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1 Billet du mois

A. BOURRILLON

Hommage a Axel Kahn

“La maladie galope. Elle ne me laisse du temps que pour I'essentiel et le prioritaire.
Lexpérience est saisissante. La joie de tout instant de beauté est décuplée par I’hypo-
thése que I'on pourrait n’en plus connaitre de pareil”, écrivait Axel Kahn peu avant
de clore son compte Twitter.

Le généticien, philosophe, médecin que nous avons tant admiré s’émerveillait jusque
dans ses dernieres heures face & I’éclosion des orchidées sauvages et des ancolies.

Au contact de la nature, Axel Kahn croyait en une forme de spiritualité immanente
etlumineuse.

Il nous a souvent rappelé avec émotion cette phrase que son peére lui avait adressée
avant sa propre mort: “Sois raisonnable et humain.” Tout notre engagement éthique
est aussi accompagné par ces mots-la.

L'exigence constante d'un rationnel qui doit éclairer nos conduites et la permanence
d’un sens de I’humain qui guide les pas de nos rencontres.

Axel Kahn nous a apporté en tous domaines les témoignages d’une expérience rai-
sonnée, celle qui protege de fascinations parfois aveuglantes.

“Nous aspirons tous a la méme voie, la bonne et belle voie”, a-t-il aussi écrit: “c’est
le seul but qui vaille”.

Cet humanisme authentique n’a cessé d’animer sa vie et d’éclairer jusqu’a leur terme
les pas de sa marche rayonnante.
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I Le dossier — Pathologies sinusiennes

Editorial

véritablement pris son essor il y a une trentaine d’années. Depuis, au sein

méme de cette discipline, des branches encore plus spécialisées ont émergé:
entre autres lalaryngologie ou I’otologie pédiatriques, ’'audiophonologie de ’enfant,
la prise en charge et la reconstruction des malformations complexes de la face et
des pavillons, mais également — et c’est le sujet qui nous intéresse particulierement
aujourd’hui — la rhinologie pédiatrique. Cette derniére sur(sur)spécialité a en effet
particulierement bénéficié des avancées des connaissances et de la technique réalisée
chezl’adulte: physiopathologie, bactériologie, imagerie, instrumentation, qui ont été
adaptées au format, a la physiologie et aux spécificités des pathologies de I’enfant.

I ¥ ORL pédiatrique, en tant que surspécialité de I'otorhinolaryngologie, a

Une meilleure compréhension de 1’écologie bactérienne et son évolution a modifié
en profondeur la prise en charge des enfants atteints de mucoviscidose, par exemple.
Virginie Pruliére-Escabasse détaille ainsi les indications et les conséquences théra-
peutiques du prélévement bactériologique des sinus. Des traitements antibiotiques
ciblés, des soins locaux adaptés et des indications chirurgicales précises ont consi-
N. GARABEDIAN dérablement amélioré le pronostic fonctionnel et la qualité de vie des patients.

ORL pédiatrique

atogzgf L‘%ikﬁrgfg:gargade& Les progres de I'imagerie ont été considérables. Si les anciennes radiographies ne
Université de PARIS. sont plus utilisées depuis fort longtemps, ’effort actuel est de simplifier et d’ac-
célérer I’acquisition des images scannographiques, et d’en limiter ’irradiation.
L’'imagerie par résonnance magnétique a également de plus en plus sa place dans
I’établissement des indications chirurgicales pour de nombreuses pathologies mal-
formatives et tumorales dunez et des fosses nasales de I’enfant, comme le montrent

Natacha Teissier et Charlotte Benoit.

Enfin, Nicolas Leboulanger présente la chirurgie endonasale, qui est réalisée en rou-
tine chez I’enfant pour des pathologies tant bénignes (hypertrophie turbinale, dévia-
tion septale) que malformatives et/ou complexes (méningoceles, angiofibromes).
Ses suites sont admirablement plus simples que celles des anciens abords par voie
transorale, transfaciale ou neurochirurgicale. Les indications chirurgicales, bien que
moins fréquentes que chez’adulte, sont bien codifiées et posées au quotidien parles
équipes surspécialisées en ayant I’expérience.

Nous espérons que la découverte de ce dossier consacré aux pathologies sinusiennes
de I’enfant, a leurs explorations et a leur prise en charge vous sera agréable et ins-
tructive. Bonne lecture !
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Prélevement bactériologique
des sinus: quelles indications ?
Quelles conséquences thérapeutiques ?

RESUME: La présence de sécrétions purulentes dans les fosses nasales des enfants lors d’épisodes
de rhinopharyngites hivernales ne nécessite pas de prélevement bactériologique. En revanche, la
récurrence des infections et la non-réponse aux traitement antibiotiques impliquent un prélévement
bactériologique qui a pour objectif de rechercher des bactéries résistantes aux antibiotiques ou des
bactéries pathogénes, telles que les bacilles Gram négatifs qui nécessitent des explorations étio-
logiques de la rhinosinusite. Les prélevements microbiologiques doivent étre réalisés sous controle
endoscopique de facon bilatérale (a I’aide d’un micro-aspirateur ou d’un systéme de prélévement avec
un batonnet) a chaque méat moyen afin d’objectiver le portage bactérien du sinus maxillaire et de
I’ethmoide antérieur ou dans la zone de drainage de I’éthmoide postérieur.

L’antibiothérapie, guidée par I’antibiogramme, sera délivrée par voie orale, intraveineuse, par aéro-
solthérapie ou combinée (aérosol antibiotique et antibiothérapie intraveineuse ou orale), en fonction
de I’étiologie de la rhinosinusite et du portage bactérien sinusien.

V. PRULIERE-ESCABASSE

Service d’ORL et rhinologie de I'enfant
et de I'adulte, Centre Hospitalier
Intercommunal de CRETEIL.

I Quels sont les indications d’un
prélévement bactériologique ?

1. Le mode de prélevement est capital

Le prélevement bactériologique est un
acte qui nécessite de ne pas contaminer
I’aspirateur relié a un réceptacle ou le
batonnet (fig. 1) lors de 'introduction
de I'instrument dans le vestibule nasal
car le staphylocoque doré est présent de
fagon saprophyte. Ce geste peut étre réa-
lisé seul a I’aide d’un endoscope rigide
de petit diametre (2,5 mm) ou avec un
fibroscope souple grace a I’assistance
d’un aide-soignant ou d’une infirmiere.
L’objectif est d’atteindre les méats
moyens afin de recueillir les sécrétions
nasales issues du maxillaire et de I’eth-
moide antérieur ou postérieur, a chacun
des méats méme si les sécrétions sont
peu visibles ou claires.

2. De la rhinopharyngite ala
rhinosinusite des enfants allergiques

Le prélevement bactériologique n’a pas
d’intérét lors d’un épisode de rhinopha-
ryngite non compliquée de I’enfant [1].
La récurrence saisonniére ou peran-
nuelle d’épisodes de sinusite aigué
doit amener a rechercher une étiologie
aux épisodes infectieux. La premiere
cause de rhinosinusite aigué a répé-
tition ou rhinosinusite chronique est
liée a I'inflammation chronique de la
muqueuse nasale induite par le terrain
allergique [2].

Le prélévement bactériologique est néces-
saire en cas de non-réponse a une antibio-
thérapie orale sur une durée de 10jours.
Les germes les plus souvent retrouvés
sont Streptococcus pneumoniae (30 %),
Haemophilus influenzae et Moraxella
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Endoscope rigide

Fig. 1A: Systéme d’aspiration nasal avec piege dans une canule d’'aspiration endonasale. B: batonnet de
prélevement et mode de préservation du recueil dans le tube a bouchon bleu. C: méat moyen droit sain dont
l'ostium naturel est visible. D: scanner des sinus, fleche rouge désignant le méat moyen droit.

catarrhalis (20 %). Dans 25 a 30 % des
cas, les prélevements sont stériles [3, 4].

L'infection bactérienne rhinosinusienne
est secondaire a I'inflammation liée au
terrain allergique qui, lors d’une agres-
sion virale, favorisel’arrivée de bactéries.
Devant des épisodes infectieux sinu-
siens aigus récurrents ou chroniques, un
bilan allergologique est donc nécessaire.
La recherche d’une dermatite (eczéma
cutané) et d’une inflammation pulmo-
naire comme ’hyperréactivité bronchique
oul’asthme doit également étre effectuée.

3. Les déficits immunitaires
Apres avoir éliminé ’origine allergique

d’unerhinosinusite aigug, les infections
arépétition nécessitent de rechercherun

déficitimmunitaire. Plus de 200 déficits
immunitaires primitifs (DIP) différents
existent. Ces anomalies génétiques tar-
divement découvertes peuvent étre a
I'origine d’infections séveres des voies
aériennes supérieures ou de toute autre
région de ’organisme dés la naissance
ou plus tardivement. La régulation du
systeme immunitaire est impliquée
dans la tolérance aux antigénes du soi,
aux antigénes de’environnement (aller-
génes), dans la surveillance de la trans-
formation maligne des cellules. Les DIP
peuvent s’associer ou se révéler par des
affections auto-immunes, de I’allergie et
des cancers (10 a 200 fois plus fréquents
que dans la population générale).

Ainsi, plusieurs types de déficits primi-
tifs se distinguent: les déficits primitifs de

I'immunité humorale (70 % des DIP), les
déficits primitifs de 'immunité cellulaire
(15 %), avec le plus souvent une compo-
sante humorale qu’on appelle déficits
immunitaires combinés (DIC), les déficits
primitifs de I'immunité non spécifique
ou immunité innée (cellules phagocy-
taires: polynucléaires neutrophiles [PN],
macrophages et complément) et les défi-
cits immunitaires secondaires, associés
a d’autres affections (VIH, hémopathies
malignes, thymome) ou aux traitements
immunosuppresseurs.

L’ORL est vite confronté a ces patients
du fait d’infections sinusiennes, pharyn-
gées ou otologiques récurrentes souvent
associées a une atteinte pulmonaire. Les
déficits de]’immunité humorale se mani-
festent généralement apres le 6° mois de
vie. Les bactéries pyogenes comme les
pneumocoques, Haemophilus influen-
zae, les streptocoques, Pseudomonas
aeruginosa, les staphylocoques et les
méningocoques sont fréquemment
retrouvées. Dans les déficits de I'immu-
nité cellulaire, les manifestations cli-
niques apparaissent avant le 6° mois de
vie (virus, mycobactéries, salmonelles,
Pneumocystis jirovecii, toxoplasme), fré-
quemment al’origine de pneumopathies
interstitielles, de septicémies et de can-
didoses orales. Les manifestations aller-
giques et auto-immunes sont fréquentes.
Le déficit de 'immunité non spécifique
estévoqué par lasurvenue, desla période
néonatale, d’abces cutanés et des organes
lymphoides secondaires (ganglions,
foie, rate), surtout a staphylocoque et a
Aspergillus. Latteinte gingivale et stoma-
tologique est fréquente et sévere dans les
neutropénies. Les examens biologiques
de premiere intention de diagnostic a
prescrire sont la NFS, le dosage pondé-
ral des immunoglobulines, des sérolo-
gies vaccinales et post-infectieuses. La
nature des infections oriente vers un des
principaux déficits immunitaires par
leurs sieges et ’agent infectieux impliqué
dansl’infection [5, 6].

L’ORL a donc pour mission, devant
la présence d’infections des voies
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aériennes supérieures (sinusiennes,
otologiques, adénopathies infectieuses)
ne répondant pas a un traitement anti-
biotique bien conduit, de réaliser des
prélevements bactériologiques etle bilan
biologique indiqué plus haut.

4. Les maladies génétiques
responsables d’un défaut du drainage
mucociliaire

>>> La mucoviscidose (fig. 2)

La mucoviscidose est une maladie
autosomique récessive liée a la muta-
tion du géne CFTR (Cystic Fibrosis
Transmembrane Conductance
Regulator), identifié en 1989. Ce géne
situé sur le bras long du chromosome 7
(7931) code pour la protéine CFTR
intervenant dans la régulation du trans-
port des ions chlorures au niveau de la
membrane cellulaire. Plus de 2000 muta-
tions ont été identifiées a ce jour, parmi
lesquelles la mutation F508del qui est
la plus fréquente (80 % des malades en
France). En France, 7500 patients sont
recensés: 54,7 % d’adultes, 42,6 % d’en-
fants (données du registre francais de la
Société francaise de lamucoviscidose de
2018). L'incidence varie selon les régions
de 1/2500 dans le nord-ouest a 1/10000
dansle sud-estavecenviron 2 millions de
porteurs hétérozygotes dans tout le pays.

Depuis 2002, le dépistage néonatal sys-
tématique a été étendu a l’ensemble
du territoire métropolitain ainsi qu’en
Outre-mer. L’algorithme de dépistage fait
appel au dosage sanguin de la trypsine

immuno-réactive (TIR) et a la recherche
des mutations du gene CFTRles plus fré-
quentes (29 depuis le 1°" janvier 2015).
La TIR est une protéine dont la présence
est plus abondante en cas d’anomalie
pancréatique pendant la vie foetale et les
premiers mois de vie. Son dosage per-
met de repérer de I’ordre de 95 % des
nouveau-nés atteints de mucoviscidose,
toutefois, le manque de spécificité du
dosage de la TIR explique la nécessité
du couplage a I’analyse moléculaire.
Apres la recherche des 29 mutations
CFTRles plus fréquentes, si deux muta-
tions sont identifiées, le nouveau-né
et ses parents sont convoqués dans un
centre de ressources et de compétences
de la mucoviscidose (CRCM) pour une
confirmation du diagnostic reposant
sur I’évaluation clinique et un test de la
sueur positif. Lorsqu’une seule muta-
tion est identifiée, le test de la sueur est
réalisé dans un centre spécialisé. Si le
test est positif, I’enfant est pris en charge
dans un CRCM. Si le test se révele néga-
tif, 'information sur I’hétérozygotie du
nouveau-né sera donnée aux parents lors
d’une consultation de conseil génétique.

Le défaut de fonction ou d’expression
de CFTR entraine une atteinte des voies
aériennes supérieures et inférieures, du
tube digestif, du foie, des glandes sudori-
pares et du tractus génital. D'un patient a
l’autre, la diversité d’expression clinique
est grande, tant pour ’age d’apparition
des premiers symptémes que pour la
sévérité de I’évolution. Cependant, des
patients échappent au diagnostic ou
leurs tests sont non concluants, ils sont

Fig. 2A: Méat moyen droit d'un enfant de 4 ans atteint de mucoviscidose, bombement de l'unciforme droit
repoussant le cornet moyen. B: fosse nasale droite d'un enfant de 2 ans atteint de mucoviscidose, polypose
nasosinusienne stade 4. C: méat moyen droit d'un adolescent de 15 ans atteint de mucoviscidose, aspect de
mucus épais collant a la paroi maxillaire.

alors classés comme atypiques ou related
disease [7]. La sévérité de I’atteinte res-
piratoire secondaire a la déshydratation
du liquide de surface recouvrant les cils
de I’arbre respiratoire impacte le mucus
alasurface de I’épithélium, responsable
de la morbidité et de la mortalité des
patients. L’atteinte rhinosinusienne est
rarement détectée chez I’enfant avant
I’age de 4-5 ans [8]. Le scanner du massif
facial peut évoquer le diagnostic du fait
d’un bombement de I'unciforme dans
la fosse nasale ou de la présence d’une
polypose nasosinusienne [9-11].

Chezlesjeunes patients homozygotes ou
hétérozygotes, greffés bi-pulmonaires,
des prélévements bactériologiques et
mycologiques a chaque méat moyen
sont essentiels afin de rechercher des
bacilles Gram négatifs ou une atteinte
fongique comme Pseudomonas aeru-
ginosa ou Aspergillus fumigatus, car la
découverte de ces germes permet leur
traitement afin de retarder ’infection
pulmonaire. La fréquence des préle-
vements dépend du portage bactérien
sinusien et pulmonaire: la présence d’'un
bacille Gram négatif sur un méat moyen
ou aux deux méats moyens implique un
suivi mensuel afin d’observer sa dispa-
rition progressive sous 'influence des
traitements antibiotiques oraux, par voie
intraveineuse ou par aérosolthérapie.

>>> Les dyskinésies ciliaires primitives

(fig. 3)

Les dyskinésies ciliaires primitives
(DCP) sont d’origine génétique réces-
sive rare, dont I'incidence est d’une
naissance sur 10 000-20 000, et sont
responsables d'un défaut de battement
ciliaire. La conséquence immédiate
est révélée des la naissance avec une
détresse respiratoire néonatale pour
la majorité des patients, une atteinte
infectieuse de I’ensemble de I’arbre res-
piratoire, des sinus aux poumons, attei-
gnant également 1’oreille moyenne, une
infertilité variable suivant les patients
et un situs inversus chez prés de 50 %
des patients [12, 13]. La rhinosinusite



réalités Pédiatriques — n°® 250_Septembre 2021

Fig. 3A: Enfant de 10 ans atteint de dyskinésie ciliaire primitive, volumineux polype sortant du méat moyen
droit. B: scanner des sinus en coupes coronales d'un patient de 14 ans atteint de dyskinésie ciliaire primitive,
cornet inférieur gauche baignant dans des sécrétions épaisses sur le plancher de la fosse nasale et rétention
de mucosités dans le sinus maxillaire droit. C: scanner des sinus en coupes coronales d'une adolescente de
16 ans atteinte d'une dyskinésie ciliaire primitive, opacités totales de 'ensemble des cavités sinusiennes.

chronique est présente des la petite
enfance, lemucus est collant et difficile a
moucher, I'atteinte otologique de I'oreille
moyenne est constante et d’intensité
variable suivant ’anomalie ciliaire [14].

La surveillance microbiologique du
portage bactérien sinusien des patients
atteints de DCP repose sur les mémes
principes que la prise en charge de la
mucoviscidose: réduire le portage bac-
térien sinusien et surveiller I’atteinte
otologique des patients chez qui I’otite
chronique peut étre sévere. Les préle-
vements seront réalisés aux deux méats
moyens et ’antibiothérapie sera déci-
dée en fonction du portage sinusien et
pulmonaire. Les bactéries les plus fré-
quemmentretrouvées aux méats moyens
sont Haemophilus influenzae (25,8 %),
Pseudomonas aeruginosa (19,3 %) et
Streptococcus pneumoniae (19,3 %).
L’agénésie des sinus frontaux est
fréquente (36 %).

Conséquences thérapeutiques:
I’antibiothérapie

Le traitement antibiotique des patients
atteints de déficits immunitaires ou
de défaut du drainage mucociliaire
est adapté aux résultats des antibio-
grammes des prélévements sinusiens et
pulmonaires. Une collaboration étroite
entre les ORL, les pneumopédiatres et
les microbiologistes est indispensable.
Les choix thérapeutiques dépendent de
I’état respiratoire du patient, des sinus
aux bronches. La voie d’administration

del’antibiotique (orale, par voie intravei-
neuse ou par aérosolthérapie) est décidée
collégialement afin de prendre en charge
I’ensemble de I’arbre respiratoire.

>>> Principes de ’aérosolthérapie anti-
biotique

Laérosolthérapie estlargement utilisée par
les pneumopédiatres pour traiter les infec-
tionsbactériennes pulmonaires al’aide de
dispositifcommel’eFlow oule PARIBOY,
qui adressent des microparticules d’anti-
biotiques (tobramycine, colistiméthate,
aztréonam...) vers les alvéoles [15]. Pour
I’atteinte rhinosinusienne bactérienne,
I’aérosol antibiotique doit délivrer, avec
I’aide d'un embout nasal pédiatrique (afin
d’éviter la déposition versles orbites), des
particules dont le diameétre doit étre plus
important afin de permettre leur dépot
vers les méats moyens. La taille optimale

ORL

diameétre > 5 ym*
diameétre > 10 pm**

Bronches
5 ym > diameétre* > 2 um

* Selon les recommandations des bonnes pratiques de la nébulisation pour administration buccale.
** Selon pharmacopée pour administration nasale.

Poumon profond
2 ym > diameétre* > 0,5 ym

l_l‘.

‘1’3

PARI SINUS

@ -

-

AEROSONIC

Fig. 4A: Représentation du dép6t des particules générées par un aérosol en fonction de leur taille. B: les deux
aérosols utilisés pour délivrer des antibiotiques pour les cavités sinusiennes.
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pour atteindre les sinus est comprise entre
5 et 10 pm afin de déposer ’antibiothéra-
pieauxmeéats moyens ou, chezles patients
opérés, a ’ensemble des cavités [16]. La
voie locale permet ainsi d’éviter le pas-
sage systémique de’antibiothérapieetles
problémes digestifs. Les antibiotiques les
plus utilisés pour traiter les bacilles Gram
négatifs sont la tobramycine nébulisable
et le colistiméthate nébulisable a I’aide
d’aérosol sonique comme le PARI SINUS
de PARI ou I’AEROSONIC de DTF [17]

(fig. 4.

Un lavage des fosses nasalesal’aide d’'un
systéme de lavage de nez a grand volume
estessentiel avant chaque aérosol, afin de
permettre un acces a la muqueuse naso-
sinusienne. Une surveillance audiomé-
trique réguliere est nécessaire lors de
I’administration de tobramycine afin de
surveiller ’absence d’apparition d’une
surdité de perception, souvent décou-
verte devant la survenue d’acouphénes.
L’aérosol doit étre administré matin et
soir sur une durée de 4 a 10 minutes sui-
vant le systéme. Un résidu est toujours
présent dans le réceptacle sous ’'embout
nasal a la fin de la séance, il est impor-
tant d’en informer les patients et parents.
De méme, les antibiotiques nébulisables
n’ont pas a étre dilués dans du sérum phy-
siologique. Les systémes de nébulisation
avec embout nasal et tuyaux doivent étre
nettoyés et désinfectés apres chaque utili-
sation. Des systémes d’embouts nasaux et
tuyaux journaliers peuvent étre prescrits,
qui facilitent ’entretien et limitent le
risque de contamination du matériel [18].

>>> Efficacité de I’antibiothérapie nébu-
lisée a visée sinusienne

Le Pr Mainz a démontré I'intérét de I’aé-
rosolthérapie avec de la tobramycine
pour éradiquer Pseudomonas aeruginosa
auxméats moyens d'une enfant de 12 ans
suivie pour une mucoviscidose [19].
L’équipe danoise a mis en évidence
que ’association d’une chirurgie sinu-
sienne suivie d’une antibiothérapie par
voie veineuse de 15 jours dirigée contre
les bacilles Gram négatifs puis par voie

locale sur 6 mois chezles patients atteints
de mucoviscidose diminue significative-
ment la fréquence des cultures positives
dansles voies aériennes inférieures [20].

Actuellement, la décision d’une antibio-
thérapie par voie nébulisée avec embout
nasal est discutée pour chaque cas. En effet,
I’ajout d’un aérosol a visée sinusienne,
lorsque le patient pratique des aérosols
avisée pulmonaire, pose le probléme de
I’'adhérence et de 1’observance aux trai-
tements et au choix de I'antibiothérapie
nébulisée pour éviter la surcharge anti-
biotique et ses conséquences physiques.
Lorsqu’une ou deux antibiothérapies a
visée sinusienne et bronchique sont pres-
crites pour un jeune patient, une alter-
nance un jour sur deux ou par semaine est
discutéeavecles pneumopédiatres. La sur-
veillance mensuelle du portage bactérien
est capitale pour le suivi de ces patients.
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Imagerie des sinus:
quand la demander?

RESUME: Les sinusites sont le plus fréequemment d’origine virale et ne justifient pas de traitement
spécifique ni d’imagerie. Limagerie est indiquée quand on suspecte une complication d’une sinusite
bactérienne : abcés sous-périosté, thrombose, complication intracranienne... Il n’y a pas d’indication
aux radiographies simples des sinus.
L’examen de choix est le scanner du fait des informations qu’il apporte sur le contenu sinusien, I’exis-
tence de collections, d’une éventuelle thrombose associée aprés injection de produits de contraste et
de sa rapidité d’acquisition. Si une complication intracranienne est identifiée au scanner, I'IRM doit
étre demandée en complément car elle est plus performante pour évaluer I’existence d’un empyéme,
une ostéomyélite ou encore une atteinte vasculaire.

N. TEISSIER, C. BENOIT
Service d’ORL pédiatrique,
INSERM U1141, Hépital Robert Debré, PARIS.

sont fréquentes chez les enfants,

mais donnent plus rarement lieu a
des complications que chez les adultes.
Les étapes du développement des cavités
sinusiennes au cours de I’enfance condi-
tionnent la date de survenue des infec-
tions sinusiennes et ainsi les tableaux
cliniques. Compte tenu de la forte occur-
rence des événements infectieux — le
plus souvent viraux — tout au long de la
premiere décennie, il est important de
bien définir les circonstances pouvant
justifier la prescription d’examens com-
plémentaires et tout particuliérement
radiologiques.

I es pathologies rhinosinusiennes

B Développement sinusien

Les cavités sinusiennes se développent
a partir de la 12% semaine de gestation
puis évoluent au cours de I’enfance.
Cette cinétique détermine les 4ges a par-
tir desquels les différents types de sinu-
sites peuvent étre observés.

A la naissance, seul I’ethmoide anté-
rieur est pneumatisé: la pneumatisation
progresse caudalement [1]. Lethmoide

acquiert sa taille et son aspect définitifs
vers I’dge de 12 ans.

Le sinus maxillaire se présente a la nais-
sance comme une large cavité ouverte
dans la fosse nasale. Il s’individualise
progressivement avec la mise en place
d’un ostium vers 1’4ge de 6-8 ans et
atteint sataille définitive a I’'adolescence.

Le sinus frontal se développe a partir de
I’ethmoide antérieur et s’individualise
a partir de I’4ge de 5-6 ans. Il acquiert
sa taille définitive vers I’dge de 20 ans,
parfois plus t6t. Ce sinus est sujet a de
nombreuses variations anatomiques.

Le sinus sphénoide se développe lui a
partir de ’'ethmoide postérieur vers1’age
de 4 ans, pour atteindre sa taille adulte
vers 20 ans. La encore, son anatomie peut
étre extrémement variable d'un individu
al’autre.

B Rapports anatomiques
Parmi les différents sinus de la face,

I’ethmoide est particuliérement exposé
a la survenue de complications séveres



du fait de ses rapports immédiats: en
haut, le plancher de I’étage antérieur
de la base du crane; en dehors, I’orbite,
dont les cellules ethmoidales sont sépa-
rées par 1'unguis (os lacrymal) en avant
et par ’os planum (lame orbitaire) en
arriére. Le réseau veineux de proximité
comporte de multiples anastomoses
entre les veines sinusiennes et les veines
orbitaires et transcraniennes. En outre,
le systéme veineux ophtalmique étant
dépourvu de valvule, il existe un risque
d’emboles septiques a distance.

Le sinus frontal entretient un rapport
postérieur avec le lobe frontal. Le sphé-
noide posséde des rapports étroits avec
la carotide interne en haut, le sinus
caverneux latéralement ainsi que les
nerfs craniens III, IV, V1, V2 et VI qu’il
contient.

Formes topographiques des
sinusites bactériennes aigués

Les rhinosinusites aigués (RSA) sont
majoritairement virales, elles se com-
pliquent d'une surinfection bactérienne
dans 0,5 a 2 % des cas [2]. La RSA bac-
térienne est définie par la présence de
3 signes parmi les 5 suivants [3]:
—rhinorrhée antérieure ou postérieure
mucopurulente;

— douleur sinusienne importante (sou-
vent unilatérale);

—fiévre > 38 °C;

—élévation de la CRP ou de laPCT;

— évolution de I’aggravation en deux
phases.

1. Sinusite maxillaire

Le diagnostic de sinusite maxillaire
doit comporter au moins 2 des 3 cri-
téres majeurs suivants: la persistance ou
I’aggravation de douleurs sinusiennes
infra-orbitaires malgré un traitement
adapté depuis 48 heures ou plus, une
douleur unilatérale et/ou augmentée par
I’antéflexion de la téte et/ou pulsatile et/
ou aggravée en fin dejournée, unerhinor-
rhée plus abondante ou purulente. Les
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signes mineurs sont la fievre, une obstruc-
tion nasale ou encore une toux (fig. 1).
En cas de sinusite bloquée, le patient
se plaint d’une douleur sous-orbitaire
intense, non soulagée par le traitement
mis en place (antalgiques, antibiotiques).

2. Ethmoidite

La fréquence des ethmoidites dans la
population pédiatrique est faible et
estimée entre 2 et 13 cas par an [4, 5]. 1
existe deux pics de fréquence saison-
niers, en hiver et au printemps [6], soit
les périodes de rhinopharyngites. Les
ethmoidites se compliquent dans 7 &
41 % des cas: les complications orbi-
taires représentent 74 2 90 % des com-
plications de I’ethmoidite aigué [7, 8].

Le tableau d’ethmoidite aigué extério-
risée concerne préférentiellement les
garcons entre 3 et 7 ans [4, 9-11]. Elle
peut aussi étre observée chez ’adulte
ou le nouveau-né, elle reste néanmoins
plus fréquente dans la population
pédiatrique [12].

Cliniquement, on décrit plusieurs
phases selon la gravité du tableau et les
résultats d’imagerie. Elle repose sur la
classification de Chandler qui présente
un intérét diagnostique et pronostique:
elle permet de différencier le stade pré-
septal (stadeI), pour lequel le pronostic
ophtalmique est rassurant, des stades
suivants, dans lesquelsil existe unrisque
de mise en tension du nerf optique et de
souffrance de I'ceil (tableau I).

Fig. 1: Aspect scannographique d’une sinusite maxillaire droite avec comblement complet du sinus maxillaire

droit en coupes axiale et coronale.

Troubles
Dénomination e Exophtalmie | Ophtalmoplégie oculomoteurs
palpébral P P pleg ou de l'acuité
visuelle
| Cfelluhte . 0 0 0
préseptale
Cellulite Exophtalmie
I orbitaire * axile 0 0
Abcés CEil déplacé
Il orbitaire + e’;:;’ae't‘tés" Partielle +
sous-périosté dehors
Abces
I\ . + +++ + +
orbitaire
Thrombose
Vv du sinus + + Compléte Parfois cécité
caverneux

Tableau I: Classification de Chandler.
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Le stade I de la classification de
Chandler se caractérise par ’apparition
d’un edéme inflammatoire a ’angle
supéro-interne de 'ceil et s’étendant a
la paupiere supérieure, parfois aussi a
la paupiere inferieure et aux paupieres
controlatérales [13]. La température est
souvent supérieure a 38,5 °C, les dou-
leurs orbitaires sont inconstantes, 1’obs-
truction nasale et la rhinorrhée rares.

AustadeIT, ’cedéme s’étend a la région
rétroseptale, ’exophtalmie est axile, sans
exophorie. Il existe un proptosis avec par-
foisun chémosis et une rougeur conjonc-
tivale. L’acuité visuelle est conservée et il
n’existe pas d’ophtalmoplégie.

Le stade Il se caractérise par l’existence
d’un abces intraorbitaire sous-périosté.
L’acuité visuelle peut étre diminuée. La
température est fréquemment élevée,
au-dessus de 39,5 °C, on constate des
frissons, une altération de I’état général,
des douleurs oculaires violentes et par-
fois insomniantes. L’examen retrouve
une exophtalmie avec exophorie, un
proptosis, une diminution de la mobilité
du globe oculaire dans les mouvements
d’abduction (fig. 2).

AustadeIV (phlegmon del’orbite), ’exo-
phtalmieestirréductible, douloureuse, le
chémosis est important avec un cedeme
parfois violacé de la paupiere supérieure,
une ophtalmoplégie compléte et une
diminution de I’acuité visuelle.

Le stade V se caractérise par la pro-
pagation de I'infection le long du canal
optique ou par voie veineuse et peut
entrafner une cécité avec abolition du
réflexe photomoteur, une anesthésie
cornéenne associée a une paralysie du
nerf oculomoteur et du nerf abducens,
signant l’atteinte du sinus caverneux.
A ce stade, 'enfant est trés fébrile, avec
une altération majeure de I’état général
etune prostration quirend difficile I’ap-
préciation des signes ophtalmologiques.

L’existence d'une photophobie et d'une
raideur de la nuque doit faire craindre

une méningite. Les abcés sous- et extra-
duraux sont a suspecter de principe
chez un enfant présentant une ethmoi-
dite extériorisée tres fébrile avec altéra-
tion de I’état général ou des céphalées,
meéme si’examen neurologique est peu
ou pas perturbé.

Les complications intracrdniennes sont
rares chez le petit enfant dont I’ethmoi-
dite est isolée du fait de ’absence de
sinus frontaux et sphénoidaux, mais
elles mettent en jeu le pronostic vital
et laissent des séquelles dans plus d'un
quart des cas [9, 14]. L'extension du
processus infectieux se fait par voie vei-
neuse ou par le biais d'une ostéite du toit
de I’ethmoide.

3. Sinusite frontale

La présentation clinique de la sinusite
frontale est similaire a celle de la sinu-
site maxillaire avec cependant une
localisation sus-orbitaire de la douleur,
voire hémi-crdnienne. Elle est souvent
associée a une pansinusite. On retrouve
souvent une rhinorrhée purulente anté-
rieure et une obstruction nasale. La dou-
leur se majore lors d’'une antéflexion

(fig. 3).

Dans le cas particulier dune Pott’s puffy
tumor, il existe une déhiscence du mur
antérieur du sinus frontal favorisée
par une ostéite: ce tableau se caracté-
rise cliniquement par une collection
préfrontale fébrile, témoin d’un abces

sous-périosté. A partir de ’ostéite, on
peut aussi voir apparaitre une atteinte
extra- ou sous-durale, éventuellement
compliquée d’une atteinte parenchyma-
teuse cérébrale. Peuvent s’y associer des
céphalées intenses et des signes neuro-
logiques évocateurs d'une atteinte céré-
brale ou méningée (fig. 4).

Fig. 2: Aspect scannographique d'une ethmoidite
gauche avec abcés sous-périosté.

Fig. 3: Aspect scannographique d'une sinusite fron-
tale bilatérale avec comblement complet des 2 sinus
frontaux en coupe axiale.

Fig. 4: Aspect scannographique d'une sinusite frontale compliquée d'un abcés palpébral avec syndrome de
masse sur l'orbite en coupes sagittale en fenétre tissulaire aprés injection de produit de contraste et osseuse.
On constate une déhiscence de la corticale inférieure du sinus frontal, d'ou a diffusé 'abcés.



4. Sinusite sphénoidale

Pour la sinusite sphénoidale, les cépha-
lées sont rétro-orbitaires, permanentes,
maximales en fin de journée et la nuit,
etirradient au vertex, ce qui peut simu-
ler une hypertension intracranienne.
Elle peut étre associée a une pansinusite
(fig. 5 et 6).

La sinusite peut se présenter sous
3types:

— l’atteinte suppurée se caractérise par
une rhinorrhée postérieure permanente
associée a une douleur en casque irra-
diant vers les orbites ou la nuque. Elle
est souvent associée a une atteinte eth-
moidale postérieure;

—l’empyeme sinusien se manifeste par
des douleurs intenses, invalidantes et

Fig. 5: Aspect clinique d'un abcés orbitaire compli-
quant une pansinusite.
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résistantes aux antalgiques. En’absence
de prise en charge chirurgicale, des com-
plications intracrdniennes peuvent rapi-
dement survenir;

— la sphénoidite latente comporte des
signes souvent trompeurs et variés, peu
spécifiques (ophtalmologique, névralgie
faciale, paresthésies...). Le diagnostic est
souvent difficile.

Complications
des sinusites aigués

Les complications des sinusites aigués,
en dehors de I’ethmoidite, concernent
essentiellement les sinusites sphénoi-
dales et frontales en raison de leur proxi-
mité anatomique avec les méninges et le
cerveau (empyeéme frontal, fig. 7), ainsi
que des vaisseaux (thrombose du sinus
caverneux). Il faut savoir évoquer une
complication en cas de fievre intense
résistante aux antibiotiques ou de cépha-
lées résistantes aux antalgiques, surtout
si ces derniéres sont rétro-orbitaires ou
frontales. Des troubles neurologiques
(hypertension intracranienne, troubles
de conscience, confusion) peuvent éga-
lement étre constatés dans les formes
évoluées. Le tableau clinique peut étre
plus complexe et associer une ophtal-
moplégie, une mydriase, un cedéme

Fig. 6: Aspect scannographique d'une pansinusite avec abces orbitaire en coupes frontale et axiale en fenétre
tissulaire avec injections de produits de contraste. On retrouve un comblement bilatéral maxillaire, ethmoi-
dien et sphénoidal.

papillaire, une exophtalmie, un cedéme
palpébral et/ou une hypoesthésie faciale
en cas de thrombose du sinus caverneux.

Des complications ophtalmologiques a
type deneuropathie optique rétrobulbaire
(NORB) peuvent étre observées en cas de
sinusite maxillaire ou sphénoidale du fait
delaproximité dunerfoptique et peuvent
justifier d'un traitement corticoide pro-
longé. Cette complication est au mieux
mise en évidence al’aide d'une IRM.

B Formes cliniques
1. Rhinosinusite aigué récidivante

Devant la survenue d’au moins 3 épi-
sodes de RSA par an, il convient de
rechercher les facteurs favorisants:
une immunodépression doit étre évo-
quée si les épisodes de RSA sont asso-
ciés a d’autres infections. Sa recherche
repose sur des prélévements sanguins
(NFS, dosage pondéral des Ig, sérologies
post-vaccinales...). Une résistance aux
antibiotiques doit étre recherchée sil’in-
tervalle entre les épisodes est court. Il faut
effectuer des prélévements a visée bac-
tériologique au niveau du méat moyen.

Une balle fongique sinusienne peut
favoriser la récurrence de RSA. La
symptomatologie est habituellement
unilatérale, toujours du méme coté et
non précédée par un tableau de rhinite
aigué simple. Le patient se plaint parfois
d’une cacosmie et d’'une douleur incons-
tante ala pression dela dentresponsable.
Elle est habituellement consécutive a
des soins dentaires et le diagnostic est
confirmé par la présence de calcifica-
tions au niveau du sinus maxillaire sur
la tomodensitométrie (TDM) [15].

2. Rhinosinusite fongique invasive

Du fait de sa gravité potentielle en cas
de retard diagnostique, il est indispen-
sable de savoir suspecter une rhinosi-
nusite fongique invasive. Les germes
en cause appartiennent principalement
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aux familles des Zygomycetes (mucor-
mycose sinusienne) et des Aspergillus
(aspergillose invasive du nez) [3]. Cette
atteinte reste heureusement rare, il
existe donc peu de données épidémio-
logiques la concernant. La mortalité
peut s’élever jusqu’a 70 % selon les
populations [16, 17].

Elle survient presque exclusivement
sur un terrain immunodéprimé (hémo-
pathie, chimiothérapie, infection par le
VIH, diabete déséquilibré...) et se traduit
par’apparition de zones nécrotiques au
niveau de la muqueuse (fosses nasales,
cornet, palais...) ou cutané (canthus
interne, aile du nez...). Des préléeve-
ments a visée mycologique doivent étre
effectués en urgence dés la suspicion
diagnostique alarecherche de filaments
mycéliens.

Malgré un traitement agressif et mis
en route en urgence, les complica-
tions orbitaires et intracrdniennes sont
fréquentes [2, 18].

B Place de I'imagerie

Quel que soit le tableau sinusien, que ce
soit une sinusite simple ou compliquée,
la radiographie standard des sinus n’a
aucun intérét [19].

La TDM n’est pas utile pour le diagnos-
tic d’une sinusite simple mais doit étre
systématiquement demandée en cas de
formes séveres ou de suspicion de com-
plications, en particulier devant une
ethmoidite suppurée et une suspicion
de sinusite bactérienne frontale ou sphé-
noidale [1, 3]. Elle permet de confirmer
le diagnostic, de rechercher une atteinte
d’autres sinus et de rechercher une com-
plication intracranienne, orbitaire ou
vasculaire. Elle est également indiquée
dans le cas des formes récidivantes a
la recherche d’un facteur anatomique
prédisposant, chez les patients immu-
nodéprimés chez qui les signes inflam-
matoires seront abatardis et avant tout
geste chirurgical.

1. Echographie orbitaire

Cet examen présente comme avantages
de pouvoir se faire au lit du patient et
d’étre non irradiant. Devant un tableau
d’ethmoidite, elle permet, dans des
mains entrainées, de différencier une
cellulite préseptale d’une cellulite
rétroseptale [20]. Ainsi, les indications
de TDM peuvent se limiter aux seuls
enfants ayant une cellulite rétroseptale.

2. Examen tomodensitométrique

Sil’on souhaite analyser’anatomie sinu-
sienne et notamment les parois osseuses,
le scanner sans injection est suffisant.
Cependant, la recherche de complica-
tionsnécessite une injection de produit de
contraste. Cet examen est indispensable
en cas de suspicion de complication [19].

En cas d’ethmoidite, cet examen permet
d’affirmer le comblement ethmoidien,
d’évaluer le comblement des autres
sinus et de rechercher une éventuelle
complication intraorbitaire ou intracra-
nienne grace a I'injection de produit de
contraste. Son indication est formelle en
cas d’cedeme palpébral importantne per-
mettant pas a ’enfant d’ouvrir son ceil,
d’exophtalmie, de trouble de la mobilité
oculaire ou de palpation d’une masse
fluctuante a I’angle interne de I’ceil. Un
abces sous-périosté se caractérise au
scanner par un aspect de dédoublement
de la paroi interne de I’orbite, un aspect
épaissi dumuscle droit interne, une exo-
phtalmie et un éventuel refoulement du
cone orbitaire (fig. 7). Selon les auteurs,
I'indication chirurgicale peut dépendre
de la taille et de la localisation de I’ab-
cés sous-périosté au contact de la lame
papyracée [7, 8, 21]. Depuis peu, la tech-
nologie cone beam commence a trouver
saplace dans les indications de I’explora-
tion des sinus dela face carelle permet de
diminuer sensiblement l’irradiation [22].

Sur le versant intracrdnien, un abceés
cérébral se caractérise par une zone
hypodense avec prise de contraste
périphérique. Une thrombose du sinus

caverneux est identifiable par un épais-
sissement de la veine ophtalmique supé-
rieure, avec un aspect hétérogéne du
sinus caverneux. Cependant, la TDM
n’est pas assez sensible pour éliminer
formellement une complication intracra-
nienne et en particulier une thrombose
débutante du sinus caverneux [23].

En cas de sinusite récidivante, le scanner
permet de rechercher un facteur favori-
sant: un conflit méatal, un obstacle tel
qu'une conchabullosa, une sinusite fon-
gique, une mucocéle...

3. Imagerie par résonance magnétique
nucléaire

Lorsquune complication intracranienne
est suspectée, 'IRM doit étre demandée

Fig. 7: Aspect scannographique en coupe axiale
apres injection de produit de contraste et aspect en
IRM en coupe axiale en séquence T1 apreés injection
de gadolinium d'un empyéme frontal compliquant
une sinusite frontale.
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en complément de la TDM [9, 11]. Les
séquences IRM les plus utilisées pour
mettre en évidence un éventuel abces
ou une thrombose sont les séquences
T1 avec injection de gadolinium, T2
Flair et diffusion. En séquence T1 avec
injection,’empyéme se présente comme
une collection intracrdnienne avec prise
de contraste alors qu’en séquence de
diffusion, il se caractérise par une res-
triction, contrairement aux collections
aseptiques. Par ailleurs, I'IRM permet
derechercher des signes précoces d'une
ostéomyélite et 'existence de complica-
tions orbitaires (séquence T1 avec injec-
tion de gadolinium et suppression du
signal de la graisse). Dans ce dernier cas,
le scanner est dans la grande majorité des
cas suffisant.

Une thrombose du sinus caverneux se
caractérise a I'TRM par un élargissement
hétérogene du sinus éventuellement
associé a une sténose de la portion intra-
caverneuse de la carotide interne. Un
aspect hyperintense de la zone throm-
bosée sur les séquences pulsées peut
également étre retrouvé.
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La chirurgie endonasale
expliquée aux pédiatres

RESUME: La chirurgie endonasale chez I’enfant a moins d’indications que chez I’adulte, mais reste
possible a tout age avec du matériel adapté. Les malformations congénitales chez le tout-petit, les
lésions obstructives ensuite puis les tumeurs bénignes chez le plus grand sont les principales raisons
d’opérer. Outre 'absence de cicatrice cutanée, les principaux avantages de cette chirurgie endos-
copique sont les suites simples et la sortie précoce du patient.

N. LEBOULANGER

ORL et chirurgie cervico-faciale,
Hopital Necker-Enfants malades,
Université de PARIS.

B Généralités

La chirurgie endonasale est une sous-
spécialité de’otorhinolaryngologie. Son
versant pédiatrique comporte encore plus
de spécificités. Le principe de la chirur-
gie endonasale, comparable a celui de la
ceelioscopie, est d’accéder a des cavités
parlebiais d’optiquesrigides et d’instru-
ments longs afin de procéder a un geste
chirurgical avec une rangon cicatricielle
limitée. Dans le cas de la chirurgie endo-
nasale, ’absence de cicatrice cutanée est
compléte puisque I’opérateur passe par
une ou deux fosses nasales, sans incision
visible. Dans certaines situations, en cas
de chirurgie combinée, une voie d’abord
cutanée peut compléter la voie endona-
sale, mais ce cas de figure est rare.

Les différences d’indications entre enfant
etadulte sont expliquées par trois princi-
palesraisons:I'importance de la propor-
tion de la pathologie malformative chez
I’enfant [1], les types et incidences de
tumeurs bénignes oumalignes différents
et, enfin, le développement progressif
des sinus au cours de la croissance [2, 3].

B Le développement sinusien

Il est progressif. Les seuls sinus pré-
sents a la naissance sont des ébauches
de cellules ethmoidales et de sinus
maxillaires. L’ethmoide se développe

progressivement en premier, puis les
sinus maxillaires (3-4 ans), les fron-
taux (5-10 ans) et enfin les sphénoidaux
(apres 10 ans) [4]. Cela explique que la
seule sinusite aigué que ’on constate
chez le petit enfant soit I’ethmoidite. Le
volume et la forme définitifs des sinus
sont atteints vers I’dge de 20 ans envi-
ron, avec une grande variabilité d’une
personne a l’autre en ce qui concerne
le volume des sinus frontaux. La rareté
des problemes dentaires chroniques sur
la denture lactéale rend les infections
d’origine dentaire des sinus maxillaires
également trés rares chez I’enfant.

B L'instrumentation

Elle se compose d’instruments longs,
spécifiques a la chirurgie endona-
sale: pinces antérogrades, rétrogrades,
courbes, a ’emporte-piéce, etc. (fig. 1).

O

Fig. 1: Instruments de chirurgie endonasale.
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Fig. 2: Navigation chirurgicale, c’est-a-dire mise en corrélation directe de l'imagerie (ici le scanner) avec la
position des instruments chirurgicaux dans le patient.

Deux catégories de taille existent, la plus
petite étant réservée aux nourrissons et
nouveau-nés. Moteurs, lasers, aspira-
tions, ballons de dilatation, etc. sont
également disponibles avec des piéces
amain adaptées.

La visualisation est assurée par des
optiques rigides de 18 cm de long et de
4 ou 2,7 mm de diametre, regardant en
face (0°) ou latéralement (30 ou 70°) en
fonction deI’age du patient et de la zone
abordée. Si nécessaire, une navigation
chirurgicale peut étre utilisée, surtout
pour les pathologies de la base du crane
et les reprises complexes d’exéreses
tumorales (fig. 2) [5].

B Lintervention

Une intervention de chirurgie endona-
sale se déroule toujours au bloc opéra-
toire, sous anesthésie générale, avec une
intubation trachéale par voie buccale. Si
besoin, un packing peut étre mis en place
par labouche pourlimiter lerisque d’in-
gestion de sang ou de sérum salé, poten-
tiellement émétisants en postopératoire.

L'enfant est installé surle dos conformé-
ment aux régles de l’art et sa téte un peu
tournée vers ’opérateur. Des champs
sont mis en place, qui doivent toujours

laisser ’acces aux yeux, occlus par des
pansements collants. L'opérateur et son
aide sont installés de chaque c6té du
patient, la table opératoire positionnée
a la téte de ’enfant, suivie de la colonne
vidéo ou s’affichent les images endos-
copiques et de navigation. Les princi-
pales commandes (laveur, coagulation,
moteur) sontau pied de’opérateur ou de
I’aide. En fin d’intervention, un méchage
peut étre mis en place dans les fosses
nasales mais il n’est pas systématique.
Parfois, une simple compresse peut étre
fixée sous les narines pour éponger les
petits suintements de sang postopéra-
toires. Différents types de calibrages
peuvent aussi étre laissés en place, la
plupart du temps sous couvert d’une
antibiothérapie.

Dans la plupart des cas, chez les grands
enfants (et souvent les nourrissons), les
suites opératoires sont trés simples et
le patient peut retourner le lendemain
au domicile avec des soins que peuvent
réaliser les parents seuls.

Les progres de’anesthésie et de laréani-
mation pédiatriques et le parfait dialogue
entre chirurgien et anesthésiste per-
mettent d’intervenir chez des nouveau-
nés ou des nourrissons de petit poids,
meéme pour des interventions a risque
hémorragique.

Principales pathologies
prises en charge

1. Malformations

>>> L’atrésie choanale est la non-
ouverture congénitale de ’orifice posté-
rieur des fosses nasales, la choane, qui
donne sur le cavum (également appelé
naso- ou rhinopharynx). L'atrésie peut
étre uni- ou bilatérale, isolée ou s’inté-
grer dansle cadre d'un syndrome malfor-
matif plus complexe. Sa forme bilatérale
entralne une détresse respiratoire néo-
natale immédiate rendant nécessaire la
mise en place d’une canule de Mayo-
Guedel puis d'une intubation. La forme
unilatérale peut étre bien tolérée pendant
plusieurs mois voire plusieurs années.

L’intervention a lieu aprés un bilan
minimum comprenant un scanner du
massif facial (fig. 3) et une échographie
cardiaque, le reste du bilan malformatif
pouvant étre réalisé ultérieurement. Le
geste consiste en la perméabilisation de
la fosse nasale (fig. 4),1’élargissement de
la néochoane par une exérése partielle
de la cloison nasale et la couverture
des zones opératoires par un lambeau
muqueux. Les nouveau-nés ainsi opé-
rés d’une atrésie bilatérale peuvent étre
extubés tres rapidement. Une resténose
partielle est possible, rendant parfois
nécessaire des retouches. Les reprises

Fig. 3: Scanner du massif facial, coupe axiale, fené-
trage osseux. Atrésie choanale unilatérale gauche
(fléche). On voit la zone atrétique surmontée d'opa-
cités qui correspondent aux secrétions stagnantes.
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Fig. 4: Images de chaque choane d'un méme patient en préopératoire immédiat. A droite: choane droite
normale et perméable. A gauche: choane gauche atrétique.

par voie transpalatine sont devenues
absolument exceptionnelles. A noter
que, sauf rarissimes exceptions, une
atrésie choanale est toujours complete:
iln’y a pas de forme mineure de “petite
choane” [6].

>>> Le kyste lacrymo-nasal résulte
d’une imperforation basse de la voie
lacrymale, sous le cornet inférieur
(fig. 5). Le traitement d’un petit kyste
potentiellement obstructif est la simple
marsupialisation (ouverture), qui peut
parfois se faire en consultation ou au bloc
opératoire. Il n’y a jamais de récidives.

>>> Les méningoceles et ménin-
goencéphalocéles peuvent étre post-
traumatiques mais sont souvent
congénitales chez ’enfant, révélées par
une obstruction nasale, une rhinorrhée
de liquide céphalo-rachidien ou une
méningite. Elles sont parfois de décou-
verte fortuite. Ce sont des hernies de
méninge (méningoceles), contenant
parfois du parenchyme cérébral non
fonctionnel (méningoencéphaloceles),
développées au travers d’un hiatus du
toit des fosses nasales (lalame criblée de
I’ethmoide) et s’étendant vers le bas dans
lafossenasale (fig. 6). Sousla poussée du
cerveau, elles ont tendance a augmenter
de volume avec les années.

Si certaines rares malformations tres

étendues doivent étre opérées par voie
combinée avec les neurochirurgiens,

la plupart peuvent étre traitées par
voie endonasale avec une morbidité
bien inférieure a un geste neurochirur-
gical, une sortie rapide de I’hépital et
une absence de séjour en réanimation.

Fig. 5: Fosse nasale gauche, vue endoscopique. Pré-
sence d'un kyste (étoile) sous le cornet inférieur droit.

Fig. 6: Fosse nasale droite, vue endoscopique. Pré-
sence d'une volumineuse méningocéle (la lésion
blanchatre) occupant la quasi-totalité de la fosse
nasale et développée aux dépens d'un hiatus congé-
nital du toit de l'ethmoide.

L'intervention consiste en la coagulation
progressive de la poche herniaire, 'iden-
tification des berges osseuses du hiatus
ethmoidal et la fermeture de ce dernier
par un greffon composite cartilagineux et
muqueux, complété de colle biologique
pour en assurer I’étanchéité le temps de
la cicatrisation. En I’absence de fuite, les
patients peuvent sortir le lendemain de
I’intervention [7].

La voie endonasale peut également étre
utilisée pour aborder des lésions hypo-
physaires, par exemple en ouvrant la
paroi postérieure du sinus sphénoidal,
ou tout autre lésion de la base du crane.

>>> Les mucoceéles sont des poches de
mucus de croissance lente mais inévi-
table, ne se drainant pas dans les fosses
nasales, qui peuvent s’infecter (pyo-
mucocele) ou devenir compressives et
déformantes. Elles peuvent aussi étre
congénitales ouacquises. Le traitement en
estlasimple ouverture large sur les fosses
nasales et la vidange de leur contenu, mais
elles sont parfois difficiles d’acces.

>>> I’imperforation des voies lacry-
males, haute celle-1a, justifie une
intervention en double équipe avec un
ophtalmologiste. La dacryocystorhinos-
tomie endoscopique (DCR) est I’ouver-
ture du sac lacrymal dans la fosse nasale,
non plusala partie basse des voies lacry-
males, sous le cornet inférieur, mais plus
haut et directement en regard du sac,
quand le canal sous-jacent est absent ou
compleétement sténosé. Les voies lacry-
males sont alors cathétérisées quelques
semaines par une sonde bicanaliculaire.

2. Infections

En cas d’ethmoidite aigué, un drainage
chirurgical de la ou des collections peut
étre nécessaire. Cet abord de la zone
abcédée peut se faire par voie cutanée
(canthale interne afin d’aborder la paroi
latérale de I’ethmoide par I’extérieur)
et/ou par voie endoscopique pour abor-
der I’ethmoide par I'intérieur. La com-
binaison de ces deux voies d’abord est



possible afin de maximiser les chances
d’évacuer toutes les collections, d’écar-
ter tout danger pour le globe oculaire et
d’accélérer la guérison.

3. Obstruction

Bien que les malformations des fosses
nasales puissent étre obstructives,
certaines pathologies sont quasiment
exclusivement révélées par’obstruction
qu’elles géneérent.

>>> La déviation septale peut étre trai-
tée par voie endonasale quel que soit
I’4ge. L'indication est tout de méme rare
chezl’enfant et elle devra étre bien docu-
mentée, surtout chez les plus jeunes:
enregistrement du sommeil, scanner
du massif facial, plus rarement explora-
tions fonctionnelles. Le geste sera limité
a la portion cartilagineuse obstructive
pour ne pas prendre de risque quant a la
future croissance du massif facial. C’est
une intervention qui peut tout de méme
rendre service, méme chezles plusjeunes
et notamment apres un traumatisme.

>>> L’hypertrophie turbinale inférieure
se voit a différents dges de ’enfance,
dans des contextes variés. Elle peut étre
un facteur de co-obstruction dans les
pathologies malformatives du nourris-
son, comme la sténose congénitale des
orifices piriformes, ou s’intégrer dans
le cadre d’une maladie allergique chez
I’enfant plus 4gé. Si une prise en charge
médicamenteuse doit étre la premieére
ligne de traitement, un traitement chirur-
gical peut étre proposé, seul ou accom-
pagné d'un autre geste. Il consiste en une
turbinoplastie, c’est-a-dire la coagulation
mugqueuse éventuellement associée a une
résection partielle du cornet inférieur,
qui peut se faire aux instruments froids
mais également al’aide d’un laser, d’une
coagulation bipolaire ou d'une sonde de
radiofréquence. C’est un geste simple aux
bons résultats fonctionnels [8].

>>> Enfin, si ’hypertrophie des végéta-
tions adénoides est la plupart du temps
opérée par curetage du cavum par voie
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buccale, elle peut I’étre par voie endo-
nasale. Ce geste nécessite une instru-
mentation plus compléte que pour un
simple curetage, mais il a I’avantage de
permettre un controle visuel parfait sur
I’exérése et de s’assurer de la parfaite
perméabilité des deux choanes en fin de
geste. Cette voie d’abord pourréduire de
volume des végétations adénoides est
réservée aux récidives d’hypertrophie
ou quand les conditions anatomiques
locales rendent nécessaires un geste
particulierement précis (malformation
vélaire, anomalie vasculaire locale ou
de la coagulation).

4. Tumeurs

La trés grande majorité des 1ésions tumo-
rales des fosses nasales de ’enfant sont
bénignes.

>>> Le polype antrochoanal ou polype
deKillian est d’étiologie inconnue, appa-
raissant a partir de 7-8 ans et se dévelop-
pant a partir de la paroi antérieure d'un
sinus maxillaire la plupart du temps. Il
estunilatéral, de croissance lente et crée
une obstruction qui peut devenir inva-
lidante avec le temps. Son exérése est
aisée, mais les récidives sont fréquentes
étant donné la faible accessibilité de sa
zone d’implantation, qui est antérieure et
large. Iln’y anéanmoins jamais de trans-
formation maligne et, si nécessaire, plu-
sieurs interventions viendront toujours
about du probléme [9].

>>> La polypose naso-sinusienne est
rare chez I’enfant et doit toujours faire
rechercher une pathologie associée et
notamment: un asthme, une mucovis-
cidose, une dyskinésie ciliaire primitive.
Son traitement est pour I’instant relati-
vement superposable a celui de I’adulte
avec un traitement médical de premiére
ligne et chirurgical ensuite si besoin.
A noter cependant que I’on préferera
souvent une polypectomie a une eth-
moidectomie radicale comme premier
geste en raison de sa faible morbidité.
L’ethmoidectomie, relativement mal
nommeée, n’est pas une exérese mais un

évidement de I’ethmoide par voie endo-
nasale ayant pour but de faire repousser,
surlagrande cavité créée, une muqueuse
cicatricielle mais non inflammatoire. La
polypectomie, en revanche, respecte la
plupart des structures anatomiques mais
I’exéreése de muqueuse inflammatoire et
de polype n’est pas totale. Les risques
chirurgicaux (hémorragie, breche du
toit de ’ethmoide) sont cependant bien
moindres.

>>> Le fibrome nasopharyngé est une
tumeur rare, apparaissant peu avant le
début de la puberté et exclusivement
chez le garcon. C’est une lésion volon-
tiers révélée par une épistaxis ou une
obstruction nasale chroniques unilaté-
rales. Le scanner et I'IRM, ainsi qu'un
aspect évocateur a la fibroscopie, per-
mettent d’établir le diagnostic (fig. 7).
L’intervention, trés technique et sou-
vent hémorragique, sera toujours précé-
dée d’'une embolisation réalisée par les
radiologues interventionnels (fig. 8). La
repousse dereliquats est fréquente mais,
la encore, il n’y a jamais de transforma-
tion maligne et la croissance des lésions
s’arréte avec la fin de I’adolescence, ne
rendant pas toujours une nouvelle exé-
rese nécessaire [10].

Enfin, de nombreuses autres tumeurs de
I’enfant peuvent étre opérées par voie
endonasale, qu’elles soient bénignes
(hétérotopies neurogliales, angiomes des
cornets) oumalignes. Pour ces dernieres,

Fig.7: IRM du massif facial, séquence T1 avec
injection. Volumineuse lésion tumorale des fosses
nasales emplissant le cavum et prenant tres forte-

ment le gadolinium.
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Fig. 8: Résection d'angiofibrome nasopharyngé, vue
endoscopique peropératoire. Cl: cornet inférieur; CM:
cornet moyen; C: tranche de section de cloison nasale
partiellement réséquée pour faciliter lexposition;
T: tumeur en train d'étre coagulée avant son exéréese.

méme sil’exérése n’est pas toujours tech-
niquement réalisable par voie endona-
sale seule, cetabord permet au moins des
biopsies faciles et une partie du contréle
tumoral, ce qui peut faire éviter certaines
cicatrices faciales.

B Conclusion

La chirurgie endonasale de I’enfant est
bien codifiée et ses indications sont
nombreuses, bien que moins fréquentes

que chez I’adulte. Outre ’absence de
cicatrice cutanée, ses avantages sont: sa
faisabilité a tout 4ge, des suites opéra-
toires simples et tres peu douloureuses,
des pertes sanguines minimales et une
excellente visualisation de lésions qui
ne seraient accessibles que par une voie
d’abord transfaciale ou transcranienne
trés large. Une instrumentation spéci-
fique est nécessaire, ainsi que la réalisa-
tion d’une imagerie préopératoire dans
I'immense majorité des cas.
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EN PRATIQUE, ON RETIENDRA

Prélevement bactériologique des sinus: quelles indications ? Quelles conséquences thérapeutiques ?

B La premiere cause de rhinosinusite aigué a répétition ou rhinosinusite chronique est en rapport avec
l'inflammation chronique de la muqueuse nasale induite par le terrain allergique. Les prélevements
bactériologiques sont nécessaires en cas de non-réponse a une antibiothérapie orale sur une durée de
10 jours.

B La survenue d’infections récurrentes des voies aériennes supérieures et cervicales chez un enfant de moins
d’'un an nécessite une exploration de l'immunité (NFS, dosage pondéral des immunoglobulines, sérologies
vaccinales et post-infectieuses). Lantibiothérapie chez ces patients doit étre guidée par les prélévements
bactériologiques.

B La surveillance d'un portage bactérien sinusien dés le plus jeune age (2 ans) est essentielle tout au long
de la vie des patients suivis pour une mucoviscidose, des patients hétérozygotes, atypiques et greffés
pulmonaires. Le role de 'ORL est de dépister la présence de germes pathogeéenes afin de traiter les voies
aériennes supérieures dans le but de retarder l'infection des voies aériennes inférieures.

B Un lavage des fosses nasales est essentiel avant chaque aérosol sonique antibiotique diffusé avec un
embout nasal pour optimiser sa déposition aux méats moyens et aux cavités sinusiennes.

B Laérosolthérapie antibiotique est un outil thérapeutique qui évite le passage digestif ou veineux pour cibler
'axe respiratoire, des sinus aux bronches. Son indication de prescription en ORL est dirigée contre les
bacilles Gram négatifs présents dans les cavités sinusiennes. La prescription est décidée collégialement
avec les pneumopédiatres lorsqu’un portage bactérien pathogéne pulmonaire est présent.

Imagerie des sinus: quand la demander?
B Les sinusites sont le plus fréquemment d'origine virale et ne justifient pas de traitement spécifique ni d'imagerie.

B Limagerie est indiquée quand on suspecte une complication d'une sinusite bactérienne: abces sous-
périosté, thrombose, complication intracranienne...

B Iln'y a pas d’indication aux radiographies simples des sinus.

B Lexamen de choix est le scanner du fait des informations qu’il apporte sur le contenu sinusien, l'existence
de collections, d’'une éventuelle thrombose associée apres injection de produits de contraste et de sa
rapidité d'acquisition.

B Siune complication intracranienne est identifiée au scanner, I'IRM doit étre demandée en complément car

elle est plus performante pour évaluer l'existence d'un empyeme, une ostéomyélite ou encore une atteinte
vasculaire.

La chirurgie endonasale expliquée aux pédiatres
B La chirurgie endonasale peut étre réalisée a tout age chez l'enfant.
B Ses indications sont moins fréquentes que chez l'adulte.

B La part de la pathologie malformative est importante.
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Le virus respiratoire syncytial
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e virus respiratoire syncytial
L (RSV) appartient a la famille des

Pneumoviridae. Celle-ci integre le
genre Orthopneumovirus dont le RSV
humain (HRSV) etles Métapneumovirus
dont le MPV humain (HMPV). Les virus
de cette famille possedent des caracté-
ristiques structurales et fonctionnelles
communes, ils sont aussi représentés
par de nombreux virus animaux dont
les atteintes miment souvent celles
humaines.

Quelques caractéristiques
concernant le virus respiratoire
syncytial [1]

Le HRSV est un virus ayant une enve-
loppe lipidique dérivée de lamembrane
cytoplasmique, celle-ci entoure une
nucléocapside renfermant un génome
constitué d’un acide ribonucléique
(ARN) simple brin de polarité négative
(ARNnon codant). Celui-ci est composé
de 10 génes transmis a partir d’un seul
promoteur en 10 ARN messagers codant

chacun pour un polypeptide, a I’excep-
tion du géne M, qui code pour 2 pro-
téines (M,_1, M,_,). Les protéines sont
organisées en 4 groupes:

— protéines de surface transmembra-
naires: F, G, SH;

—protéines associées a1’ ARN génomique
pour former la nucléocapside: N, P, L,
Mj.45

— protéine de matrice non glycosylée a
Iinterface entre la ribonucléoprotéine et
I’enveloppe: M;

—protéines non structurales accumulées
dans les cellules infectées mais non pré-
sentes dans le virion: NS1, NS2.

Laglycoprotéine G facilite I’attachement
a la membrane cellulaire, la protéine F
permet I’attachement et la fusion avec
la cellule. La protéine M permet 1’as-
semblage, la maturation et, au niveau
de lamembrane, le bourgeonnement du
virion a la surface de la cellule héte. La
protéine L est ’ARN polymérase viral,
la phosphoprotéine P et la protéine M,
sont nécessaires a la transcription des
ARN messagers viraux. Les protéines
non structurales (NS1,NS2) ne sont pré-
sentes que durant le cycle viral.

Plusieurs récepteurs cellulaires ont été
identifiés, évoquant une certaine redon-
dance. La protéine F intervenant dans
le mécanisme de fusion présente une
conformation différente tridimension-
nelle pré-fusionnelle et post-fusionnelle.
Celaauneimportance dans1’élaboration
d’anticorps monoclonaux anti-F théra-
peutiques. Le rat du cotonnier est un
modele pour la recherche vaccinale et
médicamenteuse, cependant, il présente
peu le phénotype clinique del'infection
humaine et son anatomie respiratoire
ainsi que sesréponses immunitaires dif-
ferent. Les primates non humains sont

de bons modéles mais peu accessibles,
I’agneau est un modele satisfaisant car
sensible aux infections a RSV avec des
symptoémes respiratoires et des lésions
proches de I’humain.

Deux sous-groupes de RSV antigéniques
phylogénétiquement distincts existent
(A, B) [2]. Leur co-circulation est habi-
tuelle avec une dominance respective
variable selon les années. Les génoty-
pages révelent une grande variabilité de
la séquence nucléotidique du géne G, le
gene F est plus stable.

La pertinence de ’identification du
RSV en I’absence de traitement anti-
viral ciblé dépend de 1’objectif choisi.
Elle est indiscutable pour les données
épidémiologiques car le phénotype cli-
nique de l’atteinte virale n’est pas suf-
fisamment spécifique entre les virus a
tropisme respiratoire. Elle est également
recommandée lors d’infections respi-
ratoires séveres afin de limiter d’éven-
tuelles investigations invasives, voire
une antibiothérapie a I’aveugle. Enfin,
elle facilite, en milieu hospitalier, la
gestion des flux de patients concernant
lerisque nosocomial (cohorting). En rai-
son du mode de transmission du RSV
et de sa multiplication depuis le pole
apical des cellules épithéliales respira-
toires, I’écouvillonnage nasopharyngé
est parfaitement adapté s’il est bien
réalisé. La recherche virale peut éga-
lement se réaliser sur du matériel issu
d’une aspiration nasopharyngée ou d’un
lavage bronchoalvéolaire. Cette identi-
fication se réalise habituellement par
la mise en évidence d’antigénes viraux
(immunofluorescence ou immuno-
enzymatique) ou par les techniques de
biologie moléculaire du génome viral
(PCR simplex ou multiplex). Pour le



praticien, y compris extra-hospitalier,
les tests rapides d’orientation diagnos-
tique (TROD) sont utilisables au chevet
du patient. Seul un résultat positif est
interprétable par leur bonne spécificité,
mais leur sensibilité reste inférieure aux
techniques moléculaires.

Physiopathologie
de I’atteinte virale [3, 4]

La transmission du RSV se fait par voie
nasale: inhalée ou manuportée par
contact des objets souillés. In vivo, le
RSV infecte préférentiellement les cel-
lules épithéliales respiratoires, in vitro,
d’autres lignées cellulaires peuvent
étre infectées permettant effectuer des
cultures virales révélant I’effet cytopa-
thogene caractéristique: syncytium dans
la cellule infectée.

L’infection de I’épithélium cilié
déclenche un afflux local de cellules
immunitaires, initialement les Natural
Killer (NK) et les polynucléaires, puis
les lymphocytes T auxiliaires (TCD4)
et cytotoxiques (TCD8). La clairance du
virus résulte de la réponse des TCD8 et
de la réponse immunitaire humorale.
L’atteinte respiratoire est due a l’ef-
fet cytopathogene direct mais surtout
dominée par les phénomenes inflamma-
toires induits. Il existe une dysfonction
ciliaire, une hypersécrétion de mucus,
un cedéme et un infiltrat inflammatoire
péri-bronchiolaire amenant une obstruc-
tion des bronchioles sans suppléance
collatérale chez le nourrisson. Les phé-
nomenes bronchospastiques ne sont pas
au premier plan.

La réponse immunitaire differe selon
I’4ge de I’héte, I'immaturité immuni-
taire du nourrisson semble favoriser
une réponse inappropriée des TCD4
de type T helper 2 (Th2). La protéine G,
responsable de I’attachement, induit la
synthese d’anticorps neutralisants. Les
lymphocytes T spécifiquement activés
par la glycoprotéine G sont de type Th2.
La protéine G synthétisée dans la cellule
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infectée lors de la réplication virale est
sécrétée en partie sous forme soluble
(Gs) [5]. Cette protéine soluble est secré-
tée avant ’apparition des virions néo-
synthétisés. La synthese excessive des
Gs pourrait constituer un leurre au sys-
téme immunitaire et induire uneréponse
Th2 excessive. Les protéines non struc-
turales NS1 et NS2, chez les bovins,
antagonisent la réponse cellulaire anti-
virale médiée par les interférons alpha
(IFNa) et béta (IFNB). D’autre part, NS1
et NS2 freinent I’induction post-virale
d’TFNB [6]. Ces résultats sur modéle ani-
mal améliorent la compréhension de la
pathogénicité et I'immunogénicité du
RSV. Le déficitdelaréponse Th1 semble
plusimportant que I’exacerbation d’'une
réponse Th2. Le RSV active plusieurs
facteurs de transcription avec synthése
d’IL6, d’IL8, de GCSF et de NFkB. Cela
contribue a la cascade inflammatoire et
aurecrutement cellulaire au sein du site
de I'infection.

Aspects de I'atteinte
respiratoire par le RSV
chez I’enfant

1. Données épidémiologiques

Les épidémies virales sont liées aux
caractéristiques du virus lui-méme et &
I’héte qui permet la multiplication puis
la transmission du virus, cela dans un
environnement ot la promiscuité et les
relations socio-familiales interviennent
fortement. Par ailleurs, le contexte sai-
sonnier, outre les caractéristiques météo-
rologiques (température, humidité,
pollution...), influence cet environne-
ment (sortie & ’extérieur, maintien au
domicile, promiscuité). Le HRSV est
un virus strictement humain qui, sous
des latitudes tempérées, provoque des
épidémies automno-hivernales. Dans
les régions tropicales, la circulation
est soit endémique, soit avec deux pics
saisonniers [7]. La réapparition du RSV
a chaque épidémie reste inexpliquée,
I’hypothése d’un réservoir humain est
la plus vraisemblable.

Le RSV est un pathogene respiratoire
majeur des jeunes enfants. Il est admis
que 70 % des enfants sont infectés
durant leur premiére année de vie et
100 % avant I’age de 2 ans. La fréquence
de contamination des nourrissons varie
peu entre les épidémies mais I’expres-
sion clinique de cette infection est tres
différenciée d’'une forme asymptoma-
tique a une défaillance respiratoire
aigué. Il existe peu de preuves de I'in-
fluence du génotype du RSV [8] mais
I’expression clinique pourrait dépendre
de la charge virale [9]. Laréponse immu-
nitaire protége mal contre une réinfec-
tion, le taux d’attaque est proche de 40 %
pour toute personne exposée sans pro-
tection. Cependant, I’existence d’anti-
corps anti-RSV limite la gravité de la
maladie. La morbi-mortalité associée
auxinfections a RSV chezles sujets 4gés
est méconnue [10].

Les données épidémiologiques mon-
dialesretiennent annuellement 33,1 mil-
lions d’infections respiratoires basses
liées au RSV et 3,2 millions d’hospita-
lisations [11]. Environ 45 % des déces
hospitaliers liés au RSV concernent les
enfants de moins de 6 ans. Cette létalité,
évaluée entre 100000 et 150000 chaque
année, concerne majoritairement les
pays a faibles ressources et reste mar-
ginale en Europe. Aux Etats-Unis, on
évalue a 60000 les hospitalisations
annuelles chez les enfants de moins de
5anseta 2,1 millionsles prises en charge
urgentes de premier recours [12].

Les bases de données hospitalieres de
7 pays européens, avec une définition
identique de l’atteinte, ont été exploi-
tées [13]. Les hospitalisations liées au
RSV chezlesmoinsde 1 an fluctuent entre
20,5 et 22,3 pour 1000 enfantset, chezles
enfants 4gés de 1 a 4 ans, elles fluctuent
de 1,25 a 2,24 pour 1000 enfants. Ces
données ont été croisées avec celles des
laboratoires de virologie en Finlande et
en Ecosse. Les pourcentages des admis-
sions liées au RSV pour infections res-
piratoires basses selon ’age sont: 40 a
45 % chez les nourrissons de moins de
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>>> La plupart des virus les plus dangereux infectant lhomme ont une origine zoonotique, a l'image de la grippe
“espagnole” issue d’une souche aviaire, du SARS-CoV de la chauve-souris, du virus de l'immunodéficience humaine d’ori-
gine simienne. Certains hotes intermédiaires ont été identifiés: SARS-CoV et civette, MERS-CoV et dromadaire, HIN1 et
porc. Linfection peut étre totalement asymptomatique chez eux. Les émergences et diffusions épidémiques sont le ré-
sultat d'une dynamique virale associée certes a des facteurs viraux mais aussi environnementaux, d’interactions avec le
microbiome humain et sa réponse immunitaire, cela dans un contexte précis démographique et géographique. Il s’agit du
concept One Health par lequel est mis en avant la prise de conscience des liens étroits entre la santé humaine, celle des
animaux et 'état écologique global. IL vise a promouvoir une approche pluridisciplinaire et globale des enjeux sanitaires.

Le risque de franchissement de barriére d’espéce est permanent, comme en témoigne probablement la pandémie ac-
tuelle de la COVID-19. LUSAID (United States Agency for International Development) a coordonné une étude épidémio-
logique (PREDICT) initiée en 2009 a la suite de U'épidémie aviaire de 2005 avec le virus influenza A H5N1. Entre 2009
et 2019, cette étude a collecté plus de 140000 prélévements biologiques d’animaux suspects d’étre de potentiels ré-
servoirs. Parmi eux, 1200 virus avaient un fort potentiel de franchissement a U'humain dont 160 nouveaux corona-
virus. Le financement de ce programme a cessé en septembre 2019, l'administration politique de l'époque n’ayant pas
jugé nécessaire la poursuite de programmes mondiaux de sécurité sanitaire. La pandémie SARS-CoV-2 a débuté en

décembre de cette méme année.

>>>Le RSV a été isolé pour la premiére fois en 1956 chez un chimpanzé présentant des signes respiratoires, alors nommé
“agent du coryza du chimpanzé” [14]. Lannée suivante, chez un enfant atteint de pneumonie, est isolé un virus identique

antigéniquement. IL est alors appelé “virus respiratoire syncytial” en raison de son tropisme respiratoire et de son effet
cytopathogéne sur culture cellulaire, la fusion membranaire des cellules infectées entrainant de larges cellules plurinu-
cléées in vitro (syncytia) [15]. Le RSV est le prototype des pneumovirus.

Depuis, d'autres membres de la famille ont été identifiés dans le monde animal: BRSV bovin, ORSV ovin, CRSV caprin,
pneumovirus de la souris, virus de la rhinotrachéite de la dinde. Le BRSV posséde de grandes similitudes structurales
avec le HRSV mais n’a été identifié que dix ans aprés celui de 'homme [16]. Cependant, il semble qu’un franchissement
de la barriére d’espéce des bovidés vers 'homme soit survenu au cours du Néolithique dans Uest de la Turquie lors de la
premiére grande révolution de 'humanité: la sédentarisation et les premiers animaux domestiques, la domestication de
Uauroch débutant il y a plus de 6 000 ans au pied des monts Taurus en Anatolie [17]. Contrairement au HRSV, nous dis-
posons de plusieurs vaccins efficaces contre le BRSV, ce virus provoquant également de grandes épidémies d’atteintes
respiratoires sévéres chez les veaux et jeunes bovins. Le plus récent est issu d’'un projet européen SAPHIR, c’est un
vaccin sous-unitaire pré-F efficace en une seule injection. Nous attendons avec impatience une telle disponibilité pour

nos nourrissons!

3 mois, 29 & 31 % chez ceux 4gés de 3 a
5mois, 12 a 17 % entre 6 et 11 mois et
428 % entre 1 et4 ans. Les résultats sont
assez similaires entre les différents pays
européens et soulignent le poids sanitaire
des infections a RSV chez les enfants de
moins de 1 an.

En France, le RSV serait responsable
chaque année de 15 a 20000 hospitali-
sations et de 480 000 consultations pour
les enfants de moins de 5 ans [18]. Une
récente étude nationale fusionnant les
données issues du PMSI (Programme
de médicalisation des systémes d’infor-

mation) et celles du réseau Sentinelles
chezles enfants de moins de 5 ans, entre
juillet 2010 etjuin 2018, estime les excés
d’hospitalisations liées a la circulation
virale associée au RSV a pres de 50000.
Cela correspond au tiers de toutes les
hospitalisations avec un diagnostic
d’infectionsrespiratoires. La plupart des
hospitalisations en exces attribuables au
RSV concernentla population 4gée de 0 a
2 mois avec un taux moyen de 1500 hos-
pitalisations en excés pour 100000 per-
sonnes, ce qui correspond a 63 % de
toutes les hospitalisations pour infection
respiratoire (Clarisse Demont, European

C——

Scientific Conference on Applied
Infectious Disease Epidemiology, 2020).

Au total, le RSV est responsable d’un
nombre notable d’hospitalisations chez
les enfants 4gés de moins de 5 ans, sur-
tout chez ceux de 0 a 2 mois, représen-
tant la plupart des hospitalisations pour
motifrespiratoire.

2. Phénotypes cliniques de I'atteinte
L’atteinte des voies respiratoires supé-

rieures est quasi constante, généralement
autolimitée, évoluant sur quelquesjours.



réalités Pédiatriques — n° 250_Septembre 2021

POINTS FORTS

B Le RSV est un virus a ARN simple brin comportant 10 génes.

B Lattachement du virus a la cellule cible épithéliale respiratoire
dépend des protéines d’enveloppe F et G.

B Le mécanisme de la fusion implique un changement

conformationnel de F.

B Virus tres contagieux, 100 % des enfants sont infectés avant l'age

de 2 ans.

B Un tiers des hospitalisations infantiles pour infection respiratoire

sont associées au RSV.

B Une atteinte respiratoire basse liée au RSV est associée au risque

d'asthme préscolaire.

B Aucun traitement antiviral n'est disponible, la mise au point d'un

vaccin est une priorité mondiale.

Mais celle-ci peut se compléter d’une
atteinte des voies respiratoires infé-
rieures, en particulier aux deux extrémi-
tés de la vie [19, 20] et chez ceux ayant
des comorbidités [21].

La bronchiolite aigué du nourrisson
représente cette expression clinique
mais n’est pas spécifique du RSV [22].
Cliniquement, aprés une incubation
de 3 a 4 jours, ’enfant présente une
rhinorrhée puis une toux souvent peu
fébrile. Dans un tiers des cas, cette
symptomatologie dépasse la sphéere res-
piratoire haute pour progresser vers une
atteinte des voies aériennes inférieures.
Apparaissent alors tachypnée, mise en
jeu des muscles respiratoires accessoires
(tirage), retentissement sur ’alimenta-
tion secondaire aux difficultés respira-
toires avec conséquences potentielles
nutritionnelles voire de déshydratation.
L’auscultation est alors souvent riche
(rales crépitants et/ou bulleux, sibi-
lances, wheezingaudible a distance). La
survenue d’apnées est particulierement
crainte chez le nourrisson de moins de
2 mois, surtout si prématuré, sa physio-
pathologie n’est pas univoque (centrale ?
obstructive 7). Il n’y a pas de signes spé-
cifiques radiologiques liés au RSV. La

guérison survient en quelques jours mais
des complications précoces peuvent se
révéler: bactériennes (otite moyenne
aigué purulente, pneumonie...), méca-
niques (atélectasie, pneumothorax...),
décompensation d'une pathologie pré-
existante (cardiopathie...). Les enfants
nés avant 30 semaines de gestation sont
a plus haut risque d’hospitalisation, de
survenue de détresse respiratoire sévere
et de récurrences sifflantes. Cependant,
la majorité des nourrissons hospitalisés
n’ont aucun facteur de risque sauf1’dge
de survenue.

Les conséquences a plus long terme ne
sont pas négligeables. Les études épi-
démiologiques soulignent I’association
entre une symptomatologie sifflante
secondaire a une infection aRSV durant
I’enfance et le risque ultérieur de déve-
lopper un asthme. La gravité de ’atteinte
respiratoire semble étre le principal fac-
teur prédictif de récurrence durant les
13 premieres années de vie [23]. Une
méta-analyse de 15 études épidémio-
logiques comparant le devenir des
nourrissons hospitalisés pour bronchio-
lites “RSV” versus ceux “RSV négatif”
objective une élévation significative de
I'incidence d’asthme infantile dans le

groupe infecté [24]. Parmi ces enfants
hospitalisés la premiére année de vie,
plus d’1 sur 5 développera un asthme
dans ses cing premieéres années [25].
L’existence d'une période de vulnéra-
bilité respiratoire des atteintes virales
est probable. Des modeéles animaux ont
démontré I'impact des agressions virales
précoces sur la maturation immunitaire
et I’atteinte de la fonction respiratoire.
Chez I’enfant asthmatique, les virus
sont les principaux déclencheurs d'une
exacerbation. Il existe une synergie avec
une exposition allergénique augmentant
le risque d’admissions hospitalieres en
période épidémique.

B Traitements
1. Non spécifiques

Les criteres diagnostiques et les prin-
cipes de prise en charge de ’acute bron-
chiolitis in children ont été publiés dans
la premiére moitié du xx® siecle [26].
A I’époque, les auteurs concluaient
qu’il existait autant de traitements
que d’équipes, cependant, la base res-
tait la surveillance, ’hydratation et
l’oxygénothérapie, affirmant que les
autres traitements étaient futiles. En
2019, La Haute Autorité de santé (HAS),
en lien avec le Conseil national profes-
sionnel de pédiatrie, a publié les recom-
mandations de bonne pratique de la
prise en charge du premier épisode de
bronchiolite aigué chez le nourrisson
de moins de 12 mois [27]. Celles-ci sou-
lignentI’évaluation clinique de1’épisode
de bronchiolite aigué, 1’identification
des criteres de vulnérabilité nécessi-
tant une vigilance accrue et une prise en
charge initiale stratifiant les niveaux de
recours selon la gravité. Nous y retrou-
vons les mémes principes de prise en
charge et de surveillance...

Les mesures non pharmaceutiques sont
d’une importance particuliére. Il y a
plus de 20 ans, nos collégues parisiens
décrivirent comment une gréve générale
des transports avait stoppé une épidé-
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mie hivernale débutante [28]. D’autres
auteurs ont confirmé I’efficacité de ces
mesures pour le RSV et la grippe [29-
30]. L’actualité liée au SARS-CoV-2 a
permis de vérifier cet impact [31], avec
cependant certaines conséquences
inattendues comme un décalage de
I’épidémie a RSV voire une épidémie
inter-saisonniére [32].

2. Spécifiques [33]
>>>Immunothérapie prophylactique

Celle-ci s’envisage uniquement chez
les nouveau-nés et nourrissons a haut
risque de défaillance respiratoire. Dés
les années 1990, I’étude PREVENT
(RespiGam) a confirmé I’efficacité d'une
administration intraveineuse d’immu-
noglobulines enrichies en anticorps
neutralisants anti-RSV. Puis les cher-
cheurs se sont orientés vers la concep-
tion d’anticorps monoclonaux dirigés
contre les protéines virales impliquées
dans ’apparition de laréponse humorale
protectrice.

L’étude IMPACT a ainsi utilisé un anti-
corps murin humanisé anti-protéine F
(palivizumab). Les critéres d’inclusion
étaient les suivants: enfants nés avec
un age gestationnel inférieur ou égal
a 35 semaines, ainsi qu’un age civil
inférieur ou égal a 6 mois; enfants de
24 mois et moins ayant une dysplasie
bronchopulmonaire nécessitant un
traitement médical durant les 6 der-
niers mois. Le principal résultat était
une réduction de 55 % du taux d’hos-
pitalisations pour infection a RSV,
cette réduction était plus élevée dans
le sous-groupe prématuré surtout entre
32 et 35 semaines. En revanche, il n’y
avait pas de différence significative sur
I’incidence de recours a la ventilation
mécanique ou le nombre de jours de
ventilation mécanique. L'exploitation
des résultats objectivait la nécessité de
traiter 17 enfants pour éviter une hospi-
talisation. En raison du coftit de cette
biothérapie, lesrecommandations d’uti-
lisation par les sociétés savantes ont été

plus restrictives, réservant I'indication
aux anciens prématurés ayant une
dysplasie bronchopulmonaire sympto-
matique et aux cardiopathies hémody-
namiquement significatives en attente
d’intervention.

D’autres anticorps monoclonaux ciblant
la protéine F ont depuis été évalués ou
le sont actuellement. Le motavizu-
mab, malgré des résultats en phase III
favorables, n’a pas été commercia-
lisé, le nirsevimab est actuellement en
phaseIlb [34, 35].

>>> Traitement antiviral

Aucun traitement antiviral curatif spé-
cifique n’est actuellement recommandé
chez le nourrisson. Seule la ribavirine,
analogue nucléosidique ayant un large
spectre antiviral, est utilisée lors des
infections séveres de patients immuno-
déprimés. Les données cliniques restent
tres limitées. D’autres antiviraux admi-
nistrés par voie orale sont en cours de
développement. Certains d’entre eux
ciblent I’étape de fusion (presatovir),
d’autres sont des analogues nucléosi-
diques inhibiteurs spécifiques de ’ARN
polymérase du RSV (lumicitabine).
Apres des résultats prometteurs chez
I’adulte, les évaluations pédiatriques
sont en cours de développement.

>>> Vaccin

La mise au point d’un vaccin anti-RSV
se heurte depuis 60 ans a de nombreux
obstacles. Le premier vaccin utilisé en
1960 fut obtenu a partir de virus inacti-
vés par le formol, certains enfants vac-
cinés développerent tragiquement des
formes séveres de détresse respiratoire
lors d’une réinfection ultérieure [36]. Ce
phénomene appelé “maladie respiratoire
accrue associée au vaccin” est secondaire
auneréponse immuno-pathologiquenon
adaptée et intense avec afflux local de
lymphocytes T cytotoxiques.

Depuis, de nombreux candidats vaccins
ont été évalués, certes mieux tolérés mais

qui n’ont pas démontré de protection
significative [33]. Deux axes de déve-
loppement se poursuivent, I'un par des
vaccins sous-unitaires, ’autre par des
vaccins vivants atténués. Les anticorps
protecteurs ciblent la protéine F sous
sa forme pré-fusionnelle. Le passage
transplacentaire d’anticorps maternels
secondaire a une vaccination anti-RSV
a été évalué par un essai de phase III
avec un vaccin a base de nanoparticules
recombinantes d’antigéne F présentes
en multiple copie [37]. Une réduction
significative de 39,4 % des infections
respiratoires basses liées au RSV et une
réduction de 44,5 % des hospitalisations
liées au RSV ont été objectivées chez les
nourrissons de moins de 90 jours. Il n’y
a pas eu, jusqu’a présent, de demande
d’enregistrement.

B Conclusion

La bronchiolite a RSV est la cause la
plus commune d’hospitalisation pour
les nourrissons, y compris dans nos
contrées économiquement développées.
Lesrecommandations de prise en charge
ne portent que sur les soins de support
et limitent 1'utilisation d’explorations
complémentaires ou celle des thérapies
bronchodilatatrices, anti-inflammatoires
ou anti-infectieuses [38]. L'évidence
reste la difficulté de respecter celles-ci
malgré des preuves d’inefficacité des
thérapies médicamenteuses voire d’ef-
fets adverses [39].

Toutefois, ’'amélioration des connais-
sances scientifiques laisse espérer la
disponibilité arelativement court terme
de traitement préventif du RSV avec
des indications plus larges que celles
existantes, les nourrissons hospitalisés
pour infection grave a RSV n’étant pas
seulement les prématurés broncho-
dysplasiques. De nouveaux antiviraux
spécifiques sont en cours d’évaluation,
laissant envisager des traitements adap-
tés lors de I'identification d’un RSV par
un testrapide d’orientation diagnostique
au “litdumalade”.
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Quant aux vaccins anti-RSV, leur diffi-
cile mise au point repousse réguliére-
ment leur disponibilité. L'espoir réside
dans les nouvelles techniques dévelop-
pées pour le SARS-CoV-2 qui ameneront
d’autres voies de recherche vaccinale
anti-RSV.
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I Revues géeneérales

Exacerbations de |'asthme
a la rentrée scolaire:
les épidémies de septembre

RESUME : Apreés la rentrée de septembre, il existe des épidémies de crises d’asthme, parfois sévéres.
Ces exacerbations se présentent souvent sur un mode épidémique. Elles ont été décrites partout
dans le monde sous I’appellation “épidémies d’asthme de septembre”. Curieusement, elles restent
encore assez méconnues en France, bien qu’elles y aient été décrites.

Elles surviennent souvent aprés I’arrét ou le relachement du traitement de fond au début ou pendant
les vacances et touchent principalement les enfants scolarisés agés de 5 a 11 ans, mais pas unique-
ment. L'asthme de septembre est surtout viro-induit aprés des infections ORL banales. D’autres fac-
teurs jouent un role au moins adjuvant tels que I’exposition a de nouveaux allergénes, le stress de la
rentrée ou une faible adhésion au traitement de fond. Ces notions doivent étre intégrées dans le cadre
plus global de la saisonnalité de ’asthme, qu’il faut bien connaitre pour mieux adapter sa gestion.

G. DUTAU
Allergologue, pneumologue, pédiatre,
TOULOUSE.

euapres larentrée scolaire, a partir
P de septembre, existent des épidé-

mies de crises d’asthme, parfois
séveres, qui non seulement nécessitent
des consultations spécialisées, mais
peuvent étre suffisamment séveéres pour
motiver une admission aux urgences
hospitalieres. Les cliniciens et surtout
les épidémiologistes les ont identifiées
mais, en particulier en France, elles
sont souvent méconnues. Les auteurs
anglo-saxons qui les ont bien étudiées
les ontappelées “épidémies d’asthme de
septembre”. Quelles sont leurs causes?
Comment les prévenir? Cette revue se
place dans le cadre plus global de la sai-
sonnalité de ’asthme.

B Historique

Il estreconnu depuis trés longtemps que,
meéme si les symptomes d’asthme sont
perannuels chez de nombreux patients,
ils peuvent se manifester ou s’exacerber
adiverses périodes de I’année.

L’asthme pollinique, associé ou non a
une rhinite, se manifeste d’abord par
une toux nocturne équivalent d’asthme,
puis par un wheezing' aprés quelques
semaines d’exposition aux pollens
des graminées (poacées). A la méme
période, les patients allergiques aux aca-
riens peuvent présenter des symptomes
d’asthme en raison de ’augmentation
dela température apres la période hiver-
nale, ce qui favorise leur développement,
a ’origine de symptémes pseudo-
polliniques. Toutefois, les conditions de
reproduction des acariens sont optimales
a partir du mois d’aotit avec’augmenta-
tion des températures, surtout apres les
vacances dejuillet, chez des familles qui
rentrent dans un logement fermé depuis
plusieurs semaines. Les mémes méca-
nismes expliquent les exacerbations
d’asthme survenant en fin de semaine

T Terme anglo-saxon, consacré par l'usage en
France, pour désigner des sifflements res-
piratoires audibles a distance sans l'aide du
stéthoscope. Attention: “tout ce qui siffle n'est
pas de l'asthme™!



dans des maisons de campagne inoccu-
pées pendant une ou plusieurs semaines.
D’autres facteurs contribuent au carac-
tére apparemment saisonnier de certains
asthmes, tout au moins a leur recrudes-
cence, comme les exacerbations d’été
lors des pics de pollution.

Des le début des années 1980, plusieurs
auteurs ont étudié la saisonnalité des
admissions pour asthme dans les ser-
vices d’urgences ou dans la population
générale. En 1984, Goldstein et Currie [1]
ont étudié la saisonnalité des admissions
pour asthme dans les services d’ur-
gences de La Nouvelle-Orléans (1953-
1977) et de New York (1969-1977), car
leurs études antérieures avaient montré
une augmentation des consultations et
des hospitalisations pour asthme aux
urgences dans plusieurs endroits de ces
régions [2].

A New York, pour chaque année et
chaque hopital étudiés, les admissions
pour asthme augmentaient en sep-
tembre pour atteindre un pic en octobre
et novembre, puis diminuer ensuite en
décembre. En revanche, ces auteurs ne
firent pasleméme constata La Nouvelle-
Orléans enraison de conditions environ-
nementales et climatiques différentes.
Par ailleurs, le nombre de jours avec
épidémie de crises d’asthme était maxi-
mal pendant les mois de septembre a
novembre a New York, tandis qu’il était
sensiblement le méme durant les mois
d’avril a juin ainsi que de septembre a
novembre a La Nouvelle-Orléans. Cette
différence entre le nord et le sud du pays
suggérait des différences environnmen-
tales non élucidées a ’époque, méme si
les auteurs évoquaient une exposition
aux allergenes de l'intérieur des mai-
sons a New York (i.e. les acariens) et une
exposition mixte a La Nouvelle-Orléans
(i.e. les allergénes de I'intérieur et de
I’extérieur) [2].

En 1989, Storr et Lenney avaient étudié
pendant 11 ans a Brighton la moyenne
desadmissionsjournaliéres pourasthme
en fonction des périodes de’année com-

réalités Pédiatriques — n° 250_Septembre 2021

portant des vacances (No&l, printemps,
été, automne) [3]. Les tendances cumu-
lées (1975-1985) tous 4ges confondus
(0-16 ans) montraient un lien étroit entre
le retour de vacances et ’Taugmentation
des admissions pour asthme, multipliées
par 2 ou 3. En revanche, les admissions
pour asthme diminuaient pendant les
vacances. Les auteurs observaient les
mémes tendances dans les diverses
tranches d’4ge, mais celles-ci étaient
beaucoup plus marquées chez les enfants
4gés de moins de 3 ans et surtout de
4-10 ans. Les auteurs postulaient alors:

—queles vacances interrompaient la pro-
pagation de divers virus a tropisme res-
piratoire dans la communauté scolaire;
—que les voyages associés aux vacances
facilitaient ’acquisition de nouvelles
souches virales par les enfants qui, a la
rentrée, allaient se répandre dans la com-
munauté scolaire.

Une expérience clinique personnelle
nous montrait également le méme
schéma de “réactivation” de I’asthme &
larentrée, oli nous observions une forte
recrudescence des admissions pour des
exacerbations d’asthme [4].

Plus tard, plusieurs études émanant du
groupe de Southampton [2] en parti-
culier mirent en exergue le réle des
virus au cours des épidémies d’asthme
de la rentrée scolaire, apres les grandes
vacances”, en particulier celui des rhino-
virus (picornavirus) mais pas seulement
puisque tous les virus respiratoires sont
impliqués [2, 5-8].

Les patients qui présentent une exacer-
bation d’asthme indiquent souvent, en
particulier au début de I’automne, que
celle-ci a été précédée par un rhume?’.
Aujourd’hui, cette notion [7, 8] est

parfaitement admise et intégrée dans
les diverses versions du GINA (Global
Initiative for Asthma) depuis sa premiére
publication, puisque I'une des 6 ques-
tions alaquelle laréponse par “oui” doit
faire évoquer le diagnostic d’asthme est
formulée ainsi: “le patient présente-t-il
des rhumes qui descendent sur la poi-
trine et mettent plus de 10 jours pour
disparaitre? ” [9].

En 1995, Johnston et al. ont réalisé
une étude longitudinale prospective
pendant 13 mois chez 108 enfants de
Southampton et sa région, 52 filles et
62 garcons, 4gés de 9 a 11 ans, présen-
tant des antécédents d’hyperréactivité
bronchique (HRB) avec toux et whee-
zing récidivants [8]. Deux fois par jour,
les parents devaient noter les symp-
tobmes ORL, les acces de toux et de sif-
flements respiratoires (wheezing) cotés
de 1 (légers) a 3 (séveres), et le débit
expiratoire de pointe (DEP). En cas de
suspicion de “rhume descendant sur
la poitrine”, une aspiration des sécré-
tions nasales et des prélévements san-
guins pour recherches virologiques
étaient effectués au domicile dans les
48 heures sile DEP diminuait de plus de
50 mL par rapport aux valeurs usuelles
du patient. Constat principal, la PCR
(Polymerase Chain Reaction) dans les
sécrétions nasopharyngées leur permit
de détecter des virus dans 80 % des cas
lorsque le DEP diminuait et chez 85 %
des patients al’occasion des épisodes de
wheezing[7].

En 1996, ces auteurs ont confirmé I’exis-
tence d'un lien entre les infections ORL
virales et les admissions hospitaliéres
pour asthme, plus étroit chezles enfants
(r=0,68;p<0,0001) que chezlesadultes
(r=0,53; p <0,01) [10]. Cette associa-
tion, plus marquée pendant les périodes
scolaires que pendant les vacances
(p <0,001), suggérait que les infections
ORL virales étaient a ’origine de crises

On verra plus loin que cette recrudescence de 'asthme touche ce qu'il est convenu d'appeler

les petites vacances.

Infection ORL banale appelée cold ou encore common cold par les auteurs anglo-saxons.
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et d’exacerbations d’asthme chez les
enfants scolarisés. Parmi les constata-
tions les plus importantes, Johnston et al.
retenaient:

— que les virus du rhume étaient iso-
lés dans 80-85 % des exacerbations
d’asthme rapportées par les patients;

— que les rhinovirus étaient les princi-
paux responsables des rhumes, repré-
sentant a eux seuls les deux tiers des
virus détectés;

— que ’examen des carnets de surveil-
lance montrait aussi qu'un grand nombre
d’exacerbations moins sévéres pouvaient
également avoir une origine virale.

En 2003, Thumerelle et al. avaient
détecté des virus dans 38 % (31/82) des
cas chezles enfants asthmatiques contre
3,7 % (1/27) chez les témoins [11]. Ces
virus étaient les suivants: enterovirus
(15,8 %), rhinovirus (12 %) et virus
respiratoire syncytial (7,3 %). De plus,
10 % des asthmatiques étaient positifs
pour Chlamydia pneumoniae (5 %)
et Mycoplasma pneumoniae (5 %)*.
Un peu plus tét, en 1999, Freymuth
et al. avaient montré la fréquence de
Mycoplasma pneumoniae et des rhi-
novirus au cours des exacerbations de
I’asthme infantile [12].

Epidémies d’asthme
de septembre

En 2005, Johnston et al. avaient comparé
57 enfants 4gés de 5 4 15 ans admis aux
urgences entre le 10 et le 30 septembre
2001 (groupe]) et 157 enfants témoins
volontaires appariés atteints d’asthme
de sévérité identique (groupeII) [13].
Les picornavirus (rhinovirus et entéro-
virus) furent plus souvent détectés chez
les enfants atteints d’asthme aigu grave
(AAG) que chez les témoins (52 versus
29 % ; p =0,002). Par ailleurs, des virus

de type quelconque furent plus sou-
vent détectés chez les premiers (62 %)
que chez les seconds (41 % ; p =0,011).
Fait important, les enfants du groupe I
recevaient 2 fois moins souvent des
corticoides inhalés (CI) que les témoins
(49 versus 85 % ; p <0,0001). De méme,
les enfants du groupe Irecevaient moins
souvent des antagonistes des récepteurs
des leucotriénes (ALT), mais la diffé-
rence était beacoup moins significative
(9 versus 21 % ; p=0,04).

Actuellement, les épidémies d’asthme de
septembre ont été décrites dans la plupart
des pays: Canada, Etats-Unis, Royaume-
Uni, Finlande, Australie, Israél, etc. [1].
En France, méme si des études ont été
effectuées, ces faits semblent moins
connus par les médecins.

Au Long Island Jewish Medical Center
(New York), une étude de Silverman
etal. a été conduite dans les services
d’urgence de 11 hépitaux municipaux,
étudiant les admissions pour asthme
aigu chez les enfants 4gés de 2-4 ans,
5-11 ans, 12-17 ans et les adultes de
22-45 ans servant de groupe témoin [14].
Le critére principal était le taux d’ad-
mission aux urgences pour asthme aigu
avant et apres la rentrée scolaire de sep-
tembre pendant une fenétre d’opportu-
nité de 60 jours (1 mois avant et 1 mois
apres la rentrée). Cette grande étude,
portant sur 86 731 admissions, a été sta-
tistiquement analysée par la méthode
des odds ratios (OR?).

Les admissions aux urgences pour
asthme chezles enfants 4gés de 5-11 ans
étaient significativement associées aux
jours de rentrée scolaire (OR: 1,46;
IC95 %:1,29-1,65). Les OR étaient moins
importants dans les autres tranches
d’age: enfants de 2-4 ans (OR: 1,19;
IC 95 %:1,06-1,35), enfants de 12-17 ans

4 Voir aussi: “Asthme de la rentrée. Rentrée scolaire 2020". In: www.santepubliquefrance.fr

(consulté le 12 septembre 2021)

5 L'OR est une mesure statistique exprimant le degré de dépendance entre des variables
aléatoires qualitatives. Il permet de mesurer l'effet d'un facteur. En épidémiologie, il exprime
le degré de dépendance entre des variables aléatoires qualitatives. fr.wikipedia.org/wiki/O0dds_

ratio (consulté le 11 septembre 2021).

©pyansetia2008@shutterstock.com
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(OR:1,13;IC95 %:0,98-1,31) etadultes
(OR:1,07;IC95 % :1,00-1,14). Larentrée
scolaire de septembre était donc associée
a une augmentation significative des
admissions aux urgences pour asthme,
en particulier chez les enfants d’4ge
scolaire (5-11 ans) [14].

A Brisbane (Australie), Lincoln et al.
ont effectué une étude longitudinale sur
les admissions pour asthme entre 1994
et 2000 [15]. Apres ajustement des fac-
teurs de confusion, le risque d’admis-
sion pour asthme a I’hdpital augmentait
pendant les 2 4 4 semaines qui suivaient
le retour de vacances, plus particulie-
rement apres celles d’été. Ce risque,
multiplié par 1,5 a 3, se manifestait des
les premiers jours de la reprise scolaire
et affectait le groupe des enfants de
5-14 ans, mais pas celui des 1-4 ans.

Julious et al., dans une étude astucieuse
réalisée entre le 23 juillet et le 8 octobre
pendant plusieurs années (1999-2004),
ont comparé le pic des admissions pour
asthme apres le retour des vacances
a Aberdeen (Ecosse) et a Doncaster
(Angleterre), sachant que les vacances
prennent fin 2 semaines plus tard en
Ecosse qu’en Angleterre [16]. Comme
cela était escompté, ce pic existait
dans les deux sites, mais il fut observé
2 semaines plus tard a Doncaster.
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sévére).

B Survenant souvent apres l'arrét ou le relachement du traitement
de fond, au début ou pendant les vacances, ces exacerbations
d'asthme touchent principalement les enfants scolarisés agés
de 5 a 11 ans mais pas uniquement.

B Les virus les plus souvent incriminés sont les rhinovirus, mais
tous les virus a tropisme respiratoire peuvent étre en cause.

B Endehors des infections virales, d'autres facteurs sont en cause
tels que l'exposition a de nouveaux allergenes, le stress de la
rentrée, une faible adhésion au traitement de fond et, surtout,
son arrét pendant les vacances.

B Les nouvelles préconisations du GINA 2019 recommandent
d’utiliser, comme traitement de secours, une association fixe de
corticoides inhalés (budésonide) + formotérol qui est supérieure a
l'administration de béta2-agonistes de courte durée d'action pris
isolément comme cela était recommandé auparavant.

B Avant la rentrée scolaire, il faut réévaluer les enfants
asthmatiques et renforcer le controle de leur affection, surtout
si celle-ci est persistante (asthme persistant léger, modéré et

B Il faut éviter tout arrét butal du traitement de fond avant et/ou
pendant les vacances ou faire coincider cet arrét avec la rentrée.

En Israél, les épidémies d’asthme
de septembre existent aussi, comme
I’ont montré Scheuermann et al. en
étudiant plusieurs milliers d’exacer-
bations d’asthme, aussi bien chez les
adultes (4 091 cas) que chez les enfants
(3920 cas) [17]. Par rapport au nombre
total des admissions toutes causes
confondues, le pourcentage des admis-
sions pour asthme variait entre 4 % en
hiveret 2 % en été. Le mois de septembre
se singularisait nettementavec 6 % d’ad-
missions chez les enfants. Toutefois, en
dehors desinfections virales, les auteurs
incriminent aussi l’'exposition a de nou-
veaux allergenes, le stress de la rentrée,
une faible adhésion au traitement et,
surtout, son arrét pendant les vacances.

Pascal et al. ont rapporté en 2007 les
données francaises de 'Institut de veille
sanitaire (INVS) recueillies & partir des
données du PMSI (programme de médi-

calisation des systemes d’information):
elles montrent aussi la survenue des épi-
démies d’asthme de septembre de fagon
statistiquement significative apres les
grandes vacances [18].

Une étude espagnole cas-témoins sur
290 enfants asthmatiques de la province
de Vizcaya (Espagne septentrionale) n’a
pas montré de relation entre les admis-
sions aux urgences pour asthme aigu, les
taux de polluants atmosphériques (SO,,
NOx, fumées), la direction et la vitesse
des vents, I’hygrométrie et les infec-
tions virales [19]. Cependant, a Vizcaya,
les épidémies d’asthme apparaissent
chaque année a la fin de I’été... Le fait
que les enfants asthmatiques étudiés
soient trés majoritairement atopiques
fait évoquer I'intervention de facteurs
allergéniques pendant les vacances etau

retour au domicile, en particulier le rdle
des acariens de la poussiére de maison.

Causes des épidémies
d’asthme de septembre

Comme I’indique cette revue, I'impact
des infections ORL virales sur les exa-
cerbations de I’asthme est bien établi par
des études effectuées dans de nombreux
pays du monde. Pendant les vacances,
chaque enfant (ou adulte également) a
I’occcasion de contracter individuel-
lement des infections virales, appa-
rentes ou non. A la rentrée, chacun de
ces individus, les enfants surtout mais
aussi le personnel et les enseignants,
introduira ces virus dans les établisse-
ments scolaires. L'irruption de ces virus
dans la communauté affectera alors trés
rapidement les enfants non immunisés
et souffrant de comorbidités, en parti-
culier les asthmatiques [20]. Le pic des
épidémies d’asthme de septembre se
situe en moyenne 18 jours apres le Labor
Day [20], féte fédérale américaine célé-
bréele 1°' lundi de septembre pour hono-
rer et reconnaitre le mouvement ouvrier
américain, également célébrée le méme
jour au Canada®.

Lerisque est tres important chezles asth-
matiques dont I’asthme est mal ou non
contrdlé, comme le montrent certaines
études indiquées ci-dessus. En effet, le
traitement de fond anti-asthmatique par
CI ou ALT ou CI + béta2-agonistes de
courte durée d’action (B2CA) — comme
cela était recommandé jusqu’a la der-
niére actualisation du GINA [21] —est
souvent diminué ou arrété pendant les
vacances d’été, ce qui constitue I'un
des principaux facteurs qui favorisent
les exacerbations [4, 17]. Par exemple,
au cours d’une étude randomisée en
double insu contre placebo effectuée
chez 194 enfants 4gés de 2 4 14 ans, I’ad-
jonction d’ALT (montélukast) au traite-
ment de fond (CI ou autre) diminuait les
symptomes des exacerbations d’asthme

6 fr.wikipedia.org/wiki/Labor_Day (consulté le 11 septembre 2021)
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de septembre, surtout chezles gargons de
2a5ansetlesfillesde 10a 14 ans [22].

L’'impact de larentrée scolaire en termes
de cotit de santé pour asthme a été éva-
lué par Lin et al. a New York entre 1991
et 2001 [23]. L'augmentation des hospi-
talisations pour asthme apres la rentrée
scolaire va de 204300 %, ce qui entraine
une importante hausse des cofits de
santé. Si ces colts sont les plus élevés
apres les grandes vacances, ils existent
également apres la rentrée des petites
vacances.

D’autres facteurs peuvent s’associer
aux infections virales, en particulier
I’atopie. Pendant les mois d’aott et de
septembre, les conditions environne-
mentales (température > 20 °C) et ’'aug-
mentation de ’hygrométrie (> 75-80 %)
favorisentlamultiplication des acariens.
Les altérations bronchiques (inflamma-
tion et hyperperméabilité bronchique)
favorisent a leur tour le passage trans-
bronchique et I’acquisition de sensibili-
sations aux pneumallergénes usuels, en
particulier vis-a-vis des acariens, mais
aussi des phanéres d’animaux qui sont
importés dans les classes par les déten-
teurs de chats et de chiens [24, 25].

La réalité des exacerbations d’asthme
en septembre et plus généralement en
automne-hiver justifie une attitude de
prudence thérapeutique. Ainsi, il est
souventindiqué d’augmenter la pression
thérapeutique pour les enfants qui ontun
traitement de fond. Il est souvent néces-
saire de reprendre le traitement de fond
chez ceux pour lesquels une pause esti-
vale était jugée nécessaire pour améliorer
I’observance globale pendant toute I’an-
née. Il ne faut pas faire coincider ’arrét
du traitement de fond et cette période de

rentrée, au risque de perdre rapidement
le bénéfice de la décroissance thérapeu-
tique que I’on a pu préconiser chez des
enfants bien contrélés et bien observés
par leurs parents... Selon une formule
souvent entendue, “I’asthme ne prend
pas de vacances” et il faut maintenant
intégrer sa gestion, chezles enfants mais
aussi a tout 4ge, selon le concept de sai-
sonnalité [26] et d’apres les nouvelles
recommandations du GINA [9].

Le résumé de la revue critique de
Guilleminault ef al. synthétise par-
faitement les “saisons de l’asth-
matique”, certes variables selon le
phénotype d’asthme des patients, mais
globalement applicables a tous [26]:
“L’environnement auquel les patients
asthmatiques sont exposés varie d'une
saison al’autre[...] Les virus sont a I’ori-
gine d’un pic d’exacerbation d’asthme
I’hiver chez I’adulte alors que le pic
est plutét présent en septembre chez
les enfants. Les allergenes sont proba-
blement des sources d’exacerbation
d’asthme moins puissantes que les virus
mais leur implication au printemps et en
été pour les pollens et en automne pour
les acariens sont indiscutables. Les pol-
luants atmosphériques, présents I'été
pendant les périodes les plus chaudes,
sont également largement impliqués
dans les exacerbations d’asthme. La
pollution de I'air intérieur, I'hiver, est
néfaste[...] Ces facteurs sont synergiques
entre eux et augmentent le risque d’exa-
cerbation d’asthme. Les traitements sont
a adapter a chaque saison en fonction
des facteurs environnementaux poten-
tiellement impliqués” et aussi du phé-
notype d’asthme des patients.

En 2019, le constat que le GINA fai-
sait sur I’asthme 4 ans plus tét n’a pas
changé: il y a au moins 300 millions
d’asthmatiques dans le monde et la pré-
valence de I’asthme augmente dans de
nombreux pays en voie de développe-

Cette préconisation, bien suivie par les pneumologues d'adultes, semble d'application plus
difficile, sinon controversée, en pneumomogie pédiatrique. De nouvelles recommandations
adaptées aux différents ages pédiatriques seraient les bienvenues.

ment, responsable d une forte morbidité
et de cotits de santé élevés. Depuis 2015,
les spécialistes de I’asthme ont constaté
que les progres espérés n’avaient pas été
obtenus: il persiste toujours un nombre
trés important d’asthmatiques mal ou
non controlés, a tous les 4ges de la vie,
en particulier chez les enfants et les
adolescents. L’actualisation du GINA,
publiée a la fin de 2019, recommande
d’utiliser, pour traiter les symptémes/
exacerbations (traitement de secours
3 la demande), une association fixe de
CI (budésonide) + formotérol qui est
supérieure a I’ladministration de B2CA
pris isolément, comme cela était recom-
mandé auparavant’. Cette préconisation
neremet pas en cause, bien au contraire,
la prise quotidienne et réguliere de
CI qui reste a la base du traitement de
I’'asthme. Le principal défi de la gestion
de I’'asthme est’adhésion au traitement
de fond et sa bonne observance qui fait
souvent défaut, en particulier chez les
préadolescents et les adolescents.

Les épidémies d’asthme de septembre
sont connues dans la plupart des pays
(Canada, Etats-Unis, Royaume-Uni,
Australie, Israél, Finlande, etc.). Elles
constituent une réalité clinique encore
méconnue en France. Elles touchent
principalement les enfants scolarisés
dgés de 5 a 11 ans. Avant la rentrée sco-
laire, il faut donc réévaluer les enfants
asthmatiques et renforcer le controle de
leur affection, surtout si celle-ci est per-
sistante (asthme persistant 1éger, modéré
et sévere). Il faut éviter tout arrét intem-
pestif du traitement de fond pendant les
vacances ou faire coincider cet arrétavec
la période de rentrée.
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Apports de I'échographie
dans le diagnostic
des douleurs abdominales de I'enfant

RESUME : L'échographie est I’examen d’imagerie de référence pour explorer I’abdomen des enfants,
du fait de ses performances diagnostiques remarquables dans nombre d’affections aigués requérant
un traitement d’urgence (appendicite, invagination intestinale, torsion d’annexes) et de son carac-
tére non irradiant, non douloureux et ne requérant pas de sédation. Elle ne se substitue pas a un bon
examen clinique, notamment du chirurgien, et ne doit pas retarder une intervention urgente (torsion
testiculaire, péritonite). Elle est rarement indiquée dans les douleurs récurrentes.

A. MARTINOT
Urgences pédiatriques et Pdle Enfant,
CHU et Université de LILLE.

tuentlemotifde 20 % des demandes

d’imagerie. L'échographie est
I’examen d’imagerie de référence pour
explorer I’abdomen des enfants, parti-
culierement dans le cadre des douleurs
abdominales aigués avec signes d’organi-
cité ot elle permet le diagnostic d’affec-
tions requérant un traitement d’urgence
(invagination intestinale aigué [IIA],
malrotation digestive, appendicite aigué
[AA], torsion d’annexes, fig. 1). Mais ses
indications sont pluslarges et concernent
des pathologies infectieuses, inflamma-
toires, malformatives et traumatiques.

I es douleurs abdominales consti-

Outre ses performances diagnostiques,
les principales qualités de I’échographie
sont son caractére non irradiant, non
douloureux, sans nécessité de sédation
ou d’injection de produit de contraste,
permettant une évaluation en temps
réel (aspect dynamique, possibilité de
compression graduée) et si nécessaire la
répétition de ’examen. Il n’existe aucun
risque ni aucune contre-indication.
L’examenn’est pas limité al’exploration
ciblée d’un organe mais étudie tous les
organes abdomino-pelviens. Les sondes
de haute résolution et le Doppler cou-
leur peuvent encore améliorer ses per-
formances diagnostiques.

Ses principales limites sont son carac-
tére opérateur-dépendant et la nécessité
d’un suivi dynamique de I’examen, les
images produites ne pouvant pasrendre
compte de I’exhaustivité d’'un examen
par comparaison aux autres examens
d’imagerie. Cela pose le probléme de
la nécessité de la présence du médecin
radiologue, notamment en garde, dans
nombre de centres hospitaliers. La qua-
lité des images est également affectée par
la présence de grandes quantités d’air ou
une obésité, pouvant rendre ’examen
non contributif.

Le caractere performant et dénué de
risque de 1’échographie ne doit pas
conduire a des indications “réflexes”
sans raisonnement diagnostique devant
toute douleur abdominale vue aux
urgences! Le risque est de surcharger le
radiologue et ainsi de retarder des exa-
mens utiles chez d’autres malades, mais
aussi d’allonger les temps d’attente et
durées de passage aux urgences, désor-
ganisant les soins et générant des cofits
indus. Comme pour tout examen com-
plémentaire, la réalisation d’une écho-
graphie chez un enfant dont le diagnostic
apparait extrémement probable expose &
une interprétation difficile de résultats
négatifs, car c¢’est dans cette population



ou la prévalence de lamaladie est la plus
élevée que la proportion de faux néga-
tifs est la plus forte (plus la prévalence
est élevée, plus la valeur prédictive
négative est faible et donc plus le taux
de faux négatifs est élevé). A linverse,
dans la population oti le diagnostic est
trés improbable, la proportion de faux
positifs est la plus élevée.

Pour ’enfant, le risque d’une échogra-
phie inutile peut étre de retarder une
intervention urgente, par exemple pour
une torsion du cordon spermatique ou
une péritonite appendiculaire, du fait de
I'habitude dene plus opérer une AA sans
preuve échographique. Laréalisation de
I’examen peut également générer stress
et inconfort.

Nous envisageons les indications et ’ap-
port de I’échographie dans les douleurs
abdominales aigués puis récurrentes.

Douleurs abdominales aigués
et crainte d’une urgence
thérapeutique

La hantise est d’ignorer ou de retarder
le diagnostic d’une urgence. L'interro-
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gatoire et un examen clinique complet
déterminent les hypotheéses diagnos-
tiques. Les examens complémentaires,
en premier lieu I’échographie abdomi-
nale, peuvent étre utiles pour confir-
mer ou infirmer une de ces hypothéses
diagnostiques, dont la probabilité sur la
seule clinique ne permet pas de prendre
une décision (fig. 1).

>>> Dans les trois premiers mois de vie,
des pleurs douloureux, geignards, asso-
ciésa des vomissements doivent faire sus-
pecter un volvulus du gréle sur mésentére
commun. L'échographie associée au
Doppler couleur met en évidence une
veine mésentérique supérieure a gauche
de l’artére trés en faveur d’une malrota-
tion (coupe transversale) et confirme le
diagnostic de volvulus du gréle. Il consti-
tue une urgence absolue sous peine d’'une
ischémie mésentérique compléte.

>>>Linvagination intestinale aigué est
la premiére cause d’occlusion entre 3 et
36 mois. L’échographie montre et loca-
lise la téte du boudin d’invagination
avec des performances remarquables:
rapport de vraisemblance positif
(RVP) =50 et rapport de vraisemblance
négatif (RVN) = 0,02 [1]. La valeur pré-

dictive négative était ainsi de 99,7 %
chez des enfants ayant une échographie
pour suspicion d’'IIA (dans une popu-
lation dont la prévalence d’IIA était de
14 %). L'échographie repére les 6 % de
lésions pathologiques favorisant I'TIA :
diverticule de Meckel, duplication kys-
tique, purpura rhumatoide, polype ou
lymphome. Elle diagnostique les com-
plications — épanchement péritonéal,
pneumatose, liquide au sein de I'lIA,
perforation —, prédit le succes de la
réduction et permet de suivre la réduc-
tion pneumatique.

>>> L’appendicite aigué est la plus
fréquente des affections chirurgicales,
avec une prévalence de 7 %. L'objectif
est de diminuer le taux d’interventions
sur appendice sain (quel risque accep-
ter?) tout en limitant le taux d’AA com-
pliquée (quel risque accepter?) [2, 3].
L’imagerie a réduit I'incidence des
appendicectomies en France de 68 %
entre 1997 et 2013 chez les 10-14 ans.
Une imagerie préopératoire était réali-
sée chez 99 % des enfants opérés pour
suspicion d’AA aux Pays Bas en 2014,
dont une échographie seule chez 92 %.
Le taux d’appendice normal était de
3 % et d’AA compliquée de 29 % [3].

Premiers mois de vie :

= Mésentere commun

Nourrisson et jeune enfant :

= |nvagination intestinale aigué

Adolescente :

m Grossesse extra-utérine

m Torsion ovaire

= Lymphome
m Autres tumeurs

Echo abdominale

m Lithiase

m Dilatation voies urinaires

= Appendicite
= Péritonite

m Torsion testicule

Fig. 1: Principales indications de l'échographie abdominale dans les douleurs abdominales de l'enfant. FID: fosse iliaque droite.
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Diameétre > 6 mm ou plutét:
6 a 8 mm = équivoque; > 8 mm = positif

Caractere non compressible sous la sonde

Epaisseur pariétale > 3 mm
ou hyperhémie

Obstruction et distension par du liquide

Présence d'un stercolithe

Autres critéres [4]

Hyperéchogénicité de la graisse
péri-appendiculaire

Présence de liquide péri-caecal

Phlegmon ou abces

Adénopathies mésentériques régionales

Tableau I: Criteres échographiques d'appendicite
aigue.

Les criteres échographiques d’AA sont
indiqués dans le tableau I.

L’absence de visualisation de la partie
distale de ’appendice constitue une
cause fréquente de faux négatif. Cette
absence de visualisation compléte de
I’'appendice survenait dans un tiers des
cas dans la littérature, avec de grandes
variations selon I’expérience de 1’opé-
rateur, le type de sonde, la position du
patient et la durée de ’examen [4]. Les
faux négatifs augmentent en cas d’AA
perforée (inflammation de la région
avec ou sans appendice vu, collection ou
abces). Les faux positifs correspondent
a d’autres structures inflammatoires
—adéno-iléites, diverticulite du Meckel
difficile a distinguer de’AA (plus large,
de forme plus kystique, avec des parois
plus épaisses et irrégulieres [5]) — ou a
une appendicite régressive.

Les performances de1’échographie pour
le diagnostic d’AA sont bonnes: RVP
compris entre 14 et 19, RVN entre 0,05
a 0,13 [6]. Ces chiffres sont a comparer
a ceux des signes cliniques pris isolé-
ment dont les RVP sont faibles (< 2 pour
vomissements, fivre, anorexie et migra-
tion de la douleur, et 3 pour défense et
douleur a la décompression). Le score

PAS (Pediatric Appendicitis Score),
développé et validé chez I’enfant, est le
plus utilisé pour évaluer la probabilité
d’AA qui conditionne I’indication de
I’échographie [7]. En cas d’échographie
initiale non contributive et de doute
persistant, la surveillance clinique etun
nouvel examen quelques heures plus
tard par un chirurgien sont recomman-
dés. Laréalisation d'une deuxieéme écho-
graphie garde alors des performances
élevées (RVP =18 et RVN =0,09) [8].
L’'imagerie par résonnance magnétique
(IRM) a également une excellente valeur
diagnostique mais sa disponibilité en
urgence est limitée dans de nombreux
hépitaux. Ces examens doivent limi-
ter le recours a une tomodensitométrie
(TDM). Pourtant, ’enquéte menée en
2015 aupres des pédiatres et radiologues
montrait que des TDM étaient réalisées
en cas de suspicion d’AA dans 25 % des
cas, faute de radiologue pouvant faire
I’échographie en urgence.

>>> Une torsion du cordon spermatique
doit étre évoquée devant une douleur
abdominale car la douleur peut irradier
al’abdomen ou étre décrite dans cette
localisation par pudeur. L'examen sys-
tématique des bourses permet le dia-
gnostic et conduit a une exploration
chirurgicale urgente au moindre doute.
Une torsion du cordon spermatique était
ainsi présente chez 26 % des gargons
ayant eu une exploration chirurgicale
pour une douleur scrotale aigug, alors
que 45 % avaient une torsion d’hyda-
tide [9]. L’échographie pourrait certes
réduire le taux de chirurgie, mais ne doit
avant tout pas retarder la chirurgie. Son
intérét réside donc en cas de douleur
testiculaire douteuse et dans les formes
vues tardivement. Elle montre un gros
testicule, le plus souvent hypoéchogene
de fagon diffuse, mais elle peut étre nor-
male dans les 2 a 4 premiéres heures.
Le Doppler couleur, s’il montre une
absence compleéte de flux détectable,
est utile pour confirmer le diagnostic,
mais la présence d’un flux n’exclut pas
non plus une torsion incompléte ou
intermittente.

>>> Une douleur abdomino-pelvienne
typiquement de début brutal chezla fille
doit faire éliminer une torsion d’annexes.
Cette douleur peut étre moins typique,
avecnotamment une présentation subai-
gué dans un tiers des cas. L'échographie
transabdominale montre un ovaire aug-
menté par comparaison al’ovaire contro-
latéral (ratio de surface > 5) et la torsion
est rare si la taille de ’ovaire (+ d’une
masse associée) est inférieure a 5 cm. En
absence de masse (40 & 70 % des cas),
I’échographie montre un cedéme du
stroma ovarien avec une répartition péri-
phérique des follicules [10]. Les kystes
hémorragiques sont responsables de
faux positifs. La persistance d un flux est
rassurante sur la viabilité de 1’ovaire. Si
I’échographie est douteuse et a condition
que cela ne retarde pas la laparoscopie,
I'IRM peut montrer la spire de torsion.
Une exploration chirurgicale est néces-
saire au moindre doute.

>>> [’échographie est également indi-
quée en cas de purpura rhumatoide
devant une douleur abdominale trés
intense et/ou une hémorragie digestive
alarecherche d'uneIIA, d’'un hématome
étendu de la paroi digestive ou d’un
simple épaississement pariétal. Une
douleur épigastrique transfixiante doit
conduire a rechercher une pancréatite
aigué. L'échographie est toutefois sou-
vent normale au début, peut étre génée
par un iléus réflexe et a une sensibilité
inférieure a la TDM dans cette indica-
tion. Une douleur de I’hypochondre
droit avec ou sans fievre et/ou ictere
évoque un diagnostic de lithiase des
voies biliaires ou de cholecystite. La
dilatation des voies biliaires est mise en
évidence par I’échographie alors que la
lithiase est inconstamment visible.

>>> Des douleurs de type coliques
néphrétiques ameénent a rechercher en
échographie une lithiase urinaire ou
une dilatation des voies urinaires. La
normalité de ’échographie n’élimine
pasune lithiase. Des douleurs lombaires
persistantes, une fievre ne cédant pas
rapidement sous traitement antibiotique
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l'abdomen des enfants.

récurrentes.

B L'échographie est l'examen d’'imagerie de référence pour explorer

B Ses performances sont remarquables pour le diagnostic
d'affections aigués requérant un traitement d’'urgence (appendicite,
invagination intestinale, torsion d'annexes).

B Léchographie ne doit pas retarder une intervention (torsion du
cordon spermatique, péritonite).

B Sesindications sont limitées dans les douleurs abdominales

ou des signes septiques au cours d'une
pyélonéphrite aigué font pratiquer une
échographie en urgence a la recherche
d’un abces rénal.

Le développement de 1’échographie
réalisée par le médecin des urgences
pose le probleme de ses indications.
La recherche d’une IIA est considérée
parmi les indications possibles sous
condition d’une formation et d’une pra-
tique répétée. Le RVP est excellent [11]
et un résultat positif diminue le délai
d’admission-réduction de I'ITA (118 vs
198 min, p =0,006) [12]. La question est
de savoir si un résultat négatif peut dis-
penser d’une échographie réalisée parun
radiologue. Une étude nord-américaine
récente sur 100 suspicions d’IIA mon-
trait qu’une IIA était méconnue du
pédiatre des urgences sur les 9 vues par
le radiologue (sensibilité de 89 % avec
un large intervalle de confiance a 95 % :
51499 % ; RVN de 0,11 avec IC 95 % :
0,02-0,72) [11].

Douleurs abdominales
récurrentes

Les indications de I’échographie abdo-
minale sont beaucoup plus rares dans
le cadre de ces douleurs abdominales
récurrentes qui concernent pres de 15 %
des enfants d’age scolaire. Une échogra-
phie ne doit pas étre demandée devant

un tableau de douleurs abdominales
fonctionnelles: douleurs inconstantes,
uniquement diurnes, péri-ombilicales,
sans irradiation, non provoquées par
I’alimentation, évoluant depuis de nom-
breux mois sans retentissement sur les
activités, ni sur la courbe pondérale, ne
s’accompagnant pas de fievre, de vomis-
sement ou de diarrhée chronique, et en
absence de masse abdominale.

Les indications de 1’échographie
peuvent étre:

>>> Des douleurs épigastriques trans-
fixiantes ou de ’hypochondre droit, avec
ou sans vomissements et/ou subicteére,
surtout en cas d’antécédents familiaux
de pancréatite, a la recherche d’une
pancréatite chronique ou d'une lithiase
biliaire.

>>> Une altération de 1’état général, un
amaigrissement et/ou unretard de crois-
sance, une diarrhée parfois sanglante,
des manifestations articulaires ou cuta-
nées, avec un syndrome inflammatoire
peuvent conduire a une échographie
mettant en évidence un épaississement
des parois intestinales renforgant ’hypo-
these d’'une maladie inflammatoire
chronique intestinale.

>>>[Jassociation de douleurs des fosses
lombaires, notamment lors des mictions,
de dysurie, d’infections urinaires, d’'une

hématurie, d’une histoire familiale de
lithiase urinaire, a larecherche d’'un syn-
drome dejonction pyélo-urétérale, d’'une
hydronéphrose, d’'une lithiase urinaire.

>>> Chez I’adolescente : des douleurs
hypogastriques rythmées par les cycles
a larecherche d’un kyste de I'ovaire ou
pour la confirmation d’un hématocolpos
devant une éventuelle masse palpable et
apres examen vulvaire.

>>> La découverte d'une masse abdo-
minale peut conduire en premiere ligne
alaréalisation d'une échographie, mais
un examen TDM s’aveérera en général
plus performant pour mieux préciser
sa nature et ses rapports: lymphome,
neuroblastome, néphroblastome.

L’échographie abdominale
a réduit les indications
des autres examens d’imagerie

Les indications de radiographie d’ab-
domen sans préparation sont devenues
exceptionnelles car I’examen est irra-
diant et rarement contributif: forte sus-
picion d’occlusion intestinale, maladie
de Hirschsprung, exacerbation aigué
de maladie inflammatoire chronique
de l'intestin (suspicion de perforation,
occlusion, colectasie) et ingestion de
corps étranger.

Lesindications de'IRM abdominale sont
en croissance mais’examen est rarement
disponible en urgence: incertitude dia-
gnostique persistante sur une AA apreés
avis chirurgical, observation et échogra-
phie éventuellement renouvelée, suspi-
cion d’anomalies bilio-pancréatiques,
complications de la maladie de Crohn,
pathologie gynécologique chirurgicale.

La TDM abdominale a une place limi-
tée chez I’enfant en raison de son irra-
diation. Elle est utile dans le diagnostic
étiologique de certains syndromes occlu-
sifs du grand enfant, chez1’obése, dansle
diagnostic des pancréatites et des masses
abdominales.
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B Conclusion

SiI’échographie est 'imagerie de réfé-
rence pour explorer I’abdomen des

enfants, elle ne remplace pas I’examen 4

clinique, notamment du chirurgien, et
ne doit pas retarder une intervention
urgente.
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Rougeole: que faire
devant un cas suspect?

RESUME: La rougeole est une maladie infectieuse aigué virale, extrémement contagieuse. Son fort
taux de reproduction implique une couverture vaccinale élevée afin d’interrompre la circulation virale.
Le retard vaccinal accumulé du fait de la COVID-19 risque d’aggraver le risque d’épidémies de rou-
geole. La description clinique de cette maladie, méconnue d’un grand nombre de médecins devant la
forte baisse d’incidence liée a la vaccination, doit étre rappelée.

En I’absence de signe clinique spécifique en dehors du signe de Koplik, il est important de confirmer
biologiquement le diagnostic, au mieux par un test salivaire. Un sighalement de cas de rougeole
doit étre réalisé devant I'association d’une fievre > 38,5 °C a une éruption maculo-papuleuse et a
au moins un des signes suivants: conjonctivite, coryza, toux, signe de Koplik. Le diagnostic précoce
des cas et le repérage des éventuels sujets contacts non immuns dans I’entourage permettent de
proposer dans les meilleurs délais une vaccination (dans les 72 heures) ou une immunoprophylaxie
passive (dans les 6 jours).

M.-A. DOMMERGUES
Service de pédiatrie,

Centre Hospitalier de Versailles,
LE CHESNAY.

u fait de son caractére extréme-
D ment contagieux, larougeole était

une maladie quasiment obliga-
toireavant|’ére de la vaccination. Depuis
quelques années, la couverture vaccinale
insuffisante conduit a la recrudescence
des cas de rougeole en France. Dans le
contexte actuel, les périodes de confine-
ment et la réduction des consultations
médicales pour un autre motif que la
COVID-19 ont conduit a aggraver ce
retard vaccinal. D’aprés les données EPI-
PHARE sur l'usage des médicaments de
ville, 8 moisaprésle début del’épidémie
de COVID-19, la vaccination accuse un
fort déficit pour tous les vaccins, estimé
4150000 doses pour le vaccin rougeole
oreillonsrubéole (ROR) [1]. De plus, I’ap-
plication des mesures barriéres est a1’ori-
gine d'une diminution du nombre de cas
de maladies infectieuses a transmission
aérienne chez ’enfant. Ainsi, I’absence
de protection induite par la maladie ou
la vaccination risque d’aboutir a des
flambées épidémiques de rougeole, en
I’absence de rattrapage vaccinal rapide.

Quand suspecter cliniquement
une rougeole ?

La description clinique de cette maladie
mérite d’étre rappelée pour permettre
unereconnaissance précoce. Apres une
période d’incubation asymptomatique
de 10 a 12 jours, la phase d’invasion
correspond a une phase virémique avec
présence de virus dans les sécrétions
nasopharyngées et I'urine, ’atteinte de
I’épithélium respiratoire étant prédomi-
nante. D'une durée de 2 a 4 jours, cette
phase est caractérisée par ’apparition
d’une fievre pouvant atteindre 39-40 °C
et d’un catarrhe oculo-respiratoire
(toux, rhinite, conjonctivite) accompa-
gné d’'un malaise général avec asthénie.
Des symptomes digestifs (douleurs
abdominales, diarrhées, vomissements)
peuvent aussi étre observés a ce stade.
Le signe de Koplik, pathognomonique,
est inconstant: petites tdches blanches
sur fond érythémateux au niveau de
la muqueuse jugale, a hauteur des
molaires (fig. 1). Fugace, il apparait vers
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Fig. 2: Exanthéme de la rougeole.

la 36° heure et disparait apres le début
de la phase éruptive.

Le délai moyen d’apparition de I’érup-
tion est de 14 jours apres le contage.
La phase éruptive correspond a la
phase d’état de la maladie. L'éruption
morbilliforme débute au niveau de la
téte (derriere les oreilles) et du visage.
Son extension est descendante en 3 a
4 jours: cou, épaules, thorax et membres
supérieurs, puis abdomen et membres
inférieurs. Il s’agit de maculo-papules
érythémateuses, non prurigineuses,
confluentes avec intervalles de peau
saine (fig. 2). Cette éruption dure 5 a
6 jours. La toux et les rales bronchiques,
présents des la phase catarrhale, per-
sistent lors de la phase éruptive.

Durant la quatrieme et derniére phase,
I’éruption s’efface et fait place a une des-
quamation fine. La figvre disparait mais
la convalescence, marquée par la persis-
tance d'une toux et d'une asthénie, dure
une dizaine de jours [2, 3].

Dés la suspicion clinique:
signaler

Il s’agit d’une maladie a déclaration
obligatoire et un signalement doit
étre réalisé devant I’association d’une
fievre = 38,5 °C a une éruption maculo-
papuleuse et a au moins un des signes
suivants: conjonctivite, coryza, toux,
signe de Koplik (tableau I) [4]. Deés
la suspicion clinique de rougeole, le
signalement doit étre fait en urgence a
I’Agence régionale de santé (ARS) par
téléphone, mail ou fax. La fiche de noti-
fication peut étre envoyée dans le méme
temps et sera complétée ultérieurement.
Elle est disponible en ligne a I’adresse
suivante: www.formulaires.service-
public.fr/gf/cerfa_12554.do. Une évic-
tion de la collectivité du malade est
recommandée pendant toute la période
de contagiosité, jusqu’a 5 jours apres le
début de I’éruption [5].

Dés la suspicion clinique:
confirmer biologiquement

L'absence de signe clinique spécifique en
dehors du signe de Koplik rend le dia-
gnostic biologique de la rougeole néces-
saire. La sérologie sanguine basée sur

la détection d’IgM et d’IgG spécifiques
dans le sang présente I'inconvénient de
pouvoir étre négative sans éliminer le
diagnostic jusqu’au 3% jour de la phase
éruptive, nécessitant alors la réalisation
d’une deuxiéme sérologie tardive a J8
pour détecter une séroconversion. La
technique de RT-PCR permet un diagnos-
tic précoce de la rougeole, dés 3 jours
avant]’éruption et jusqu’a 12 jours apres

celle-ci (fig. 3).

Afin de permettre un diagnostic précoce
et non invasif, la Direction générale de
la santé (DGS) privilégie dans sa circu-
laire du 28 septembre 2018 1'utilisation
de kits salivaires fournis par I’ARS,
couplant la recherche d’ARN viral et
d’anticorps spécifiques dans un méme
prélevement salivaire [4]. Saréalisation
technique est facile (frottement de la face
interne de la joue pendant une minute).
Son envoi au Centre national de réfé-
rence de la rougeole a Caen est gratuit
et permet généralement ’obtention d'un
résultat en 72 heures, selon la durée de
I’'acheminement du prélévement.

Si le signalement n’a pas été réalisé sur
les criteres cliniques, il peut étre réalisé
en présence des critéres biologiques
(tableau I).

Critéres de signalement

> Critéres cliniques

Association d'une fievre = 38,5 °C, d'une éruption maculo-papuleuse et d'au moins un des
signes suivants: conjonctivite, coryza, toux, signe de Koplik.

> Critéres biologiques

phase de convalescence, OU

urinaire, OU

Détection (en l'absence de vaccination dans les deux mois précédant le prélévement) d’'IgM
spécifiques de la rougeole dans un prélévement sanguin ou de liquide buccal, OU

Séroconversion ou élévation (en l'absence de vaccination dans les deux mois précédent le
prélevement) de quatre fois au moins du titre des IgG sériques entre la phase aigué et la

Détection du virus par PCR sur prélevement sanguin, de liquide buccal, rhino-pharyngé ou

Culture positive sur prélevement(s) sanguin, rhino-pharyngé, buccal ou urinaire.

Tableau I: Déclaration de la rougeole, critéres de notification.
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Fig. 3: Evolution clinique et biologique de la rougeole.

Dés la suspicion clinique:
identifier les cas contacts
arisque

L'urgenceréside dans1’identification pré-
coce des sujets contacts a risque de rou-
geole grave (nourrisson de moins d’un an,
femme enceinte, sujetimmunodéprimé),
candidats a la mise en place de mesures
de prévention post-exposition (vaccina-
tion, immunoglobulines) rapides, voire
urgentes [4]. La période de contagiosité
s’étend de 5 jours avant a 5 jours apres
I’éruption, avec une contagiosité maxi-
male pendantla phase d’invasion. Les cas
contacts sont définis parmi les personnes
ayant été en contact avec le patient pen-
dant sa phase de contagiosité:

— pour ’entourage familial : les per-
sonnes vivant sous le méme toit;

— en cas de garde en créche ou halte-
garderie: les enfants et les adultes de la
méme section;

— en cas de garde par une assistante
maternelle: les enfants et les adultes
présents au domicile de I’assistante
maternelle;

—quels que soient les locaux: toute per-
sonne ayant fréquenté le malade en face

aface ou pendant plus de 15 minutes, ou
personne ayant fréquenté la méme piéce
que le malade moins de 2 heures apreés
son départ de la piece.

Mesures a prendre
pour les cas contacts a risque

La vérification du statut vaccinal de ces
personnes permettra de leur proposer

un traitement préventif, en cas de non
immunisation préalable, pour éviter la
survenue de la maladie: vaccination
dans les 72 heures suivant le contage
ou administration intraveineuse d’im-
munoglobulines polyvalentes dans les
6 jours suivant le contage chez les sujets
a risque de rougeole séveére ne pou-
vant bénéficier de la vaccination post-
exposition (fig. 4 et 5) [4]. Si le délai de
rendu du résultat compromet 1’applica-
tion de la vaccination post-exposition
dans les 72 heures, il n’est pas obliga-
toire d’attendre cette confirmation avant
de débuter la vaccination, notamment
pour les cas contacts les plus a risque de
rougeole sévere.

La population cible de cette vaccination
post-exposition est constituée:

— prioritairement des nourrissons 4gés
de 6 & 11 mois révolus, donc a risque
de rougeole sévere, dans un délai post-
exposition de 72 heures. Les enfants 4gés
de 6 a 8 mois révolus pourront recevoir
le vaccin trivalent hors autorisation de
mise sur le marché (AMM) avec une
recommandation temporaire d’utili-
sation. Ces enfants devront par la suite
recevoir deux injections de vaccin tri-
valent apres 1’age de 12 mois, conformé-
ment au calendrier vaccinal standard;
— des enfants de plus de 12 mois et
des adultes nés apres 1980 “réceptifs”
(n’ayant pas eu la rougeole ou n’ayant

6-11 mois révolus

A partir de 12 mois

Rougeole
maternelle
T
Mere Mére non Immuno- Non immuno- Im,mlfno’-
. s . . P P déprimé
immunisée immunisée déprimé déprimé 2 .
Réceptif
Femme autre
enceinte
réceptive
Surveillance Ig Ig 1 do.se de
vaccin ROR v
I 1 dose de
6-8 mois : RTU g vaccin ROR

Fig. 4: Prophylaxie post-exposition dans un délai inférieur & 72 heures (adaptée de [4]). Ig: immunoglobu-
lines; ROR: rougeole oreillons rubéole; RTU: recommandation temporaire d'utilisation.
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POINTS FORTS

B Larougeole est une maladie trés contagieuse: la phase de
contagiosité commence 5 jours avant le début de l'éruption
et s’étend jusqu’a au moins 5 jours apreés.

B La suspicion clinique de rougeole (association d’une fiévre
> 38,5 °C a une éruption maculo-papuleuse et a au moins un des
signes suivants: conjonctivite, coryza, toux, signe de Koplik) doit
déclencher un signalement immédiat a 'ARS et une confirmation
biologique du diagnostic (kit salivaire en priorité).

B Larougeole peut étre a l'origine de graves complications qui
justifient le diagnostic précoce des cas et le repérage dans
I'entourage du patient des éventuels sujets contacts a risque accru
de développer ces complications.

I Lerepérage précoce des sujets contacts a risque permet de
mettre en place des mesures de prophylaxie post-exposition:
vaccination (dans les 72 h suivant le contage) ou immunoglobulines
polyvalentes (dans les 6 jours suivant le contage).

pasrecu deux doses de vaccin trivalent) ;
— des professionnels de santé et de la
petite enfance réceptifs, quelle que soit
leur date de naissance.

Les deux derniéres catégories de cas
peuvent bénéficier de la vaccination
y compris si le délai post-exposition
dépasse les 72 heures.

L’injection d’immunoglobulines en
post-exposition consiste en une injec-

tion unique par voie intraveineuse
d’immunoglobulines polyvalentes a la
dose de 200 mg/kg. Elle doit étre réali-
sée dans les 6 jours suivant le premier
contact potentiellement infectant et
est recommandée chez les personnes
arisque de rougeole grave ne pouvant
pas (du fait d'une contre-indication) ou
n’ayant pas pu (délai dépassé) bénéficier
d’une vaccination post-exposition:

—la femme enceinte réceptive;

—le sujet immunodéprimé;

6-11 mois révolus A partir de 12 mois
Rougeole
maternelle
, Immuno-
Meére Mére non déprimé L
immunisée immunisée Receptif
Femme autre
enceinte
réceptive
A A
. Mise a jour
Surveillance Ig Ig Ig vaccination

Fig. 5: Prophylaxie post-exposition dans un délai compris entre 3 et 6 jours (adaptée de [4]). Ig: immuno-

globulines.

—les nourrissons de moins de 6 mois
dont la mére présente la rougeole;

—les nourrissons de moins de 6 mois de
mere réceptive;

—lesnourrissons de 6 a4 11 mois non vac-
cinés dansles 72 heures suivant I’exposi-
tion, quel que soit le statut de leur mere ;
—le nouveau-né né de mere ayant pré-
senté unerougeole dans les 10 jours pré-
cédents la naissance.

Un délai de 9 mois est a respecter entre
I'injection d’immunoglobulines et une
injection de vaccin trivalent [6].

Les figures 4 et 5, adaptées des recom-
mandations de la circulaire de la DGS
de 2018 [4], résument la conduite a tenir
selon le délai post-exposition, I’age des
sujets contacts et leur statut immunitaire.

En cas de rougeole
chez une femme enceinte

Lorsqu’elle survient en cours de gros-
sesse, la rougeole expose la femme
enceinte a des complications pour elle-
méme (risque de pneumopathie avec
syndrome de détresserespiratoire aigug)
et son enfant. Le virus de larougeole peut
étre détecté dans le placenta. Il n’est pas
responsable de malformations feetales,
mais peut entrainer un dysfonctionne-
ment placentaire pouvant expliquer la
survenue dans certains cas d’'une mort
foetale in utero. Le risque majeur est celui
de fausse couche (20450 %) ou d’accou-
chement prématuré [7]. Il existe en plus,
en cas derougeole en fin de grossesse, un
risque derougeole congénitale de gravité
variable, allant de simples éruptions a
des pneumopathies et des formesrapide-
ment mortelles [8]. Enfin, les rougeoles
congénitales et néonatales sont associées
aunrisque augmenté de panencéphalite
subaigué sclérosante.

En cas de rougeole maternelle, le choix
du lieu d’hospitalisation (gynécologie-
obstétrique, maladies infectieuses, voire
réanimation) dépendra de la situation
obstétricale, de I’état clinique de lamere
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et des possibilités d’isolement [8]. Une
suspicion de rougeole chez une femme
enceinte nécessite une confirmation
biologique comprenant la recherche du
virus au niveau d’un prélevement de
salive ou de gorge.

>>> Conduite a tenir pour la femme
enceinte

Il n’y a pas d’intérét a administrer
des immunoglobulines a une femme
enceinte ayant la rougeole. En cas de
menace d’accouchement, si la présence
de contractions utérines avec modifica-
tions cervicales ’exige, la tocolyse peut
étre tentée en fonction du terme de la
grossesse. Si la situation justifie ’admi-
nistration de corticoides a la meére a des
fins de maturation pulmonaire du feetus,
il n’existe aucune évidence de contre-
indication du fait de la rougeole. Si la
femme est en travail et proche du terme,
iln’y a pas d’indication a tenter d’arréter
le travail. Le déclenchement de I’accou-
chement ou la pratique d'une césarienne
ne sont pas indiqués sauf en cas de com-
plication de larougeole (notamment res-
piratoire) mettant en jeu la vie de lameére.

>>> Conduite a tenir pour le nouveau-né

L’administration d’immunoglobulines
polyvalentes par voie intraveineuse
(IV) dés la naissance doit étre pratiquée
sauf si la meére a débuté son éruption
rougeoleuse plus de 10 jours avant I’ac-
couchement. Si la rougeole maternelle
date de plus de 15 jours, une sérologie
avec dosage d’IgM sera réalisée chez le
nouveau-né. Sile délai est plus court, on
fera une PCR rougeole sur les sécrétions
pharyngées. L'enfant peut rester avec sa
meére sauf si son état justifie un transfert
ennéonatologie. Dans ce cas, le nouveau-
né devra étre isolé. La surveillance de

I’excrétion virale par PCR pourra aider a
déterminer la durée d’isolement.

Iln’y a pas de contre-indication al’allai-
tement maternel.

Il est recommandé d’isoler le couple
mere-enfant pendant une durée de
5 jours apres le début de I’éruption de la
mere. Si I’enfant développe la rougeole,
il devra étre isolé pendant 5 jours apres
le début de I’éruption. Dans ce cas, il est
souhaitable que la mention d’une rou-
geole congénitale apparaisse dans le
carnet de santé de I’enfant.

B Conclusion

Il est essentiel de rappeler aux médecins
laconduite a teniren cas de suspicion de
rougeole, tant leur réactivité est impor-
tante dans la gestion d’une telle situa-
tion. Pour limiter la contagiosité, le port
d’un masque chirurgical par le patient
dés lasuspicion clinique et I’aération de
la salle d’attente permettent de réduire le
risque de transmission. Pour protéger les
plus fragiles non immuns, la gestion en
urgence des cas contacts est faite par le
médecin en charge du malade (contacts
familiaux et cabinet/hé6pital) et par
I’ARS (contacts extra-familiaux et hors
cabinet/hopital). C’est la connaissance
des recommandations et la bonne coor-
dination des différents intervenants qui
permet d’éviter des cas secondaires.
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Cardiomyopathie hypertrophique
et obstructive de I'enfant

RESUME: La cardiomyopathie hypertrophique obstructive de I’enfant est une cardiomyopathie rare
mais potentiellement grave. Elle peut se révéler par un tableau d’insuffisance cardiaque chez le
nourrisson ou par une syncope ou une dyspnée d’effort chez I’enfant et I’adolescent. L’échographie
cardiaque permet de poser le diagnostic et le bilan diagnostique permet d’en préciser I’étiologie,
notamment sarcomérique par mutation génétique.
Les bétabloquants permettent une amélioration fonctionnelle et une baisse du risque rythmique, mais
une stratification du risque de mort subite est nécessaire afin de sélectionner les patients les plus
séveres. Les indications de défibrillateur implantable ou d’une chirurgie correctrice restent rares en
pédiatrie. L’éviction du sport et le conseil génétique familial sont des €éléments essentiels de la prise

en charge.

B. DELEPAUL, C. KARSENTY, P. ACAR
Cardiologie pédiatrique, CHU TOULOUSE.

del’enfant (CMH), pouvant évoluer

vers I’obstruction intraventricu-
laire (CMHO), est une pathologie peu
fréquente (1/500) mais grave du fait
du risque de mort subite par arythmie
ventriculaire maligne [1]. Elle est liée
a une hypertrophie myocardique ina-
daptée, qui évolue a terme vers la dys-
fonction cardiaque et la dilatation des
volumes ventriculaires.

I acardiomyopathie hypertrophique

La définition pédiatrique retenue par
I’European Society of Cardiology (ESC)
estune épaisseur du septum interventri-
culaire > 2 Z-scores. Cette définition
est soumise a discussion car cela équi-
vaut par définition a classer 2,5 % de la
population avec une cardiomyopathie
hypertrophique, contre 0,2 % de CMH
sarcomérique vraie, versus I’équivalent
Z-score > 6 (15 mm) chez les adultes [2].

B Symptomes

Les enfants sont dans la majorité des cas
asymptomatiques [3]. Chez I’enfant et

I’adolescent, les signes fonctionnels sont
variés et souvent tardifs, prédominent a
I’effort puis apparaissent au repos en cas
d’aggravation. Il s’agit souvent d’une
dyspnée et d’'une géne a ’exercice, de
palpitations ou d’une syncope, plus
rarement d’insuffisance cardiaque. Chez
les enfants en bas age, elle se révele plus
fréquemment par une insuffisance car-
diaque congestive avec mauvaise crois-
sance staturo-pondérale.

La maladie peut enfin étre démasquée
surun bilan systématique lors dun point
d’appel extra-cardiologique d'une mala-
die syndromique comme le syndrome de
Noonan. Cela peut également étre mis
en évidence lors d’'un dépistage familial
systématique chez les apparentés.

B Bilan étiologique

Les CMH pédiatriques se différencient
de I’adulte par des étiologies multiples
et variées, 25 % de CMH chezles enfants
sont sarcomériques versus85 a90 % chez
les adultes. On recherchera davantage
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les maladies métaboliques et syndro-
miques que chez’adulte [4].

Les étiologies sont résumées dans le
tableau I. On les divise en primitives
(sarcomériques) ou secondaires. Parmi
les secondaires, on peut notamment citer
le diabéte maternel, les maladies méta-
boliques et les RASopathies, dominées
par le syndrome de Noonan. Gitons par-
ticulierement la rare maladie de Danon
(fig. 1 et 2) qui est une glycogénose lyso-
somale due au déficit en LAMP-2 d’ori-
gine génétique liée au chromosome X,
associant une CMH sévere, une fai-
blesse musculaire et un déficit intellec-
tuel. L’évolution est rapide et fatale sans
transplantation cardiaque, notamment
chez’homme.

Les cardiopathies hypertrophiques
gauches notamment sarcomériques et
celles liées au syndrome de Noonan ou
auxmaladies métaboliques du glycogene
peuvent s’accompagner d 'une hypertro-
phie ventriculaire droite (hypertrophie
biventriculaire, dans 15 % des cas), mais
rarement obstructive.

Bilan étiologique
chez I’enfant en pratique

Devant la découverte d’'une CMH, on
effectuera une évaluation complete cli-
nique, neurologique et un bilan géné-
tique a la recherche d’un syndrome
polymalformatif (surdité, hypotonie,
ataxie, retard mental, facies, angiokéra-
tomes, hépatomégalie) [5]. On réalisera
systématiquement un bilan biologique
de base incluant urée, créatinine,
ionogramme sanguin, glycémie, pH,
ammoniémie, lactates, pyruvate, bilan
hépatique, CPK, acide urique, acides
gras libres, cétones, cholestérol, chro-
matographie des acides aminés et profil
des acylcarnitines [6]. Dans les urines,
on réalisera des chromatographies des
acides organiques et des acides aminés.
Plus rarement et en 2° intention, on réa-
lisera une biopsie musculaire périphé-
rique voire endomyocardique.

H Bilan diagnostique ment normal sans éliminer le diagnostic
oumontrer une déviation axiale gauche,
la présence d’ondes Q, de troubles de la
repolarisation (ondes T inversées), une
dilatation atriale gauche ou droite (élar-

gissement ondeP, fig. 1). LaCMH apicale

Primitives Secondaires

Sarcomériques o Maladies neuromusculaires (ataxie de Friedreich, FHLI)

L'examen clinique est souvent pauvre, en
dehors d'un souffle systolique rapeuxlié
alaturbulence du flux sanguin au niveau
sous-aortique. LECG peut étre fréquem-

o Post-hypertensives

o Maladies métaboliques (déficit en 3-oxydation des acides gras, déficit
transporteur en carnitine, maladie de pompe, glycogénose, Danon...)

o Maladies mitochondriales (MELAS, MERFF)

o Syndromes malformatifs (Noonan, LEOPARD, Costello, CFC)
o Amyloses (TTR familiale, sauvage, AL)

o Nouveau-né de mere diabétique

o Causes médicamenteuses et toxiques (tacrolimus, hydroxychloroquine,
amphétamines)

Tableau I: Etiologies des cardiomyopathies hypertrophiques.
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Fig. 1: ECG de CMH, ici un syndrome de Danon.

Fig. 2: ETT de CMH. A: vue parasternale long axe, hypertrophie asymétrique du septum interventriculaire (SIV).

B: vue parasternale petit axe.
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présente souvent un ECG typique avec
des ondes T inversées de V4 a V6. Un
intervalle PR court est en faveur d’une
maladie de pompe ou d’un syndrome de
Danon. Un PR long est en faveur d’'une
maladie de Fabry ou d’'une amylose.

>>> Actuellement, ’examen de choix
est ’échographie cardiaque transtho-
racique (ETT). Cet examen majeur dans
’arbre diagnostique permet de confirmer
le diagnostic et d’orienter 1’étiologie en
éliminant les obstacles gauches (sténose
valvulaire ou supravalvulaire aortique,
membrane sous-aortique, fig. 2). Une
hypertrophie asymétrique a prédomi-
nance septale est davantage en faveur
d’une origine sarcomérique, la ot le
caractéere concentrique plaide plutét
pour une maladie métabolique.

Elle permet également de préciser le
caractere obstructif, défini par un gra-
dient maximal > 30 mmHg, sévere
>50mmHg et un aspect typique “en lame
de sabre” par opposition a une enveloppe
en doigt de gant pour une sténose val-
vulaire aortique (fig. 3). Cette obstruc-
tion peut étre absente au repos et ne se
manifester qu’a ’effort ou aux pleurs,
ou étre sensibilisée par la manceuvre de
Valsalva. Elle siége en médioventricu-
laire ou en sous-aortique.

On recherchera également un aspect de
systolic anterior motion (SAM), qui se
définit commeun défaut de coaptation de
la valve mitrale par protrusion du feuil-
let antérieur dans la chambre de chasse
et participant a ’obstruction, entrainant
une fuite mitrale dont le jet est a orien-
tation postérieure. Dans les CMH sar-
comériques, il a été mis en évidence des
anomalies de I'appareil sous-valvulaire
mitral incluant un positionnement anor-
mal du muscle papillaire antérieur ainsi
que des feuillets mitraux redondants et
allongés, expliquant ce SAM [7] (fig. 4).

Une échographie d’effort pourrechercher
une élévation du gradient intra-VG (ventri-
cule gauche) dynamique > 50 mmHg
(gradient d’effort) peut étre proposée a
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Fig. 4: Aspect de SAM en mode TM.

partir de I’adolescence (16 ans) chez les
sujets symptomatiques sans gradient
important au repos, comme recom-
mandé chez ’adulte [2].

>>> ['IRM est ’examen de référence
mais sa disponibilité et la nécessité de

ITm0.6 IM 1.2

L

coopération ou de sédation du sujet en
limite ’acces pédiatrique. Elle permet
de confirmer le diagnostic en mesurant
I’épaisseur myocardique, notamment
dans les zones apicales difficiles d’ac-
cés a ’échographie, elle mesure une
éventuelle fibrose objectivée par un
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Fig. 5: IRM myocardique. A: hypertrophie septale, séquence ciné. B: séquence de rehaussement tardif met-
tant en évidence de la fibrose (fléches).

rehaussement tardif apres injection de
gadolinium, qui aggrave le pronostic en
étant le substrat des arythmies ventri-
culaires [8] (fig. 5).

>>> Un test d’effort peut étre proposé a
partir de 4 a 6 ans, il permet d’évaluer
la capacité fonctionnelle, de démasquer
destroubles durythmeal’effort et d’éva-
luer]’observance du traitement bétablo-
quant par une insuffisance chronotrope.
Une chute de pression artérielle a ’effort,
souvent accompagnée d une lipothymie
voire d’une syncope, signe le caracteére
obstructif.

>>> Le Holter ECG doit étre systéma-
tique, méme en 1’absence de symp-
tomes. A nouveau, il recherche les
troubles du rythme ventriculaire a type
d’extrasystoles ventriculaires, tachy-
cardie ventriculaire en salves ou soute-
nue (> 30s). Plusrarement en pédiatrie,
mais cela peut arriver a I’adolescence,
ilmet en évidence des arythmies supra-
ventriculaires comme du flutter ou de
la fibrillation atriale potentiellement
emboligeéne.

Enfin, plus rarement, on aura recours a
des explorations électrophysiologiques
intracavitaires pour explorer des aryth-
mies supraventriculaires a partir de
I’adolescence.

B Traitement

Les causes métaboliques relévent d’un
traitement spécifique (enzymothérapie
substitutive a vie, regles diététiques
d’éviction de certains aliments).

Concernant les CMH en général, notam-
ment les sarcomériques, le traitement
dépend évidemment des symptomes,
le caractére obstructif signe la nécessité
d’une prise en charge spécifique. Une
CMH isolée non obstructive asymptoma-
tique releve d’une simple surveillance.

Le traitement pharmacologique de pre-
miere ligne est les bétabloquants [9]. Par
diminution delaconsommation en dioxy-
géne dumyocarde et effet bradycardisant,
ils permettent I’amélioration du remplis-
sage duventriculegauche. Ils peuvent étre
associés ou remplacés par les inhibiteurs
calciques (type vérapamil) en cas de mau-
vaise tolérance ou de contre-indication.

Il conviendra d’éviter les situations
a risque d’obstruction, notamment
I’hypovolémie, la déshydratation, les
diurétiques.

Quand le traitement médicamenteux
est inefficace ou mal toléré, il est pos-
sible de réaliser une myectomie septale
chirurgicale [10].

B Techniques chirurgicales [11]
1. Myectomie élargie

L'abord historique chirurgical consiste en
uneapproche transaortique par sternoto-
mie médiane (intervention de Morrow).
Le septum sous-aortique est exposé par
aortotomie avecune incision proche dela
jonction sino-tubulaire. L'incision du sep-
tum basal est faite sous’anneau aortique,
adistance des voies de conduction a par-
tir de la cusp coronaire droite jusqu’au
feuillet antérieur de la valve mitrale,
avec une incision complémentaire entre
le septum médioventriculaire jusqu’a
I’insertion des muscles papillaires.

On peut également aborder par voie
transapicale, notamment en cas d’obs-
truction médioventriculaire associée
a un SAM, éventuellement en com-
plément d’un abord transaortique qui
ne permet pas isolément de réséquer
aisément cette région anatomique. Le
chirurgien pratique une ventriculoto-
mie par une incision latérale et parallele
a l’artere interventriculaire antérieure.
Il faut particulierement étre vigilant a
I'insertion des muscles papillaires lors
de I'intervention sur cette région anato-
mique. Cette voie d’abord permet égale-
ment d’agrandir la cavité du VG en cas
de CMH apicale restreignant fortement
la capacité de la cavité.

La 3¢ voie d’abord possible est une voie
trans-mitrale, particuliérement utile en
pédiatrie en raison de la petite taille de
I’anneau aortique. Le chirurgien aborde
par l'oreillette gauche, puis détache
le feuillet antérieur mitral de I’anneau
en laissant les commissures intactes. Il
expose ainsi le septum interventricu-
laire bombant dans la cavité du VG, qui
peut étre alors étre réséqué. Une plastie
mitrale peut parfois étre nécessaire.

2. Septoplastie de Konno
La technique chirurgicale de référence

reste la voie transaortique mais, chez les
petits enfants demoins de 5 ans, ellen’est
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Fig. 6: ETT post-chirurgie de Konno modifiée (vue
parasternale long axe).

pas optimale du fait de la petite taille de
I’anneau aortique, ou en cas d’obstruc-
tion droite associée ou d’hypertrophie
trés sévere ou récidivante. On lui préfé-
reraalors 'intervention de Konno modi-
fiée si la valve aortique est de qualité,
consistant, avec un double abord (aor-
totomie et ventriculotomie droite), en
I'incision du septum interventriculaire
et une myomectomie large associée a un
patch de péricarde permettant I’élargis-
sement de la voie d’éjection [12] (fig. 6).

Une complication postopératoire redou-
tée est le bloc atrioventriculaire de haut
degré parlésion des voies de conduction,
nécessitant un stimulateur cardiaque
définitif. Le cathétérisme au ballon est
inefficace sur cette pathologie.

3. Alcoolisation septale

Il est possible également de réaliser une
alcoolisation septale par voie intraco-
ronaire (coronarographie) guidée par
échographie de contraste, exception-
nellement effectuée chez les enfants
en raison des complications a type de
bloc auriculoventriculaire, de cicatrices
arythmogenes ou de dysfonction VG [13].
En pédiatrie, cela releve du case report,
dont un cas décrit parI’équipe de Nantes
qui semble prometteur [14].

Dans les cas extrémes avec dysfonction
VG sévere associée, la transplantation
cardiaque peut étre envisagée, notam-
ment dans les maladies métaboliques
comme le syndrome de Danon (évolution
rapide vers la défaillance cardiaque).

La cardiopathie hypertrophique obstructive est une maladie rare
de l'enfant, souvent asymptomatique.

L'échographie cardiaque est l'examen de choix pour le dépistage.

Le traitement s’'appuie sur les bétabloquants, il est

exceptionnellement chirurgical.

Le sport est globalement déconseillé en dehors des faibles
intensités, en raison du risque de mort subite par arythmie.

Le dépistage familial et génétique est essentiel.

La pose d’un DAI est le traitement de
choix en cas de mort subite récupérée
chezun patient porteur d'une CMH (pré-
vention secondaire).

En prévention primaire, chez les adultes
etchezlesadolescents (> 16 ans), onréali-
seraun scorerythmique de mortsubite. Ce
score proposé par 'ESCn’est pas validé en
pédiatrie (< 16 ans) et les critéres d'implan-
tation sont moins robustes. L'importance
del’épaisseur myocardique (Z-score > 6),
la chute de pression artérielle a I’effort ou
I'importance de I’hypertrophie ventricu-
laire gauche électrique ont été mises en
évidence comme facteurs indépendants
d’arythmie. L'implantation d’un tel dis-
positif en pédiatrie n’est pas anodine et,
outre les difficultés techniques liées a la
taille du boitier et le risque de fracture de
sonde, on s’expose également au risque
infectieux et de chocinapproprié. Le taux
d’intervention appropriée du DAI par an
est estimé a 3,1 % dans une population
pédiatrique sélectionnée a haut risque
mais s’éleve jusqu’a 14 % en prévention
secondaire [15].

La mise en place d’'un défibrillateur en
pédiatrie s’appuie actuellement sur un
conseil d’experts dans chaque centre,
qui utilise en pratique les criteres uti-
lisés dans le score de I’ESC (4ge, épais-
seur du septum interventriculaire, taille

de 'oreillette gauche, gradient sous-
aortique maximal, antécédent familial
de mort subite, arythmie ventriculaire
non soutenue a I’Holter ECG, syncope
inexpliquée) [16].

Une analyse génétique doit étre réalisée
en présence d’une CMH sarcomérique.
Larecherche de mutation s’effectue sur
les protéines sarcomériques contrac-
tiles et non contractiles (ces derniéres
sont plus fréquemment associées a une
atteinte extracardiaque).

La CMH sarcomérique suit un mode
de transmission autosomique domi-
nant, soit 50 % de risque de transmis-
sion aux apparentés au 1° degré. Plus
de 1500 mutations sur 15 génes ont été
identifiées, les plus fréquentes portent
sur la protéine musculaire MYBPC3
(> 50 %). Le bilan génétique permet
d’identifier une mutation dans 60470 %
des cas familiaux et 30240 % de cas spo-
radiques. L'intérét du bilan génétique est
double: bilan familial des asymptoma-
tiques mais également pronostique, car
il a été mis en évidence que les porteurs
d’une mutation identifiée étaient plus a
risque d’événements graves [17]. Les évé-
nements graves restent rares chez’enfant
et!’adolescent asymptomatiques, notam-
ment ceux qui ont un génotype confirmé
sans expression phénotypique [18].



Le pronostic est d’autant plus séveére
que la maladie s’est déclarée tot dans
I’enfance et qu’elle s’intégre dans un
syndrome ou une maladie métabolique.
Sur signe d’appel et avec I’avis d’'un
généticien ou d’'un spécialiste en mala-
dies métaboliques, on recherchera des
syndromes spécifiques comme celui de
Noonan ou les maladies de surcharge.

0 Noonan et génétique

Le syndrome de Noonan est de transmis-
sion autosomique dominante. Il est lié
a des mutations génétiques en lien avec
la protéine RAS. Chez plus de 50 % des
malades, la maladie est due a des muta-
tions du géne PTPN11 localisé sur le
chromosome 12, dans 25 % des cas elle
est liée a d’autres génes de la voie RAS
(génes SOS1,RAF1,RIT1,KRAS, NRAS,
BRAF, MAP2K1) et, dans 25 % des cas,
onn’identifie pas de mutation.

Une cardiopathie hypertrophique se
développe dans environ 15 % des cas
de syndrome de Noonan. Les mutations
surlesgénes PTPN1, RAF1 et RIT1y pré-
disposent de fagon plusimportante [19].

Effort, sport scolaire
et compétition

Lerisque principal des CMHO est ’aryth-
mie ventriculaire maligne entrainant une
mort subite. Les patients adolescents et
adultes sont contre-indiqués au sport
en compétition, a ’exception des sports
a faible intensité (IA). Chez I’enfant, on
admet la pratique du sport a faible et
moyenne intensité en dehors des compé-
titions, en décourageant la pratique des
sports a forte composante isométrique sta-
tique car pouvant majorer une obstruction
intra-VG par mécanisme de Valsalva [2].

Un cas particulier, qui est un diagnostic
différentiel de la CMH, est la cardiopa-
thie hypertrophique adaptée du jeune
sportif, qui va se distinguer par son
caractere strictement asymptomatique,
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la faible hypertrophie myocardique, le
caractére concentrique et homogene,
la préservation de la fonction ventricu-
laire et’absence d’histoire familiale. En
cas de doute, un arrét complet du sport
pendant 3 a 6 mois permet de normaliser
I’épaisseur myocardique du VG.

B Suivi clinique

On propose classiquement un suivi en
consultation tousles 6 mois par ECG/ETT
pour les patients sous traitement ou
symptomatique. En cas de génotype
confirmé sans expression phénoty-
pique, un contrdle annuel est nécessaire,
notamment a I’adolescence. On encou-
rage a suivre le calendrier vaccinal.
L’antibioprophylaxie de I’endocardite
n’est pas recommandée.
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I Revues géeneérales

Le choix de sexe dans les variations
du développement génital :
guelles avancées?

RESUME: Laspect des organes génitaux du nouveau-né est le critére de déclaration du sexe a la
naissance. Le choix de sexe est une situation rare en pratique clinique chez les enfants nés avec des
organes génitaux atypiques, la question ne se posant que pour les enfants chez lesquels I’apparence
des organes génitaux externes est tellement inhabituelle que la déclaration de sexe a I’état civil n’est
pas possible a la naissance et chez les enfants dont I’apparence est non congruente avec le sexe

geénétique prénatal.

La prise en charge de ces enfants se coordonne dans des centres maladies rares et fait intervenir
des équipes pluridisciplinaires (pédiatres, psychologues et psychiatres, radiologues, généticiens,
chirurgiens...). Les avancées récentes juridiques, diagnostiques et thérapeutiques sont décrites

dans cet article.

L. BRUNET?, C. BOUVATTIER2

1 Juriste, Université Paris 1.

2 Service d’Endocrinologie pédiatrique,
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C § est I'aspect des organes géni-
taux dunouveau-né qui consti-
tue le critere de déclaration du

sexe a la naissance. Les enfants au phé-
notype masculin sont déclarés gargons,
les enfants au phénotype féminin sont
déclarés filles. Le diagnostic de variation
du développement génital (VDG) est évo-
qué a la naissance, plus souvent qu’en
prénatal, devant un hypospade et/ou des
testiculesnon palpés chezun nouveau-né
d’aspect plutot masculin, devant un ori-
fice vaginal non visible et/ou une fusion
postérieure des bourrelets génitaux, une
hypertrophie du clitoris ou des gonades
palpées chezunnouveau-né d’apparence
plutét féminine.

Chez les enfants nés avec des organes
génitaux atypiques, le choix de sexe
est une situation rare en pratique cli-
nique: la question se pose pour les
enfants chez lesquels ’apparence des
organes génitaux externes est tellement
inhabituelle que la déclaration de sexe
al’état civil n’est pas possible a la nais-
sance et pour ceux dont ’apparence est

non congruente avec le sexe génétique
prénatal.

Quels changements
terminologiques ?

Alors quelestermes “ambigiiité sexuelle”,
“pseudohermaphrodisme”... ont dis-
paru du langage médical en 2006 [1], ala
suite d'une conférence de consensus ot
les associations de patients ont exprimé
leurs difficultés face aux mots employés
par les médecins, on les retrouve dans
la circulaire du 28 octobre 2011 relative
aux regles particuliéres a divers actes
de 1’état civil concernant la naissance
et la filiation. Il y est ainsi fait référence
a la situation ol le sexe du nouveau-né
est “incertain” ou aux “cas d’ambiguité
sexuelle”. De plus, ce texte conseille aux
parents “de choisir pour I’enfant un pré-
nom pouvant étre porté par une fille ou
parun gargon”. On sait pourtant que don-
ner un prénom mixte est récusé par beau-
coup de psychologues et pédopsychiatres
s’occupant d’enfants porteurs de VDG.



On ne sait pas encore si cette circulaire
sera abrogée ou non, ala suite de lanou-
velle loi de bioéthique.

La terminologie reste débattue: inter-
sexuation, intersexualité, anomalies du
développement génital, DSD (disorder
of sex development ou développement
sexuel différent), variations du déve-
loppement génital. Elle a finalement été
arbitrée par le législateur qui a inclus
dans la nouvelle loi de bioéthique du
2 aotit 2021 (art. 30) la question des
enfants dont les caractéristiques sexuées
sont inhabituelles. Sous"impulsion du
Comité consultatif national d’éthique
(avis 132) et du Conseil d’Etat (rapport
2018, p. 129), la dénomination qui a été
privilégiée est celle de “variation du
développement génital” (ou sexuel),
“qui n’engage pas I'identité sexuelle
future et exclut la notion d’une mala-
die, mais sous-entend I’existence d’'une
atypie” (CCNE, avis précité, p. 13).

C’est par son acte de naissance que le
nouveau-né acquiert une existence juri-
dique. En droit frangais, I'enfant doit étre
déclaré a I'officier d’état civil dans les
5 jours qui suivent I’accouchement (Code
civil, art. 55). Le jour de ’'accouchement
n’est pas compté dans le délai de déclara-
tion denaissance. Lorsque le dernier jour
du délai estun samedi, un dimanche, un
jour férié ou chémsé, ce délai est prorogé
jusqu’au premier jour ouvrable (décret
n°2017-278 du 2 mars 2017). Ces délais
sont courts mais permettent souvent les
explorations complémentaires rapides
pour déterminer le sexe de I’enfant né
avec une variation du développement
génital et éviter ainsi de devoir suspendre
la déclaration de naissance.

L’acte de naissance doit en effet énoncer
le jour, I'heure, le lieu de la naissance,
le sexe, les prénoms donnés, la filiation
de ’enfant ainsi que le nom de famille.
Il tiendra lieu de “conservatoire” de
I’identité civile de la personne: y seront
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consignés les événements qui viendront
au cours du temps modifier ou complé-
ter cette identité. Une copie compléte
de cet acte, et pas seulement un extrait,
devra étre produite dans certaines occa-
sions (divorce, adoption, changement de
nationalité...). Cetacte ne peut étre com-
plété ou modifié que par ajouts succes-
sifs et aucune mention déja inscrite ne
peut étre effacée. Jusqu’a présent, en cas
d’erreur sur le sexe d’un enfant porteur
de VDG, ’assignation initiale ne dispa-
raissait pas, une correction était apportée
sous la forme d’une mention marginale.
Il en était de méme si la désignation du
sexe n’avait pas été possible dans le
délai légal de déclaration ou si un report
—jusqu’a 2 ans — avait été demandé au
procureur de la République, comme la
circulaire du 28 octobre 2011 précitée
I’autorisait. L’absence de mention ini-
tiale restera définitivement visible [2].

Toutes les familles concernées et
tous ceux qui prennent en charge les
nouveau-nés porteurs de VDG sou-
haitent que le changement de sexe a
I’état civil, lorsqu’il est nécessaire, ne
comporte plus de mentions révélant les
hésitations qui ont eu lieu sur le sexe de
I’enfant a sa naissance, comme c’est le
cas aujourd’hui. La modification de la
mention du sexe sur I’acte de naissance
doit &tre une procédure simple, rapide et
invisible, surtout lorsque la déclaration
de l’enfant a été erronée en raison d'une
erreur médicale (par exemple, la sortie
de la maternité d’un nouveau-né fémi-
nin virilisé par une hyperplasie congé-
nitale des surrénales non diagnostiquée
et déclaré de sexe masculin). C’est ce qui
devraitrésulter de laloi relative a la bio-
éthique du 2 aotit 2021 : un dispositifest
prévu pour faciliter lereport de la décla-
ration (jusqu’a 3 mois) et la rectification
de la mention du sexe, sans qu’il reste
de trace de ces modifications dans les
copies intégrales de I’acte de naissance.

Malgré ces avancées, le droit continue de
ne penser ’humain que de fagon binaire.
Les deux catégories de sexe (masculin
et féminin) sont profondément ancrées

dans notre société. Par exemple, lors de
I’établissement d’une carte nationale
d’identité, il est précisé que le sexe qui
est mentionné sur I’acte de naissance
doit étre indiqué par la lettre M (mascu-
lin) ou F (féminin; circulaire du 10 jan-
vier 2000, rubrique 49).

Cette obligation de déclarer le sexe & la
naissance, en France ou n’existent que
deux sexes possibles, est considérée par
certaines personnes comme une atteinte
aux droits des enfants nés avec des
organes génitaux différents, au respect
de leur identité. Ces militants ne sont
pas tous d’accord : certains souhaitent
la suppression de la mention du sexe
surl’acte de naissance, d’autres pronent
la création d’une troisiéme catégorie
“indéterminé” ou “neutre”. C’est ainsi
qu’enaott 2015, une personne de 60 ans,
rattachée au sexe masculin sur son acte
de naissance, mariée et ayant adopté un
enfant, se présente comme une personne
intersexuée dont les organes génitaux
“ne correspondaient pas a la norme
habituelle de I'anatomie masculine ou
féminine” et invoque son impossibilité
tout au long de sa vie de s’identifier soit
au sexe masculin, soit au sexe féminin.
Cette personne a introduit une requéte
en demandant la rectification de son
acte de naissance et sa déclaration dans
le sexe neutre. Le 20 aott 2015, les juges
du TGI de Tours ont décidé que “le sexe
qui lui a été assigné a la naissance appa-
rait comme une pure fiction, qui Iui aura
été imposée pendant toute son existence,
sans que jamais il n’ait pu exprimer son
sentiment profond” et lui ont accordé le
changement demandé.

Néanmoins, cette premiére décision a
été censurée en appel et ’affaire a abouti
devant la Cour de cassation qui, le 4 mai
2017, a tranché en affirmant que “la loi
frangaise ne permet pas de faire figurer
dans les actes de I’état civil I'indication
d’un sexe autre que masculin ou fémi-
nin”. Selon la Haute Cour, “la dualité
des énonciations relatives au sexe dans
les actes de I’état civil poursuit un but
légitime en ce qu’elle est nécessaire a
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I'organisation sociale et juridique dont
elle constitue un élément fondateur”.
Le droit francgais ne laisse donc pas de
place a une troisieme catégorie de sexe.
La bi-catégorisation masculin/féminin
demeure, en 1’état du droit positif, exclu-
sive de toute autre choix.

Quelle autre option reste-t-il dans une
société si binaire pour les personnes qui
ne se sentent appartenir ni au masculin ni
au féminin ? Pourquoi faut-il que le sexe
apparaisse sur les documents officiels
d’identification etles actes de'état civil ?
Quelle est encore son utilité a ’heure de
I’égalité entre leshommes et les femmes ?
Le sexe est-il encore un moyen pertinent
de différencier les individus?

B Quels progres diagnostiques ?

Les principales avancées diagnostiques
concernent la génétique des VDG. Les
panels NGS de génes impliqués dans
les VDG, utilisés dés que les premiéres
explorations cliniques et biologiques
ne permettent pas de diagnostic évident
(comme dans I’hyperplasie congéni-
tale des surrénales, par exemple), sont
utilisés en routine dans les centres
experts [3]. Cependant, méme les panels
les plus récents ne permettent que la
moitié environ des diagnostics étiolo-
giques des VDG 46, XY. Il est probable
que les analyses d’exome/génome soient
les techniques d’avenir et qu’elles per-
mettront d’élucider les causes des VDG
demeurées inconnues.

Quelles avancées
thérapeutiques ?

Depuis les années 1950, les déci-
sions concernant le choix de sexe et la
chirurgie génitale étaient guidées par la
politique du choix de sexe “optimal”,
correspondant a une identité de genre
stable, une bonne adaptation psycho-
sociale et la possibilité d’'une fonction
sexuelle “normale”. Cette approche
avait comme postulats que I’identité

POINTS FORTS

B Tout questionnement sur les organes génitaux d’'un nouveau-né
doit faire demander un avis spécialisé.

B Limpossibilité de dire le sexe d'un nouveau-né doit faire surseoir
a la déclaration de l'enfant a l'état civil.

B Méme si les progrés diagnostiques sont réels, beaucoup de
questions thérapeutiques traversent la prise en charge des
nouveau-nés aux organes génitaux atypiques.

de genre (c’est-a-dire 'identification de
soi comme une fille/une femme ou un
garcon/un homme) n’est pas établie a la
naissance mais est surtout la résultante
de I’éducation (“nature vs nurture”),
qu’'une identité de genre stable et une
bonne adaptation psychologique néces-
sitent que ’apparence des organes géni-
taux externes soit en adéquation avec
le genre assigné des le plus jeune age.
Une identité sexuée stable et la capacité
d’une sexualité “normale” (c’est-a-dire
hétérosexuelle) seraient des prérequis a
une qualité de vie de “bonne qualité”.

Les défenseurs de cette approche pen-
saient que cette politique du choix de
sexe appelait une adhésion totale a la
décision de choix de sexe, tant de la part
del’enfant lui-méme que de ses parents.
Parfois, pour décourager toute impres-
sion d’incertitude sur le choix du sexe,
certaines informations médicales étaient
dissimulées aux parents et au patient. Le
cadre juridique frangais demeure, pour
partie, étalonné sur une telle approche
dans la mesure ot il délégue encore
explicitement au pouvoir médical la
mission de déterminer définitivement
le sexe “a la suite de traitements appro-
priés” lorsque la déclaration de sexe a été
reportée (circulaire du 28 octobre 2011,
précitée).

L’ensemble de ces pratiques médicales et
de cesnormes est questionné depuis plu-
sieurs années sous I'impulsion des asso-
ciations de personnes qui serevendiquent

comme intersexes et viennent boulever-
ser les représentations communes [4].

Au-dela des questions juridiques sou-
levées, la naissance d’un enfant aux
organes génitaux atypiques reste un
grand traumatisme pour les parents qui
doivent étre accompagnés pour pouvoir
accepter I’enfant tel qu’il est et non tel
qu’il était attendu. La prise en charge
médico-chirurgicale de I’enfant ne doit
pas avoir pour préoccupation de confor-
mer ses organes génitaux aux standards
masculin ou féminin afin de favoriser son
intégration psychosociale. Cette prise
en charge doit étre évaluée et proposée
dans le respect des droits de I’enfant, de
son intégrité physique et de sa capacité a
participer aux décisions thérapeutiques
qui le concernent. Chez ces enfants, un
choix de sexe (juridique et social) est fait
et la prise en charge est ensuite discutée
en réunion de concertation pluridisci-
plinaire. Cette procédure, organisée a un
niveau national, est le cadre 1égal retenu
dansle projet de loi relatifa labioéthique.

Si toutes les équipes sont aujourd’hui
d’accord pour surseoir a tout geste défi-
nitif (gonadectomie), pour d’autres indi-
cations (chirurgie d’hypospade sévere,
chirurgie du clitoris...), les positions
sont plus variables. Certaines équipes
proposent une chirurgie précoce,
d’autres une chirurgie décalée ou plus
tardive, dans ’attente que I’enfant puisse
participer aux gestes qui seront pratiqués
sur son corps [3, 5, 6].



Quelle importance revét la taille du
pénis ou celle du clitoris ? Faut-il se pré-
occuper del’aspect des organes génitaux
externes, de la présence ounon d’un uté-
rus (dont la qualité est imprévisible a la
naissance, mais qui est porteur de poten-
tielles possibilités de grossesse), des
possibilités, avec un traitement médical
(testostérone) et chirurgical, d’obtention
d’un phénotype masculin adulte qui per-
mette une sexualité épanouie? Quel est
I’'impact sur I'identité sexuée de I'im-
prégnation hormonale cérébrale pen-
dant la grossesse ? Doit-on attendre que
I’enfant participe a toute prise en charge
chirurgicale et ne faire qu’encadrer avec
bienveillance et psychologie les parents
dans]’éducation d’un enfant aux organes
génitaux différents ? Aucune de ces ques-
tions n’est actuellement résolue.

B Conclusion: un monde idéal

“Le savoir gagné au xix® siécle et au
xx® siécle sur 'embryologie et 'endocri-
nologie du développement sexuel nous
permet de comprendre que les humains
hommes et femmes commencent toute
leur vie avec les mémes structures: la
totale masculinité et la totale féminité
représentent les extrémes d’une gamme
de types corporels possibles. Que ces
extrémes soient les plus fréquents a
donné créance a I'idée qu’ils ne seraient
pas seulement naturels (produits par la
nature), mais normaux (représentant
un idéal statistique et social). Mais la
connaissance de la variation biolo-
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gique nous permet de conceptualiser les
espaces moyens, comme naturels, méme
s’ils sont statistiquement peu courants”
(A. Fausto-Sterling) [7].

En France, un enfant aux organes géni-
taux différents, dont la déclaration de
sexe est difficile ou impossible a la nais-
sance, doit néanmoins étrerattaché a un
sexe social, masculin ou féminin, dans
lequel ses parents1’éléveront. Dans notre
société sibinaire, la question d’élever un
enfant de fagon neutre parait difficile ou
néfaste. Nous devrions néanmoins étre
capables, parents, médecins, psys et tra-
vailleurs sociaux, de choisir de ne faire
ni traitement médical ni chirurgical sans
la participation, I’assentiment, voire le
consentement de I’enfant. Le suivi médi-
cal/psychologique pourrait étre dédié a
la croissance staturo-pondérale, 1’évo-
lution spontanée des organes génitaux
externes, ainsi qu’a la tolérance indi-
viduelle, familiale et sociétale (créche,
école...) de cette situation. En période
péri-pubertaire et peut-étre avant, un
choix sera fait par I’enfant. Nous n’en
sommes pas encore la, mais gardons a
I'esprit que les débats surla pluralité des
corps et les variations du développement
génital sont toujours des débats éthiques
et politiques sur’égalité sociale et surles
moyens de la faire progresser.
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Dépistage précoce des futures
dysmorphoses orthodontiques

RESUME: La santé bucco-dentaire est parfois délaissée par le pédiatre car étant du domaine de
la dentisterie, mais son influence sur le développement eumorphique de I’enfant est si importante
qu’elle le concerne tout autant. Une prise en charge précoce permet en effet une correction fonction-
nelle des pathologies orthodontiques. Cela n’a pas échappé a la Haute Autorité de santé qui conseille
une visite de dépistage avant I’évolution des premiéres dents définitives. Mais que regarder?

P. FELLUS

Président d’"Honneur de la Société Francaise
d’Orthodontie Pédiatrique,

Spécialiste qualifié en ODF.

par les parents a propos d’ortho-

dontie. Le plus souvent, il s’agit
d’avoir leur avis sur un plan de traite-
ment proposé par ’orthodontiste et
nécessitant ’extraction de dents défini-
tives. Cela peut paraitre choquant mais
c’est bien souvent inéluctable chez les
jeunes adolescents. Fort heureusement,
lafréquence de cette indication diminue
de plus en plus avec les prises en charge
précoces des troubles de la croissance
des maxillaires. En réalité, les symp-
témes sont diagnosticables des 1’dge de
4 ans et c’est pourquoi la Haute Autorité
de santé (HAS) recommande que la pre-
miere visite chez le spécialiste ait lieu
avant la poussée des premiéres dents
définitives.

I es pédiatres sont parfois sollicités

Correctement stimulée par des praxies
physiologiques, la croissance de la
face permettra I’évolution de toutes les
dents définitives. A I'inverse, le main-
tien de la succion-déglutition (plus de
2000 fois par jour) modelera un palais
étroit et ogival, interdisant une posture
physiologique de la langue contre la
voite palatine, anomalie conduisant &
unerespiration buccale. Or, la nature fait
bien les choses et c’est pourquoi, a ’age
de 4 ans, avec l’apparition de la masti-
cation, les circuits neuronaux gérant la

déglutition se modifient spontanément
chez 60 % des enfants et, parmi eux, on
retrouve les 50 % d’enfants quin’auront
pas besoin de recourir a 1’orthodontie
pour bénéficier d'une denture fonction-
nelle et esthétique.

Mais si cette étape d’origine génétique
ne concerne pas la totalité des enfants,
c’est que des problemes épigénétiques
sont apparus. Alimentation trop molle
et habitudes de succion (tétine, pouce
et malheureusement aussi biberon)
expliquent le maintien de la succion-
déglutition qui, de praxie physiologique,
va devenir une parafonction.

Le bilan anatomique et fonctionnel peut
étre mis en place par le dentiste, ’ORL
et le pédiatre lors des visites de routine.

Dépistage de troubles
dysfonctionnels
1. Examen facial
>>> Les lévres
Un contact forcé entre la 1&évre du haut
et celle du bas crée le joint d’étanchéité

indispensable a la réalisation du pro-
gramme de succion-déglutition et il est
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Fig. 2: Rétromandibulie, joint d'étanchéité reporté
en arriére des incisives supérieures.

Fig. 3: Orifices narinaires hypotoniques et conges-
tionnés.

détectable lors du simple examen du
visage de I’enfant. Il est obtenu géné-
ralement par 1’élévation de la levre
inférieure et la participation de la mus-
culature mentonniere (fig. 1). Ce joint
d’étanchéité peut étre reporté en arriére
des incisives supérieures dans les rétro-
mandibulies importantes (fig. 2).

>>> Les narines

L’anatomie des orifices narinaires peut
nous informer sur le mode derespiration
habituel : hypotoniques et congestion-
nés, ils valident une respiration buccale

(fig. 3).
>>> Les joues

Le test pathognomonique consiste a
mettre le petit doigt contre la face interne
de la joue et de demander & ’enfant
d’avaler. Si vous sentez une contraction,

"‘

Fig. 4: Test de déglutition.

imaginez qu’elle se produit toutes les
minutes contre les arcades dentaires. Pas
étonnant que les machoires ne se déve-
loppent pas normalement (fig. 4).

2. Examen intra-buccal

1l se fait I’enfant assis, les dents serrées.
Idéalement, le maxillaire supérieur est
pluslarge quelamandibule, les incisives
supérieures recouvrent de 2 mm les infé-
rieures qui sont au contact avec la face
palatine des supérieures par leurs faces
vestibulaires. De légers diastémes entre
les incisives de lait vers 1’4ge de 5 ans
sont normaux et augurent d’'une bonne
évolution des dents définitives (fig. 5).

Fig. 5: Idéalement, le maxillaire supérieur est plus
large que la mandibule, les incisives supérieures
recouvrent de 2 mm les inférieures qui sont au
contact avec la face palatine des supérieures par
leurs faces vestibulaires.

>>> Anomalies transversales

Les étroitesses du maxillaire supérieur
peuvent se manifester différemment.
Un articulé croisé de chaque c6té signe
une hypoplasie importante qui n’empé-
chera pas, si elle est correctement traitée
en denture temporaire, les dents défini-
tives d’évoluer en bonne position (fig. 6).
L’inversion d’articulé peut ne se maté-
rialiser que d'un coté et intéresser aussi
la zone incisivo-canine. Ces formes ne
sont pas nécessairement des formes asy-
métriques, la dynamique mandibulaire
pouvant amplifier les symptomes du
fait d’interférences occlusales (fig. 7). Le
menton sera alors dévié du coté le plus
étroit (fig. 8).

Ces étroitesses du maxillaire supérieur

ont des répercussions au niveau des
fossesnasales et favorisent larespiration
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Fig. 6: Articulé croisé de chaque coté corrigé pour
permettre U'évolution de toutes les dents définitives.

Fig. 10: Anomalie verticale, traitement terminé en denture temporaire.

buccale, voire les apnées du sommeil.
L’horizontalité du plan d’occlusion doit
aussi étre controlée (fig. 9).

>>> Anomalies verticales

Les béances verticales sont spectacu-
laires mais répondent rapidement & la
thérapeutique si le traitement est étiolo-
gique. Laencore, pouce, tétine et biberon
sontal’origine des formes majeures et la
protrusion linguale lors de la succion-
déglutition a I'origine des formes plus
frustes (fig. 10).

Fig. 8: Menton dévié du coté le plus étroit du maxillaire supérieur.

A ’'opposé, les supraclusies (dents du
hautrecouvrant les incisives inférieures)
attirent moins ’attention des parents et
passent plus souvent inapergues alors
que le traitement est plus complexe et les
répercussions fonctionnelles plus graves.
La mastication se fait en ouverture-

fermeture au lieu d’étre en mastication
unilatérale alternée. Le traitement idéal
doit étre mis en place lors de I’évolution
des premiéres molaires définitives pour
éviter les fréquentes récidives (fig. 11).

Fig. 11: Supraclusion.
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POINTS FORTS

Les dysmorphoses orthodontiques ne sont pas inéluctables.
L'épigenese est plus influente que la génétique.

Un dépistage précoce simplifiera la phase thérapeutique.

La correction des dysfonctions favorisera la croissance
eumorphique.

>>> Anomalies sagittales

Les rétromandibulies ou prognathies
doivent étre prises en charge le plus pré-
cocement possible de maniere a agir sur
le squelette osseux et non se contenter
de compensations dentaires a 1’ado-
lescence, voire de chirurgie maxillo-
faciale. Ces dysmorphoses sont facile-
ment détectables en regardant ’enfant
de profil (fig. 12). Ces anomalies peuvent
se conjuguer dans les deux voire les trois

Fig. 13: A gauche, béance et prognathie. A droite, béance et rétrognathie.

sens de I'espace (fig. 13).

0 Bénéfices

Les bénéfices des traitements précoces
dépassent largement le cadre de I’aligne-
ment dentaire:

—diminution desrisques de traumas des
dents antérieures lactéales ou définitives
(fig. 14);

—facilitation du sevrage du pouce et de
la tétine en modifiant la proprioception
induite par ces habitudes;
—ameélioration de I'intégration sociale
chezles enfants dysmorphiques (fig. 15);
—traitement du palais osseux lui aussi
souvent impacté et que I’appareil mis
en place permettra de diagnostiquer
(fig. 16);

—diminution de la fréquence des otites
séreuses par le drainage naturel de

Fig. 14: Traumas dentaires.
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I Revues géeneérales

Fig. 16: Traitement du palais osseux symétrisant la hauteur des deux hémimaxillaires.

I'oreille interne, concomitant de I'instal-
lation dela déglutition de type sujet denté.

Des contre-indications existent cepen-
dant: I'immaturité de I’enfant, des

doutes manifestés par les parents qui
entraineraient un désengagement de
leur collaboration, le port inconstant
de ’appareil et une mauvaise hygiéene
bucco-dentaire. Il faut éviter aussi de

commencer lors des trois premiers mois
del’année de CP ot ’apprentissage de la
lecture est la seule priorité.

Cet examen permettra également de
dépister des troubles ostéopathiques
comme un torticolis ou une plagiocépha-
lie, qui doivent eux aussi étre dépistés
précocement.

0 Conclusion

Une prise en charge précoce permet une
réduction de la durée des traitements
orthodontiques, une meilleure stabilité
des résultats obtenus, un plus grand
confort pour ’enfant et une économie
des dépenses de santé publique non
négligeable.

L’auteur a déclaré ne pas avoir de conflits
d’intéréts concernant les données publiées
dans cet article.
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Quelle est I’évolution a moyen terme des enfants
ayant présenté un syndrome d’inflammation
multisystémique ?

Farooar KM, Cuan A, WELLER R] et al. Longitudinal outcomes

for multisystem inflammatory syndrome in children. Pediatrics,
2021;148: in press.

i les enfants ont été relativement épargnés par les

infections 8 SARS-CoV-2 lors de la premiére vague de

I’épidémie, une augmentation des cas de syndrome
d’inflammation multisystémique (PIMS) a été observée a partir
de mai 2020.

Le but de ce travail nord-américain était de rapporter I’évo-
lution a moyen terme des patients ayant présenté un PIMS.

Tousles enfants de moins de 21 ans hospitalisés pour un PIMS
au centre hospitalier de l'université de Columbia entre avril et
décembre 2020 ont été inclus. Ils ont tous été traités avec des
corticoides et/ou des immunoglobulines intraveineuses et de
I’anakinra en cas de formes modérées a séveres. De ’aspirine
afaible dose était prescrite a la sortie. Les enfants ont été revus
environ 2 semaines, 2 mois et 6 mois apres ’hospitalisation
pour un examen clinique, biologique (profil cytokinique, bilan
immunologique) et une échographie cardiaque avec analyse
des coronaires par 3 médecins différents.

Autotal, 45 enfants ont eu un diagnostic de PIMS sur la période
d’étude. La durée médiane du séjour hospitalier dansle centre
universitaire était de 5 jours (2-22). Par la suite, le suivi médian
des patients jusqu’a la derniére visite était de 5,8 mois (1,3-
6,7). Tous les patients testés (43/45) avaient une sérologie
SARS-CoV-2 positive, les 2 autres patients avaient une PCR
antérieure positive. 76 % des patients ont di étre hospitali-
sés dans une unité de soins intensifs, 64 % ont eu besoin de
traitements inotropes ou vasopresseurs et 31 % d’un support
respiratoire. Concernant les traitements, 100 % ont eu de la
méthylprednisolone, 91,1 % des immunoglobulines intra-
veineuses et 11 % un traitement biologique de type anakinra.
Aucun enfant n’a développé d’infections secondaires.

Sur le plan biologique, la CRP, les D-dimeres et la ferritine
étaient trés augmentés chez 87 & 98 % des patients. La tropo-
nine et le pro-BNT étaient augmentés chez 64 et 91 % respec-
tivement au début de I’évolution de la maladie. Au premier
suivi, tous ces marqueurs s’étaient normalisés. 15 patients
avaient une thrombocytose qui persistait dans 73 % des
cas au premier suivi. Sur les 32 patients ayant eu un profil
cytokinique pendant ’hospitalisation, lesIL2R, 6,10,17 et 18
étaient augmentées chez la majorité des patients. A I’admis-
sion, une lymphopénie avec des valeurs absolues médianes
de 900/mm? (500-2 100) étaient observées. Le dosage pondéral
desimmunoglobulines était normal. Sur les 12 patients ayant

eu un phénotypage lymphocytaire, les CD3+ et CD8+ étaient
toujours bas, les lymphocytes Natural Killer étaient bas dans
2/3 des cas et les CD19+ dans 25 % des cas. Lors du premier
suivi, les prélevements réalisés chez 24 patients montraient
la persistance d’une lymphopénie marquée chez 96 % des
patients avec une augmentation des lymphocytes T doubles
négatifs (CD3+, CD4—, CD8-), cette élévation persistait lors
des autres suivis.

Pendant I’hospitalisation, 22 % des enfants avaient une dys-
fonction ventriculaire droite ou gauche modérée a sévere et
53 % une dysfonction légere. 32 % avaient une fuite atrio-
ventriculaire modérée a sévere. Par ailleurs, 40 % avaient
des coronaires proéminentes; lors du suivi, on retrouvait une
dilatation des coronaires ou des anévrysmes dans 9 et 7 % des
cas respectivement. Une CRP et un pro-BNP élevés étaient
associés a une atteinte cardiaque modérée a sévére mais pas
les modifications immunologiques et le profil cytokinique.
Lors du 2° suivi, 11 enfants gardaient des anomalies a 1’écho-
graphie cardiaque, celles-ci étaient peu importantes sauf pour
2 enfants qui, lors du dernier suivi entre 4 et 9 mois, présen-
taient toujours pour I'un une dysfonction biventriculaire
minime et pour I’autre une fuite mitrale et tricuspide minime.

Cetravail rapporte pour la premiére fois I’évolution a moyen
terme des enfants ayant présenté un PIMS apreés une infection
aSARS-CoV-2 etmet en évidence une amélioration rapide des
marqueurs inflammatoires et anomalies cardiaques. Des ano-
malies immunologiques persistent a distance de I'infection
aigué et nécessitent des études complémentaires. De méme,
I’évolution cardiaque a type de fibrose ou I'intolérance a
Peffort devra étre évaluée dans d’autres travaux.

Complications a long terme
d’un diabéte de type 2 a début pédiatrique
TODAY Study Group; Bjornstap P, Drews KL, Caprio S et al. Long-

term complications in youth-onset type 2 diabetes. N Engl ] Med,
2021;385:416-426.

¥ incidence du diabéte de type 2 est en augmentation

chez les enfants dans les pays occidentaux depuis

une vingtaine d’années. Aux Etats-Unis, entre 2002

et 2012, elle a augmenté de 4,8 % chaque année. Des études

antérieures réalisées a partir de registres ont montré que les

complications liées au diabete de type 2 étaient plus fré-

quentes par rapport au diabgte de type 1 lorsque la maladie
débutait dans ’enfance.

Le but de ce travail était d’évaluer, a partir d’une cohorte au
suivilongitudinal, lerisque de complications chez des jeunes
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patients adultes ayant présenté un diabete de type 2 des 1’age
pédiatrique.

Les patients de I’étude TODAY, réalisée entre 2004 et 2009
pour évaluer 3 stratégies de traitement chez des jeunes de
10 & 17 ans avec un diabete de type 2 évoluant depuis au
moins 2 ans avec un IMC > 85° percentile, un peptique C a
jeun> 0,6 ng/mL et ’absence d’anticorps pancréatiques, ont
été enrdlés dans une étude longitudinale réalisée en 2 temps
entre 2011 et 2014 puis 2014 et 2020. Dans cette derniére
phase, les complications liées au diabéte — une hyperten-
sion artérielle (HTA), une dyslipidémie, une neuropathie,
une atteinte rénale et une atteinte ophtalmologique — ont
été répertoriées.

Ala fin du suivi, I’dge moyen des 500 participants étaient de
26,4 2,8 ans avec une évolution moyenne du diabéte depuis
13,3 + 1,8 ans. Entre I’entrée dans ’étude et le dernier suivi,
le pourcentage de patients ayant une HbA1lc > 10 % passait
de 0 4 34 % a 15 ans d’évolution et 'TMC de 35 a 37,5 kg/m?.
La majorité des patients avaient de la metformine et/ou de
I'insuline mais plus d’'un quart n’avaient plus de traitement.
L'incidence cumulative d’'une HTA a 15 ans d’évolution du
diabgte étaitde 67,5 %, elle était de 51,6 % pour une dyslipidé-
mie, de 54,8 % pour une maladierénale et de 32,4 % pour une
neuropathie. Lors du dernier examen, 51 % des participants
avaient une atteinte ophtalmologique dont 8,8 % avec une
atteinte rétinienne modérée a sévere et 3,5 % avec un cedéme
maculaire. Ainsi, 'incidence cumulative d’avoir une compli-
cation microvasculaire aprés 9 ans d’évolution du diabeéte était
de 50 % et de 80,1 % apres 15 ans d’évolution.

Au dernier suivi, 39,9 % des patients n’avaient aucune com-
plication, 31,8 % avaient une complication et 21,3 % deux
complications. Les facteurs de risque de développer des
complications étaient une HbA1c augmentée, une HTA, une
dyslipidémie et le fait d’étre noir. L'IMC n’était pas associé a
un surrisque de présenter des complications.

Cette premiére étude longitudinale suivant une cohorte de
jeunes adultes ayant développé un diabete de type 2 a1’age
pédiatrique montre que les complications microvasculaires
augmentent au cours du temps et touchent plus de la majo-
rité des patients apres 15 ans d’évolution. Ce travail tient
peu compte des traitements utilisés et de I’observance. On
peut espérer que le développement de nouveaux traitements
comme les agonistes du récepteur du GLP1 et les inhibi-
teurs du SGLT2 limitent la progression de ces complications
microvasculaires.

J. LEMALE

Service de Gastroentérologie
et Nutrition pédiatriques, %
Hépital Trousseau, PARIS.
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