
réalités Pédiatriques – n° 222_Juin 2018

Revues générales

33

RÉSUMÉ : La maladie de Lyme est une zoonose, transmise à l’homme au cours d’une morsure de tique, 
infectée par des bactéries du genre Borrelia. Elle touche environ 54 000 personnes/an en France. Sa 
présentation clinique peut s’avérer extrêmement polymorphe et aspécifique, d’où la difficulté parfois 
pour le clinicien d’établir le diagnostic. L’apport de la biologie n’est que partiellement contributif 
puisque cette dernière peut être négative à la phase précoce et les anticorps peuvent persister plu-
sieurs mois voire années. Le diagnostic repose donc sur un faisceau d’arguments anamnestiques, 
cliniques et biologiques.
Il reste toutefois difficile de l’évoquer parfois, notamment chez l’enfant, devant des signes plus aty-
piques méconnus des cliniciens. L’enjeu est pourtant majeur puisque la mise en route d’un traitement 
antibiotique adapté, permet dans la majorité des cas, une guérison ou une amélioration de la symp-
tomatologie.
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Maladie de Lyme : 
connaître les formes atypiques ?

L a maladie de Lyme (ML) est une zoo-
nose, transmise à l’homme au cours 
d’une piqûre de tique, infectée par 

des bactéries du genre Borrelia (Borrelia 
burgdorferi sensu lato). Son incidence 
en France était d’environ 54 000 cas 
en 2016, avec une nette prédominance 
estivale et une disparité géographique 
importante [1]. La maladie est classi-
quement décrite selon trois phases : une 
phase précoce localisée, quelques jours 
ou quelques semaines après la morsure 
de tique ; une phase précoce disséminée 
et une phase tardive pouvant survenir 
plusieurs mois ou années après le début 
de l’infection. Ces différentes phases 
peuvent se succéder ou se chevaucher, 
mais la progression de la maladie d’une 
phase à une autre n’est pas systématique.

Hormis l’érythème chronique migrant 
(ECM), lésion pathognomonique de la 
ML en phase primaire, les autres mani-
festions cliniques potentielles de cette 
pathologie sont extrêmement polymor-
phes et aspécifiques, d’où la difficulté 
parfois pour le clinicien d’établir le dia-
gnostic. L’apport de la biologie n’est que 

partiellement contributif puisque cette 
dernière peut être négative à la phase 
précoce et les anticorps peuvent persis-
ter plusieurs mois voire années [2].

La principale difficulté demeure donc 
d’évoquer la ML devant des signes cli-
niques plus atypiques, souvent rappor-
tés de manière sporadique dans des cas 
cliniques. Le diagnostic se fait alors bien 
souvent par élimination, après plusieurs 
semaines ou mois à la recherche néga-
tive d’une autre étiologie plus probable, 
laissant longuement le patient dans une 
errance diagnostique et thérapeutique. 
L’objectif de cette revue est ainsi de pré-
senter différentes formes atypiques de 
ML afin d’aider le clinicien à évoquer 
cette étiologie.

Atteintes cutanées atypiques

Les manifestations cutanées classiques 
de la ML diffèrent selon le stade de la 
maladie : l’ECM pour la phase précoce 
localisée, le lymphocytome borrélien 
pour la phase précoce disséminée et 
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enfin l’acrodermite chronique atro-
phiante (ACA) pour la phase tardive. 
Au-delà de ces atteintes, de nombreuses 
autres manifestations cutanées moins 
connues peuvent se voir, en lien direct 
avec la ML, bien que parfois à la frontière 
avec d’autres pathologies dermatolo-
giques [3]. Cette disparité est également 
géographique puisque les observations 
d’ECM aux États-Unis diffèrent sou-
vent de celles observées en Europe, les 
espèces de Borrelia majoritairement en 
cause de part et d’autre de l’Atlantique 
n’étant pas les mêmes (B. burgdorferi 
sensu stricto en Amérique du nord, 
B. afzelii or B. garinii en Europe) [4].

1. Erythème chronique migrant

La lésion typique de l’ECM est une lésion 
maculo-papuleuse érythémateuse, cen-
trée par la piqûre de tique, s’étendant 
de manière annulaire et centrifuge avec 
un éclaircissement central progressif 
(fig. 1A). Ce signe clinique pathogno-
monique permet à lui seul d’affirmer 
le diagnostic de ML, sans nécessité de 
confirmation sérologique. Il serait pré-
sent chez près de 70 % des patients et 
jusqu’à 90 % des enfants selon cer-
taines séries [5]. Sa reconnaissance est 
importante pour la mise en place d’une 
antibiothérapie précoce et limiter ainsi 
l’évolution vers les autres phases de 
la maladie. Cette lésion primaire peut 
également prendre de nombreux autres 
aspects, pouvant piéger le clinicien.

>>> ECM vésiculeux (fig. 1B)

Plusieurs études détaillant des ECM de 
patients atteints de ML, ont mis en évi-
dence que 7 à 8 % des patients avaient 
des vésicules et/ou des bulles centrales 
contenant un liquide clair, trouble ou 
hémorragique [6,7]. Ces différentes 
observations décrivent de manière uni-
voque des vésicules se situant au centre 
de l’érythème, soulevant l’hypothèse 
d’une réaction directe à la morsure de 
tique. Cette théorie est également soute-
nue par l’absence de vésiculation chez 
les patients atteints d’ECM multiple, 

dont les lésions se situent à distance du 
site d’inoculation. Cet aspect atypique 
est souvent source d’erreur diagnos-
tique, l’ECM vésiculeux étant souvent 
confondu avec un zona, un eczéma de 
contact, un impétigo bulleux, une cellu-
lite ou une réaction à une morsure d’ar-
thropodes [6,8].

>>> ECM homogène

Plus fréquent mais pour autant non 
typique, l’ECM peut se présenter sous 
forme de plaque érythémateuse uni-
forme, sans éclaircissement central. Cet 
aspect, beaucoup plus fréquemment 
observé aux États-Unis qu’en Europe 
(59 % des patients dans l’étude de 
Smith), persiste tout au long de l’évolu-
tion de la phase primaire [6]. C’est essen-
tiellement l’anamnèse d’une morsure de 
tique ou d’un séjour en zone d’endémie 

qui peut orienter vers la ML. Parfois, le 
siège de la morsure de tique, au centre 
de l’érythème, peut être visible et aider 
également à porter le diagnostic.

>>> ECM à centre nécrotique, ulcéré ou 
bleuté (fig. 1C)

La description d’ECM à centre nécro-
tique ou ulcéré reste rare, rapportée au 
sein de cas cliniques isolés dans la lit-
térature. Il peut s’agir d’une évolution 
défavorable d’un ECM bulleux, s’ulcé-
rant secondairement, ou d’une réaction 
locale excessive à la morsure de tique. 
La douleur, inconstante, accompagne 
parfois l’éruption [8,9].

>>> Multiples (fig. 1D)

L’ECM multiple est observé chez 4 à plus 
de 40 % des patients selon les séries, net-

Fig. 1 : Différentes présentations cliniques de l’érythème chronique migrant. A : ECM classique au niveau de 
l’aisselle (photo E. Bourrat). B : ECM vésiculeux du creux poplité (Mazori et al.) C : ECM nécrotique (Wetter 
et al.). D : ECM multiple (photo E. Bourrat).
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tement plus fréquemment en Amérique 
du nord qu’en Europe. Le nombre total de 
lésions par patient, varie de 2 à 70 avec des 
moyennes autour de 3 à 5 lésions [6,10].

Il apparaît quelques jours à quelques 
semaines après la lésion initiale d’ECM, 
résultant d’une dissémination hémato-
gène des spirochètes, s’intégrant ainsi 
aux atteintes de phase précoce dissé-
minée. Ces lésions secondaires siègent 
généralement à distance du site de mor-
sure de tique, sont plus annulaires et de 
plus petite taille. Les patients présentant 
des ECM multiples ont classiquement 
des signes généraux plus marqués et près 
de 2/3 d’entre eux ont des manifestations 
extra-cutanées. Arñez et al. ont étudié 
de manière prospective les caractéris-
tiques d’ECM de 533 enfants européens 
sur 5 ans. 41 % des enfants ont présenté 
un ECM multiple, principalement aux 
niveaux des membres. Il s’agissait majo-
ritairement de garçons, sensiblement 
plus jeunes que les enfants présentant 
un ECM solitaire, avec un âge médian 
de 4,5 ans. La bactérie a été identifiée via 
des hémocultures dans 12 % des cas [11].

2. Lymphocytomes borréliens

Le lymphocytome borrélien (LB) est un 
processus lymphoprolifératif localisé 
bénin à cellules B, en réponse aux anti-
gènes de Borrelia, qui survient quelques 
semaines ou mois après la morsure de 
tique. Il concerne 2 à 5 % des patients 
atteints de ML.

Ainsi, l’atteinte la plus caractéristique 
chez l’enfant est un nodule rouge-vio-
lacé, siégeant majoritairement au niveau 
du lobe de l’oreille (88 % dans cas dans 
l’étude de Arñez). D’autres localisations 
plus atypiques en pédiatrie sont rap-
portées, telles que le lymphocytome de 
l’aréole (fig. 2) le nez, le scrotum, l’ais-
selle ou la nuque. Le diagnostic est cli-
nique mais le recours à l’histologie est 
presque systématique pour éliminer un 
lymphome, dont la présentation peut 
être similaire, surtout si la localisation 
est atypique [12,13].

Atteintes neurologiques 
atypiques

En Europe, environ 15 % des patients 
atteints de borréliose de Lyme pré-
sentent une atteinte neurologique, avec 
un tableau de méningoradiculite chez 
près de 80 % d’entre eux [14]. Chez 
l’enfant, la paralysie du nerf facial est la 
principale manifestation de neuroborré-
liose. Les atteintes neurologiques de la 
ML peuvent toutefois prendre d’autres 
aspects, pouvant piéger le clinicien.

1. Accidents vasculaires cérébraux 
(AVC)

Peu connues des praticiens, les atteintes 
vasculaires cérébrales sont une des com-
plications rares de la maladie de Lyme 
(estimées à 0,3 % de tous les cas en 
zone endémique), notamment chez des 
enfants et jeunes adultes de moins de 30 
ans. Si l’hypothèse d’une incidence plus 
importante chez les sujets jeunes a été 
avancée par certains auteurs, il est fort 
probable que cela soit plutôt en lien avec 
des explorations étiologiques plus pous-
sées chez les jeunes victimes d’AVC. Les 
atteintes vasculaires cérébrales dues à la 
ML se présentent principalement sous 
forme d’accidents ischémiques, mais 
peuvent également être hémorragiques 
(hémorragies sous arachnoïdienne ou 
intracérébrale). Elles sont liées à une 
vascularite inflammatoire obstructive, 

touchant aussi bien les petits que les 
gros vaisseaux, conséquence de l’infiltrat 
lymphocytaire vasculaire et périvascu-
laire causé par les spirochètes.

Les signes cliniques sont polymorphes : 
hémiparésie, aphasie brutale, céphalée 
aigüe, confusion… L’AVC est parfois 
précédé par d’autres symptômes de 
neuroborréliose (méningoradiculite par 
exemple) ou par des signes cliniques 
aspécifique persistants (céphalées récur-
rentes, asthénie, vomissements, douleur 
dorsale…). La notion de morsure de tique 
ou d’ECM antérieurs n’est pas souvent 
retrouvée [15,16].

Dans la majorité des cas, lorsque le dia-
gnostic est posé, un traitement adapté 
par antibiotique (classiquement par cef-
triaxone) permet une régression partielle 
ou complète des signes neurologiques 
et l’absence de récidive ; l’absence de 
traitement pouvant conduire à des épi-
sodes récurrents d’ischémie cérébrale à 
l’origine d’infarctus cérébraux multiples 
[16].

2. Hypertension intracrânienne (HTIC)

Décrite au sein de petites séries dans la 
littérature, l’HTIC peut être un mode de 
présentation de la neuroborréliose de 
Lyme. La pathogénie est mal connue, 
possiblement en lien avec un trouble 
de résorption du LCR du fait de l’in-
flammation générée par l’infection. 
Elle se manifeste principalement chez 
l’enfant par des céphalées persistantes 
prédominantes le matin, des vomisse-
ments ou des troubles visuels tels que la 
diplopie. La réalisation du fond d’œil est 
impérative à la recherche d’un œdème 
papillaire. De même, la réalisation d’une 
imagerie cérébrale est indispensable, 
afin d’éliminer les diagnostics différen-
tiels [17].

3. Atteinte ophtalmologique

Plus rare que la paralysie faciale, une 
atteinte des nerfs oculomoteurs dans 
le cadre d’une neuroborréliose de 

Fig. 2 : Lymphocytome borrélien aérolaire chez un 
enfant de 5 ans.
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Lyme est également décrite chez l’en-
fant. Elle se manifeste par l’apparition 
d’un nystagmus, d’une diplopie, un 
ptosis ou parfois même par un tortico-
lis compensatoire sur des limitations 
du champ visuel par atteinte du VI 
ou du III. Exceptionnellement, une 
pupille d’Adie (mydriase unilatérale 
persistante) peut également être obser-
vée [18,19]. L’atteinte oculomotrice est 
fréquemment associée à une fatigue ou 
des maux de tête. Le diagnostic est géné-
ralement confirmé par la présence d’une 
pléiocytose et d’une synthèse intrathé-
cale d’immunoglobulines anti Borrelia 
sp. dans le LCR. L’imagerie cérébrale, 
lorsqu’elle est réalisée, est classique-
ment normale. Dans la grande majorité 
des cas, le tableau est résolutif sous anti-
biothérapie adaptée (céphalosporines de 
3e génération ou doxycycline). Toutefois, 
l’atteinte pouvant être discrète, le retard 
diagnostic et donc la mise en route plus 
tardive du traitement est plus à risque 
de séquelles et de persistance du trouble 
oculomoteur.

4. Troubles neuropsychiatriques

Il existe peu de séries sur les atteintes 
neuropsychiatriques de la maladie de 
Lyme. Très récemment, l’équipe de 
Oczko-Grzesik a mis en évidence que 

les patients atteints de neuroborréliose 
(tous âges confondus) avaient significati-
vement plus de déficits cognitifs et souf-
fraient sensiblement plus de dépression 
que les patients ayant une simple arthrite 
de Lyme. Si dans cette étude, le diagnos-
tic de ML était connu au préalable, les 
atteintes psychiatriques peuvent être 
inaugurales et donc être au premier 
plan de la symptomatologie [20]. Ainsi, 
de nombreux rapports de cas décrivent 
des patients présentant des troubles 
psychotiques (schizophréniques ou 
paranoïaques), des hallucinations, des 
attaques de panique, des phases d’agi-
tation aigue avec violence ou encore des 
troubles de l’humeur maniaco-dépres-
sifs. Chez l’enfant, troubles du comporte-
ment inhabituels et irritabilité sont plus 
fréquemment décrits. Les explorations 
réalisées chez ses patients ont mis en évi-
dence soit une sérologie de Lyme posi-
tive isolée, soit une pléiocytose du LCR 
avec synthèse intrathécale de Borrelia. 
Les IRM cérébrales, parfois normales, 
pouvaient retrouver des lésions de la 
substance blanche ou des noyaux gris 
centraux [20].

Devant un trouble neurologique de cause 
inconnue, il est donc important, notam-
ment chez l’enfant et en zone d’endémie, 
de rechercher la ML, la mise en route 

d’un traitement antibiotique adapté per-
mettant une évolution favorable dans la 
majorité des cas.

Anévrysmes

Complication rare mais potentiellement 
gravissime, plusieurs cas de la littérature 
évoquent un lien entre ML et anévrysmes 
artériels : cérébraux, aortiques ou coro-
naires. Différents mécanismes sont évo-
qués par les auteurs, tels qu’une artérite 
déformant la paroi, résultante de la péné-
tration du pathogène dans la paroi vas-
culaire (sur le modèle des tréponèmes 
syphilitiques) ; ou encore une réaction 
d’auto-immunité contre les protéines de 
la paroi des vaisseaux, dont les épitopes 
seraient proches de ceux de Borrelia 
burgdorferi [22-24].

Conclusion

Le polymorphisme clinique de la mala-
die de la Lyme en fait toute la difficulté 
diagnostique. Il faut donc savoir l’évo-
quer, notamment dans des situations 
plus atypiques telles que celles décrites 
dans cette revue et ce d’autant plus 
que certaines atteintes, y compris les 
plus sévères, peuvent s’améliorer voire 
régresser sous antibiothérapie ciblée.

Pour autant, il ne faut conclure trop rapi-
dement à l’imputabilité directe de la ML 
devant la seule positivité de la sérologie. 
La notion d’exposition à des piqûres de 
tique en zone d’endémie, associée à des 
tableaux cliniques compatibles, reste 
essentielle au diagnostic.
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