans le cadre de la maladie cceliaque.
Depuis peu, une entité a été individualisée chez !’adulte, mais
aussi chez U’enfant, ’hypersensibilité au gluten non cceliaque
(HSGNC). Ce cadre nosologique regroupe les sujets qui sont amé-
liorés par un régime sans gluten et chez qui la maladie cceliaque
et allergie au blé ont été éliminées. Cependant, il n’est pas clair
de définir si UHSGNC est due a Ueffet toxique des peptides du
gluten ou plutdt a la consommation de sucres et polyols fermen-
tescibles associées aux céréales contenant du gluten (FODMAPS :
Fermentable Oligo, Di, Monosaccharides And Polyols).

(11) Des réactions immédiates de type réaginique survenant a
’ingestion de produits contenant du blé doivent faire confirmer
une allergie au blé par des tests cutanés et des IgE au blé (12).

(13) Un dépistage systématique est recommandé dans les
groupes a risque, méme si les sujets sont asymptomatiques. Il
faut prescrire de facon simultanée un typage HLA DQ, les IgA
totales et un dosage des IgA antitransglutaminase.

(14) Des résultats montrant la présence d’un ou des deux genes
de susceptibilité et des antitransglutaminase élevées sont for-
tement évocateurs d’une maladie cceliaque qu’un gastroenté-
rologue pédiatre confirmera par la réalisation d’une biopsie
duodénale chez ces sujets peu ou pas symptomatiques.

(15) La présence d’un des génes HLA et d’un taux normal d’IgA
antitransglutaminase permet de dire a la famille que 'enfant
n’a pas actuellement de maladie coeliaque active. Mais il reste
un sujet a risque, la maladie pouvant apparaitre plus tard dans
’enfance ou a l’age adulte.

(16) La valeur prédictive de I’absence de génes DQ2 et/ou DQ8
avec des anticorps négatifs est de 100 % et permet d’éliminer
formellement une maladie cceliaque.

M A retenir

La maladie cceliaque est passée progressivement du statut de
maladie digestive rare du nourrisson a celui de maladie fré-
quente et systémique touchant tous les ages de la vie.

La maladie peut étre monosymptomatique, latente, voire tota-
lement silencieuse alors que des auto-anticorps élevés et une
atrophie villositaire sont présents.

Un dépistage systématique ciblé est recommandé dans les
groupes a risque, qu’il faut bien connaitre.

Un régime sans gluten ne doit jamais étre proposé comme test
de diagnostic sans confirmation biologique préalable.
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Douleurs thoraciques
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B Arbre diagnostique - Commentaires

(1) Antécédent (ATCD) orientant vers une cause cardiologique :
personnels (vascularites, coagulopathie, néoplasie, myopathie,
hypercholestérolémie familiale homozygote, Marfan, chirurgie
cardiaque, transplantation cardiaque, cardiopathie connue, Kawa-
saki, péricardites), familiaux (mort subite ou mort précoce de
cause inconnue, arythmie, cardiomyopathie, dissection aortique).
(2) Cardiotoxiques : marijuana, tricycliques, cocaine, métham-
phétamines, cannabinoides de synthése... : risque d’ischémie
coronaire ou d’arythmie.

(3) Anomalies examen cardiaque : tachycardie, polypnée, aus-
cultation anormale (arythmie, souffle cardiaque organique,
click systolique, galop, frottement péricardique, assourdisse-
ment des bruits du cceur, majoration B2 pulmonaire), diminu-
tion ou absence des pouls fémoraux, hépatomégalie.

(4) Anomalies examen pulmonaire : polypnée, signes de lutte,
auscultation anormale (diminution du murmure vésiculaire,

*Auteur correspondant :
Adresse e-mail : claudet.i@chu-toulouse.fr (I. Claudet)

bruits surajoutés), percussion anormale (matité, hypertympa-
nisme).

(5) Anomalies ECG : tachyarythmie, extrasystole, hypertrophie
ventriculaire droite ou gauche, bloc de branche droit complet,
pré-excitation, QRS microvoltés, $1Q3, modification ST > 2 mm,
T < 0 (hors V1 a V5), QTc > 450 ms.

(6) Suspicion de myocardite : fiévre, virose, douleur constric-
tive, tachycardie, polypnée, souffle, galop, sus-décalage du ST.
(7) Suspicion d’ischémie coronaire : douleur a U’effort, douleur
constrictive, irradiant dans la machoire ou dans ’épaule-main
gauche, ATCD de maladie de Kawasaki, chirurgie cardiaque
(Ross, TGV), transplantation cardiaque, CMH, CMD, sténoses
aortiques, anomalie de naissance ou de trajet des coronaires,
fistule coronaire, hypercholestérolémie homozygote familiale,
prise de cardiotoxiques (2), tachycardie, polypnée, souffle,
galop, modifications ST, T < 0, ondes Q.

(8) Causes cardiologiques : péricardite, myocardite, CMD, CMH,
sténoses aortiques, anomalies congénitales des coronaires,
sténose coronaire compliquant une maladie de Kawasaki, sté-
nose ostiale coronaire apres réimplantation chirurgicale des
coronaires (TGV, Ross...), coronaropathie du greffon, sténose
coronaire sur hypercholestérolémie familiale homozygote,
arythmies, dissection aortique, hypertension pulmonaire, car-
diotoxiques (2), embolie pulmonaire. Les causes cardiolo-
giques sont en pratique rares.

(9) Causes digestives : reflux gastro-cesophagien, cesophagite,
spasme oesophagien, ulcére gastroduodénal, gastrite, cholé-
cystite.

W Liens d’intéréts
Les auteurs déclarent ne pas avoir de liens d’intéréts en relation
avec cet article.
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Reflux gastro-oesophagien
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H Arbre diagnostique - Commentaires

(1) Les vomissements actifs ne correspondent pas au reflux gas-
tro-cesophagien (RGO) qui est une remontée passive du liquide
gastrique. Devant des vomissements, |’enquéte étiologique est dif-
férente a la recherche d’une cause médicale (en particulier neuro-
logique, métabolique ou infectieuse) ou chirurgicale (le caractere
bilieux des vomissements signe un obstacle sous Vaterien).

(2) Dans quelques études italiennes, [’allergie aux protéines de
lait de vache (APLV) est a [’origine de pres de 50 % de RGO dans
un contexte atopique.

(3) Comme chez ’adulte, chez 'enfant qui peut s’exprimer, un
pyrosis nécessite un traitement empirique par inhibiteur de la
pompe a protons (IPP) pendant 4 a 6 semaines.

(4) Les critéres de pH-métrie pathologiques sont d’ordre quan-
titatif et qualitatif. L’index de reflux > 4,5 % sur 24 heures est
défini chez le grand enfant et [’adulte mais chez le nourrisson,
la limite n’est pas aussi tranchée (percentiles en fonction de
’age). D’un point de vue qualitatif, le nombre de reflux (< 2,2
reflux par heure) et la clairance cesophagienne (reflux le plus

*Auteur correspondant :
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long < 15 min) doivent étre considérés. Dans les manifestations
respiratoires, il existe volontiers un type de tracé avec des pics
de reflux diurnes fréquents, sans toutefois qu’on puisse lui attri-
buer avec certitude une valeur pathologique. La place de l’im-
pédancemétrie reste a définir dans ce cadre.

(5) Toute prescription renouvelée d’IPP exige une consultation
avec un gastro pédiatre. Effectivement, les effets secondaires
des IPP sont de 14 % et la récidive des symptomes a l’arrét des IPP
n’est pas toujours due au RGO acide. L’inflation de prescription
des IPP est telle qu’un deuxiéme avis est indispensable.

(6) La gravité des symptomes et du ressenti des parents est
moindre quand on évite de parler de RGO, synonyme de maladie
aupres des familles au profit de régurgitations.

(7) Des explorations complémentaires se discutent dans ces
situations cliniques (endoscopie, manométrie aesophagienne).
(8) Une étude bien menée contre placebo montre ’inefficacité des
IPP sur chacun de ces symptomes. Toutefois, |’addition de plu-
sieurs de ces symptomes peut étre témoin d’une cesophagite.

W Références

(9) Des troubles de l’oralité du nourrisson peuvent étre a Uori-
gine d’un refus alimentaire et mimer des signes pouvant faire
évoquer une cesophagite.

(10) Le rapport bénéfice risque de la prescription de prokinétiques
n’est pas favorable. Il n’y a donc plus lieu de prescrire aucun pro-
kinétiques dans le RGO du nourrisson. Cinquante pour cent des
nourrissons sont améliorés par un placebo. Attention donc a ne pas
affirmer avec certitude un RGO compliqué sur la seule réponse aux
IPP. Devant l’association d’un RGO et d’un inconfort et/ou d’une
difficulté a s’alimenter et/ou d’une croissance modeste, un essai
empirique par un IPP peut étre proposé. Cette attitude est discu-
tée, voire contestée par certains, adoptée par d’autres.

(11) Un essai empirique par une diéte sans PLV doit étre proposé
devant un RGO résistant a une prise en charge hygiéno-diété-
tique bien menée.
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M Arbre diagnostique - Commentaires

(1) La dysphagie correspond a une sensation de géne ou de blo-
cage ressentie au moment de ’alimentation, lors de la progres-
sion des aliments ou des boissons dans le pharynx ou l’cesophage.
La dysphagie peut varier dans sa localisation, son électivité pour
les solides et/ou les liquides, son mode de début (brutal ou
non) et son évolution (progression plus ou moins rapide, évolu-
tion capricieuse ou par intermittence). Elle peut étre partielle
concernant seulement certaines textures ou totale.

(2) Des signes de retentissement doivent étre recherchés. Cer-
tains sont liés a la diminution des ingesta secondaires a la dys-
phagie : déshydratation, amaigrissement, infléchissement de la
vélocité de croissance pondérale et/ou staturale, retard puber-
taire.

(3) D’autres signes peuvent étre associés : vomissements, pyro-
sis, symptomes oto-rhino-laryngologie (ORL) ou respiratoires
(épisodes de toux ou de suffocation). La dysphagie peut s’ac-
compagner de hoquet, d’une halitose, d’une hypersialorrhée.
Des douleurs pharyngées, rétro-sternales, thoraciques ou dor-
sales lors de la déglutition doivent étre recherchées.

(4) Les dysphagies hautes ou oropharyngées résultent de
troubles dés les premiers temps de la déglutition et du phé-
nomene réflexe pharyngo-laryngo-cesophagien. L’origine peut
étre liée a une atteinte de la motricité ou de la sensibilité
bucco-pharyngo-laryngée, ou a un trouble de la coordination.
Les symptomes surviennent habituellement dés les premiers
temps de la déglutition et peuvent associer des bocages alimen-
taires et des fausses-routes.

(5) Une dysphagie oropharyngée justifie un examen ORL com-
plété, en ’absence d’étiologie retrouvée, par une fibroscopie
pharyngo-laryngée. Si nécessaire, un test de déglutition sous
fibroscopie permet une étude fonctionnelle de la déglutition.

*Auteur correspondant :
Adresse e-mail : Laurent.Michaud@chru-lille.fr (L. Michaud)

La vidéo-radiographie de la déglutition permettra si besoin de
compléter ’évaluation fonctionnelle notamment de la motricité
et de la coordination pharyngo-laryngée et pharyngo-cesopha-
gienne. D’autres explorations plus spécialisées sont orientées
par ’examen clinique et les données de ’examen ORL : explo-
ration du tronc cérébral (potentiels évoqués du tronc, IRM) si
on suspecte une pathologie neurologique, manométrie ceso-
phagienne qui permet l’étude du sphincter supérieur de ’ceso-
phage si on suspecte un asynchronisme pharyngo-cesophagien.
(6) La dysphagie cesophagienne se traduit par la sensation de
ralentissement ou d’arrét de blocage des aliments sur le trajet
de 'cesophage en rapport avec un obstacle a la progression du
bol alimentaire ou des anomalies de la motricité cesophagienne.
(7) L’cesophagite, quelle qu’en soit U'origine, peut étre a 'ori-
gine d’une dysphagie, le plus souvent douloureuse, de survenue
brutale et d’intensité variable.

(8) Un corps étranger digestif dont ’ingestion est passée ina-
percue peut, s’il est impacté dans |’cesophage, étre a ’origine
d’une dysphagie.

(9) L’cesophagite a éosinophiles est une affection caractérisée
par une infiltration intra-épithéliale par des polynucléaires éosi-
nophiles. La symptomatologie révélatrice est souvent atypique,
allant de la dysphagie avec sensation d’impaction alimentaire a
un tableau de reflux gastro-cesophagien.

(10) Tous les types de sténose cesophagienne peuvent étre a
lorigine d’une dysphagie : sténose anastomotique, peptique,
caustique ; beaucoup plus rarement, sténose post-infectieuse
chez un patient immunodéprimé ou sténose post-sclérose de
varices cesophagiennes. Les sténoses congénitales de ’ceso-
phage peuvent se révéler par une dysphagie isolée ainsi que
’cesophagite a éosinophiles.

(11) Plus rarement, la dysphagie peut étre secondaire a une com-
pression extrinseque (tumeur du médiastin, adénopathies), a une
malformation vasculaire artérielle (artére sous-claviere droite aber-
rante), ou a une tumeur bénigne du bas de ’cesophage (léiomyome).
(12) L’exploration initiale d’une dysphagie cesophagienne repose
sur ’endoscopie digestive haute avec biopsies cesophagiennes et
le transit baryté de !’cesophage. L’endoscopie digestive haute
permet une étude précise de la muqueuse et éventuellement
le diagnostic étiologique de la dysphagie (cesophagite), sténose
cesophagienne, In Let Patch (hétérotopie de muqueuse gastrique
située au niveau du tiers supérieur de I’cesophage). Elle permet
la réalisation de biopsies, systématiques et/ou orientées par des
lésions macroscopiques, et si nécessaire la réalisation d’un geste
thérapeutique (dilatation d’une sténose).

(13) Le transit baryté apporte des informations complémentaires,
en particulier lorsque I’endoscopie ne peut pas étre réalisée d’em-
blée ou qu’elle est incompléte (sténose cesophagienne infranchis-
sable). Il recherche une compression extrinséque, une dilatation
en amont d’un obstacle et/ou un aspect en faveur d’une achalasie.
(14) La manométrie cesophagienne est |’examen clé pour le dia-
gnostic des troubles de la motricité cesophagienne (achalasie de
’cesophage avec blocages, impaction, régurgitation d’aliments
non digérés, signes respiratoires nocturnes). Elle permet égale-
ment [’étude du sphincter supérieur de |’cesophage.

(15) La tomodensitométrie thoracique avec coupes axiales et
transverses recherche des lésions pariétales et/ou médiasti-
nales, particuliérement en cas de compression extrinseéque sur
’opacification cesophagienne.
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La constipation

du jeune nourrisson
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© 2015 Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés.



M Arbre diagnostique - Commentaires

La constipation du nourrisson ne peut étre évaluée par les défi-
nitions officielles. Elle peut révéler des pathologies congéni-
tales graves ou étre d’origine fonctionnelle. Le traitement est
souvent mal conduit, en utilisant des mesures diététiques ou
des manceuvres endo-anales inadaptées.

(1) Les criteres de Rome Il donnent une définition de la consti-
pation du moins de 4 ans qui n’est pas utilisable pour le nour-
risson (rétention active, selles volumineuses, encoprésie...). La
définition suivante : selles trop rares, trop dures, difficiles a
émettre. Cette définition peut cependant intégrer une défé-
cation normale en cas de constipation au lait maternel ou de
dyschésie.

(2) Les occlusions néonatales (imperforation anale, iléus ster-
coral, atrésies et sténoses...) sortent du cadre de ce document.
(3) La constipation du nourrisson peut étre secondaire a diffé-
rentes pathologies, qui ont le plus souvent des points d’appel
autres que la constipation : hypokaliémie, hypercalcémie, hypo-
thyroidie, maladie neuro-musculaire, médicaments ralentissant
le transit, erreurs diététiques.

(4) La constipation organique doit étre évoquée chez le nourrisson
par un interrogatoire et un examen clinique complets, intégrant
la croissance, le rythme des selles (y compris le délai d’émission
du méconium, émis dans les 48 h chez 99 % des nourrissons), le
mode d’exonération, ’examen physique du dos, du périnée, de
’abdomen.

(5) Un anus sténosé ou antéposé s’associe a l’émission difficile
de selles qui peuvent étre rubanées et aplaties. La distance
anus-organes génitaux doit étre de plus de 12 mm a la nais-
sance. Puis la formule suivante peut étre utilisée : distance
anus-coccyx/distance coccyx-organes génitaux doit étre supé-
rieure a 0,34 chez le garcon, 0,46 chez la fille. L’anus, antéposé
ou non, peut étre sténosé (il devrait admettre le petit doigt)
ou anormal (fistule = forme d’imperforation anale incompléte).
L’avis d’un chirurgien s’impose, un traitement laxatif a forte
dose permet de soulager ’enfant dans cette attente.

Correspondance :
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(6) Toute anomalie de l’examen neurologique des membres
inférieurs, ou de la région lombo-sacrée, peut étre signe d’une
anomalie médullaire sous-jacente, responsable de la constipa-
tion. Une échographie doit étre demandée avant 1 mois, une
IRM au-dela. Un laxatif peut étre prescrit.

(7) Les obstacles et troubles de motricité se révelent le plus sou-
vent de facon précoce (la composition du lait maternel fait que
les signes d’organicité patents peuvent étre décalés jusqu’au
sevrage de l’allaitement). Dans ce cas, il existe des signes de
constipation organique : difficultés de croissance, subocclusions
avec ballonnement et vomissements, débacles a ’introduction
du doigt ou du thermometre. Ceci peut révéler une maladie de
Hirschsprung, un « pseudo-Hirschsprung » ou pseudo-obstruc-
tion intestinale chronique (POIC) qui englobe des neuropathies
ou myopathies digestives réalisant des tableaux subocclusifs
sans obstacle identifiable. L’enfant doit étre exploré en milieu
chirurgical au moyen de manométrie, lavement baryté et biop-
sies rectales profondes.

(8) Les constipations fonctionnelles sont les plus fréquentes :
constipation sans signes d’alerte ni anomalie de l’examen cli-
nique.

(9) La dyschésie fait partie des troubles fonctionnels réperto-
riés par les critéeres de Rome : le nourrisson pousse pendant
plusieurs minutes, devient rouge avant d’émettre une selle nor-
male. Ce tableau correspond a ’acquisition des mécanismes de
défécation et sort du cadre de la constipation vraie. Il doit étre
respecté et les parents rassureés.

(10) Certains enfants allaités peuvent avoir des selles rares
mais normales ou un peu séches, espacées de quelques jours a
1 mois, tout en ayant une croissance et un état général normal.
Cela tient probablement a la qualité de certains laits de mére.
Pas de traitement nécessaire, certains conseillent d’augmenter
la ration hydrique de la mére.

(11) La « tendance a la constipation » est une entité mal expli-
quée. Il existe souvent une constipation familiale, l’enfant est

W Références

constipé de facon précoce sans signes d’organicité. Le risque
est qu’il prenne ’habitude de se retenir aprés quelques mois,
aggravant la constipation qui peut devenir sévére. Un traite-
ment symptomatique précoce est indiqué. Une rectomanomé-
trie peut étre proposée par précaution dans les cas séveres ou
douteux a la recherche de la rare forme de Hirschsprung « ultra-
courte ».

(12) Deux changements de laits peuvent se concevoir chez le
nourrisson constipé : une préparation contenant les ingrédients
susceptibles d’accélérer le transit : caroube, protéines solubles,
lactose, lipides structurés (Betapol®). En cas de constipation
sévere associée a des stigmates d’allergie (eczéma), un hydro-
lysat poussé peut étre tenté dans I’hypothése d’une APLV. A la
diversification : fruits, légumes et eau, sans excés ni contrainte.
Une eau fortement minéralisée est couramment utilisée. Elle
est peu efficace et potentiellement dangereuse, elle est a évi-
ter.

(12) Il n’y a pas d’inconvénients a utiliser un laxatif chez le
nourrisson. Le lactulose a ’AMM jusqu’a 6 mois, le macrogol
aprés 6 mois. Ils permettent de régulariser le transit, en aug-
mentant la dose si nécessaire. Avec |’age, la ration de fibre
non mixée augmentera et permettra de se passer d’un trai-
tement médicamenteux. Il faut absolument éviter le cercle
vicieux de U'enfant qui a des défécations douloureuses et se
retient.

Enfin, il est utile de préparer [’acquisition de la propreté, qui se
fait en moyenne aprés 2 ans et sans contraintes indues.
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Douleurs abdominales aigués
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[Douleurs abdominales aigués (1))
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APLV : Allergie aux protéines lait vache
IIA: Invagination intestinale aigué
MICI :  Maladie inflammatoire chronique de ’intestin
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M Arbre diagnostique - Commentaires
(1) Objectif principal : ne pas méconnaitre une affection chirur-
gicale :
« notion de traumatisme, d’intervention (recherche de ci-
catrices abdominales) et le contexte général en particulier
familial ;
« les caractéristiques de la douleur, le siege. L’enfant dé-
signe souvent la région péri-ombilicale, une topographie lo-
calisée peut orienter vers une cause organique ;
« les signes associés généraux (en particulier la fiévre) ;
« ’examen clinique spécifique apprécie la souplesse et la
dépressivité de ’abdomen, un point douloureux localisé,
des signes d’irritation péritonéale (douleur aggravée par la
mobilisation, la décompression), les fosses lombaires, les
orifices herniaires et la présence d’une masse abdominale.
(2) Occlusions : douleurs abdominales, vomissements, arrét des
matieres et des gaz, ballonnement abdominal. Présence de liquides
sur la radiographie de I’abdomen sans préparation. L’existence de
niveaux liquides avec distension intestinale doit conduire a un avis
chirurgical (bride, volvulus, maladie de Hirschsprung).
(3) Appendicite aigué :
« Forme typique : douleur de la fosse iliaque droite, nausées,
vomissements, fievre le plus souvent modérée (38 °C), douleur
a la palpation ou a la décompression de la fosse iliaque droite
s’accompagnant d’une défense et parfois d’une douleur au tou-
cher rectal. Les examens complémentaires sont souvent peu
contributifs (polynucléose, visualisation d’une stercolithe ap-
pendiculaire sur ’abdomen sans préparation, niveaux liquides
au niveau de la fosse iliaque droite). L’échographie abdominale
peut retrouver une douleur au passage de la sonde, visualiser
’appendice, sa taille, une infiltration des tissus environnants,
une hypervascularisation locorégionale, voire un épanchement.
« Le diagnostic est difficile avant 2 ans (parfois fievre éle-
vée, vomissements ou diarrhées).
« La péritonite, avant tout appendiculaire, est a évoquer
devant une contracture associée, ou un pneumopéritoine sur
’abdomen sans préparation.
(4) L’adénolymphite mésentérique réalise un tableau fébrile et
douloureux survenant au décours d’une infection rhino-pharyn-
gée ou respiratoire. Le diagnostic différentiel avec ’appendice
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aigu est difficile et justifie que les enfants soient surveillés et
réexaminés.

(5) llA a évoquer surtout avant 2 ans : refus du biberon, vomis-
sements et cris aigus par crises. Diagnostic parfois difficile dans
certains tableaux cliniques : formes neurologiques, convulsions,
ou formes « pseudo-entériques » avec diarrhée. Une masse
abdominale (boudin d’invagination) peut étre percue au tou-
cher rectal. Le diagnostic est confirmé par I’échographie, ainsi
que par le lavement a air qui permettra le plus souvent la
réduction.

Chez U’enfant plus grand, UlIA est avant tout secondaire et se
manifeste par un tableau d’occlusion. Le diagnostic doit toujours
étre évoqué dans les douleurs abdominales avec vomissements
survenant chez un enfant présentant un purpura rhumatoide.
(6) L’étranglement herniaire : palpation systématique des ori-
fices herniaires.

(7) Jeune fille : une masse pelvienne ou pelvi-abdominale, asso-
ciée a des douleurs abdominales et des vomissements, doit faire
évoquer la torsion d’une tumeur ovarienne. En période puber-
taire, il faut examiner la vulve et penser-a un hématocolpos.
La possibilité d’une grossesse doit étre présente a Uesprit, y
compris extra-utérine.

(8) Garcon : des douleurs scrotales associées a un testicule aug-
menté de volume et trés douloureux a la palpation doivent faire
évoquer le diagnostic de torsion du testicule et une intervention
urgente.

(9) Une pneumonie franche lobaire aigué : une fiévre élevée
(> 39 °C), une asthénie, une toux seche, parfois la rougeur d’une
pommette ou un herpés labial sont en faveur de ce diagnostic.
Le foyer radiologique peut étre retardé. La polynucléose est
fréquente.

(10) Infections urinaires : les douleurs abdominales peuvent
étre révélatrices. La recherche positive de leucocytes et/ou
nitrites par bandelette doit faire pratiquer un examen cytobac-
tériologique des urines.

(11) Hépatite virale : peut s’accompagner a la phase prodro-
mique de vomissements. Un subictere conjonctival, une déco-
loration des selles et/ou des urines foncées et le dosage des
transaminases orienteront le diagnostic.

(12) Purpura rhumatoide : les douleurs abdominales peuvent
étre présentes avec ou sans invagination aigué. La coexistence
des signes cutanés et articulaires facilite le diagnostic mais le
tableau peut étre plus trompeur lorsque les douleurs abdomi-
nales sont inaugurales.
(13) Les angines streptococciques s’accompagnent souvent de
douleurs abdominales.
(14) Atteinte du myocarde ou du péricarde : une fatigue anor-
male, un essoufflement important d’abord a Ueffort puis au
repos, des douleurs thoraciques, des palpitations peuvent étre
associés aux douleurs abdominales, évoquant une défaillance
cardiaque. Hospitalisation urgente.
(15) En cas d’APLV, les signes digestifs et notamment les dou-
leurs abdominales sont présents dans plus de la moitié des cas.
(16) La maladie périodique dans sa phase aigué : douleurs abdomi-
nales aigués d’évolution le plus souvent spontanément favorable,
fievre et douleurs articulaires. L’origine ethnique et U’histoire
familiale, voire I’enquéte génétique peuvent aider au diagnostic.
(17) En Uabsence de troubles digestifs, penser :
« aux parasitoses intestinales (oxyures, ascaris) ;
 selon le contexte :
= ethnique : une drépanocytose,
= paleur : une anémie hémolytique aigué,
= syndrome ocedémateux et oligurie
néphrite, un syndrome néphrotique,
= syndrome polyuro-polydipsique : un diabéte sucré,
= douleurs prémenstruelles : dysménorrhées ;
« sans méconnaitre :
= un ulcére gastroduodénal qui peut justifier une fibros-
copie,
= une lithiase urinaire ou biliaire (abdomen sans prépara-
tion, échographie...).
(18) Imagerie : peu d’examens sont nécessaires : abdomen sans
préparation, échographie abdominale, voire tomodensitométrie
dans les situations les plus difficiles.

une glomérulo-
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Acné de ’enfant

et de ’adolescent
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Enfant < 8 ans

Acné vraie (1) « Enfant > 8 ans

Eliminer un diagnostic Recherche ?liminer un diagnostic
différentiel d’hirsutisme | Oui wirklerdiel
- Dermite péribuccale et d’anomalie endocrinologiques - Dermite péribuccale
- Pyodermite froide de croissance (2) - Rosacée
- Rosacée T - Hamartome comédonien
- Hamartome comédonien Non - SAPHO
- Miliaire — - Eruption autre
- Kératose pilaire du visage Recherche Suppression (angiofibromes,...)
- Eruption autre de traitement | Oui des facteurs
topique/ iatrogénes
systemique
inducteur (3)
Non
Intensiteé Type | Légere Modérée Sévere
Prédominance rétentionnelle | Rétinoide PBO Rétinoide PBO isotrétinoine
*isotrétinoine
Prédominance inflammatoire | Rétinoide + ab Rétinoide PBO Doxycycline + PBO
BPO +.ab BPO + ab *isotrétinoine
*doxycycline
Mixte Rétinoide + ab Rétinoldes + ab doxycycline + PBO
BPO + ab BPO + ab *isotrétinoine
*doxycycline
*isotrétinoine

| rai !emen! IOCBI

Traitement oral
* Seconde intention R AT —
La doxycycline peut-étre prescrite a partir de 8 ans
Ab :  Antibiotiques
PBO : Peroxyde de benzoyle
SAPHO : Synovite, Acné, Pustulose palmo-plantaire,
Hyperostose, Ostéite
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M Arbre diagnostique - Commentaires
(1) L’acné est une affection inflammatoire des follicules pilo-
sébacés. Elle peut survenir a différents ages de la vie, mais
prédomine a l’adolescence. Trois éléments participent a la for-
mation des lésions d’acné :
« ’hyperséborrhée : le sébum est sécrété par les glandes sé-
bacées, particulierement nombreuses sur le visage, le décol-
leté et le haut du dos ; elles sont stimulées par les hormones
sexuelles (androgenes) durant la période pubertaire ;
« ’hyperkératinisation : elle induit une obstruction des ori-
fices pilo-sébacés, se manifestant cliniquement par des mi-
crokystes fermés ou ouverts (comédons) ;
« Uinflammation et la colonisation bactérienne : la flore
microbienne des follicules pilo-sébacés (Propionibacterium
Acnes, staphylocoque) se développe, générant la formation
de papules inflammatoires, pustules, nodules.
Avant de porter le diagnostic d’acné vraie, il est important
d’exclure un diagnostic différentiel, dont une liste, non exhaus-
tive, figure dans l'arbre décisionnel. Le diagnostic d’acné
nécessite la présence de lésions rétentionnelles : microkystes
et/ou comédons, et comporte le plus souvent au moins quelques
lésions inflammatoires.
(2) Seuls les cas d’acné associée a des signes d’hirsutisme
(hypertrophie clitoridienne, hyperpilosité, etc.) ou de puberté
précoce doivent conduire a des explorations endocrinologiques
(ovariennes, surrénaliennes, hypothalamo-hypophysaire).
(3) L’acné peut étre induite par des traitements systémiques
(corticoides, hormones, chimiothérapies anticancéreuses...),
ou locaux (dermocorticoides, produits occlusifs, fond de teint,
vaseline, liniment oléocalcaire...). Les acnés iatrogenes sont
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caractérisées par leur caractére monomorphe, et peuvent sur-

venir a tout age. La suppression de ces facteurs, quand elle est

possible, permet de faire régresser [’acné.

(4) Le traitement de ’acné repose sur deux principes : 1)

mesures d’hygiéne ; 2) traitement, adapté a la sévérité de

’acné et a son caractére plutét inflammatoire ou plutét réten-

tionnel.

« les mesures d’hygiene comportent les conseils suivants :

= supprimer les facteurs aggravants : produits de toilette
irritants ou décapants et notamment tous les savons
vrais, poudres et fonds de teint non testés « non comé-
dogénes »,

= toilette du visage 1 a 2 fois/j avec des produits lavants
doux (SYNDET = SYNthetic DETergents),

= photoprotection (les ultraviolets diminuent la quantité
de Propionibacterium mais induisent une hyperkeératini-
sation source de rebond) ;

parmi les traitements, peuvent étre utilisés :

= traitements locaux (seuls ou en association, liste ci-des-

sous non exhaustive),

- rétinoides : trétinoine, isotrétinoine, adapaléne. Ils

agissent essentiellement sur le caractére rétentionnel

(comédons et microkystes). L’adapaléne a également des

propriétés anti-inflammatoires. De facon générale, ils sont

irritants et souvent mal supportés. Ils sont plus efficaces

et mieux tolérés en association,

- peroxyde de benzoyle : il est anti-inflammatoire, et

est moins irritant que les rétinoides topiques, surtout a

des concentrations faibles (2,5 % plut6t que 5 ou 10 %). Il

décolore le linge. Il peut étre utilisé en association a des
rétinoides topiques,

- antibiotiques locaux : essentiellement érythromycine et
clindamycine. Du fait de ’émergence de résistances bac-
tériennes et du fait de leur efficacité limitée en utilisation
seule, il est préconisé de les utiliser en séquence courte,
ou parfois en association a des rétinoides topiques ou a du
peroxyde de benzoyle,

= traitements généraux

- antibiotiques per os : les cyclines per os ont une action
antibactérienne et anti-inflammatoire. Elles peuvent étre
utilisées sur de longues périodes. Elles ne doivent pas étre
utilisées avant ’apparition de la deuxieéme dentition car
elles peuvent entrainer des anomalies de formation et de
coloration des dents. Leur association a l'isotrétinoine per
os est contre-indiquée (risque d’hypertension intracra-
nienne),

- isotrétinoine per os : ce traitement exerce une action
antikératine et antiséborrhéique. La posologie est comprise
entre 0.5 et 1 mg/kg/j, mais il est prudent de débuter par
de petites doses (5 a 10 mg/j), surtout si "acné est réten-
tionnelle, pour éviter ’apparition d’une acné fulminans.
Des précautions d’emploi et une surveillance biologique
s’imposent (risque tératogene, risque psychiatrique qui est
controversé, surveillances lipidique et hépatique).
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Contexte :
* Goitre (augmentation de volume de la thyroide) ou nodules
o Symptomes cliniques d'hyper ou hypothyroidie (7)
= Tachycardie/ bradycardie
= Ralentissement ou accélération de la vitesse de croissance
= Perte ou prise de poids
= Constipation, diarrhée

= Retard psychomoteur
_ = Infiltration des traits, macroglossie, hernie ombilicale...

PTH : Parathormone
T4: Tétra-

iodothyronine TSH basse TSH élevée

TG : Thyroglobuline

* Dépistage néonatal systématique

* Découverte fortuite sur bilan biologique
¢ histoire familiale de dysthyroidie,

de goitre ou de nodules

TPO : Thyroperoxydase N v
TRAK :  Anticorps anti- T4 élevée T4 normale T4 basse T4 basse T4 normale
TSH: Récepteur de la (Hyperthyroidie (Hyperthyroidie (Hypothyroidie) (Hypothyroidie (B pothyc e
TSH patente) Subclinique) périphérique sﬁ;clirz,i ue)
Thyreostimuline patente) i Y,
v v

hormone TRAK

Anticorps antiTPO et antiTG
Echographie thyroidienne
S

Insuffisance
yréotrope (9)

|

Echographie thyroidienne hormones Thyréotrope

Anticorps antiTPO et antiTG ) [ Résistance aux Adénome
Calcémie, phosphorémie thyroidiennes (117) (12)

Y PTH, vitamine D
Maladie de . IGF1. VS )
BASEDOW (2) « Cortisol, ACTH
* IRM hypophysaire (10) ——{ Hypothyroidie Congénitale (13) |

Thyroidite
auto-immene (%) Déficit Déficit —>[ Thyroidite auto-immune (3) ]
Thyroidite de thyréotrope | | hypophysaire
De Quervain (4)

isolée multiple
Mutation activatrice Mutation activatrice 2 5
Du Géne GNAS (6) "[du récepteur de la TSH (7)] [ Resistance a la TSH (14)

_’l Thyroidite de De Quervain (4) ] Pseudohypoparathyro'l'die}
(15)

S

Mutation inactivatrice du
récepteur de la TSH (16)

A Secondaire a :
latrogenes et - obésité (18)
Thyrotoxicose Factice (5) - médicaments (17)

- irradiation cervicale (719)
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B Arbre diagnostique - Commentaires

(1) Signes d’hypothyroidie : ralentissement de la croissance,
Asthénie, retard psychomoteur, frilosité, bradycardie, consti-
pation, prise de poids, infiltration (cutanée, macroglossie),
diminution de la pilosité, crampes, aménorrhée

Signes d’hyperthyroidie : accélération de la croissance, Asthé-
nie, nervosité, irritabilité, hypersudation, tachycardie-palpi-
tations, tremblement, diarrhée, perte de poids, amyotrophie,
ophtalmopathie si maladie de Basedow.

(2) Cause la plus fréquente d’hyperthyroidie chez Uenfant. Le dia-
gnostic est posé devant des anticorps antirécepteurs de la Thyroid
Stimulating Hormone (TSH) (TRAK) positifs. Les AC anti-thyrope-
roxydase (TPO) et thyroglobuline (TG) sont souvent positifs. Les
signes échographiques sont également tres spécifiques avec un
goitre trés vascularisé. Possible ophtalmopathie associée (exoph-
talmie, rétraction palpébrale, hyperhémie conjonctivale, etc.).
(3) Diagnostic posé devant des autoanticorps anti-TPO +/- anti-
TG positifs avec des TRAK négatifs. L’aspect échographique est
également tres spécifique, montrant un tissu hétérogéne, avec
parfois quelques nodules de petites tailles. Le plus souvent, la
thyroidite de Hashimoto entraine une hypothyroidie mais il est
possible de voir une thyrotoxicose transitoire lors de la phase
initiale = « hashitoxicose ».

(4) La thyroidite de De Quervain correspond a un phénomene
inflammatoire entrainant un goitre douloureux, associé a de la
fievre, avec biologiquement une VS et une CRP augmentées.
Le tableau initial est celui d’une thyrotoxicose transitoire puis
(environ 1 a 3 mois apres) apparait une hypothyroidie, tran-
sitoire également, c’est-a-dire avec euthyroidie au bout de
quelques mois.

(5) Certains médicaments sont responsables d’une thyrotoxicose
initiale tels que ’amiodarone et les interférons. La thyrotoxi-
cose factice correspond a une prise d’hormones thyroidiennes
exogenes (dans un but d’amaigrissement par exemple). Dans ces
conditions, il n’y a pas de goitre et le taux de TSH est effondré.

*Auteur correspondant :
Adresse e-mail : mireille.castanet@chu-rouen.fr (M. Castanet)

(6) Le géne GNAS code pour la sous-unité alpha de la protéine G
impliquée dans la signalisation cellulaire via le métabolisme de
I’AMPc. En cas de mutations activatrices de ce géne, on observe
un syndrome de MacCune Albright qui associe généralement
une puberté précoce, des taches café au lait et une dysplasie
osseuse.

(7) Hyperthyroidie non auto-immune héréditaire a transmission
autosomique dominante. Découverte dans la petite enfance le
plus souvent.

(8) Les goitres multinodulaires toxiques sont rares chez l’en-
fant, ils peuvent évoluer vers |’autonomisation des nodules.

(9) L’insuffisance thyréotrope ou hypothyroidie d’origine cen-
trale n’entraine pas de goitre. Elle peut étre, soit isolée, soit
le plus souvent associée a d’autres insuffisances hypophysaires.
(10) L’imagerie par résonance magnétique (IRM) cérébrale
centrée sur U’hypophyse permet la recherche d’une tumeur
ou d’une malformation congénitale de la région hypothalamo-
hypophysaire.

(11) TSH inappropriée au taux de T4 périphérique. La résistance
aux hormones thyroidiennes est due a une mutation du récep-
teur B aux hormones thyroidiennes. La symptomatologie de
’hyperthyroidie est variable selon les organes, dépendant de la
richesse du tissu en récepteur B. La transmission héréditaire est
de type autosomique dominante.

(12) TSH inappropriée au taux de T4. L’adénome thyréotrope
est exceptionnel en pédiatrie. Une IRM hypophysaire permet
généralement de ’identifier.

(13) L’hypothyroidie congénitale est le plus souvent dépistée
systématiquement a la naissance par le test de « Guthrie ».
Elle s’observe dans 1 cas sur 3 000 en France et est due,
soit a une malformation de la thyroide (ectopie dans preés de
40 % des cas, athyréose dans 25 % des cas, ou plus rarement
hypoplasie de la glande), soit a un défaut de fonction de la
glande (ex : troubles de l'organification de ’iode). Le dia-

gnostic étiologique se fait grace a une échographie couplée a
une scintigraphie au Tc 99 m (ou a iode 123 en cas de glande
en place).

(14) Le diagnostic de résistance a la TSH est suspecté devant
une hypothyroidie périphérique (T4 basse, TSH élevée) sans
goitre palpable (possibilité d’augmentation trés modérée de la
taille de la glande thyroidienne). Dans ce cas, les anticorps anti-
TPO et anti-TG sont négatifs et ’échographie thyroidienne est
normale.

(15) Maladie de transmission autosomique dominante due a une
mutation inactivatrice du gene GNAS codant pour la protéine
Gs alpha entrainant différentes résistances hormonales. Au pre-
mier plan, on observe le plus souvent une hypocalcémie malgré
un taux élevé de Parathyroid Hormone (PTH), tableau dii a une
résistance a la PTH ; ’hypothyroidie s’observe en cas de résis-
tance a la TSH. Dans cette pathologie, on observe des images
radiologiques typiques avec bradymétacarpie connue sous le
nom d’ostéodystrophie héréditaire d’Albright.

(16) Résistance isolée a la TSH.

(17) Certains médicaments tels que I’Amiodarone, anticonvulsi-
vant, lithium, interférons, ou certaines chimiothérapies entrai-
nent des hypothyroidies.

(18) L’obésité est une situation ou l’on note souvent une TSH
modérément élevée de maniére isolée, c’est-a-dire avec taux
d’hormones thyroidiennes périphériques normal. Dans ce cas
on observe une accélération de la vitesse de croissance due a
’obésité et non un ralentissement comme dans le cas des hypo-
thyroidies.

(19) En cas d’irradiation cervicale, il est fortement recommandé
d’effectuer systématiquement des échographies thyroidiennes
de controle régulieres a la recherche de nodules.
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