B Mensuel
Octobre 2017

— H >
realites n° 214

PEDIATRIQUES

Le dossier:
Urgences opht

Le billet de A. Bourrillon
Les carences en zinc chez I’enfan

Aspects nutritionnels de I'allergie
aux protéines du lait de vache ¥

Maladies génétiques a début pédiatrique:
maladie de Rendu-Osler

www.realites-pediatriques.com

La FMC du pédiatre d’aujourd’hui pour préparer la médecine de demain



Le nouveau portail de Performances Médicales
\www.performances-medicales.com|

# performances Gl Bkt s i WOE BEVUTE  WORE0MIONS BRECIALEE  WOS CONCREE

Medicaments qui peuvent causer
ou exacerber une insuffisance cardiaque

Par F. Delahaye

REALITES CARDIOLOGIQUES | RECOMMANDATIONS ACC/AHA

NOS REVUES

réalités .= réalités .-
= 2l

L R ERLT WG

réalités ™ 241 réalités 20
LI - oot Lt

AL M DU

QUO) DE NEUS
EN 20167
gl ¥y

NOS CONGRES

Un acces a tous nos sites de spécialités a partir
d’'une seule et méme inscription.




1 995 JOURNEES INTERACTIVES

DE REALITES PEDIATRIQUES

m Jeudi 22 mars 2018
Dermatologie
pédiatrique

- sous la présidence du

Pr Franck Boralevi
(Bordeaux)

= Vendredi 23 mars 2018
Le pédiatre face aux

polémiques de santé
sous la présidence du
Pr Denis Devictor (Bicétre)




JEUDI 22 MARS 2018
DERMATOLOGIE PEDIATRIQUE

Sous la présidence du Pr F. Boralevi

Mises au point interactives

=» Psoriasis de l'enfant: des formes atypiques aux nouvelles thérapeutiques
9h15 | =» Dermatoses du nouveau-né: quand s'inquiéter et quand rassurer ?
12h 30 =» Dermatite atopique et allergie: quel est le véritable lien ?

=» Naevus de l'enfant: de la physiopathologie aux conseils pratiques
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>>> Pause:12h45-14h 00 <<<

Questions flash

=» Un traitement préventif de 'eczéma par les dermocorticoides est-il possible ?

=» Traitement des hémangiomes par bétabloguants: quelle surveillance en médecine
i ambulatoire ?

=» Quand s’inquiéter devant un angiome plan ?

=» Les nouveaux exanthemes: comment les reconnaitre ?

=» Maladie de Kawasaki: que nous apportent les nouvelles découvertes physiopatho-
14h00 logiques ?
17 HOO =» Comment prendre en charge une gale du nourrisson ?

=» Que faire devant un enfant qui se plaint de perdre ses cheveux ?

=» Comment traiter une urticaire chronique ?

=» Comment reconnaitre un déficit en zinc devant une dermatose ?

=» Erythémes fessiers du nourrisson : pourquoi sont-ils rarement dus a une mycose ?

=» Syndrome de Frey : comment éviter de le confondre avec une allergie alimentaire ?

=» Comment reconnaitre les pathologies unguéales les plus fréquentes ?

Questions aux experts

17h00 Tous les experts présents sont réunis autour du président
17h30 | et répondent a chaud aux questions de la salle



VENDREDI 23 MARS 2018
POLEMIQUES DE SANTE

Sous la présidence du Pr D. Devictor

Mises au point interactives

=» La médecine du soupcon
9h15 | =» Extension des vaccins obligatoires : comment gérer les refus ?
12h30 =» Perturbateurs endocriniens : quels risques réels pour la santé ?

=» Le pédiatre de ville est-il amené a disparaitre ?

______________________________________________________________________________________________________________________________________________

>>> Pause:12h45-14h 00 <<<

Questions flash

=» Ecrans et développement : les écrans sont-ils réellement le probléme ?
=>» Méthylphénidate et TDAH : utile ou délétere ?

=» Rythmes scolaires : forcément polémiques ?

=» Situations médicales « polémiques » : 1 ou 2 signatures parentales ?
=» Certificats médicaux : quels pieges éviter ?

i ied SO N
14h 00! =» Plagiocéphalies : doit-on traiter 7

17 H45 i =» Anatomie normale jugée comme une déformation des membres inférieurs :

comment ne pas se tromper ?

=» Conséquences respiratoires de la pollution : doit-on fuir les villes ?

=» Végétalisme chez l'enfant : que doit faire le pédiatre pour éviter les carences ?
=» Hypersensibilité au gluten : comment distinguer l'allégué et le réel ?

=» Pourquoi la France est-elle devenue vaccinophobe ?

| =» Polémique autour de valproate de sodium : aurait-elle pu étre évitée ?

Questions aux experts

17h45 Tous les experts présents sont réunis autour du président
18h30 et répondent a chaud aux questions de la salle
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1 Billet du mois

L'Esprit d'Enfance

Toutes les grandes personnes ont d’abord été des enfants
(mais peu d’entre elles s’en souviennent...)
Dédicace d‘Antoine de St Exupéry pour Le Petit Prince

L’Esprit d’Enfance est curiosité, audace, confiance, étonnements, émerveillements.
Réves et imaginaire.

Il vittoujours chez les “grandes personnes” qui ont pu préserver leur complicité avec
leur propre enfance.
Il est souvent spontanéité curieuse et généreuse.

Il est parfois le pouvoir de dire “non” avec passion au nom de 'injustice premiére.

Il permet aussi de “fendre ’armure” du rationnel pour recevoir et transmettre des
émotions pures: celles de Iartiste, du poete.

A. BOURRILLON “Les enfants renouvellent ce qui est réprimé, endolori, inachevé dans le cceur
Hopital Robert Debré, PARIS. de I’adulte

Ils viennent renouveler et rafraichir la promesse de I’aube de la vie” a écrit Sevim
Riedinger (Le monde secret de I'enfant).

Ils viennent aussi apaiser la mélancolie des “anciens” qui retrouvent, dans leurs
secrets oubliés: “On ne sait quels rayons de réves et d’infini”.
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EN PRATIQUE, ON RETIENDRA

Les urgences traumatiques pédiatriques

Les traumatismes oculaires sont plus fréquents chez les gargons et surviennent le plus souvent au
domicile.

La prise en charge doit s'effectuer en urgence et le suivi doit étre prolongé pour dépister des complications
d’'apparition secondaire dont les enfants ne se plaindront pas spontanément.

La prévention et la rééducation de l'amblyopie sont capitales pour obtenir la meilleure acuité visuelle finale.

La maltraitance reste encore trop fréquente et doit toujours étre évoquée, le syndrome du bébé secoué en
est un exemple majeur au pronostic extrémement sombre.

La prévention des traumatismes est tres efficace et doit étre réalisée le plus largement possible.

Les urgences neuro-ophtalmologiques pédiatriques

L'cedeme papillaire de l'enfant, apres avoir éliminé un pseudo-cedéme, doit faire rechercher une
compression, une hypertension intracranienne ou une neuropathie optique inflammatoire.

Tout strabisme aigu de l'enfant doit bénéficier d'un examen oculomoteur et d'un fond d'eeil en urgence
pour éliminer une cause organique.

Un nystagmus chez l'enfant doit étre analysé cliniquement treés finement pour établir une démarche
diagnostique cohérente.

Le myosis de l'enfant, type d'anisocorie le plus fréquent, doit étre exploré par un test pharmacologique,
notamment un test a la cocaine chez le petit enfant.

Les urgences tumorales de U'enfant
[ |

Devant toute anomalie du comportement visuel ou tout trouble de l'oculomotricité — nystagmus, strabisme,
leucocorie, exophtalmie, BAV, amblyopie qui ne s'améliore pas, atteinte du champ visuel - il faut réaliser un
fond d'ceil dilaté des deux yeux +++.

Ne pas négliger une tuméfaction palpébrale évolutive sans signes infectieux (rhabdomyosarcome) ni des
hématomes périorbitaires (métastase de neuroblastome).

Une exophtalmie ou une anomalie du NO (atrophie ou cedéme pabpillaire) de l'enfant doit conduire a la
réalisation d’'une imagerie.

Adresser rapidement a une équipe spécialisée pour la prise en charge.
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C. LANDRE
Service d’Ophtalmologie, Hopital Robert-
Debré, PARIS.

Editorial

ophtalmopédiatriques. Il est tout d’abord important de rappeler que les enfants

sont des adultes en devenir et non pas des adultes en miniature. Leurs yeux
ne sont donc pas encore arrivés a maturité, ce qui entraine un risque d’amblyopie
qui doit étre bien pris en compte lors de la prise en charge thérapeutique. Les enfants
constituent une population bien & part qui est vulnérable et totalement dépendante
des adultes. D’une maniére générale, ils ne se plaignent pas lors de ’apparition d'une
baisse d’acuité visuelle, méme bilatérale et importante. Celle-ci peut donc facilement
passer inapergue pour l’entourage alors méme qu’elle est souvent présente dans les
différentes pathologies nous intéressant.

N ous allons dans ce dossier de Réalités Pédiatriques discuter des urgences en

Dans ce dossier, nous allons, en premier lieu, aborder les urgences traumatiques. La
consultation se réalise alors dans un contexte d’urgence annoncée par les parents ;
I’enfant et sa famille étant alors dans un état de stress qu’il faut savoir gérer. Nous ver-
rons que la problématique particuliére estici deréussir a établirla gravité et1’étendue
deslésions causées par le traumatisme, quelles qu’en soient la nature et la localisation.
Les cas particuliers du syndrome du bébé secoué et des traumatismes obstétricaux
seront également détaillés.

Dans un deuxiéme article, les différentes présentations des urgences neuro-ophtal-
mologiques seront développées, a savoir les strabismes aigus, les paralysies oculomo-
trices, le nystagmus et les anisocories. Si la prise en charge des cedémes papillaires est
en général bien connue car assez similaire a celle de I’adulte, les enfants présentent
certaines particularités qui nous seront rappelées. Ces urgences sont parfois diagnos-
tiquées de maniére fortuite lors d’une consultation de controle, il faut donc rester
vigilant pour savoir les évoquer rapidement et instaurer une prise en charge adaptée
au plus vite.

Enfin, nous nous intéresserons aux urgences tumorales. Si la majorité des tumeurs
orbitaires de]’enfant sont bénignes, elles présentent tout de méme desrisques impor-
tants de déficit de I’acuité visuelle, raison pour laquelle il faut savoir les dépister et les
prendre en charge précocement. Le diagnostic de tumeur orbitaire peut étre effectué
dans le cadre d’un suivi orienté comme c’est le cas pour un gliome des voies optiques
chezun enfant connu pour étre atteint de neurofibromatose, mais il peut aussi étre réa-
lisé de maniere fortuite lors d'un examen de routine ou lors d'une consultation devant
une anomalie remarquée par les parents (leucocorie par exemple). Nous découvrirons
quelles sont les principales tumeurs orbitaires pouvant étre rencontrées chez I’enfant
et leurs caractéristiques.

Bonne lecture.
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Les urgences traumatiques
pédiatriques

RESUME: Les urgences traumatiques pédiatriques restent malheureusement trop fréquentes et au
pronostic parfois sombre. Elles sont dominées par les traumatismes a globe fermé superficiels. Les
contusions sont parfois sévéres et peuvent engendrer un panel d’atteintes diverses. Le suivi doit étre
prolongé pour dépister des complications secondaires dont I’enfant peut ne pas se plaindre.

Les traumatismes a globe ouvert nécessitent une prise en charge chirurgicale en urgence pour ré-
tablir I’étanchéité, associée a une antibiothérapie prophylactique. La prise en charge chirurgicale
d’éventuelles Iésions profondes sera réalisée dans un second temps, mais toujours le plus précoce-
ment possible.

Les plaies de paupiéres doivent étre explorées de maniére minutieuse, notamment pour s’assurer de
I'intégrité des voies lacrymales.

Enfin, le syndrome des bébés secoués constitue une entité a part que les ophtalmologistes sont ame-
nés a prendre en charge et dont le cadre médico-légal est important.

Devant tout traumatisme oculaire, la prévention et le traitement de I’amblyopie doivent rester une

priorité chez ces patients dont la fonction visuelle est en pleine maturation.

C. LANDRE
Service d’Ophtalmologie, Hopital Robert-Debré,
PARIS.

es traumatismes oculaires sont
L variés et peuvent entrainer des

baisses de vision définitives impor-
tantes. Dans la population pédiatrique,
principalement avant I’age de 6 ans, le
risque d’amblyopie peut encore réduire
le pronostic visuel. [1] On peut séparer
les traumatismes oculaires a globe fermé
des traumatismes oculaires a globe ouvert
(par perforation ou par rupture), plus
rares mais au pronostic beaucoup plus
sévere. En pédiatrie, il existe aussi des
traumatismes trés particuliers que sont
le syndrome du bébé secoué d’une part,
etles traumatismesliés al’'accouchement
d’autre part dont nous reparlerons.

B Epidémiologie

On retrouve dans la littérature de nom-
breuses données épidémiologiques

a propos des traumatismes oculaires
pédiatriques. Récemment, une étude
prospective a été réalisée dans un
centre d'urgence d’Ile-de-France par J.
Mayouego Kouam. Parmi les 586 enfants
de 6 mois a 15 ans regus consécutive-
ment sur une période de 6 mois, 45,22 %
ont consulté pour un traumatisme. I1
s’agissait principalement de gargons
(sex ratio: 1,6/1), le traumatisme avait
principalementlieu aleur domicileoua
I’école et les principales 1ésions retrou-
vées étaient cornéennes, majoritaire-
ment par coup d’ongle [2].

Classification des
traumatismes oculaires

Le tableau I présente les mécanismes
et les caractéristiques des traumatismes
oculaires del’enfant [3].



Mécanismes
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Objet contendant

Traumatismes a globe fermé

Contusion

Traumatismes a globe ouvert

Rupture

Objet tranchant ou projectile affuté
a haute cinétique

Lacération lamellaire (ou superficielle)

Lacération

® Pénétrante (une seule plaie d’'entrée)
@ Perforante (une plaie d’entrée et

une plaie de sortie par le méme objet
tranchant ou projectile)

® Avec corps étranger intra-oculaire

Tableau I.

Les traumatismes
a globe fermé

Les traumatismes a globe fermé repré-
sentent la trés grande majorité des
traumatismes oculaires des enfants. On
sépare les contusions des lacérations
superficielles.

>>> Les contusions sont causées par un
choc lors d’une chute ou par un objet pro-
jeté contre le globe oculaire (balle de ten-
nis ou tir de pistolet a bille par exemple).
Sous la force de I'impact, le globe subit
un rétrécissement de son diametre anté-
ropostérieur et un recul des différentes
structures, notamment de ’iris et du
corps ciliaire [4]. On peut alors retrou-
ver des lésions iriennes (recul de ’angle
iridocornéen, rupture du sphincter,
hyphéma), des lésions cristalliniennes
(cataracte, luxation), des lésions réti-
niennes (hémorragie, déchirure et décol-
lement, cedéme de Berlin).

La prise en charge des contusions
dépend du bilan lésionnel :

— en présence d'un hyphéma, le trai-
tement doit comporter un collyre
mydriatique et des anti-inflammatoires
stéroidiens locaux;

—silaPIOest élevée, un traitement hypo-
tonisant sera prescrit (bétabloquant ou
inhibiteur de I’anhydrase carbonique
le plus souvent). Le repos strict au lit
en position demi-assise et des boissons
abondantes seront associés. Une hospi-
talisation est fréquemment requise pour
s’en assurer;

— la prise en charge chirurgicale éven-
tuelle d’une cataracte sera réalisée a

froid;

— les décollements de rétine appa-
raissent le plus souvent secondaire-
ment, mais un retard au diagnostic est
fréquent impliquant la nécessité de
répéter les examens du fond d’ceil dans
les semaines et mois suivant le trauma-
tisme en recherchant principalement
une dialyse al’ora serrata [5];

—le recul de I’angle iridocornéen peut
entrainer un glaucome qu’il faudra
dépister dans le suivi ultérieur.

>>> Les lacérations superficielles sont
principalement cornéennes et domi-
nées en grande majorité par les coups
d’ongle. Un traitement cicatrisant par
pommade et antibiothérapie locale est
le plus souvent prescrit. Dans un cer-
tain nombre de cas, une prise en charge
chirurgicale avec suture d’une plaie
conjonctivale, voire d’une plaie lamel-
laire sclérale, peut étre nécessaire.

Les traumatismes

a globe ouvert
Les traumatismes a globe ouvert
(fig. 1) ont globalement un pronostic
plus réservé que ceux a globe fermsé.
La prise en charge est toujours chirur-
gicale et représente une urgence abso-
lue. Quel que soit le mécanisme de la
lésion, I’objectif de la premiére chirur-
gie est d’obtenir I’étanchéité du globe.
Les lésions associées intraoculaires
sont le plus souvent traitées dans un
second temps chirurgical, quelques
jours plus tard. Une antibiothérapie
par voie générale doit étre prescrite,
en évitant les fluoroquinolones. Une
fois que la présence d’une effraction

Fig. 1: Plaie cornéenne pénétrante avec déforma-
tion pupillaire et hyphéma. Avec l'aimable autorisa-
tion du Dr Bui-Quoc, CHU Robert-Debré.

de la structure oculaire a été mise en
évidence, I’examen en consultation ne
doit pas forcément s’acharner a faire le
bilan lésionnel complet, surtout chez
un enfant opposant, il sera complété au
bloc opératoire sous anesthésie géné-
rale. Sil’enfant est suffisamment grand
et coopérant, un scanner peut étre réa-
lisé avant la chirurgie pour rechercher
la présence d’un éventuel corps étran-
ger intraoculaire.

Les ruptures du globe sont parfois dif-
ficiles a diagnostiquer en urgence, sur-
tout chez un enfant refusant de se faire
examiner mais elles doivent toujours
étre formellement éliminées devant
I’anamneése d’un traumatisme conton-
dant. Une mesure de la PIO doit toujours
étre réalisée dans ce contexte, au mini-
mum par palpation bidigitale. Dans la
majorité des cas, la rupture a lieu au
niveau des zones de fragilité de I'eeil,
a savoir le limbe et la sclére se situant
sous les muscles oculomoteurs, plus



réalités Pédiatriques — n° 214_0Octobre 2017

I Le dossier - Urgences ophtalmopédiatriques

fine a cet endroit. Outre la plaie a sutu-
rer, les 1ésions possibles sont assez simi-
laires a celles que 1’on peut retrouver
lors d’une contusion. Une issue des tis-
sus intraoculaires est souvent présente
et greve le pronostic en fonction de son
importance.

Les lacérations sont pénétrantes quand
il y a seulement une plaie d’entrée, et
perforantes quand 1’objet responsable
de la lésion a traversé le globe de part
en part. Dans ces deux cas, mais sur-
tout en cas de plaie pénétrante, il peut
y avoir un corps étranger intraoculaire.
L'une des difficultés chez I’enfant est
parfois d’établir le mécanisme de la
plaie, celui-ci étant parfois seul au
moment du traumatisme et pas tou-
jours en capacité de rapporter les faits.

En présence d’une cataracte avec
rupture de la capsule antérieure et
dispersion des masses en chambre
antérieure, il peut se discuter de réali-
ser une aspiration du cristallin et une
vitrectomie antérieure dans le méme
temps opératoire que la suture de la
plaie cornéenne. S’il existe une atteinte
zonulaire ou de la capsule postérieure,
le cristallin devra étre retiré au vitréo-
tome, et non par aspiration simple,
pour éviter les tractions sur le vitré qui
est tres adhérent dans cette zone chez
les enfants. [5] Si une vitrectomie post-
érieure est nécessaire, il faut étre atten-
tifau positionnement des sclérotomies,
qui doit étre plus proche du limbe que
chez’adulte (0,5 4 1 mm chez I’enfant
avant 1 an). En effet, la pars planan’ap-
parait qu’al’age de 1 an et les scléroto-
mies ne peuvent étre placées a 3 mm du
limbe qu’apres I’4ge de 6 ans [6].

En cas de corps étranger intraoculaire,
la prise en charge chirurgicale doit
étre rapide, méme en présence d’hé-
morragie intravitréenne, pour libérer
les adhérences vitréennes et essayer
de limiter les risques de prolifération
vitréorétinienne, plus fréquente et
d’apparition plus précoce chez I’enfant
que chez I’adulte.

B Les brilures

Les brtlures peuvent étre thermiques
ou chimiques. Elles sont classées en
4 stades de sévérité croissante, I'isché-
mie du limbe et I’atteinte cornéenne
cedémateuse étant plus ou moins éten-
dues selon le stade. Dans tousles cas, la
prise en charge commence par un lavage
abondant au sérum physiologique (au
moins 500cc) pendant 15 a 20 minutes.
Sileslésions sont peu séveres, le traite-
ment comprend des corticoides locaux
pour une durée courte, des collyres
mydriatiques a visée antalgique et une
antibiothérapie prophylactique par
pommade rifamycine qui aidera aussi
a la cicatrisation. En cas d’atteinte
sévere, une prise en charge chirurgicale
sera rapidement effectuée pour débri-
der les 1ésions et réaliser une greffe de
membrane amniotique [7].

Les traumatismes
palpébraux et des
voies lacrymales

Les atteintes des paupiéres et des voies
lacrymales (fig. 2 et 3) peuvent étre
consécutives a un traumatisme par objet
tranchant. Elles sont donc habituelle-
ment linéaires, mais elles peuvent étre
dues a un arrachement (coin de porte
par exemple) ou encore a une morsure
de chien.

L'exploration de la plaie doit étre minu-
tieuse pour pouvoir établir s’il y a une
plaie de pleine épaisseur, une atteinte
du muscle releveur de la paupiére et si

Fig. 2: Plaie de la paupiére supérieure par arrache-
ment avec atteinte du muscle releveur de la paupiére.

Fig. 3: Plaie de pleine épaisseur de la paupiére
supérieure et de la paupiére inférieure avec section
du bord libre. Avec l'aimable autorisation du Dr Bui-
Quoc, CHU Robert-Debré.

les voieslacrymales sont touchées. Dans
tousles cas, un examen du globe oculaire
doit étre réalisé au plus t6t pour élimi-
ner formellement une atteinte associée
de celui-ci.

La prise en charge est chirurgicale et
doit s’attacher a rétablir, dans la mesure
du possible, les structures ad integrum
dans un délai maximal de 48 heures.
Les plaies des voies lacrymales sont
suturées a 1’aide d’'une sonde mono-
Minika®. En cas de perte de substance
importante, une greffe de peau en
urgence peut étre nécessaire. On pré-
levera alors le lambeau cutané sur la
paupiere supérieure controlatérale ou
en rétroauriculaire. [8]

En cas de morsure de chien, il ne faut pas
oublier de vérifier la vaccination antira-
bique de I’'animal et d’adresser le patient
aun centre antirabique.

B Les traumatismes orbitaires

Les traumatismes orbitaires de I’enfant
(fig. 4) sont de prise en charge globale-
ment similaire a celle des adultes. Il faut
toujours évaluer lamotilité oculaire ala
recherche d’une limitation de 1’éléva-
tion ou d’un emphyséme sous-cutané
évocateur d’une fracture de la paroi
inférieure de 1’orbite, plus ou moins
associés a une incarcération du mus-
cle droit inférieur. Un scanner doit étre
réalisé au moindre doute. La prise en
charge chirurgicale de ses fractures sera
discutée avec les ORL.
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Fig. 4: Fracture du plancher de l'orbite. a gauche: photo avec ecchymoses périorbitaires et limitation de l'élévation de U'eil gauche. a droite: TDM, coupe sagittale
montrant lincarcération du muscle droit inférieur. Avec 'aimable autorisation du Dr Bui-Quoc, CHU Robert-Debré.

H Le syndrome du bébé secoué

Le syndrome du bébé secoué [9] constitue
une entité bien particuliere, définie par
I’association de lésions de I’encéphale,
de l’espace sous-dural et de la rétine.
L’incidence aux Etats-Unis est de 24 a
30/100000 enfants, avec une mortalité
de 30 % et des séquelles neurologiques
chez 60 % des survivants. La plupart
des enfants sont 4gés de moins de 5 ans.
L'ophtalmologiste est amené a examiner
les enfants lors delasuspicion du diagnos-
tic par les pédiatres urgentistes ou réani-
mateurs, le plus souvent dans le cadre de
1ésions paraissant plusimportantes que les
faitsrapportés nelelaisseraient penser. Le
fond d’ceil doit étre réalisé rapidement et
associé a un examen oculaire complet,
fonction de I’état d’éveil de I’enfant.

La présence d’hémorragies rétiniennes est
trés évocatrice et trés spécifique de ce syn-
drome, lesenfantsayantun traumatisme cré-
nien consécutifa un autre mécanisme n’en
présentant que trés rarement. Elles sont le
plus souvent bilatérales et diffuses, du pole
postérieur a la périphérie. Ces hémorragies
sont classiquement situées a différents
niveaux: sous la limitante interne et dans
la couche des fibres nerveuses, rétrohyaloi-
diennes et intravitréennes, et plus rarement
intra- ou sous-rétiniennes. L'examen peut
aussi retrouver des anomalies cristalli-
niennes ou des décollements de rétine. La
sévérité de l'atteinte oculaire est corrélée a
la sévérité del’état cérébral et alamortalité.

B Les traumatismes obstétricaux

L’accouchement constitue une épreuve
pouvant étre traumatique pour l’enfant,
d’autant plus si des manceuvres instru-
mentales avec forceps et/ou ventouses
ont été nécessaires. Jusqu’'a 35 % des
enfants présenteraient des hémorragies
intrarétiniennes néonatales, le plus
souvent situées au pole postérieur et
qui vont disparaitre classiquement en
moins de 2 semaines [10]. Des lésions
du segment antérieur peuvent aussi
exister. Il peut s’agir de traumatismes
cornéens avec cedeme et vergetures de
lamembrane de Descemet, qui sont ver-
ticales et entrainent le plus souvent un
astigmatisme et une myopie ainsi qu'une
amblyopie tres difficile a rééduquer,
notamment si les stries sont situées dans
I’axe visuel. Un traitement par hypotoni-
sant et corticoides locaux est classique-
ment indiqué pour réduire ’edeme.
D’autreslésions sont possibles: hémorra-
gies conjonctivales, plaies de paupiéres,
rupture de lamembrane de Bruch, décol-
lement de rétine, ptosis par atteinte du
releveur ou du nerf oculomoteur III.

La prise en charge globale d’un
enfant traumatisé

La prise en charge d’un enfant nécessite
une approche différente de celle d'un
adulte. Il faut, tout d’abord, bien garder
a I’esprit qu'un enfant jeune n’est pas

accessible a un discoursrationnel et que
la douleur le rendra, le plus souvent,
opposant a ’examen. Dans ce contexte,
il est important de lui laisser du temps
avant de ’approcher et d’en profiter pour
discuter avec les parents afin d’essayer
de comprendre le mécanisme du trau-
matisme. L'examen doit étre le plus com-
pletpossible pour éliminer les différents
traumatismes que nous avons évoqusés,
mais il est important de savoir s’arréter
pour le poursuivre lors del'intervention,
des que celle-ci se révele nécessaire. En
effet, un enfant opposant aura tendance
a serrer les paupieres fortement, ce qui
peut aggraver inutilement1’état oculaire.

La maltraitance est malheureusement
toujours un sujet d’actualité auquel il
faut savoir penser, notamment en pré-
sence d'un retard a la consultation pour
traumatisme, d’un rappel des faits dis-
cordant, imprécis ou changeant au fur et
amesure des discussions. Les enfantsne
le mentionneront pas spontanément. En
cas de suspicion, les pédiatres de I’hopi-
tal seront contactés pourréaliser un exa-
men général etaider ala prise en charge.

Comme nous 1’avons déja abordé,
I’amblyopie est un risque bien réel
chez les enfants ayant subi un trau-
matisme oculaire. D’'une maniére
générale, sauf nécessité absolue, il
faut éviter de mettre un pansement sur
I’eil d’un enfant, une amblyopie pou-
vant apparaitre rapidement. En cas de
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traumatisme grave, la prise en charge
ultérieure devra comprendre une réé-
ducation énergique de cette amblyo-
pie pour obtenir la meilleure acuité
visuelle finale. ’adhésion des parents
a cette prise en charge est capitale et il
nous revient donc de leur en exposer
tous les tenants et les aboutissants.

Enfin, devant tout traumatisme, il faut
penser a vérifier les vaccinations antité-
taniques de ’enfant et, en cas de morsure,
les vaccinations antirabiques de I’animal.

B Conclusion

Les enfants ne sont pas des adultes
miniatures mais des adultes en devenir,
ce qui implique une prise en charge dif-
férente. Ils sont fréquemment exposés
aux traumatismes et ceux-ci surviennent
durant une période de développement
visuel expliquant le risque de récupéra-
tion incompléte, méme avec une répara-
tion anatomique satisfaisante.

La prise en charge doit s’effectuer en
urgence mais en essayant, au maxi-
mum, de gagner la confiance de ’enfant

et des parents et en réussissant a établir
un équilibre entre examen minutieux
et le moins traumatisant pour I’enfant.
La surveillance doit étre rapprochée et
prolongée.

Enfin, la prévention des traumatismes
est d'une importance capitale et I’infor-
mation sur les précautions a prendre en
cas d’activité a risque doit étre la plus
complete possible aupres des différents
acteurs encadrant les enfants.

BIBLIOGRAPHIE

1. STemL SM. Preoperative management
of the infant and child. In: Hartnett MA
et al. Pediatric Retina. Philadelphia,
Lippincott. Williams and Wilkins,
2005:337-345.

2. Mavyoueco Kouawm J, Epte E, Azria S
et al. Epidemiological, clinical and
therapeutic features of pediatric ocu-
lar injuries in an eye emergency unit
in file-de-France. | Fr Ophtalmol,
2015;38:743-751.

3. Kunn F, Morris R, WrtHERsPoON CD et al.
A standardized classification of ocu-
lar trauma. Ophthalmology, 1996;103:
240-243.

4. MaLrieu-Eviaou G, PinTo G. Pediatric
ocular trauma. EMC — Ophtalmologie,
2012;21:700-A-715.

5. DeniON E. Spécificités des traumatismes
oculaires chez ’enfant. In: Caputo G,
Metge-Galatoire F, Audren F, Robert
M. Ophtalmologie pédiatrique et stra-
bismes. Lavoisier, 2014;vol3:98-105.

6. Caruto G. Indications chirurgicales
et particularités techniques chez l’en-
fant. In: Caputo G, Metge-Galatoire F,
Arndt C, Conrath | et al. Décollement
de rétine. Paris, Elsevier Masson,
2011:441-446.

.MEerLE H. Bralures oculaires. | Fr
Ophtalmol, 2008;31:723-734.

8. Ducasse A, VaLLE D, ScHortes F et al.
Plaies palpébro-lacrymales de ’enfant.
JFr Ophta]mo], 2009;32:374-379.

9. Caruto G, EpeLson C. Syndrome du bébé
secoué. In: Caputo G, Metge-Galatoire F,
Audren F, Robert M. Ophtalmologie
pédiatrique et strabismes. Lavoisier,
2014; vol3:207-211.

10. Warts P, MacGuire S, Kwor T et al.

Newborn retinal hemorrhages : a sys-
tematic review. ] Aapos, 2013;17:70-78.

N

L’auteure a déclaré ne pas avoir de conflits
d’intéréts concernant les données publiées
dans cet article.

Nutricia Nutrition Clinique a annoncé la mise a disposition a partir du 15 octobre 2017, en pharmacies et dans les établisse-
ments de santé, de Neocate Spoon. Ce produit offre la possibilité, aux jeunes enfants de plus de 6 mois atteints d’'une allergie
aux protéines de lait de vache sévere, de consommer un substitut de produit laitier a prendre a la cuillére.

L'efficacité clinique et l'intérét nutritionnel de Neocate Spoon ont été validés par une étude clinique multicentrique randomi-
sée. Ce produit qui nécessite une prescription médicale se présente en boite de 400 g de poudre a préparer en ajoutant juste
de l'eau. Pour préparer une portion de 100 g de Neocate Spoon, il faut utiliser 4 mesurettes de poudre et 60 mL d'eau. Le prix

limite de vente est de 32,06 € TTC.

Cette nouvelle présentation vient compléter la gamme de formules d’'acides aminés Neocate et s'utilise en complément de la
formule d'acides aminés habituelle ou du lait maternel.

JN.

D’aprés un communiqué de presse de Nutricia Nutrition Clinique
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Les urgences neuro-ophtalmologiques
pédiatriques

RESUME: Selon I’age de I’enfant, les signes ophtalmologiques devant faire suspecter une urgence
neurologique varient. En effet, il peut s’agir d’un signe fonctionnel lorsque I’enfant est a I’age verbal,
comme une baisse d’acuité visuelle, des céphalées, une diplopie. Avant, ce sont des signes physiques
repérés par I’entourage, motivant la consultation, et il s’agira alors d’un strabisme, d’'une anisocorie,
d’un nystagmus ou d’une déviation anormale du regard.

Dans tous les cas, un examen ophtalmologique complet — avec hotamment un examen de la motri-
cité oculaire, des pupilles et du fond d’ceil — est nécessaire. L'interrogatoire s’attachera a définir les
modalités d’installation et a repérer les signes neurologiques extra-ophtalmologiques qui peuvent
accompaghner.

Enfin, aprés cet examen, une imagerie cérébrale est le plus souvent nécessaire ainsi qu’un examen

neurologique pédiatrique spécialisé.

C. DENIER
Service d’Ophtalmologie,
Hoépital Necker, PARIS.

B Les signes d’appel
1. Edéme papillaire

Le diagnostic d’cedéme papillaire chez
I’enfant est assez fréquent et repose sur
des criteéres cliniques: papille saillante
a bords flous avec effacement des vais-
seaux rétiniens (fig. 1). Des hémorragies
pré et péripapillaires peuvent exister
ainsi que des nodules cotonneux. Les
étiologies sont multiples et il convient
dans un premier temps d’éliminer les
faux cedemes papillaires (petite papille
saillante) et les pseudo-cedémes papil-
laires comme les druses de la papille.

L’angiographie a la fluorescéine peut
aider au diagnostic montrant ’absence
de diffusion dans ce cas.

Les signes devant alerter sont: la baisse
d’acuité visuelle (BAV) associée et les
signes d’hypertension intracranienne
(HTIC). Des céphalées, un trouble de la
vigilance, des nausées/vomissements,
une paralysie oculomotrice (notam-
ment de la 6° paire crdnienne), des
signes neurologiques de localisation
sont a rechercher et justifient la réalisa-
tion d’une imagerie cérébrale en urgence
a larecherche d’une HTIC aigué le plus
souvent d’origine tumorale.

Fig. 1: Volumineux cedéme papillaire bilatéral dans le cadre d'une craniosténose, stade 3 de la classification

de Frisén.
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En cas de BAV (baisse de 1’acuité
visuelle) associée a un cedeme papil-
laire unilatéral, une compression sur
les voies optiques doit étre recher-
chée en urgence. En cas d’absence de
compression, surtout s’il existe des
douleurs a la mobilisation du globe,
il convient de réaliser une IRM (sans
et avec injection, avec séquences SAT-
FAT et SAT-FAT gado comportant des
coupes fines sur les nerfs optiques) a
larecherche de signes d’inflammation,
confortant le diagnostic de névrite
optique (fig. 2). Un bilan complet en
neuropédiatrie sera alors réalisé (bilan
biologique, ponction lombaire...).

En cas d’cedéme papillaire bilatéral
totalement asymptomatique et imagerie
dite normale, la ponction lombaire avec
mesure de la pression d’ouverture est
nécessaire afin d’affirmer le diagnostic
d’HTIC idiopathique (fig. 3). LIRM sera
relue a larecherche des signes indirects
(arachnoidocele sellaire, visibilité anor-
male duliquide céphalo-rachidien dans
les espaces sous-arachnoidiens périop-
tiques, trajet tortueux des nerfs optiques,
aplatissement antéro-postérieur des
globes oculaires).

Enfin, nous rappelons que devant tout
cedéme papillaire bilatéral, il convient
de mesurer la tension artérielle pour
éliminer une hypertension artérielle
maligne (notamment s’il existe des
hémorragies associées).

2. Paralysie oculomotrice
>>> Paralysie du ITI

Chez I’enfant, la paralysie du Il est le
plus souvent congénitale, plus rare-
ment post-traumatique [1]. Chez un
nouveau-né présentant une paralysie
dulll, il convient de rechercher un trau-
matisme obstétrical, une blessure lors
d’une amniocentese, un schwannome
congénital du III, une agénésie du nerf
ou de son noyau. Une paralysie acquise
doit faire rechercher une compression,
une méningite... L’amblyopie est tres
fréquente chez I’enfant, non seulement
du fait du strabisme, mais surtout a cause
de la paralysie de ’accommodation. La
rééducation de I’amblyopie, par occlu-
sion et port de la correction optique
totale avec addition de pres, est donc pri-
mordiale. Le strabisme et le ptosis sont
pris en charge chirurgicalement.

Fig. 2: (Edeme papillaire unilatéral droit secondaire a une névrite optique.

Fig. 3: CEdéme papillaire bilatéral dans le cadre d'une HTIC idiopathique, stades 2 et 1 de la classification de
Frisén.

>>> Paralysie du IV

De par son anatomie et son trajet intracra-
nien long, le nerf trochléaire est par-
ticulierement vulnérable. La parésie
congénitale représente 29 a 67 % des
parésies du IVe nerf crdnien [2]. Une
parésie acquise est le plus fréquemment
post-traumatique (40 % des cas) [3]. Une
contusion sans perte de connaissance
peut étre a I’origine d’une parésie duIV.
Rarement, une hypertension intracra-
nienne peut engendrer une atteinte
uni ou bilatérale du IV. Une atteinte
conjointe des autres nerfs oculomoteurs
oriente vers une atteinte du sinus caver-
neux (III, V, IV, nerf sympathique).

>>> Paralysie du VI

Chez I’enfant, les causes post-trauma-
tiques et les tumeurs sont les plus fré-
quentes [4]. Les atteintes traumatiques
peuvent I’étre soit par atteinte directe,
soit par HTIC ou par fistule carotido-ca-
verneuse. Les tumeurs de la fosse pos-
térieure (gliome, médulloblastome,
épendymome, astrocytome cérébelleux)
peuvent étre a I'origine d’une atteinte du
VI par infiltration du pont (VI a valeur
localisatrice) ou par HTIC secondaire
a une hydrocéphalie par compression
des voies d’écoulement du liquide céré-
bro-spinal (sans valeur localisatrice).
Les gliomes malins, infiltrants, du tronc
cérébral sont généralement révélés par
une paralysie du VI, uni ou bilatérale, qui
s’associe alors a une parésie du VI devant
étrerecherchée a I’'examen clinique.

Les atteintes récurrentes bénignes sont
une entité particuliere chez I’enfant,
représentant 5 a 16 % des paralysies du
VI de I’enfant [5]. A I'interrogatoire, un
épisode fébrile viral ou une vaccination
doivent étre recherchés. L’atteinte est
brutale et isolée. Elle disparait générale-
ment spontanément en 8 a 12 semaines.
Les récidives surviennent le plus sou-
vent du méme c6té lors de la premiere
année et peuvent laisser des séquelles
qui devront étre prises en charge chirur-
gicalement.



Dans tous les cas de paralysie du VI, un
examen neurologique pédiatrique est
indispensable avec une IRM cérébrale
et orbitaire et un bilan sanguin (NFS,
CRP...). La ponction lombaire sera dis-
cutée en fonction du contexte.

3. Strabisme aigu

Tout strabisme aigu de I’enfant doit faire
réaliser un examen ophtalmologique
complet avec dilatation pupillaire.
Apreés avoir éliminé une paralysie ocu-
lomotrice (strabisme incomitant), I’exa-
men doit s’attacher a rechercher une
cause organique (sensorielle) a ce stra-
bisme, notamment une cataracte conggé-
nitale ou juvénile, un rétinoblastome,
une maladie de Coats, une cicatrice
maculaire, une atteinte du nerf optique,
un décollement de rétine... L'imagerie
cérébrale n’est nécessaire qu’en cas de
paralysie oculomotrice ou en cas de stra-
bisme divergent sans anomalie ophtal-
mologique retrouvée.

En cas d’examen normal, il convient
de rassurer les parents, de revoir I’en-
fant sous atropine et de prescrire la
correction optique totale. Une préven-
tion de I’amblyopie sera instaurée par
occlusion. Il s’agit le plus souvent d’'un
microstrabisme passé inapergu qui s’est
décompensé ou bien d’un strabisme nor-
mosensoriel. Le bilan orthoptique avec
étude de la sensorialité rétinienne aide
au diagnostic différentiel, essentiel pour
la prise en charge chirurgicale.

4. Nystagmus et mouvements oculaires
anormaux

Il faut distinguer les nystagmus a début
précoce (“congénitaux”) des nystagmus
“acquis” [6]. Les nystagmus a début pré-
coce apparaissent entre 4 et 12 mois de
vie, alors que les nystagmus “acquis”
apparaissent apres 1 an. Parfois, la dis-
tinction clinique peut étre difficile car
les parents ne I’avaient pas remarquée
auparavant. Les nystagmus de I’enfant
devant faire réaliser une imagerie céré-
brale rapide sont les nystagmus acquis,
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les nystagmus de type neurologique et
de type spasmus nutans. Les caracté-
ristiques des nystagmus neurologiques
sont:

— composante verticale battant vers le
haut ou vers le bas;

— composante torsionnelle, alternant
périodique (horizontal présent en posi-
tion primaire changeant de sens toutes
les 90 2120 secondes);

—abascules type seesaw et hemi-seesaw
(élévation-intorsion d'un ceil et abaisse-
ment-extorsion de I'autre oil) ;
—retractorius (a ressort, convergence et
rétraction pendant les phases rapides,
divergence pendant les phases lentes);
—duregard excentré (gaze evoked) (pré-
sent dans les regards excentrés, battant
dans le sens du regard);

—nystagmus dit “ataxique de Harri” (pré-
sent en abduction del’eeil controlatéral &
I'ophtalmoplégie internucléaire).

Les caractéristiques du nystagmus de
type spasmus nutans sont les suivantes:
—intermittent;

—de faible amplitude;

—de haute fréquence;

—souvent multidirectionnel ;

—souvent asymétrique (“dissocié”);

— parfois associé a un dodelinement de
la téte et un torticolis.

Ce type de nystagmus est une des rares
urgences en matiere de nystagmus de
I’enfant, car il doit faire éliminer un
gliome du chiasma dont on redoute les
complications (compression avec insuf-
fisance hypophysaire et HTIC) [7]. Si
I’imagerie élimine ce diagnostic et celui
de syndrome dysmyélinique, la réalisa-
tion d’un électrorétinogramme (ERG) est
nécessaire en raison du risque de dys-
trophie ou de dysfonction stationnaire
de larétine.

Les nystagmus a début précoce horizon-
taux de type syndrome du nystagmus
précoce ou nystagmus de type latent
(associés a un syndrome du strabisme
précoce) ne sont pas associés a des
atteintes neurologiques, sauf en cas
d’anomalie des papilles optiques.

Enfin, a c6té du nystagmus de I’enfant,
il faut distinguer les mouvements anor-
maux que sont les intrusions et oscilla-
tions saccadiques.

Le flutter oculaire est une succession de
saccades purement horizontales, alors
qu'un opsoclonus est une succession de
saccades multidirectionnelles. Ces deux
entités persistent durant le sommeil.

Le syndrome d’opsoclonus-myoclonus
consiste en I'installation, sur quelques
jours & quelques semaines, d’intrusions
saccadiques, de myoclonies, d’un syn-
drome cérébelleux et de troubles de
I’humeur. Le premier signe d’un tel syn-
drome peut étre un flutter intermittent
qui s’aggravera en flutter permanent puis
en opsoclonus. Par contre, il convient
de ne pas confondre ce syndrome & un
stade débutant avec un flutter physio-
logique. Ce dernier est intermittent,
s’accompagne d’une accommodation,
d’une convergence et d’un myosis, il
est parfois déclenché volontairement;; il
n’existe pas de signes généraux évolutifs.
En dehors de ce type de flutter, tout flut-
ter oculaire pathologique ou opsoclonus
doivent faire rechercher un syndrome
paranéoplasique — notamment dans le
cadre d’un neuroblastome chez 1’en-
fant —, une encéphalite ou, beaucoup
plus rarement, une intoxication. Cette
recherche nécessite le transfert dans un
centre de référence pour la réalisation
d’un examen neurologique pédiatrique
complet ainsi qu'une IRM cérébro-cer-
vico-thoraco-abdomino-pelvienne a la
recherche d’'un neuroblastome ou d’une
tumeur solide autre.

5. Déviation du regard

Les révulsions oculaires sont des mou-
vements brusques des yeux vers le haut
suivis d’'un mouvement lent de retour
en position primaire. Elles sont clas-
sées parmi les “spasmes subtils” et font
partie de la sémiologie du syndrome de
West, dont la porte d’entrée est souvent
ophtalmologique. Le reste du syndrome
associant spasmes typiques, régression
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psychomotrice et hypsarythmie peut
apparaitre dans un second temps. Le
pronostic dépend de la prise en charge
précoce, toute révulsion oculaire accom-
pagnée d’une perte du contact visuel
devant faire réaliser un électroencépha-
logramme en urgence.

La déviation tonique du regard vers le
bas (déviation persistante des yeux vers
le bas ou tonic downgaze) associée a une
rétraction palpébrale bilatérale (signe de
Collier) constitue le célebre “regard en
coucher de soleil” et résulte d’une forme
extréme, spécifique au nouveau-né etau
nourrisson, de paralysie supranucléaire
du regard vers le haut (syndrome de
Parinaud) (fig. 4). Il convient de recher-
cherune hydrocéphalie, engendrant une
compression dela portion supérieure du
mésencéphale postérieur.

La déviation tonique vers le haut est
beaucoup plus rare. Elle doit faire
rechercher des crises épileptiques
oculogyres.

6. Anisocorie

L’analyse des pupilles doit se faire en
ambiance scotopique et photopique. Une
anisocorie plus marquée a la lumiere
indique un déficit de constriction doncla
pupille anormale est celle qui est la plus
grande: c’est une mydriase. A I'inverse,
lorsque ’anisocorie est plus importante
a I’obscurité, c’est une dilatation insuf-
fisante de la pupille la plus petite, donc
un myosis. On aura pris soin avant d’éli-
miner une anatomie anormale de l'iris
(synéchies, aniridie, corectopie...)

Devant un myosis del’enfant, il convient
de réaliser des tests pharmacologiques,
notamment le test a la cocaine 5 %
(fabrication hospitaliére) [8-10]. Les
gouttes sont instillées 45 minutes avant
la seconde inspection. Le mécanisme
d’action est une inhibition de la recap-
ture de lanoradrénaline avec augmenta-
tion de sa concentration et stimulation
des récepteurs alpha-1 adrénergiques
post-synaptiques provoquant une
mydriase si la voie sympathique est
intacte. Dans le syndrome de Claude
Bernard-Horner (CBH), le myosis reste
fixe et I’anisocorie augmente. Le test
est considéré comme diagnostique si
I’anisocorie augmente de plus d’un mil-
limétre.

L’apraclonidine 1 % diluée ne doit pas
étre utilisée chez le jeune enfant. Elle
induit une mydriase de I’ceil en myosis
pathologique par hypersensibilité de
dénervation. Un ceil sain ne réagira pas.
Il existe donc une inversion d’anisocorie
en cas de CBH.

Les tests pharmacologiques permettent
de différencier un CBH d’une anisoco-
rie physiologique. Chez’enfant,un CBH
est soit congénital, soit acquis. Dans les
formes acquises, il peut étre dd a un
traumatisme obstétrical avec lésion du
plexus brachial. Une IRM cérébro-cer-
vico-thoracique haute est tout de méme
nécessaire pour éliminer une lésion
structurelle a I’origine du CBH (neu-
roblastome, agénésie de la carotide)...

Les mydriases de I’enfant, lorsqu’elles
ne résultent pas d’une cause locale ou

Fig. 4: “Regard en coucher de soleil” avec rétraction des paupiéres supérieures.

d’une instillation de collyre, sont rares
et généralement le fait d'une parésie du
contingent intrinseque du III.
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Les urgences tumorales

de I'enfant

RESUME : Les tumeurs orbitaires des enfants sont rares. L'urgence est d’identifier celles présentant
un caractére malin et il ne faut négliger aucun signe d’appel:
— une exophtalmie ou un trouble de I’oculomotricité doivent faire évoquer en premier lieu un rhabdo-
myosarcome ou une métastase orbitaire mais peuvent aussi révéler un hémolymphangiome;

— une leucocorie doit faire rechercher un rétinoblastome uni ou bilatéral;

— un gliome se manifeste par un trouble du comportement visuel (amblyopie, nystagmus, scotome...)
et doit déclencher un bilan de neurofibromatose.
Les tumeurs bénignes représentent la majorité des masses orbitaires de I’enfant et leurs complica-
tions sont d’ordre visuel (amblyopie) ou esthétique.
L'ophtalmologiste a donc un role diagnostique essentiel mais également un role important dans le
suivi de I’enfant (rééducation de I’amblyopie, dépistage des récidives ou complications).

S. DERRIEN, P-V. JACOMET?2, P. KOSKAS3,
P. DUREAU1

1 Service d’Ophtalmologie pédiatrique, Fondation
ophtalmologique Adolphe-de-Rothschild, PARIS.

2 Service de Chirurgie reconstructive orbito-
palpébrale, Fondation ophtalmologique
Adolphe-de-Rothschild, PARIS.
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sontrares mais leur diagnostic doit

étre rapidement posé en raison du
risque de morbidité, voire de mortalité.
L’épidémiologie globale de ces tumeurs
est difficile a estimer puisque les séries
publiées concernent une tranche d’age
ou une tumeur spécifique. La popu-
lation pédiatrique présente certaines
spécificités:
— fréquence plus rare que chez I’adulte
(142 % del’ensemble des cancers);
—tumeurs spécifiques a ’enfant;
—tumeurs majoritairement bénignes;
— certaines tumeurs malignes peuvent
exceptionnellement régresser de fagon
spontanée (rétinoblastome);
—une étiologie génétique plus facilement
évoquée.

I es tumeurs orbitaires de I’enfant

L'urgence est d’identifier les tumeurs
malignes pouvant mettre en jeu le pro-
nostic vital ; pour les autres tumeurs,
un diagnostic précoce réduit le risque
de séquelles visuelles et esthétiques.
A travers cet article, nous soulignerons
et illustrerons les points clés des prin-
cipales atteintes tumorales pédiatriques

d’abord bénignes, puis malignes dans
une seconde partie.

Les principales urgences
tumorales

Il existe une grande diversité de tumeurs
chez’enfant dont certaines sont compi-
lées dans le tableau I.

1. Les tumeurs bénignes

>>>Le gliome, la tumeur neurogéne des
voies visuelles la plus fréquente (cas cli-
nique 1)

Lesgliomes serévelent entre 2 et 7 ans et
1/4 d’entre eux se développent au niveau
dunerfoptique (NO) avec une prépondé-
rance féminine. Cette tumeur est spora-
dique mais peut aussi étre associée a une
neurofibromatose de type 1 (NF1) dans
30a58 % descas. Il en existe deux types:
—lesastrocytomes pilocytiques (grades
etIl), bénins, envahissantle NO;

—les glioblastomes, agressifs, survenant
préférentiellement chez I’adulte.
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Cas clinique 1

yeux.

Cas d'une fillette de 5 ans et demi: BAV bilatérale rapidement progressive inférieure a 1/108€. Atrophie optique bilatérale au FO et découverte
d’'un astrocytome pilocytique chiasmatique en IRM. Traitée par chimiothérapie avec stabilisation tumorale mais une AV a 1,5/10° aux deux

Les signes d’appel ophtalmologiques
sont une exophtalmie axile (indolore,
non inflammatoire), une baisse d’acuité
visuelle (BAV), un scotome dans le
champ visuel, un strabisme ou un nys-
tagmus. Au niveau du fond d’ceil (FO), il
peut étre noté soit une atrophie optique
(plus de 60 % des cas), soit un cedéeme
papillaire. LTRM est]’examen clé pourle
diagnostic, ’analyse des complications
etlarecherche de signes de NF1 [1]. Une
régression spontanée est possible (loca-
lisations chiasmatiques et hypothala-
miques). Une surveillance est proposée
s’il existe une AV (acuité visuelle) utile
sans retentissement neuroendocrinien.
Certains auteurs recommandent un
suivi neuro-ophtalmologique couplé a
une IRM tous les 3 mois les 2 premiéres
années, puis annuel. Sila tumeur évolue,
une polychimiothérapie est proposée. La
radiothérapie garde sa place danslesloca-
lisations chiasmatiques évolutives et la
chirurgie s’envisage quand I’AV est nulle
avec une tumeur du NO menagante [2].

>>> Le lymphangiome, une malforma-
tion veino-lymphatique (cas clinique 2)

Il représente 2 a 4 % des masses orbi-
taires et se manifeste dans I’enfance

ou ’adolescence par une exophtalmie
subaigué parfois associée a une BAV.
Un saignement intratumoral peut se
compliquer d’ophtalmoplégie et/ou
de compression du NO [3]. 'IRM met
en évidence le caractére non circulant
de cette malformation et les éventuels
stigmates de poussées hémorragiques
anciennes. L’échographie révele une
tumeur kystique anéchogene. La prise en
charge est délicate compte tenu du carac-
tere infiltrant de la tumeur. Le drainage
des kystes avec injection de Tissucol®
est indiqué en cas d’exophtalmie dou-
loureuse avec risque de baisse visuelle.
Dans les autres cas, une surveillance
est indiquée, en collaboration avec le
pédiatre qui s’attachera a traiter toute
infection de la sphére ORL (facteur favo-
risant de saignement ou d’aggravation de
I’exophtalmie) [4].

2. Les tumeurs malignes

>>> Le rétinoblastome, la tumeur ocu-
laire embryonnaire la plus fréquente
(cas clinique 3):

Cette tumeur maligne est développée
aux dépens des précurseurs des photoré-
cepteurs rétiniens et survient dans plus

de 90 % des cas avant 5 ans. L’atteinte
est unilatérale dans 60 % des cas. Les
signes d’appel les plus fréquents sont
une leucocorie (60 % des cas) et/ou un
strabisme (25 % des cas). Une analyse
génétique est réalisée a la recherche
d’une atteinte du géne RB1.

Cliniquement, on observe une masse
blanche dont le développement est soit
endo, soit exophytique. L’'imagerie est
indispensable: I’échographie montre
une masse échogene calcifiée et 'IRM
évalue I’extension postérieure au NO et
au cerveau. La prise en charge thérapeu-
tique se fait par une équipe spécialisée
en fonction du stade tumoral [5]. Les
traitements conservateurs incluent le
laser, qui peut étre associé a des cures
de chimiothérapie systémique ou direc-
tement en intratumoral. Lorsque la
pathologie est étendue, I'énucléation est
réalisée. Le pronostic vital est, a ce jour,
de plus de 95 % de survie.

>>>Lerhabdomyosarcome, une tumeur
mésenchymateuse redoutable (cas cli-
nique 4)

Le rhabdomyosarcome est une tumeur
hautement maligne quireprésente 10 %
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Cas clinique 2

Fillette de 3 ans et demi avec une exophtalmie droite progressive en 1 semaine; le FO est normal; U'IRM retrouve une masse polylobée et
kystique; certaines logettes kystiques contiennent un sédiment hématique. Le diagnostic de lymphangiome orbitaire droit est posé et un
affaissement des kystes avec Tissucol® a été réalisé.

Cas clinique 3

associée.

Sur la photo de gauche, un rétinoblastome exophytique avec des calcifications sous la rétine. La seconde photo montre un aspect endo-
phytique avec calcifications visibles. L'échographie est une aide au diagnostic et repére ces calcifications, et 'IRM juge d'une atteinte du NO

des cas de cancer orbitaire. L'dge de
découverte se situe vers 6 ans, mais
la littérature décrit des cas d’atteinte
de la naissance a 80 ans. Gette tumeur
se révele volontiers par une exophtal-
mie et/ou une tuméfaction palpébrale,
d’évolution rapidement progressive,
sans fievre a la différence d'une cellulite
orbitaire. Le globe est déplacé vers le bas
et 'enfant peut présenter une épistaxis
associée. Au fond d’eeil, on retrouve
soit une atrophie optique (60 a 65 %
des cas), soit un cedéme papillaire (35 a
40 %). Le risque majeur est la compres-
sion orbitaire et les séquelles visuelles
secondaires [6].

L’imagerie est primordiale dans le dia-
gnostic et le bilan préthérapeutique: le

scanner recherche une atteinte osseuse
et I'IRM détecte les envahissements
cérébro-méningés. La biopsie est une
étape urgente et cruciale pour confirmer
le diagnostic et établir la classification
et le profil immuno-histochimique de
latumeur dont dépendront le pronostic
et la prise en charge thérapeutique. Les
traitements incluent une polychimio-
thérapie, une radiothérapie et une
chirurgie avec un taux de survie supé-
rieur a 85 % pour les atteintes orbitaires
sans métastases [7].

>>> Le neuroblastome, une métastase
orbitaire de mauvais pronostic

Le neuroblastome est une tumeur
maligne développée aux dépens du

systéme nerveux sympathique et
sécrétant des catécholamines. Avec le
sarcome d’Ewing et la leucémie, ces
tumeurs sont les principales étiolo-
gies des métastases orbitaires chez les
enfants. Le neuroblastome représente
10 % des tumeurs malignes de I’enfant
et I’4ge au diagnostic est inférieur a
6 ans. La métastase orbitaire est révé-
latrice dans 10 % des cas, témoignant
alors d’un stade avancé de la maladie.

Cliniquement, on note des hématomes
palpébraux pouvant faire évoquer un
traumatisme a la phase initiale. Le
diagnostic est plus évident lorsqu’il
existe une exophtalmie associée (syn-
drome de Hutchinson), un syndrome
opsomyoclonique (50 % des cas) ou
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Fillette de 3 ans et demi avec une masse palpébrale inférieure droite d'évolution progressive en 1 semaine; pas de limitation oculomotrice et
FO normal. Une échographie réalisée en urgence montre une masse temporale inférieure bien vascularisée. En IRM, on retrouve une masse
orbitaire refoulant le NO et déformant la paroi orbitaire externe. Le diagnostic de rhabdomyosarcome orbitaire droit localisé est posé.

Tumeur kystique

Tumeur bénigne

Choristomes congénitaux
Tératome orbitaire
Kyste colobomateux

Tumeur maligne

Carcinomes embryonnaires

Tumeur vasculaire

Hémangiome capillaire

Coats

Hémangiome caverneux
Lymphangiome

Hémangiopéricytome

Malformation artério-veineuse orbitaire

Tumeur neurogéne

Neurofibrome
Gliome/astrocytome pilocytique
Méningiome

Astrocytome

Schwannome

Gliome malin

Tumeur mésenchymateuse

Lipome
Chondrome

Rhabdomyosarcome

Tumeur inflammatoire

Pseudo-tumeur inflammatoire
Hémolymphangiome

Tumeur propagée a l'orbite

Meningo-encéphalocéle orbitaire
Mucoceéle
Ostéome
Kystes infectieux (parasitaire ++)

Rétinoblastome
Lymphome de Burkitt
Pseudo-tumeur inflammatoire

Tumeur osseuse

Dysplasie fibreuse de l'orbite
Fibrome

Ostéosarcome

Tumeur au cours de
pathologies générales

Histiocytose X
Xanthogranulome juvénile
Hamartome, névrome plexiforme de la neurofibromatose

Métastases : leucémie, neuroblastome,
sarcome d’Ewing

Tableau | : Classification des principales tumeurs orbitaires bénignes et malignes de l'enfant.

un syndrome de Claude Bernard-
Horner [8]. Le diagnostic positif se
base sur le dosage des catécholamines
urinaires (positif dans plus de 90 % des

cas) et sur la biopsie de la masse qui
aura été localisée par une imagerie. Le
traitement en cas d’atteinte orbitaire
associe une chimioradiothérapie, une

exérese et une greffe de moelle osseuse
mais, compte tenu du stade avancé
dans ce contexte, la survie de ’enfant
est inférieure a 15 % [9].



B Conclusion

Les tumeurs orbitaires de I’enfant sont
rares. Les véritables urgences diagnostiques
et thérapeutiques concernent le rhabdo-
myosarcome etlesmétastases orbitaires des
neuroblastomes et des leucémies, mettant
enjeu le pronostic vital. Lesautres tumeurs
orbitaires (1ésions vasculaires, neurogenes,
rétinoblastome...) requiérent une prise en
charge en urgence différée et I’ophtalmo-
logiste peut compléter son bilan et orienter
I’enfant vers une équipe spécialisée. Les
complications sont, dans ce cas, d’ordre
fonctionnel (séquelles visuelles) et/ou
esthétique. Le bilan comprend une image-
riequi peut étre complétée par unebiopsie.
Les traitements dépendent de 1’étiopa-
thogénie de la tumeur et sont réalisés en
milieu spécialisé. Lophtalmologiste garde
sa place dans le suivi visuel et la détection
d’éventuelles complications ou récidives.
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Les carences en zinc

chez I'enfant

Le zinc joue un role essentiel dans la croissance et le développement. Les nourrissons

sont donc particuliéerement sensibles a un déficit de cet élément.

Les carences en zinc chez I’enfant peuvent étre observées dans un contexte pathologique favori-
sant (formes acquises au cours de dénutrition, syndrome de malabsorption, besoins augmentés...)
ou au cours d’anomalies héréditaires du transport du zinc (acrodermatite entéropathique et déficit

néonatal transitoire).

Les signes cliniques dermatologiques se manifestent dans les carences modérées a séveres et
peuvent conduire au diagnostic par leur reconnaissance.

M. MARQUE
Service de Dermatologie,
CHU de NIMES.

e zinc est un élément important
L dans la croissance et le dévelop-

pement de I’enfant par son impli-
cation dans de nombreux processus
physiologiques: développement du
systéme nerveux central, fonction
immunitaire, role dans les appareils
digestif, reproductif et tégumentaire.
Plusieurs de ses fonctions biologiques
ont été identifiées: catalytique au sein
demétallo enzymes, structurale (comme
la stabilisation de liaison de protéines a
I’ADN au sein des structures doigts de
zinc) ourégulatrice dans la signalisation
cellulaire [1].

Son transport cellulaire est régulé
par deux familles de protéines: ZnT
(SLC30A), diminue la concentration
intracellulaire du zinc, en favorisant son
transport vers des organelles cytoplas-
miques et vers le domaine extracellu-
laire, et Zip (SLC39A) ’augmente. Son
absorption se fait principalement au
niveau duodénal et jéjunal. En cas de
régime pauvre en zinc, cette absorption

est augmentée par les transporteurs du
zinc entérocytaires. En cas d’apport
important en zinc (supplémentation),
une absorption passive par passage entre
les entérocytes peut étre observée. Lors
de son passage sanguin, la majorité du
zincestliée al’albumine (60480 %) pour
son transport. Il est ensuite incorporé
dans les tissus musculaires et osseux
(85 % du stock corporel). Son élimina-
tion se fait par excrétion pancréatique
(peu d’élimination rénale, sudorale ou
tégumentaire) [1].

Les besoins en zinc varient selon 1’age,
I’état physiologique (grossesse, allai-
tement) et pathologique. Selon les
pays, les apports recommandés sont de
1,5 a 2mg/] pour les enfants de 0-3 mois,
3-8 mg/] pour 7-12 mois et 4-9 mg/J pour
1-3 ans. Ces besoins rapportés a la masse
corporelle sont plus importants chez le
nourrisson et ’enfant que chez I’adulte
(14 mg/] pour les hommes et 8 mg/J pour
les femmes). Au cours des 6 premiers
mois, les besoins alimentaires en zinc



sont normalement couverts par 1’allai-
tement maternel (en I’absence de déficit
en zinc mammaire ou d’augmentation
des besoins chez le nouveau-né). Le lait
maternel contient initialement 8 mg/L.
Cette concentration diminue de moitié a
1 semaine, puis de fagon plus lente pour
atteindre 2 mg/L a 2 mois, 1 mg/L a 6 mois
puis 0,5 mg/L a 12 mois [2]. Audelade
6 mois, le lait maternel n’est donc plus
une source de zinc adaptée. Les formules
pédiatriques sont supplémentées pour
couvrir ces besoins. Dans ’alimenta-
tion, les principales sources de zinc sont
les viandes, les coquillages et les crus-
tacés. Les céréales et les légumineuses
contiennent également du zinc (par-
fois en concentrations équivalentes a la
viande) mais la biodisponibilité du zinc
est meilleure lorsque celui ci est associé
aux protéines animales. Par ailleurs, la
présence d’acide phytique dans les végé-
taux diminue I’absorption du zinc par
formation de complexes peu solubles [3].

B Etiologies des carences en zinc

La carence en zinc est un probleme de
santé publique dans le monde par sa forte
prévalence dansles paysen voie de déve-
loppement, en particulier chez les jeunes
enfants, et par son impact sur la morbi-
dité et la mortalité. ’OMS estime ainsi
que 800000 morts/an dans le monde
sont liées au carence en zinc et que 50 %
de celles-ci concernent des enfants de
moins de 5 ans. Les carences d’apport,
qui touchent 40 % des enfants en age
préscolaire dans ces régions, sont essen-
tiellement dues a la malnutrition. Dans
les pays développés, des carences en
zinc sont observées dans des contextes
favorisants: prématurité, allaitement
maternel exclusif et prolongé, déficit
de sécrétion en zinc mammaire, régime
pauvre en aliments contenant du zinc,
entéropathie chronique ou plus rare-
ment lors de maladie génétique (acro-
dermatite entéropathique). Les étiologies
des carences en zinc chez I’enfant sont
classées ci-dessous en fonction de leur
mécanisme [1].
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1. Apport en zinc insuffisant

>>>Chezle nouveau-né et le jeune nour-
risson: le déficit néonatal transitoire en
zinc (MIM 608118) est une affection auto-
somique dominante, liée 2 une mutation
dugene SLC30A2 chezlamere allajtante.
Cegene code pour le transporteur du zinc
ZnT2 présent au niveau mammaire. Les
femmes atteintes ont une diminution
de ’excrétion mammaire de zinc d’en-
viron 70 & 90 %, entrainant une carence
d’apport chez lesnouveaux-nés en allai-
tement exclusif. Le tableau clinique
est similaire a celui de I’acrodermatite
entéropathique mais il apparait chez un
enfantnon sevré, en1’absence de supplé-
mentation (fig. 1 et fig. 2). Il s’améliore
apres sevrage maternel et restauration
d’apport satisfaisant en zinc [4,5].

>>> Chezle nourrisson plus 4gé, 1’enfant
et I’adolescent: les carences d’apport

Fig. 1: Déficit en zinc chez un prématuré associé a
un déficit en zinc dans le lait maternel: atteinte éro-
sive du siége (coll D Bessis).

Fig. 2: Déficit en zinc chez un prématuré associé
a un déficit en zinc dans le lait maternel: atteinte
cutanée faciale (coll D Bessis).

peuvent résulter d’apports insuffisants
par le lait maternel dont la concentration
en zinc diminue de fagon importante
apres quelques mois de post-partum
(allaitement maternel exclusif poursuivi
au-dela de 6 mois sans autre apport en
zinc dans ’alimentation). Une carence
peut aussi étre observée en cas de mal-
nutrition, d’anorexie mentale, de bou-
limie. L’association a d’autres carences
est alors observée [1]. Par ailleurs, une
alimentation parentérale prolongée chez
I’enfant nécessite une supplémentation
suffisante en zinc.

2. Augmentation des pertes

1l s’agit d’une augmentation des pertes
en zinc digestives, rénales, sudorales ou
par d’autres mécanismes (exsudats) au
cours de: pathologies digestives (fistule
intestinale, diarrhées chroniques, cir-
rhose) ourénales chroniques, d’infection
parasitaire, de diabéte, de prise de médi-
caments chélateurs du zinc, de briilures
étendues...

3. Malabsorption intestinale

L’acrodermatite entéropathique (AE;
MIM 201100) est une affection héré-
ditaire rare (1/500000), de répartition
ubiquitaire et sans prédilection pour un
sexe. Elle est caractérisée par un déficit
sévere en zinc d’apparition précoce, 1ié
aun défaut de son absorption duodénale
etjéjunale. En 2002, le géne responsable
SLC39A4 a été identifié. Il code pour la
protéine Zip 4, un transporteur du zinc
présent au niveau entérocytaire (o il
est responsable de son absorption intes-
tinale) et au niveau rénal (site de réab-
sorption). Le mode de transmission est
autosomique récessif (mutations homo-
zygotes ou hétérozygotes composites de
SLC39A4). Certains patients avec les
mémes manifestations cliniques pré-
sentent cependant des mutations mono
alléliques ou n’ont aucune mutation
pour ce géne (impliquant d’autres méca-
nismes potentiels comme une altération
de la régulation de la transcription de
SLC39A4 ou d’autre géne) [6]. Les mani-
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festations cliniques débutent habituelle-
ment chez le nourrisson lors du sevrage
maternel. Des cas d’AE débutant chez
des enfants nourris au sein ont cepen-
dant été décrits (hétérozygotie chez la
mere avec taux de zinc abaissé dans le
lait et/ou le sang). Le diagnostic est sus-
pecté sur la triade clinique: dermatose
inflammatoire péri-orificielle (fig. 3 et
fig. 4) acrale (fig. 5), alopécie et diar-
rhée. D’autres manifestations cliniques
apparaissent en ’absence de traitement :
retard de croissance, anorexie, infections
récurrentes, troubles neuropsycholo-
giques... avec une évolution potentiel-
lement fatale [5,7].

Chez les enfants plus 4gés, plusieurs
maladies chroniques digestives peuvent
s’accompagner d’une mabsorption
intestinale de zinc: maladie cceliaque,
maladie de Crohn, recto-colite ulcéro-hé-
morragique, mucoviscidose, maladies
hépatiques ou pancréatiques chro-
niques. Certains médicaments au long
cours peuvent également, par chélation,
diminuer son absorption ou ses taux
plasmatiques (diurétiques, valproate de
sodium, pénicillamine) [1].

4. Augmentation des besoins

La prématurité expose a un risque de
carence en zinc. En effet, 25 % du zinc
corporel est stocké au niveau hépatique
a la naissance. Ges réserves sont consti-

tuées in utero, ou le transfert mater-
no-feetal du zinc a lieu essentiellement
pendant les 10 derniéres semaines de
gestation. Les prématurés naissent donc
avec des réserves hépatiques insuffi-
santes en zinc, par rapport aux enfants
nés a terme. Par ailleurs, leur capacité
d’absorption intestinale est diminuée
et leurs besoins métaboliques sont aug-
mentés (augmentation des besoins pen-
dant les 2 premiers mois de vie) [3,8].

B Manifestations cliniques

Elles sont variables en fonction de la
sévérité de la carence. Les signes cuta-
nés sont généralement observés au cours
des carences modérées a séveres sous la
forme d’une dermatose inflammatoire
érythémato-squameuse voire crotiteuse.
Leslésions peuvent étre eczématiformes
ou psoriasiformes, vésiculo-bulleuses,
érosives ou pustuleuses. Elles ont géné-
ralement des bords nets, bien délimités.
Une desquamation superficielle peut
étre observée. Leur topographie est fré-
quemment bipolaire touchant le siege
et 'extrémité céphalique. Les 1ésions
sont symétriques. Sur le visage, la dis-
position est typiquement périorificielle:
péribuccale (fig. 1 et fig. 3), périorbi-
taire, périnasale et périauriculaire. Sur
le siege, onretrouve une atteinte des plis
interfessiers et inguinaux (fig. 2 et fig. 4).
En I’absence de traitement, les 1ésions

peuvent s’étendre aux cuisses, a la partie
inférieure de I’'abdomen ou aux plis cer-
vicaux. L’atteinte acrale se présente sous
le forme d’une dactylite bulleuse, d'une
paronychie et d’une atteinte unguéale
(fig. 5). On peut aussi constater une peau
seche, un ralentissement de la pousse
des ongles et un retard de cicatrisation.

Les surinfections mycosiques (Candida
albicans) et bactériennes (pyogeénes)
des lésions cutanées sont fréquentes.
Elles peuvent retarder le diagnostic en
faisant évoquer par la localisation et la
présentation clinique une mycose ouun
impétigo.

Une atteinte muqueuse est également
possible avec des lésions ano-génitales
ou buccales (fig. 1): glossite atrophique
et érosive, chéilite (notamment chéilite
angulaire), perleche et gingivite.

Une alopécie diffuse est classiquement
décrite dans les AE (triade classique:
diarrhées, alopécie, dermatose inflam-
matoire bipolaire rapportée dans les
premiéres observations). Une dysplasie
capillaire peut étre observée, une dépig-
mentation des cheveux mais aussi des
cils et des sourcils. Des dermites du scalp
ont été rapportées.

Les autres manifestations cliniques
comportent chez I’enfant ou I’adulte:
retards staturo-pondéraux, hypogo-

Fig. 3: Acrodermatite entéropathique. Dermite éro-
sive du cou. Atteinte faciale avec disposition péri-
buccale et atteinte muqueuse.

Fig. 4: Acrodermatite entéropathique. Dermite du
siége avec atteinte mixte des zones de convexité et
des plis, érosive.

Fig.5: Acrodermatite entéropathique. Paronychie
bulleuse.
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tres évocateurs du diagnostic.

B Le diagnostic des carences en zinc repose sur des arguments
cliniques, biologiques, histologiques et de réponse thérapeutique
(amélioration clinique rapide sous supplémentation).

I Les signes cutanés peuvent, dans leur présentation classique, étre

B La normalité du zinc plasmatique (ou méme des phosphatases
alcalines) n'exclue pas le diagnostic.

B Les causes des carences en zinc chez l'enfant peuvent étre,
selon l'age, acquises comme chez l'adulte (carences d’apport,
pathologies digestives, hépatiques ou rénales chroniques) ou
héréditaires par mutation de genes codant pour les transporteurs
du zinc (acrodermatite entéropathique, déficit néonatal transitoire).

nadisme, diarrhées, douleurs abdo-
minales, anorexie, perturbations du
gott, déficit immunitaire, infections
récurrentes (surinfections cutanées
mais aussi pneumopathies), troubles
neuro-psychologiques, dépression,
démence, anosmie, troubles visuels.
Chez les femmes enceintes, ont été
décrits des fausses couches spontanées,
des prématurités, des retards de crois-
sance intra-utérins, des petits poids de
naissance.

B Examens complémentaires

Sur le plan biologique, le dosage du
zinc plasmatique est le plus souvent
abaissé. Il est cependant normal dans
30 % des cas. Son taux doit étre inter-
prété dans le contexte clinique car il
peut étre abaissé en cas de stress ou
d’inflammation aigué, de grossesse ou
de prise de contraception orale (par
redistribution de 1’élément). Le dosage
des phosphatases alcalines (métalloen-
zyme abaissée en cas de carence en
zinc) peut alors présenter un intérét.
Il peut étre lui aussi normal en cas de
déficit minime. Le dosage du zinc dans
lelait maternel peut lui aussi présenter
un intérét dans les déficits néonataux
transitoires.

Les signes histologiques sur la biopsie
de lésions cutanées peuvent aider au
diagnostic: parakératose confluente,
spongiose focale, amincissement de la
couche granuleuse et acanthose épi-
dermique a un stade précoce, éléments
“nécrolytiques” & un stade plus avancé
(péleur cytoplasmique, ballonisation et
nécrose kératinocytaire dans la couche
granuleuse), lésions psoriasiformes,
a un stade chronique. Cependant, ces
éléments rencontrés dans d’autres der-
matoses carentielles, ne sont pas spéci-
fiques de la carence en zinc.

Enfin, les tests génétiques (recherche de
mutation pour les genes SCL39A4 ou
SCL30A2) sont proposés dans les formes
héréditaires [1,5,6].

B Diagnostics différentiels

Les troubles du métabolisme de la
biotine (carence, déficit multiple en
carboxylases) peuvent accompagner
de dermite péri-orificielle, érythéma-
to-squameuse, croliteuse ou érosive (de
disposition péri-orificielle et concer-
nant les plis), ressemblant aux manifes-
tations cutanées d'une AE, d’une peau
seche, d’une alopécie et d’une atteinte
mugqueuse (conjonctivite, blépharite) [9].

Les autres manifestations cliniques asso-
ciées sont neurologique (retard psycho-
moteur, perte d’audition), respiratoire, et
immunitaire.

Des manifestations cutanées ressem-
blant a celles observées dans les carences
en zinc (“ pseudo-acrodermatite entéro-
pathique”) ont par ailleurs été décrites
dans des déficits en acides gras essentiels
et en acides aminés, notamment d’ori-
gineiatrogénique lors de régimerestrictif
chez des enfants atteints d’aminoacido-
pathies.

B Traitement

Ilrepose avant tout surle traitement de la
cause et sur la supplémentation en zinc.
Ce traitement se présentent sous forme
parentérale ou orale: oxydes, acétate,
sulfate ou gluconate de zinc comportant
respectivement 80, 30, 23 et 14 % d’élé-
ment zinc.

En cas de forte suspicion diagnostique,
le traitement doit étre débuté sans
attendre les résultats des examens bio-
logiques et a valeur de test diagnostique.
L’amélioration, en particulier cutanée,
est en effet rapidement observée en
quelques jours (fig. 6 et fig. 7). 70 % des
patients répondent rapidement apres
supplémentation, si elle est introduite
au cours des 6 premiers mois de la
carence. Sur le plan cutané, les lésions
cicatrisent sans séquelles; mais lors de
carences prolongées, les effets sur la
croissance et le développement peuvent
étre permanents.

Dans les déficits transitoires, le trai-
tement est administré pendant 3 a
4 mois, mais peut étre poursuivi selon
laréponse clinique et biologique. En cas
de carences d’apport, la supplémenta-
tion en zinc est de 0,5 a 1 mg/Kg/J (zinc
élément). En cas de besoin augmenté,
ces apports peuvent étre plus impor-
tants. En cas d’acrodermatite entéropa-
thique, cette supplémentation est de 1 a
3 mg/Kg/]. Ce traitement ne doit pas
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Fig. 6 et 7: Acrodermatite entéropathique. Efficacité rapide du traitement par zinc. Atteinte faciale avant

(fig. ) et 6 jours aprés traitement (fig. 7).

étre interrompu mais poursuivi a vie.
L’adaptation posologique est faite en
fonction des taux de zinc plasmatique
contrdlé tous les 3 a 6 mois. Des apports
plusimportants peuvent étre nécessaires
lors de la grossesse et de I’allaitement.

Lestaux de cuivre et de fer doivent aussi
étre controlés du fait de leur interaction
avec le zinc. En cas de surdosage, des
troubles digestifs a type de douleurs
abdominales, vomissements ou diar-
rhées peuvent étre observés. D’autres
effets secondaires sont possibles: som-
nolence, anémie, leuconeutropénie,
carence en cuivre et/ou en fer, troubles

dela croissance et perturbations du bilan
lipidique [10,11].
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Aspects nutritionnels de ['allergie
aux protéines du lait de vache

RESUME : En plus du remplacement des formules a base de protéines du lait de vache (PLV) entiéres
par des hydrolysats de PLV ou de riz, une prise en charge nutritionnelle des enfants allergiques aux
PLV est nécessaire. La prévention repose sur le bannissement de tout biberon de complément a base
de PLV entiéres chez un nouveau-né exclusivement allaité. Ces enfants doivent étre diversifiés entre
4 et 6 mois, en introduisant notamment les aliments a fort potentiel allergisant (ceuf, poisson, fruits
a coque, arachide, blé). Les viandes de bceuf et de veau sont habituellement tolérées, ce qui n’est
pas le cas des laits de chévre, brebis ou bufflonne qui doivent étre proscrits. Une supplémentation en
calcium peut étre nécessaire aprés la diversification lorsque la réduction des volumes d’hydrolysat

ingérés est trop importante.

P. TOUNIAN

Service de nutrition et gastroentérologie
pédiatriques,

Hopital Trousseau, PARIS.

de vache (APLV) peut revétir

de multiples formes cliniques
de diagnostic plus ou moins aisé: IgE-
médiées, non IgE-médiées, syndrome
d’entérocolite induite par les protéines
alimentaires (SEIPA) aigu ou chronique,
infiltration éosinophilique du tube
digestif. Son traitement repose sur une
exclusion des protéines du lait de vache
jusqu’a ce que leur tolérance soit acquise,
habituellement entre 6 et 12 mois dans
les formes classiques [1].

I ¥ allergie aux protéines du lait

L’objectif de cet article est d’aborder
les aspects nutritionnels de la prise en
charge de I’APLV. Prévention nutrition-
nelle, choix de la formule infantile, 4ge
de la diversification et mesures diété-
tiques adjuvantes chez les enfants aller-
giques aux protéines du lait de vache.

Prévention nutritionnelle
de ’APLV

1. Au cours de la grossesse

Une exclusion des protéines du lait de
vache au cours de la grossesse n’aaucun

effet préventif sur la survenue ultérieure
d’une APLV [2]. Bien au contraire, a
I'instar de la prévention de I’allergie a
I’arachide et aux fruits a coque par leur
consommation réguliére par la mere au
cours de la grossesse [3], une exclusion
du lait et des produits laitiers par une
mere enceinte pourrait augmenter le
risque d’APLV chez son enfant.

2. Chez un nourrisson exclusivement
allaité au sein

Lexclusion des protéines du lait de vache
du régime d’une mere allaitanten’est pas
recommandée pour prévenir la survenue
d’une APLV chezl’enfant qu’elle nourrit
[3]. Seuls des symptdmes pouvant évo-
quer une APLV transmise via le lait de
mere justifie une telle exclusion alimen-
taire (rectorragies, eczéma séveére, mani-
festations anaphylactiques, etc.). Celle-ci
devra étre poursuivie uniquement si elle
permet’amendement des signes qui ont
justifié sa mise en place.

La consommation de quelques biberons
de complément de formules avec proté-
ines du lait de vache entiéres a la mater-
nité chez un nouveau-né destiné a étre
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exclusivement allaité augmente le risque
de survenue ultérieure d’'une APLV [4,5].
Cette pratique est malheureusement trés
fréquente puisque plus de 80 % des nou-
veau-nés en allaitement exclusifregoivent
un ou plusieurs biberons de complé-
ment lors de leur court séjour a la mater-
nité [4,5]. Ces compléments sont parfois
justifiés (macrosomes, hypotrophes,
prématurés, nouveau-nés de mere diabé-
tique, mére en réanimation), maisil s’agit
le plus souvent d'une solution de facilité
motivée par]’argument louable de laisser
lamere sereposerlors des premiéres nuits
suivant’accouchement. Lintervalle libre
de plusieurs semaines entre la stimula-
tion antigénique post-natale et le contact
avec les protéines du lait de vache lors
du sevrage perturbe probablement les
processus d’acquisition de la tolérance
alimentaire et explique I’augmenta-
tion du risque d’APLV ultérieure. Il est
donc recommandé de ne pas donner de
biberons de complément a la maternité
lorsque lameére a décidé d’exclusivement
allaiter son enfant. Cependant, sil’état de
santé de lameére ou de ’enfantjustifie ces
compléments, un hydrolysat poussé de
protéines du lait de vache devra étre pres-
crit, etnon, comme c’est presque toujours
le cas actuellement, une formule standard
avec protéines du lait de vache entiéres
ouune formule hypoallergénique (HA). 11
en est de méme pour tous les nourrissons
exclusivement allaités nécessitant de
maniere transitoire 1'utilisation de bibe-
rons de compléments: hospitalisation de
I’enfant, contre-indication temporaire a
l’allaitement chez la mere.

3. Chez un nouveau-né alimenté au
biberon

En présence d'un terrain atopique familial,
unlaitHA ouunhydrolysat poussé de pro-
téines du lait de vache ayant fait la preuve
de son efficacité dans la prévention des
allergies doit étre prescrit des la naissance
et poursuivi jusqu’a 1’dge de 4 mois [6].
On notera cependant que ces formules
ont démontré une action préventive sur
les manifestations allergiques en général,
mais pas sur ’APLV en particulier.

En cas de suspicion d’APLYV, la for-
mule infantile contenant des protéines
entieres de lait de vache doit étre rem-
placée indifféremment par un hydroly-
sat poussé de protéines du lait de vache
ou un hydrolysat de protéines deriz[1].
Les formules a base de protéines deriz
ont la réputation d’étre gustativement
mieux tolérées par les nourrissons,
notamment les plus 4gés. Une contro-
verse existe au sujet de I’acquisition
de la tolérance aux protéines du lait
de vache chez les nourrissons alimen-
tés par un hydrolysat de riz. Certains
auteurs suggeérent qu’elle pourrait
dtre retardée [7], d’autres soutiennent
qu’elle serait accélérée [8] et une der-
niere affirme qu’elle ne serait pas modi-
fiée [9]. Compte tenu de la divergence
des deux premiers travaux et du résul-
tat du troisieme qui est méthodologi-
quement le plus correct, on peut retenir
que les hydrolysats derizn’influencent
probablement pas 1’dge d’acquisition
delatolérance aux protéines du lait de
vache.

Certains auteurs préconisent une for-
mule a base d’acides aminés libres
d’emblée dans les formes anaphylac-
tiques ou entéropathiques séveres
d’APLV [1]. IIs la justifient par une
fréquence plus élevée d’allergie aux
hydrolysats dans ces formes graves,
tout en admettant qu’aucune preuve
formelle n’existe [1]. Compte tenu des
prescriptions croissantes et souvent
abusives de ces formules, il semble
plus raisonnable de les réserver aux
enfants développant une authentique
allergie aux hydrolysats plutot que de
les proposer en premieére intention.

En revanche, les préparations infan-
tiles a base de lait de chévre sont
contre-indiquées en cas d’APLV. En
effet, l’allergie croisée entre les pro-
téines des laits de chévre et de vache
est trés fréquente compte tenu de leurs
similitudes moléculaires [10].

Des substituts inadaptés a base de végé-
taux (amande, riz, noisette, chdtaigne,
soja) ou de lait d’autres mammiféres
(brebis, chevre, jument) sont parfois don-
nésalaplace des préparations infantiles
devant une suspicion, le plus souvent
indue, d’APLV [11]. Ces boissons, pas
du tout adaptées aux besoins du nour-
risson, peuvent entrainer des carences
nutritionnelles séveres voire létales [11].
Il faut également noter la fréquence de
I’allergie associée entre protéines de soja
et de lait de vache [1]. Pour ces parents,
souventréfractaires aux produits laitiers,
les formules infantiles a base de proté-
ines deriz représentent l’alternative qui
permet de respecter leurs croyances et
d’assurer des apports nutritionnels cor-
rects a leur enfant [11].

1. Age et modalités de la diversification

Un nourrisson allergique aux protéines
du lait de vache est considéré comme
un enfant a risque atopique, qu’il ait ou
pasun terrain allergique familial. Les tra-
vaux de ces derniéres années ont montré
que l'introduction différée apres I’age
de 6 mois des aliments a fort potentiel
allergisant augmentait la sensibilisation
a ces mémes aliments au lieu de la pré-
venir comme on le pensait au début du
siecle [12-14]. La démonstration la plus
claire a été apportée par ’étude LEAP
(Learning Early about Peanut Allergy) qui
amontré une réduction considérable de
I'incidence del’allergie & ’arachide chez
les enfants a risque allergique (eczéma
sévere ou allergie a I’ceuf) en ayant regu
entre 4 et 11 mois comparés a ceux chez
lesquels 1’arachide avait été exclue
jusqu’a 5 ans [13]. Ce travail a conduit la
Société européenne de gastroentérolo-
gie, hépatologie et nutrition pédiatrique
arecommander une diversification entre
4 et 6 mois révolus chez tous les nourris-
sons, qu’ils soient a risque atopique ou
pas, et une introduction de I’arachide



(sous forme de beurre de cacahuéte ou de
biscuits apéritifs contenant de I’arachide)
entre 4 et 11 mois chez ceux souffrant
d’eczéma sévere oud’allergie al’ceuf[15].
Cette derniére mesure est cependant assez
compliquée aréaliser en pratique [16].

Aucune étude spécifique n’a été effec-
tuée chez les enfants allergiques aux
protéines du lait de vache. Mais compte
tenu des résultats convergents obtenus
chez les nourrissons a risque allergique
en général, que sont également les nour-
rissons avec APLV, une introduction pré-
coce a partir de 4-6 mois des aliments a
fort potentiel allergisant (ceuf, poisson,
fruits a coque, arachide, blé) semble rai-
sonnable, méme si son intérét préventif
reste a démontrer. Le risque de survenue
d’une réaction allergique est bien stir
plus élevé chez ces enfants, mais on peut
émettre ’hypothése que cette éventualité
sera d’autant moins fréquente que I’in-
troduction de I’aliment aura été précoce.

2. Mesures nutritionnelles adjuvantes
lors de la diversification

>>> Calcium

Chez le nourrisson allergique aux proté-
ines du lait de vache, la diversification de
I’alimentation conduit a une diminution
de la consommation d’hydrolysat, prin-
cipale source de calcium, qui ne peut pas
étre compensée par I'ingestion de produits
laitiers. Lorsque le volume d’hydrolysat
bu devient insuffisant pour apporter les
400-500 mg de calcium quotidiens dont
le nourrisson a besoin, une supplémenta-
tion calcique devient nécessaire.

Conscients de ce probleme, certains indus-
triels ont mis sur le marché des formes
2¢4ge d’hydrolysats plusrichesen calcium
permettant d’éviter une supplémentation
en calcium a condition que les quantités
ingérées soient suffisantes. Le calcul des
apports calciques a ’aide du contenu en
calcium des différents hydrolysats, trés
différent d'une formule a I’autre, permet
de décider si des compléments calciques
doivent étre prescrits (fableau I).
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B Chez les enfants destinés a étre exclusivement allaités, un
hydrolysat poussé de protéines du lait de vache doit étre prescrit
si des biberons de compléments sont nécessaires, notamment a la

maternité.

B Un hydrolysat poussé de protéines du lait de vache ou un
hydrolysat de riz peut indifféremment étre donné en premiére
intention chez un nourrisson suspect d'allergie aux protéines du

lait de vache.

B Il est préférable d’'introduire précocement, entre 4 et 6 mois, les
aliments a fort potentiel allergisant (ceuf, poisson, fruits a coque,

arachide, blé).

B Les viandes de beeuf et de veau sont habituellement tolérées, mais
les laits de chevre, brebis ou bufflonne ne le sont pas.

B Une supplémentation en calcium peut étre nécessaire apres la

diversification.

>>> Viandes de beeufet de veau

La majorité des enfants allergiques aux
protéines du lait de vache toleérent les
viandes de beeuf et de veau [17]. Seuls
certains enfants spécifiquement aller-
giques a la sérum-albumine bovine,
qui est une protéine commune entre le
lait de vache et les viandes de baeuf et
de veau, peuvent également étre aller-
giques a ces produits carnés [17]. La
sérum-albumine bovine étant partiel-
lement thermolabile, la cuisson réduit
son pouvoir allergisant. En pratique, les
viandes de beeufet de veau peuvent étre
introduites sans examens préalables
chez les nourrissons allergiques aux
protéines du lait de vache en prenant
soin de bien les cuire au début. On évi-
tera également de donner a I’enfant un
autre aliment nouveau le méme jour
pour pouvoir détecter plus aisément
une éventuelle réaction allergique.

>>> Laits d’autres mammiféres

Les réactions croisées entre les pro-
téines du lait de vache et celles de
chevre, brebis et bufflonne étant qua-
si-constantes [17], tous les produits

pouvant en contenir sont contre-indi-
qués en cas d’APLV.

En revanche, la majorité des enfants
allergiques aux protéines du lait de
vache tolérent les laits de jument,
d’dnesse et de chamelle [17].
Cependant, compte tenu du risque
plus élevé d’allergie croisée que dans
la population générale, il est plus pru-

Contenu
Préparations infantiles en calcium
(mg/100 mL)

Hydrolysats de PLV

Pepti-Junior 2 89
Nutramigen LGG 2 88
Pregestimil 78
Allernova AR 70
Nutriben APLV 2 70
Allernova 67
Galliagene 2 63
Althéra 40

Préparations végétales

Picot Riz 2 88
Modilac Riz 2 70
Novalac Riz 61
Bébé Mandorle Riz 2 53
Prémiriz 2 47

Tableau I: Contenu en calcium des différents substi-

tuts prescrits en cas d’APLV.
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dent d’éviter de principe les laits de
tout autre mammifere en cas d’APLV.

B Conclusion

Les aspects nutritionnels ont une place
majeure dans la prise en charge de
I’APLV. La prévention nutritionnelle
repose principalement sur le bannis-
sement en maternité de tout biberon
de complément a base de protéines du
lait vache entiéres chez un nouveau-né
destiné a étre exclusivementallaité. S’il
existe une justification médicale a ces
compléments transitoires, un hydroly-
sat poussé de protéines du lait de vache
devra étre prescrit. Un hydrolysat de
protéines du lait de vache ou de riz
peut indifféremment se substituer a
la formule standard en cas d’APLV. En
revanche, les préparations infantiles
a base de lait de chevre et les boissons
végétales inadaptées aux nourrissons
devront étre proscrites. La diversifi-
cation de I’alimentation des enfants
allergiques aux protéines du lait de
vache sera débutée entre 4 et 6 mois, en
introduisant rapidement les aliments a
fort potentiel allergisant (ceuf, poisson,
fruits a coque, arachide, blé). La plu-
part de ces enfants toléerent les viandes
de beeuf et de veau, mais ils réagissent
presque tous aux laits de chevre, bre-
bis ou bufflonne. Apres la diversifica-
tion, une supplémentation en calcium
peut s’avérer nécessaire si le volume
d’hydrolysat ingéré n’est pas suffisant
pour assurer les besoins, surtout si son
contenu en calcium est faible.
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Maladies génétiques a début
pédiatrique : maladie de Rendu-Osler

La maladie de Rendu-Osler peut étre diagnostiquée précocement grace a une étude géneé-
tique familiale. Les mutations sont responsables de I'apparition de malformations artério-veineuses
(MAV). Le dépistage et le bilan sont réalisés dans le cadre d’une consultation pluridisciplinaire réu-
nissant généticien, dermatologue, otorhinolaryngologiste, pneumologue, gastroentérologue, pédiatre,
cardiologue, radiologue et neuroradiologue.
L'atteinte cutanéomuqueuse invalidante chez I’adulte en raison des épistaxis n’est pas au premier
plan chez I’enfant. Les atteintes pulmonaires et cérébrales peuvent étre sévéres et inaugurales. La
connaissance du diagnostic permet la surveillance des patients et la prévention des complications.
Le traitement des Iésions, non systématique, repose sur la radiologie interventionnelle ou la chirurgie.

C. FAGNOU
Service de Pédiatrie générale,
Hopital Ambroise Paré, BOULOGNE.

a maladie de Rendu-Osler ou
L Télangiectasie Hémorragique

Héréditaire [ou HHT (Hereditary
Hemorrhagic Telangiectasia)] estunemala-
die génétique a transmission autosomique
dominante responsable de dysplasies vas-
culaires a type de télangiectasies et de mal-
formations artério-veineuses. L'incidence
de lamaladie serait de 1/5000 [1] mais les
formes asymptomatiques sont probable-
ment responsables d une sous-évaluation.
La pénétrance est importante et ’expressi-
vité variable au sein d'une méme famille.
Historiquement, le diagnostic a été défini
selon les criteres de Curagao établis par
Shovlin et al. [2]: télangiectasies cutanées,
épistaxis, lésions viscérales profondes et
histoire familiale. La présence de 3 des4 cri-
teres est nécessaire pour poser un diagnos-
tic clinique certain. Celui-ci est cependant
probable en présence de 2 critéres, situa-
tion assez fréquente chez I’enfant. Si les
épistaxisreprésentent le symptémele plus
fréquent en lien avec une atteinte cutanéo-
mugqueuse, lamaladie deRendu-Osler peut
aussi étreresponsable de complications en
lien avec des malformations artério-vei-
neuses profondes (pulmonaires, cérébrales,
hépatiques ou digestives). La présentation
clinique pédiatrique est sensiblement diffé-

rente de celle de 'adulte puisque l'atteinte
cutanéo-muqueuse n’est pas au premier
plan chez le jeune enfant. Les complica-
tions des MAV pulmonaires, cérébrales ou
hépatiques peuvent étre inaugurales. La
mortalité des patients est multipliée par 2
parrapportala population générale [3]. La
prise en charge des enfants porteurs de la
mutation permet d’espérer une réduction
de lamorbidité et de lamortalité.

Ladécouverte de genesresponsables dela
maladiea faitévoluerla prise en charge des
patients puisqu’elle permet le dépistage
génétique chez les enfants des familles
porteuses de la mutation. Les anomalies
génétiques sont situées sur le géne de
I’endogline (ENG) du chromosome 9 q
dans le cas du type 1(HHT1) et sur le
gene ACVR L1 de l‘activin receptor-like
kinase (ALK1) du chromosome 12 q dans
le cas du type 2 (HHT2). Dans des cas plus
rares, lamutation germinale est située sur
le ggne SMADH4 du chromosome 18 et
les patients sont porteurs d une polypose
juvénile, éventuellement associée a un
phénotype Rendu-Osler. Un dernier
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gene GDF2 a été identifié en 2013 sur
le chromosome 5; il est responsable
du type 3 (HHT3) [4]. La corrélation
génotype-phénotypen’est pas clairement
établie [5].

B Physiopathologie

LesgenesENG et ALK1 jouentunroéle dans
la voie de signalisation du Transforming
Growth Factor beta (TGF beta). Celui-ci
est un facteur puissant de 'angiogenése
et un médiateur du remodelage vascu-
laire. Une réponse anormale au TGF beta
dansles cellules endothéliales est respon-
sable d’anomalies de connexions entre
les vaisseaux aboutissant a la formation
de malformations artério-veineuses. La
MAV de petite taille est appelée télangiec-
tasie. Surla peau, elle se différencie d'une
pétéchie carelle s’efface ala vitropression.
Les éléments contractiles de la paroi vas-
culaire pathologique étant déficients, le
saignement est difficile & arréter. La MAV
se caractérise par une communication
directe entre une artére et une veine, sans
interposition d’un secteur capillaire. La
portion située entre ’artere afférente et la
veine efférente est volontiers anévrysmale
etfragile. Auniveau pulmonaire, elle crée
un shunt al’origine d'une hypoxémie.

B Clinique
1. Latteinte cutanée

Si cette localisation est typique chez
I’adulte atteignant 75 % des patients [6],
elle n’est pas constante chez ’enfant
puisque leslésions apparaissent avecl’age.
Lestélangiectasies prédominent surlaface
etles extrémités. Ellesn’occasionnent pas
de géne fonctionnelle et ne saignent que
rarement. (fig. 1). Un dermatologue aguerri
différenciera aisément ’angiome cutané
dela télangiectasie typique.

2. Latteinte ORL et les épistaxis

Les épistaxis sont souvent la premiére
manifestation clinique de lamaladie, dés

I’age de 3 ans [7]. Elles peuvent toucher
66 % des enfants [8]. Elles se majorent
aveclesannées, atteignant une fréquence
de 90 % chez ’adulte [6], et peuvent
devenir invalidantes. Un examen ORL
et de labouche (a larecherche de 1ésions
labiales, palatines, jugales ou gingivales)
(fig. 2) sera complété par une fibroscopie
nasale a larecherche de 1ésions typiques
dans les fosses nasales sur les cornets ou
les cloisons et dans le rhinopharynx. Les
télangiectasies peuvent étre pauci- voire
asymptomatiques mais les épistaxis
peuvent aussi générer une carence mar-
tiale profonde et une anémie.

3. Latteinte pulmonaire

L’atteinte pulmonaire se développe avec
le temps. Elle est présente chez 45 % des
enfants porteurs d'une HHT diagnostiquée
dans I’étude italienne de Giordano [8].
Les enfants porteurs de malformations
artério-veineuses pulmonaires (MAVP)
peuvent étre asymptomatiques ou pré-
senter une mauvaise croissance statu-
ro-pondérale, une dyspnée, une cyanose,
un hippocratisme digital voire une hémop-
tysie parrupture parenchymateuse du sac

Fig. 2: Télangiectasies muqueuses.

anévrysmal ou un hémothorax parrupture
pleurale. La recherche dun souffle dans
les champs pulmonaires et une mesure de
la SaO2 font partie de I’examen de dépis-
tage. Les MAVP sont d’abord recherchées
indirectement par une échographie car-
diaque de contraste. Celle-ci recherchera
un shunt droit-gauche parla visualisation
de microbulles apparaissant rapidement
dans le coeeur gauche apres injection de
sérum physiologique agité dans une veine
superficielle du bras. Le shunt est gradué
selon le score de Barzilai coté de 1 a 4. La
sensibilité de I’échographie est bonne et
permet d’éviter le TDM chez les jeunes
enfants dans le cas d’un score de Barzilai
inférieur ou égal a 2 [9]. Pour les scores
supérieursa 2,1es MAVP sontrecherchées
par le scanner qui précise la localisation,
le nombre, la taille avec une mesure du
diametre de ’artere afférente de chaque
MAUVP. Latteinte varie de télangiectasies
diffuses a des MAVP uniques oumultiples
(fig. 3). Latteinte deslobes inférieurs et du
poumon droit semblent plus fréquentes.

En raison de la présence d’un shunt
droit-gauche direct, le poumon ne
joue plus son réle de filtre face aux

Fig. 3: Gargon de 12 ans porteur d'une malforma-
tion artérioveineuse pulmonaire du lobe inférieur
droit. Scanner thoracique en reformation sagittale:
l'artére afférente (fléche blanche) est de plus petit
calibre que la veine efférente (fléche jaune). Elle
alimente le sac anévrismal (étoile). Le calibre de
l'artere afférente dépasse 3 mm de diamétre ce qui
représente une indication a 'embolisation.



micro-embols et aux bactéries; ceci
explique certaines complications
cérébrales telles que les abces céré-
braux responsables de tableaux fébriles
accompagnés parfois de convulsions
ou telles que les accidents vasculaires
cérébraux ischémiques [10].

4, L'atteinte cérébrale

Elle peut étre primitive, liée a la présence
demalformations artério-veineuses céré-
brales (MAVC) ou médullaires. Elles
touchent 10 a 20 % des patients [11,12]
et seraient présentes dés la naissance
d’aprés certains auteurs [13]; cepen-
dant, une publication récente rapporte
le cas d’une apparition de novo d’une
MAV cérébrale chez un patient de 5 ans,
préalablement exploré a 1’age de 5 mois
[14]. Ces MAV cérébrales sont parfois
asymptomatiques [15]. Elles sont évo-
quées dans le cas d’une augmentation
anormale du périmetre cranien, de dila-
tation des veines du visage, de céphalées
ou migraines invalidantes, d’anomalies
de développement psychomoteur ou de
troubles des acquisitions. L'auscultation
du créne et de la région rachidienne
recherche un souffle. Ces malformations
peuvent également étre responsables de
complications a type de convulsions, de
coma, de déficit neurologique. Lerisque
de rupture de MAV avec hémorragie
cérébrale est évalué a 1a 2 % par année
et par patient [16]. Les MAV médullaires
peuvent étre responsables dune tétraplé-
gie en cas de rupture.

LesMAV du systéme nerveux central sont
recherchées par IRM de premiére inten-
tion. Celle-ci est réalisée chez les bébés de
moins de 6 mois de famille connue pour
lamaladie et dont le diagnostic a été posé
surl’analyse génétique du sang de cordon
ou sur un prélévement sanguin précoce
apres consultation aupres d’'un généti-
cien. Au-dela de 6 mois, les indications
sont posées en fonction du contexte cli-
nique. Les MAV sont microscopiques ou
bien constituées parun large nidusouune
grosse fistule. Les fistules semblent étre
I’apanage des enfants plus jeunes alors
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B Le diagnostic de maladie de Rendu-Osler repose actuellement sur
la génétique avec recherche de mutation sur les génes ENG, ALK1

et SMAD4.

B La surveillance clinique avec recherche de souffle, mesure de la
Sa02, suivi du PC et recherche de céphalées est essentielle.

B La prévention d'accidents vasculaires et d'abces cérébraux
est faite grace a la prise en charge des MAV pulmonaires et a

l'antibioprophylaxie.

B Une antibioprophylaxie est prescrite en cas de geste invasif
lorsqu’un shunt est mis en évidence a l'échocardiographie de

contraste.

que les micro MAV sont plut6t retrouvées
chez les adolescents [16]. L'angiographie
compléte le bilan des MAV.

5. L'atteinte hépatique

Si l’atteinte est présente chez un enfant
porteur de télangiectasies visibles a
I’échographie, elle est en général asymp-
tomatique. Elle évolue avec le temps et
peut conduire chezl’adulte a une choles-
tase, a une cirrhose ou a une insuffisance
cardiaque par haut débit. Cette derniére
complication est possible chez ’enfant
lorsque les MAV sont volumineuses.

Les études les plus récentes ne per-
mettent pas actuellement]’établissement
d’une corrélation génotype-phénotype.

Prise en charge d’un enfant
dans une famille atteinte parla
maladie au sein de la
consultation spécialisée
pluridisciplinaire de I’hopital
Ambroise Paré

Le généticien est le premier intervenant
de la prise en charge. Une enquéte géné-
tique est réalisée autour du cas index de
lamaladie. Une mutation identifiée dans
une famille peut étre recherchée rapide-
ment chez les enfants. Le bénéfice du
dépistage systématique réside dans la

prévention d’éventuelles complications
de MAV asymptomatiques.

Selon les symptdmes des patients, des
consultations ORL, dermatologique et
pédiatrique peuvent étre organisés avant
d’obtenir les résultats génétiques. Les
criteres de Curagao y sont étudiés afin
de valider ounon le diagnostic clinique.

Lorsque le diagnostic clinique et/ou
génétique est établi, un bilan est prévu
en hopital de jour. Les analyses biolo-
giques recherchent une anémie, une
carence martiale, une anomalie hépa-
tique. Aux consultations de dépistage
s’ajoutent I’avis du neuroradiologue et
une échographie cardiaque de contraste
éventuellement complétée d’un scan-
ner pulmonaire. Selon la clinique, un
TDM abdominal et une IRM cérébrale
seront discutés.

B Traitement

Le traitement des télangiectasies cuta-
néomuqueuses n’est en général pas
nécessaire chez ’enfant. Les carences
martiales éventuelles sont corrigées.
Une transfusion en contexte anémique
est rarement nécessaire chez 1’enfant.

En cas de shunt cardiaque visualisé a
I’échocardiographie de contraste, indica-
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teur de la présence de MAV pulmonaires,
une antibioprophylaxie par amoxicilline
est prescrite en prévention des abces
cérébraux en cas de pratiques de gestes
invasifs (gestes dentaires, orthodontie,
suture de plaie importante...) pouvant
étre a 'origine d’une bactériémie.

Laprise en charge des MAV differe selon
leur localisation. Dans le cas de MAV
pulmonaire, un consensus existe: un
traitement est envisagé si le diameétre de
I’artere afférente est supérieur a 3 mm
afin de minimiser le risque d’embolie
paradoxale systémique et d’améliorer
les échanges gazeux. L'embolisation est
alors organisée en radiologie lors d’une
angiographie [17,18] (fig. 4). Dans les
suites immédiates du geste, laremontée
rapide de la SaO2, I’absence de douleur
ou de fievre évocatrice d’un infarctus
pulmonaire sont vérifiées. Un scanner
de controle fait a 6 mois évalue la qualité
del’occlusion et I’absence de reperméa-
bilisation. En cas de MAV pulmonaire
volumineuse, la chirurgie réalisée par
une équipe spécialisée avec lobectomie
peut étre préférée.

Dans le cas de MAV cérébrale ou médul-
laire, I'indication d’embolisation durant
une angiographie est discutée par les

équipes de neuroradiologues enraison du
risque iatrogéne du geste a type d’hémor-
ragies cérébrales ou d’ischémies entrai-
nant des déficits neurologiques et des
déces [16]. La chirurgie et la radiochirur-
gie peuvent étre envisagées selon le type
demalformations etleurs localisations; le
risque opératoire est important.

L’atteinte hépatique de l’enfant ne
nécessite en général aucun traitement
spécifique alors qu’elle peut conduire
a la transplantation chez ’adulte [19].
De rares cas de grosses malformations
vasculaires hépatiques ou spléniques
peuventjustifier un geste thérapeutique.

B Conclusion

La génétique permet un diagnostic
rapide et str de la maladie de Rendu-
Osler dans la majorité des cas. Le dia-
gnostic précoce et le suivi dans le cadre
d’une consultation pluridisciplinaire
dédiée permettent une surveillance
attentive des lésions et une prévention
de leurs complications, en particulier
pulmonaire et cérébrale. Ceci laisse espé-
rer une réduction de la morbidité et de
lamortalité pour les générations a venir.

Fig. 4A: Angiographie sélective de l'artére afférente avant 'embolisation. L'artére afférente (fléeche noire)
alimente le sac anévrismal (étoile) qui se draine par la veine efférente (fleche blanche). Lembolisation
consiste a obstruer l'artére afférente immédiatement avant l'entrée dans le sac anévrismal.

Fig. 4B: contréle angiographique au décours de 'embolisation. Les spirales d’embolisation (fléche noire)
ont été larguées dans l'artere afférente en amont du sac anévrismal. L'occlusion de la malformation est

compléte témoignant du succés du geste.
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Intoxication accidentelle au cannabis chez le
jeune enfant: état des lieux en France

Crauper I et al. Unintentional cannabis intoxication in todders.
Pediatrics, 2017:140:in press.

éme sile cannabis est illégal en France, sa consomma-

tion est la plus élevée d’Europe. Les consommateurs,

aussi bien les femmes que les hommes, sont princi-
palement les adolescents et les jeunes adultes. La production
d’herbe de cannabis augmente en France mais la consommation
de résine venant du Maroc reste importante. Méme si la taille
des résines vendues a tendance a diminuer au cours du temps,
on observe une augmentation de leur concentration en delta
9tétrahydrocannabinol (THC) aussi bien dans la marijuana que
dans le haschisch (9,3 % en 2004 versus 20,7 % en 2014).

Lebut de cette étude était d’évaluer, en France, I’évolution du
nombre d’admissions aux urgences pédiatriques pour intoxi-
cation accidentelle au cannabis sur une période de 11 ans
(2004 a 2014). L'objectif secondaire était d’analyser les pré-
sentations cliniques et ’évolution des intoxications séveres.

Cette étude nationale, multicentrique, rétrospective, observa-
tionnelle a inclus des enfants de moins de 6 ans ayant eu une
intoxication prouvée au cannabis (symptdmes cliniques et résul-
tats toxicologiques positifs). La présentation clinique compatible
avecune intoxication au cannabis correspondait a tout symptéme
neurologique aigu survenant chez un enfant antérieurement en
bonne santé, non fébrile. Les données cliniques, biologiques,
radiologiques et évolutives étaient collectées pour chaque patient
apartird’'un dossier informatisé ou papier. Les critéres de sévérité
étaient: un coma, des convulsions, une détresse respiratoire, une
hypo/hypertension et une bradycardie.

Vingt-quatre centres d’urgences pédiatriques répartis dans
toute la France ont participé a I’étude ayant permis d’inclure
235 enfants. Parmi ceux-ci, 71 % avaient moins de 18 mois. Les
intoxications étaient plus importantes dans lesrégions PACA et
Occitanie. Le taux annuel d’admission augmentait d'un facteur
13 en 11 ans (+133 %). Entre 2004 et 2014, le nombre de cas
séveres augmentait d'un facteur 20 et d'un facteur 4 entre 2013
et 2014. Le délai entre I'ingestion et ’admission était de 4 heures
24 (=3 heures). L'intoxication (ingestion dans 75 % des cas) avait
lieu dans 72 % des cas au domicile parental principalement
sous forme de morceau de résine (72 %) de 2-3 g. La présenta-
tion clinique était dominée par des symptomes neurologiques
(86 %). 35 % des enfants avaient un critére de sévérité et 33 %
des enfants avec un coma avaient été admis en 2014. Parmi les
autres symptomes, 14 avaient une détresse respiratoire dont 8
avec nécessité d’une assistance ventilatoire pendant au moins
24 heures. Parmi les 178 enfants ayant eu un bilan biologique, 40
présentaient des anomalies et notamment une hyperglycémie

(n = 14), une hyponatrémie (n = 8), une acidose métabolique
(n =5), une insuffisance rénale fonctionnelle (n =5). Les ana-
lyses toxicologiques révélaient la présence d’autres toxiques
chez 8 enfants. 88 % des enfants ont été hospitalisés dont 27 en
soins intensifs. Une consommation de cannabis était retrouvée
dans 62 % des cas chez les parents. Une information préoccu-
pante a été réalisée chez 162 enfants. En comparant les périodes
d’études 2004-2009 4 2010-2014, les intoxications survenaient
dansla période plusrécente chez des enfants plusjeunes etune
augmentation du nombre de coma était observée passant de
4,4216,9 % (p =0,03) concordant avec une augmentation des
concentrations en THC danslesrésines. Aucoursdeces 11 ans,
le taux d’exposition au cannabis chez les enfants de moins de 6
ans progressait de 5,4 15,4 pour 10000 expositions toxiques.

Ce travail met en évidence que les jeunes enfants sont des
victimes collatérales fréquentes des consommateurs de can-
nabis. Les formes séveres d’intoxication ont augmenté de
fagon importante en 11 ans et surtout depuis ces 3 derniéres
années comme en témoigne le nombre préoccupant de coma
secondaire probablement en rapport avec des concentra-
tions de THC plus importantes dans les résines utilisées
actuellement.

Fonction respiratoire a 8 ans
des anciens grands prématurés

Dovie L et al. Ventilation in extremely preterm infants and res-
piratory function at 8 years. N Engl ] Med, 2017;377:329-337.

es problémes respiratoires sont quasiment constants chez

les grands prématurés (nés avant 28 SA) et la majorité de

ces enfantsregoit une assistance ventilatoire les premieres
semaines de vie. Cependant, les fortes concentrations d’oxygene
sur un poumon immature pourraient créer des lésions et une
altération du développement pulmonaire. Au cours du temps,
les méthodes de ventilation ont évolué. La ventilation sur tube
endotrachéal a progressivement été remplacée par des formes
moins invasives de ventilation telle que la CPAP nasale consi-
dérée comme moins délétere pour les poumons.

Le but de cette étude était de voir si I’évolution au cours du
temps des techniques ventilatoires en période néonatale amé-
liorait la fonction respiratoire des enfants a ’age de 8 ans.

Les données concernant des prématurés de moins de 28 SA
de 4 centres de soins intensifs néonataux australiens ont été
collectées a partir de 1991. Trois périodes (1991-1992, 1997 et
2005) ont été comparées avec un recueil prospectif des para-
meétres néonataux, du mode ventilatoire, de ’'oxygénodépen-
dance a 36 SA. L'étude de la fonction respiratoire était réalisée
al’age de 8 ans dans un service accrédité.
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Letaux de survie a1’dge de 8 ans pour les prématurés nés sans
anomalies létales entre 22 et 27 SA étaitde 53 % en 1991, 70 %
en 1997 et 63 % en 2005. Parmi les survivants, I'utilisation
d’une corticothérapie anténatale et de surfactant a augmenté
avec le temps alors que l'utilisation post-natale de corticoides
adiminué en 2005 parrapport aux autres périodes. Les autres
caractéristiques néonatales étaient similaires entre les groupes
sauf pour les Z-scores du poids de naissance qui étaient plus
basen 1997 parrapport a 2005. En analyse univariée, la durée
moyenne de la ventilation augmentait avec le temps avec pro-
gressivement une large utilisation des CPAP nasales et une
diminution des intubations endotrachéales. Le taux d’oxy-
génodépendance a 36 SA diminuait avec I’'augmentation de
I’age gestationnel. La durée moyenne de ventilation assistée
diminuait avec ’augmentation du Z-score du poids de nais-
sance. Apres ajustement sur les variables périnatales, la durée
moyenne de la ventilation assistée et de la CPAP nasale était
toujours plus importante en 2005 par rapport a 1991 ou 1997
et le taux de dépendance en oxygene a 36 SA était supérieur
en 2005 par rapport aux autres périodes (odds ratio ajusté par
rapporta 1997 de 2,67 (IC 95 % :1,6-4,46; p <0,001).

AT'age de 8 ans, environ % des enfants dans chaque cohorte
ne pouvait réaliser les tests respiratoires en raison d’'un han-
dicap sévere. Pour les autres, les caractéristiques néonatales
n’étaient pas différentes entre les 3 périodes. Le Z-score moyen
pour toutes les variables liées au flux expiratoire était négatif
pour les enfants des 3 périodes, cependant le Z-score moyen

pour le ratio du volume expiratoire forcé en 1 seconde sur la
capacité vitale était plus bas en 2005 par rapport aux 2 autres
périodes. L'ajustement sur les variables périnatales ne modi-
fiait pas les résultats. Le taux de wheezing dans ’année ayant
précédée les EFR était similaire dans les 3 cohortes.

Contre toute attente, ce travail longitudinal met en évidence
que I’amélioration des techniques de ventilations des grands
prématurés avec l'utilisation préférentielle d’une ventilation
non invasive ne modifie pas le taux de dépendance al’oxygene
436 SA etn’améliore pasla fonction respiratoire a long terme.
Ces données sont toutefois a confirmer dans d’autres pays ou
les caractéristiques démographiques sont différentes.

J. LEMALE

Service de Gastroentérologie et Nutrition
pédiatriques, L

Hdépital Trousseau, PARIS.
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