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1 Billet du mois

A. BOURRILLON

La zététique
ou l'art du doute

a zététique, selon Broch', se définit comme “I’art de faire la différence entre ce
qui reléve de la science et ce qui appartient a la croyance”.

Les réflexions entendues tout au long de la pandémie a coronavirus ont permis de
déplorer I’attraction de certains communicants a s’approprier des certitudes ignorant
les régles scientifiques élémentaires: observations/hypothéses/expérience/évalua-
tion. Avec souvent une méconnaissance regrettable de tout esprit critique.

Le Pr Karine Lacombe nous conduit a réfléchir aux effets déléteres de tels compor-
tements.

L’effet Dunning-Kruger (dit de surconfiance) permet aux moins qualifiés dans un
domaine de surestimer leurs compétences. Et, a I'inverse, aux plus expérimentés
de sous-évaluer leur aptitude a analyser I'inconnu avec I’humilité, les doutes, la
permanence des interrogations critiques des scientifiques.

Leffet de la vérité illusoire (ou I'illusion de vérité) traduit la tendance a croire que
toute information est vraie parce qu’elle se répete et se diffuse. Tout le monde le dit...
méme si personne ne le prouve.

L'effet amplificateur redoutable des réseaux sociaux apporte a des illusions de cer-
titudes un droit égal a exprimer ses propres croyances, avec au nom de la liberté un
devoir de respect signifiant validation. Dans cette profusion obscure et vociférante,
écrit le philosophe, rien ne permet plus de distinguer le raisonnable et le délirant,
I'information et les fakenews, I’attraction du vrai et la passion de I’ignorance.

Laloi de Brandolini? (ou principe d’asymétrie des baratins) est un aphorisme énon-
cant que “la quantité d’énergie indispensable pour réfuter des idioties est supérieure
d’un ordre de grandeur a celle nécessaire pour les produire”.

Sitous ceux qui se prennent pour des lumiéres lamettaient en veilleuse, ce serait déja
une belle contribution écologique, dit un proverbe raisonnable... qui circule aussi

sur les réseaux sociaux.

Beau programme pour la rentrée que soient performées chez nos enfants les bonnes
regles de tout esprit critique.

La zététique s’y reconnaftra.

1 Broch H. L'art du doute ou comment s'affranchir du prét & penser. Ed. Bock-e-book, 2008.
2 Swynghedauw B. Le principe de Brandolini et les fakenews. Med Sci, 2020;36:654.



réalités Pédiatriques — n° 258_Juin 2022

I Le dossier — Malformations meédullaires
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Editorial

es malformations vertébromédullaires ou dysraphismes spinaux sont des patho-
logiesrares, mais leurs signes révélateurs représentent des situations fréquentes
en pédiatrie. En effet, de nombreux praticiens se trouvent confrontés a une
fossette sacro-coccygienne atypique, une énurésie tardive ou une rotation exagérée
d’un pied. Les questions qui en découlent sont les suivantes:
—ces symptomes sont-ils le reflet d'un probléme neurologique sous-jacent ?
—cette anomalie cutanée est-elle associée a une malformation médullaire ?
—quels sont les critéres pour demander un examen complémentaire 7

Cette mise au point sur les troubles vésicosphinctériens d’origine médullaire de I’en-
fant souléve le probleme de ces symptémes qui sont encore pergus comme tabou dans
de nombreuses familles, mais aussi le concept de “handicap invisible”. Quand nous
interrogeons les enfants avec des troubles de continence, ils souffrent de limitation
d’activité et ces symptémes ont un impact sur ’estime que les enfants ont d’eux-
mémes. Il est donc indispensable d’explorer les troubles urinaires et fécaux lorsque
la continence n’est pas obtenue a 1’dge de 3 ans.

Les articles de ce dossier consacré aux malformations médullaires ont pour but
de retracer le parcours multidisciplinaire de ces patients a travers 3 spécialités: la
médecine physique et de réadaptation (MPR), I’orthopédie et la neurochirurgie. Les
consultations communes autour des patients atteints de dysraphismes (MPR, chirur-
gien orthopédique et viscéral et neurochirurgien) ont été mises en place en 1990 a
I'h6pital Armand Trousseau a Paris grace a la collaboration du PrMichel Zerah (neuro-
chirurgien) et du Dr Véronique Forin (médecin de MPR). L’augmentation de la fré-
quence de ces consultations au fil des années (plus de 300 consultations/an au centre de
référence maladies rares [CRMR] MAVEM de I'hépital Armand Trousseau, mavem.fr)
confirme la demande de la part des familles, mais aussi des autres praticiens. Ces
consultations permettent que les décisions de prise en charge neurochirurgicale se
fassent toujours de maniere pluridisciplinaire (devant une corrélation radioclinique
ou un risque d’évolutivité), mais également que la suite de la prise en charge et les
évaluations complémentaires soient coordonnées et apportées dans une unité de
lieu et de temps.

Les connexions entre spécialistes ont permis d’accroitre nos connaissances sur
ces malformations en termes radiologiques et d’évolution des symptomes pour les
patients. Ces échanges ont pris tout leur sens avec la participation au réseau maladies
rares au sein du CRMR C-MAVEM. Cette communication entre les spécialités médi-
cales et chirurgicales méne a des formations, des concertations avec les associations
de patients et a la publication de recommandations et d’articles scientifiques. Ces
avancéesrendent les annonces diagnostiques et pronostiques plus précises et offrent
une continuité depuis la période anténatale jusqu’a la transition vers une prise en
charge en milieu adulte.
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I Le dossier - Malformations médullaires

Dépistage et prise en charge
des troubles vésicosphinctériens
dans les malformations médullaires

RESUME: Les symptomes les plus souvent observés dans les dysraphismes médullaires sont la
constipation et I’hyperactivité détrusorienne. Le dépistage des malformations médullaires n’est pas
évident a cause de leur fréquence importante dans la population générale. L’association de plusieurs
signes ou I’évolution anormale de ces symptomes doit faire rechercher une cause secondaire, dont

les dysraphismes.

Le traitement de ces troubles a pour but la préservation de la fonction rénale et I’obtention d’une
continence urinaire et fécale adaptée a I’age de I’enfant. Cette prise en charge requiert une coordi-
nation multidisciplinaire entre le neurochirurgien, le médecin de MPR, le chirurgien orthopédique et
viscéral et I’équipe paramédicale de rééducation. Chaque traitement doit étre adapté réguliérement

en fonction des capacités et des besoins fonctionnels des enfants.

P. LALLEMANT-DUDEK

Sorbonne Université, Service de Médecine
physique et de Réadaptation pédiatrique, Hopital
Armand Trousseau, PARIS.

médullaires peut étre fait en anté-

natal (lors d’une échographie obs-
tétricale puis confirmé par IRM feetale),
en postnatal immédiat (sur découverte
d’un stigmate cutané du raphé médian
le plus souvent) ou de maniére plus tar-
dive a la suite d'une prise en charge de
troubles vésicosphinctériens ou neuro-
orthopédiques. Le dépistage évoqué
ici concerne les diagnostics tardifs de
malformation médullaire: les dysra-
phismes fermés (cf. article du Dr de
Saint-Denis) et le suivi de ces malfor-
mations diagnostiquées lorsqu’elles
sont asymptomatiques.

I e diagnostic des malformations

Cet article a pour but de répondre a la
question: quand faut-il rechercher un
dysraphisme en cas de trouble vésico-
sphinctérien ? En effet, les fuites uri-
naires et la constipation sont fréquentes
dans la population pédiatrique et la
grande majorité n’est pas d’origine neu-

rologique. Il s’agit donc de faire la dis-
tinction avec des troubles fonctionnels.
Lorsque les troubles vésicosphinctériens
sont d’origine neurologique, ils doivent
étre dépistés, surveillés de maniere
réguliere et pris en charge afin d’éviter
toute complication rénale au long cours
et diminuer au maximum le handicap
social que peuvent entrafner les incon-
tinences urinaires ou fécales.

Dépistage des troubles

urinaires et fécaux dans les

malformations médullaires
1. Troubles vésicosphinctériens

>>> Quand rechercher une cause neu-
rologique?

Chez I’enfant, les fuites urinaires sont

fréquentes du fait de ’existence d’une
hyperactivité vésicale bénigne qui est
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retrouvée chez 30 % de la population
agée de 5 a 7 ans. Mais alors, quand
doit-on suspecter un dysraphisme
comme étiologie de ces troubles?

Les troubles urinaires participent au
diagnostic de dysraphisme pour plus de
50 % des enfants suivis [1]. Les symp-
tdmes initiaux décrits par les familles
peuvent étre:

—une infection urinaire haute (pyélo-
néphrite aigu€) qui se répete malgré des
regles hygiéniques bien conduites. Ce
signe est d’autant plus vrai chez le gar-
¢on pour qui les infections urinaires sont
rares apres I’acquisition de la propreté;
—des difficultés d’acquisition de la pro-
preté, avec des fuites urinaires;

—une énurésie tardive.

Tous ces symptémes sont dus a I’hyper-
activité détrusorienne. Ce symptdme
neurologique correspond a des contrac-
tions du détrusor (muscle lisse de la ves-
sie), non controdlées par le patient, qui se
déclenchent pour des volumes d'urine
tres faibles. Ces contractions entrainent
des envies fréquentes et subites d’uriner
(pollakiurie et urgenturie), parfois des
fuites urinaires ou des infections uri-
naires hautes favorisées par un reflux
vésico-urétéral.

Les premiers examens médicaux a
effectuer sont la réalisation d’un cata-
logue mictionnel sur 2 ou 3 jours (fig. 1),
ainsi qu'une échographie de I’appareil
urinaire. Ces examens de dépistage
sont communs a l’exploration de tous
les troubles urinaires de ’enfant [2].
D’autres examens tels qu'une débitmé-
trie et un bilan urodynamique pourront
également étre effectués par des équipes
spécialisées [3].

Plusieurs signes doivent faire rechercher
une cause neurologique a cette hyperac-
tivité détrusorienne:

—unerésistance a un ou deux traitements
anticholinergiques bien conduits;
—’existence de reflux vésico-urétéraux
non malformatifs;

—T’association des troubles urinaires a

I'horaire de chaque miction,

culotte/le slip et le pantalon).

3. Traitement en cours : .....cccovvvenicernrenccennns

1. Noter sur 2 jours a la maison (sans classe ni sortie longue) :

le volume en mL de chaque miction (utiliser un verre doseur ou un biberon usagé) et
les fuites (0 = pas de fuite, + = fuite dans la culotte ou le slip, ++ = fuite dans la

2. Chacun des jours de recueil, boire imperativement ............ L (50 mL/kg/jour).

l'arréter 15 jours avant le recueil ;
le poursuivre aux doses habituelles.

Jour 1 date: Jour 2 date :
Mictions Mictions
Horaire Volume Fuites Horaire Volume Fuites

Fig. 1: Catalogue mictionnel permettant de recueillir la fréquence des mictions, leurs volumes et les fuites

urinaires sur 2 jours.

un stigmate cutané duraphé médian, un
symptome neuro-orthopédique ou une
constipation opiniétre.

Si une cause neurologique est suspec-
tée face aux troubles urinaires, un avis
aupres d’un centre expert est requis.
Celui-ci prescrira ou non une IRM
médullaire pour rechercher une malfor-
mation de la moelle épiniére.

>>> Quelle surveillance urologique
appliquer aux dysraphismes fermés
asymptomatiques?

Si un diagnostic de dysraphisme fermé
a été posé — par échographie médullaire
dans les premiers mois de vie ou par IRM
médullaire —, il s’agit alors de surveiller
I’apparition potentielle de symptémes
vésicosphinctériens. La surveillance
repose sur un suivi clinique rapproché
jusqu’al’acquisition de la propreté diurne
et nocturne, complété par une échogra-
phie de I’arbre urinaire tous les 6 mois.

Cette prise en charge permet de repérer
des modes mictionnels anormaux chez
le tout-petit, par exemple: miction en

goutte a goutte, pleurs lors des mictions,
incontinence urinaire a la palpation
abdominale. L'imagerie nous permet
de dépister les premiers signes de ves-
sie neurologique: dilatation du haut
appareil urinaire, épaisseur de la paroi
vésicale, résidu post-mictionnel avec
structures anéchogenes intravésicales.
Une pyélonéphrite aigué ou une anoma-
lie clinique ou échographique ameénera
a des explorations plus invasives telles
qu’'un bilan urodynamique et/ou une
cystographie rétrograde.

2. Troubles anorectaux

>>> Origine des troubles anorectaux
dans les malformations médullaires

Dans les dysraphismes, les symptomes
sont dus a une innervation de mau-
vaise qualité au niveau de la malfor-
mation médullaire et dans les étages
sous-jacents. En effet, les racines ner-
veuses émergeant de la malformation
sont décrites dans les comptes rendus
opératoires de neurochirurgie comme
mangquantes, inflammatoires, courtes
oumalformées. Lesracines nerveuses les
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plus souvent touchées sont donc anato-
miquement les plus basses: les racines
sacrées. Ces racines interviennent tou-
jours dans ’acquisition de la propreté
fécale et le transit. Le nerf pelvien, par
exemple, avec une innervation S2-S4,
participe a la motricité colique ainsi
qu’ala défécation parle relachement du
sphincteranal interne. Le nerf pudendal,
S2-S4, participe pour sa part a la conti-
nence volontaire par la contraction du
sphincter anal externe.

La constipation lors de ces anomalies
est donc entrainée par plusieurs méca-
nismes intriqués. La propulsion colique
est altérée par un déficit d’innervation,
provoquant une déshydratation des
selles. La sensibilité du rectum peut étre
insuffisante ou inexistante, menanta une
distension rectale anormalement grande
du fait d’un signal sensitif altéré. Cette
distension excessive chronique altere
elle-méme les capteurs sensitifs rectaux.
Enfin, I’évacuation des selles s’effectue
de maniére partielle sur des troubles de
la motricité colique. Ces facteurs (ralen-
tissement de la propulsion du bol fécal et
troubles de la sensibilité) constituent un
cercle vicieux favorisant la pérennisation
de cette constipation secondaire (fig. 2).
La physiopathologie explique que la
constipation secondaire aux anomalies
médullaires ne peut pas étre résolue
uniquement par des régles hygiéno-
diététiques [4] et qu’elle persiste parfois
malgré un traitement médicamenteux.

L’encoprésie et le retard d’acquisition
de la propreté fécale sont également des
symptomes provoqués par les anomalies
médullaires. La premiére cause d’enco-
présie est la constipation, mais elle peut
également étre due a une innervation
défaillante entrainant une insuffisance
sphinctérienne. Pourrappel, le tonus du
sphincter anal interne est assuré par le
nerfhypogastrique (T11-L2) etla contrac-
tion du sphincter anal externe, qui est la
seule contraction volontaire possible,
dépend du nerf pudendal (S2-S4).

Les troubles anorectaux dus aux mal-
formations médullaires sont donc trés
peu spécifiques. La constipation neuro-
logique n’a pas de particularité la diffé-
renciant d'une autre constipation. Seule
I'incontinence fécale d’effort, due a une
contraction inefficace du sphincter anal,
peut étre significative dun déficit neuro-
logique. Chez un enfant en bonne santé,
la constipation seule ne nécessite donc
pas d’explorations neurologiques mais,
associée a d’autres symptomes, elle doit
faire évoquer une anomalie congénitale
de lamoelle épiniére.

>>> Définition de la constipation et sur-
veillance

Bien qu’extrémement banale et fré-
quente, la définition de la constipation
est souvent mal connue des familles et
patients. Un rappel permet de dépister
et surveiller ce symptéme en association

Bol fécal

ﬁ
Selles
déshydratées

Majoration de
la distention rectale

Distention rectale :
signal sensitif altéré

Déshydratation
des selles

Evacuation partielle
des selles

Fig. 2: Schéma représentant le cercle vicieux entrainé par une constipation chronique et contribuant a une

exonération incompléte.

avecles patients. Les critéeres de Rome IV,
définis en 2016 [5], stipulent qu’'une
constipation correspond a la présence
d’aumoins 2 critéres pendant 8 semaines
chez’enfant de moins de 4 ans:

— 2 selles ou moins par semaine;

—un comportement d’appréhension ou
de rétention volontaire;

—des douleurs défécatoires et/ou des
selles trés dures;

—des selles palpables dans le rectum ou
ala palpation abdominale;

—plus d’un épisode d’incontinence
fécale par semaine chez un enfant ayant
acquis la propreté.

Ces criteres sont adaptés chez I’enfant
de plus de 4 ans et correspondent a
I’existence de 2 critéres ou plus pendant
8 semaines:

—moins de 3 selles par semaine;

—une position d’appréhension ou de
rétention lors de la défécation;

—des selles palpables dans le rectum ou
ala palpation abdominale;

—des selles susceptibles d’obstruer les
toilettes;

—plus d’un épisode d’incontinence
fécale par semaine.

1l est en effet important de rappeler que
I’encoprésie est un signe d’alerte pour la
constipation. D’ailleurs, la constipation
constitue la premiére cause d’encopré-
sie, toute étiologie confondue.

Un autre outil qui peut étre utilisé en
consultation pour établir laréalité d'une
constipation est]’échelle de Bristol. Cette
échelleillustrée (fig. 3) permet de définir
la sécheresse des selles par I’enfant des
I’age de 3 ou 4 ans, avec ou sans ’aide
de ses parents. Traditionnellement, les
selles 1 a 3 sont considérées comme
constipées et les selles 6 a 7 comme
diarrhéiques [6]. Cet outil a également
pour avantage de donner un objectif
a la famille du type de selles a obtenir
aprés mise en place de régles hygiéno-
diététiques ou d’un traitement.

Il estnécessaire que I’enfant et sa famille
comprennent ces définitions afin de



Virus respiratoire syncytial (VRS)

Bronchiolite - Bilan d’une épidémie atypique

Décalage dans le temps, démarrage rapide, impacts immunitaires
et démographiques, retour sur deux saisons atypiques de bronchiolite
marquées par I'impact de I’épidémie de COVID-19 5,

Passages aux urgences et hospitalisations suite aux passages aux urgences pour

bronchiolite en France métropolitaine, enfants de moins de 2 ans, 2018-2021* ©®
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concernaient moins les enfants de moins de
6 mois (41,3% en 2020-2021 (n=104/252)
vs 56,6% (n=233/412) en 2019-2020 ; p <
0,0001 @. Au contraire, les petits de 6 a 11
mois étaient plus nombreux (25,8% en 2020-
2021 (n=65/252) vs 13,1% (n=54/412) en
2019-2020, p < 0,0001 @),

m 2021-2022 : une saison hors
norme pour la bronchiolite

Contrairement au rythme épidémiologique
classiquement observé, la circulation du virus
de la bronchiolite a démarré plus rapidement
et plus précocement, dés le début du mois
d’octobre 2021 (semaine 40) ®,

Ce retard a également impliqué un décalage
du pic de passages aux urgences et d’hospi-
talisations pour bronchiolite en comparaison
avec les années précédentes ™. Lors des saisons
2018-2019 © et 2019-2020 7, les pics de pas-
sages aux urgences et d’hospitalisations apres
passage aux urgences au cours du pic épidé-
mique, avaient lieu au cours de la semaine
52. Ce pic a été observé en semaine 48 pour
la saison 2021-2022 ®, soit avec 4 semaines de
décalage.

m Infection a VRS en 2020-2021.:
une épidémie décalée par
la COVID-19 (3

Confinements, fermetures des creches et
écoles et application des gestes barriéres pour
faire barrage a I’épidémie de COVID-19 ont
eu différents impacts sur ’épidémiologie de
I'infection a VRS en France %, a commencer
par le décalage dans le temps de 1’épidémie
de bronchiolite a VRS pour la saison 2020-
2021 ©. Cette saison épidémique a été retardée
de plus de 12 semaines par rapport aux sai-
sons épidémiques habituelles ©.

m COVID-19: des impacts démogra-
phiques et immunitaires sur I'in-
fection a VRS en 2020-2021 (*24

Le plus faible niveau de circulation du VRS
en 2020-2021 a entrainé un déficit significatif
d’immunité collective acquise pour les enfants
nés apres mars 2020 @, Cette baisse de protec-
tion naturelle par rapport au niveau habituel
a exposé a une épidémie plus importante et a
une augmentation du risque d’infections chez
les enfants @

Au cours de la saison 2020-2021, les bé-
bés admis pour infection des voies respira-
toires liée au VRS étaient plus 4gés que lors
des saisons précédentes @. Ces admissions

Passages aux urgences et hospitalisations suite aux passages aux urgences pour

bronchiolite en France métropolitaine, enfants de moins de 2 ans, 2019-2022"* (¥

Nombre

6000

4000

2000

— Passages 2021-2022

—— Passages 2020-2021
- - - = Hospitalisations 2021-2022 = = - - Hospitalisations 2020-2021 - - - - Hospitalisations 2019-2020

——— Passages 2019-2020
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m Un retour a la normale estimé J J .
en 2023 Encadré — Simulation des hospitalisations liées au VRS selon les parameétres
estimés a partir de données patients « historiques » issues de Floride, 2019-2024 9

Une étude américaine de modélisation par
simulation a utilisé des modéles mathé-

matiques pour reproduire les épidémies 1000 .

annuelles de VRS avant la pandémie de _ & Pic en mai 2021

COVID-19 a New York et en Californie. g |

Ces modeles ont été modifiés afin de pro- § .

jeter la trajectoire des épidémies de VRS = 750 .

de 2020 a 2025 dans le cadre de différents £ !

scénarios de 1’épidémie de la COVID-19. § '

L'objectif de cette étude était d’analyser 8 h00 '

I’association de différents facteurs (stra- v Transmissions ]
P . . " W 5 annuelles 1

tégie d’atténuation, durée de I'immunité = '

transmise par la meére, importation des < % :

infections externes...) en lien avec la ciné- :f.). .

tique des épidémies du VRS émergentes. = .

Une population simulée de 19,45 millions .

de personnes a ét6 incluse . LR S A A AR U S R

Cette étude montre un inversement des TZTETZTRIR|SITTsIT RTINS

pics épidémiques été/hiver, avec une épi- Dates

démie estivale plus importante et plus

intense vs les saisons habituelles, avec ___ laligne noire représente la simulation des La ligne pointillée jaune ___ laligne bleue représente

un pic en mai 2021, suivi d'un retour a la hospitalisations liées au VRS selon I'hypothése représente le pic saisonnier le pic de la saison 2021,

normale 19, d'une importation d'infections venues d’autres typique du VRS, autour du qui est apparu décalé,

régions (30 infections/100 000 personnes/mois) mois de novembre en mai 2021

Encadré - Incidence des hospitalisations liées au VRS selon I’age des patients, Concernant I'dge des patients atteints, cette
2021-2022 (simulation) (% étude américaine montre que les enfants agés

de 1 a 4 ans seraient les plus concernés par
I’augmentation de I'incidence des infections

Hospitalisations liées aux VRS Saison VRS : 2021-2022 I Typique Attendu a.VRS' (82-86%), des infections des V01'es ¥es-
71 piratoires basses (87-101%) et des hospitalisa-
tions liées au VRS (99%-119%) vs une saison

0L typique pré-COVID-19 19,
De leur coté, les bébés de moins de 3 mois
o 00 resteraient ceux avec la plus grande inci-
= dence d’hospitalisations liées au VRS, avec
S W00+ o 3 116 hospitalisations/100 000 enfants par an 1.
= La simulation laisse envisager un retour a
é R | | R un niveau pré-pandémique de 1’dge moyen
‘S d’hospitalisations liées au VRS progressif des

= w0+ ® B 20231,

Il est a noter que cette étude est une simula-
tion issue de données américaines, présentant
P par conséquent plusieurs limites 1%,

Age

o

DA a e st a4 o

R X 3\\% S 'z&i\ﬁ %\\::Q\)&%\\%

* Analyses réalisées a hopitaux constants (n= 643). ** Analyses réalisées a hopitaux constants (n= 644).

1. Avis du conseil scientifique Covid-19. Une situation apaisée : quand et comment alléger ? 5 octobre 2021. 2. Fourgeaud J et al. Impact of public health measures on the post-COVID-19 respiratory
syncytial virus epidemics in France. Eur J Clin Microbiol Infect Dis. 2021;40:2389-95. 3. Santé publique France. Bronchiolite. Le point épidémiologique Bronchiolite de la semaine 23, saison 2020-2021.
4. Cohen R et al. Pediatric Infectious Disease Group (GPIP) position paper on the immune debt of the COVID-19 pandemic in childhood, how can we fill the immunity gap? Infect Dis Now. 2021;51:418-
23. 5. Santé publique France. Bronchiolite. Le point épidémiologique Bronchiolite de la semaine 40, saison 2021-2022. 6. Santé publique France. Bronchiolite. Le point épidémiologique Bronchiolite de
la semaine 52, saison 2018-2019. 7. Santé publique France. Bronchiolite. Le point épidémiologique Bronchiolite de la semaine 52, saison 2019-2020. 8. Santé publique France. Bronchiolite. Le point
épidémiologique Bronchiolite de la semaine 48, saison 2021-2022. 9. Santé publique France. Bronchiolite. Le point épidémiologique Bronchiolite de la semaine 9, saison 2021-2022. 10. Zheng Z et al.

Estimation of the Timing and Intensity of Reemergence of Respiratory Syncytial Virus Following the COVID-19 Pandemic in the US. JAMA Netw Open. 2021;4:¢2141779.
FR-11618 - 04/2022 - Propriété d’AstraZeneca.
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Type 1
Boules dures séparées (scyballes),
difficiles a expulser

Type 2
Selles moulées mais faites de
grumeaux apparents

Type 3

Selles moulées et craquelées

Type 4

Selles moulées lisses et molles

Type 5

Morceaux solides mais mous,
clairement séparés les uns des autres
(faciles a expulser)

Type 6

Selles molles a trés molles

(avec des morceaux solides non distincts
les uns des autres)

Type 7

Selles liquides, sans structure

Fig. 3: Echelle de Bristol illustrant les différents types de selles permettant de qualifier les selles du patient

et de donner un objectif.

pouvoir détecter la constipation et son
évolution.

3. Signes associés devant faire évoquer
une anomalie médullaire

>>> Anomalies cutanées

Lesanomalies cutanées duraphé médian
sont extrémement fréquentes dans

les anomalies médullaires. Dans une
revue de 546 enfants atteints de lipome
du cone médullaire, 83 % des patients
ont un ou des stigmates cutanés [1].
Ces stigmates sont variés et peuvent
étre associés entre eux (fig. 4) [7]. Il
peut s’agir d’un angiome, d’un lipome
sous-cutané, d’un défect cutané ou
d’une tumeur pédiculée, par exemple.
Le type de stigmate ne présage pas

Fig. 4: Exemples de stigmates cutanés du raphé
médian chez des enfants avec dysraphisme.

du type d’anomalie médullaire sous-
jacente, en dehors de ’hypertrichose
dite “queue de faune” caractéristique
de la diastématomysélie [8]. La localisa-
tion est le plus souvent en région dorso-
lombaire [7], mais plusieurs stigmates
peuvent exister et des localisations tho-
raciques existent également. Il est donc
important d’inspecter tout le raphé
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médian de ces patients: de la pointe du
nezjusqu’au pli interfessier.

Ces stigmates sont a différencier des fos-
settes sacro-coccygiennes bénignes. Leur
définition est claire: il s’agit d'une fossette
éloignée de moins de 25 mm de ’anus et
de diameétre inférieur & 5 mm, sans étre
associée a d’autres stigmates cutanés [9].
Chez les nouveau-nés, la découverte
d’une fossette sacro-coccygienne isolée
répondant a ces critéres ne nécessite donc
pas d’exploration radiologique.

En revanche, tout autre stigmate cutané
significatif du raphé médian, d’autant
plus s’il est associé a un signe clinique
vésicosphinctérien, orthopédique ou
neurologique, oblige & la prescription
d’une échographie médullaire s’il s’agit
d’un nouveau-né ou d’'une IRM médul-
laire sil’échographie ne s’est pasrévélée
interprétable oun’a pas pu étre effectuée
suffisamment t6t.

>>> Autres troubles

D’autres symptdmes peuvent coexister:
destroubles neuro-orthopédiques (détail-
lées dans1’article des Drs Alves et Mary),
des malformations osseuses (agénésie
sacrée, malformations vertébrales par
exemple), mais également des hypoes-
thésies localisées. Préférentiellement
situés sur la distalité des membres infé-
rieurs, ces déficits sensitifs sont le plus
souvent asymétriques. L'examen neu-
rologique peut également retrouver des
abolitions des réflexes ostéo-tendineux.
Enfin, dans le cadre de malformations
pelviennes telles que des malformations
anorectales, une IRM médullaire doit étre
effectuée pour rechercher une malforma-
tion médullaire associée.

Grands principes
de prise en charge
1. Prise en charge des troubles vésicaux

L’objectif de la prise en charge des
troubles urinaires est double:

— prévenir les infections urinaires hautes
etlesinsuffisances rénales a long terme;
—assurer une continence urinaire.

Le principal dysfonctionnement vésical
est ’hyperactivité détrusorienne. Les
traitements inhibant ces contractions
du détrusor sont les anticholinergiques.
Deux molécules ont I’autorisation de
mise sur le marché (AMM) chez I’en-
fant: I’'oxybutynine autorisée a partir de
5 ans et le chlorure de trospium a partir
de 12 ans. L'électrostimulation du nerf
tibial postérieur a également montré son
efficacité pour diminuer ces contractions
mais n’est pas recommandée si une
dégradation du haut appareil urinaire
est déja constatée [10].

Une dyssynergie vésicosphinctérienne
peut étre associée, elle entraine une mau-
vaise relaxation du sphincter urétral. La
vidange vésicale est donc:

—difficile avec un jet haché (dysurie);
—incompléte avec un résidu post-
mictionnel;

—a haute pression: la contraction du
détrusor est augmentée pour lutter
contre la force du sphincter.

Pour éliminer les résidus mictionnels
et minimiser le risque de reflux vésico-
urétéral vers lesreins, il faut assurer une
vidange vésicale réguliére, complete eta
basse pression. Ges conditions sont rem-
plies par les sondages urinaires propres
intermittents [11]. Quand 'indication
est posée, les principes et la mise en
application de ce geste sont appris aux
parents et a ’enfant (suivant son 4ge) au
cours d’un programme d’éducation thé-
rapeutique du patient (ETP). Ainsi, 'en-
fant pourra vider sa vessie aux toilettes
au moins 5 fois par jour, avec une sonde
urinaire a usage unique, assurantainsila
protection du hautappareil urinaire et la
continence en évitant des fuites urinaires
parregorgement.

L’hyperactivité détrusorienne et la dys-
synergie vésicosphinctérienne repré-
sentent la grande majorité des troubles
urinaires dus aux atteintes médullaires.

2. Prise en charge des troubles
anorectaux

Au contraire de la vessie pour laquelle on
redoute les conséquences déléteres sur
la fonction rénale, seule la continence
compte pour les troubles anorectaux. La
continence fécale est a obtenir en fonc-
tion de I’age de I’enfant. En effet, chez
le nourrisson et globalement jusqu’a
I’entrée a I’école, le port de couche est
tres bien accepté par la famille, I’enfant
etla structure de garde (créche, assistant
maternel...).

La premiére étape pour obtenir une
continence fécale est le traitement de la
constipation afin d’éviter des fuites de
selles parregorgement. Les premiers trai-
tements indiqués sont des laxatifs osmo-
tiques de type macrogol ou lactulose [12].
La dose est a adapter ala consistance des
selles, I’objectif fixé avec la famille est
I’obtention d’au moins 1 selle/jour, sans
douleurs défécatoires et de consistance
Bristol 4. Si cela ne suffit pas, d’autres
types de laxatifs peuvent étre associés
tels que les laxatifs mécaniques comme
la paraffine.

Si la continence n’est pas obtenue est
qu’une stase rectale persiste, entrainant
des fuites de selles, I’exonération doit
étre déclenchée 4 un moment opportun
et régulier. Les suppositoires efferves-
cents a la glycérine ont cet effet. Nous
conseillons aux familles de profiter
du réflexe gastro-colique et donc de le
mettre apres un repas et de laisser I’en-
fant sur les toilettes ou le pot le temps de
I’exonération.

Enfin, si la stase colique est trop impor-
tante ou qu’il existe une insuffisance
sphinctérienne, il faut alors prescrire
des lavements rétrogrades a ’eau. Au
cours d'une ETP, il est appris a ’enfant
et ses parents ce soin [13]. En infusantun
volume d’eau adapté (au poids de ’en-
fant) via une sonde avec ballonnet, il est
possible de vider le contenu rectal ainsi
que du colon descendant et transverse
en partie. Cette vidange importante
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permet d’obtenir une continence d’en-
viron 24 h. Les enfants peuvent ainsi
porter des sous-vétements de leur age et
faire leurs activités quotidiennes sans
craindre de fuite [14].

Toutes les “petites mesures” — alimen-
tation équilibrée, apport hydrique suf-
fisant, bonne position sur les toilettes
pour faciliter ’exonération et massages
abdominaux—sont évidemment conseil-
lées. Néanmoins, elles ne suffisent géné-
ralement pas a enrayer ces constipations
d’origine neurologique.

B Conclusion

Les troubles urinaires et fécaux occa-
sionnés par les malformations de la
moelle épiniére sont le plus souvent
I’hyperactivité détrusorienne et la
constipation. Ces deux symptomes sont
fréquents dans la population générale.
Un dysraphisme ne doit pas étre recher-
ché pour chaque enfant, mais ’associa-
tion de plusieurs troubles — vésicaux,
fécaux, neuro-orthopédiques et/ou
cutanés — ou I’évolution inhabituelle
avec une aggravation de ces troubles
doit faire rechercher une cause secon-
daire. Ces enfants doivent étre adressés
ades centres de référence maladiesrares
MAVEM (mavem.fr), spécialisés dans
ces malformations, afin d’effectuer une
recherche diagnostique spécifique.

Le dépistage et la prise en charge des
troubles sphinctériens dans les dysra-
phismes fermés doivent étre faits de
maniére réguliére et sur le long terme.
Les buts sont de préserver la fonction
rénale de ces enfants, et de leur apporter
une continence urinaire et fécale adaptée
aleur 4ge et leurs conditions de garde.

Ici sont exposés les grands principes de
prise en charge qui reposent sur I'inhi-
bition de I’hyperactivité du détrusor et
la vidange réguliere de la vessie et du
colon a des moments sociaux oppor-
tuns. Ces principes sont évidemment &
adapter au cas par cas en fonction des
symptdmes et des évaluations urodyna-
miques de chaque enfant. De plus, ces
prises en charge sont évolutives avec la
croissance de ’enfant puis de ’adoles-
cent en fonction de ses demandes et de
ses objectifs fonctionnels. Une prise en
charge optimale des enfants avec dysra-
phismes estimpossible sans un partena-
riat et un dialogue entre professionnels
médicaux et paramédicaux gravitant
autour de ces enfants.
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Quelles sont les anomalies

orthopédiques qui doivent faire
évoquer une pathologie médullaire ?

RESUME: Il est primordial de tirer la sonnette d’alarme devant différentes anomalies orthopédiques
qui font suspecter une anomalie médullaire, car I’éventuel traitement neurochirurgical de cette mal-
formation stabilise au mieux les lésions périphériques, qu’elles soient orthopédiques ou vésicosphinc-
tériennes, mais ne permettra quasiment jamais une récupération neurologique. Il est donc essentiel
de faire le diagnostic le plus précocement possible.
Les trois points orthopédiques d’appel sont: une anomalie des pieds surtout si elle est asymétrique,
une déformation rachidienne et tout signe de déficit sensitivomoteur distal (pieds creux, griffe des
orteils, lésions cutanées chroniques). Cette démarche de dépistage se situe a différentes périodes

de la croissance.

P. MARY, A. ALVES

Chirurgie orthopédique et
réparatrice de I’enfant,

Hopital d’enfants Armand Trousseau,
PARIS.

A la naissance et pendant
la premiére année de vie

L’examen orthopédique du nouveau-né
estsimple et uniquement clinique. Trois
choses sont a étudier dans ’optique qui
nous intéresse: le rachis, les pieds et la
recherche d’un éventuel déficit muscu-
laire. Ces anomalies seront d’autant plus
évocatrices si elles sont associées.

1. Lerachis

Nous ne traiterons pas les fossettes
sacro-coccygiennes qui seront étudiées
ailleurs, mais il est évident que la pre-
miere étape de I’examen du rachis du
nouveau-né consiste a rechercher une
anomalie cutanée de la ligne médiane,
stigmate d’'une malformation éventuel-
lement plus profonde, pluritissulaire.

Le rachis du nouveau-né est hypoto-
nique et en cyphose globale. C’est lors
del’acquisition de lamarche qu’apparai-
tront les courbures physiologiques dans
le plan sagittal (cyphose thoracique et

lordose lombaire). La découverte d’ une
asymeétrie des masses paravertébrales ala
flexion du rachis (ou gibbosité qui signe
la rotation vertébrale) est donc toujours
pathologique. Elle se recherche au mieux
en position assise. Elleimpose de réaliser
une radiographie du rachis en entier de
face et de profil en décubitus pour confir-
mer la scoliose (déformation dans les
trois plans de I’espace avec rotation des
corps vertébraux les uns par rapport aux
autres) et rechercher une malformation
vertébrale (fig. 1). Tres souvent, il s’agit
d’une simple inclinaison rachidienne
parfois consécutive a une malposition
intra-utérine (syndrome des bébés mou-
1és) et alors sansrotation des vertébres les
unes par rapport aux autres.

Lorsqu’une véritable scoliose ou une
malformation vertébrale est découverte,
iln’y aura pas de traitement & mettre en
place dans'immédiat, mais il faudra faire
rapidement le bilan médullaire (échogra-
phie) et adresser ’enfant en consultation
d’orthopédie, car certaines malformations
sont parfois trés évolutives pendant les
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Fig. 2A: Pied talus souple avec flexion plantaire ample (idiopathique). B: pied convexe. C: pieds bots varus
équins bilatéraux séveres.

premiéres années du fait de la vitesse de
croissance élevée a cette période. Notons
qu’il n’est maintenant pas exceptionnel
quelamalformation vertébrale soit décou-
verte lors d'une échographie anténatale.

2. Les pieds
>>> Le pied talus

11 est défini par une flexion dorsale
excessive: la face dorsale du pied vient
au contact du bord antérieur de lajambe.
Cette déformation est trés fréquente et,
lorsqu’elle est posturale et idiopathique,
il n’y a pas de limitation de la flexion
plantaire (fig. 2A). Deux éléments sont
trés suspects: la raideur qui s’accom-
pagne parfois déja de rétraction du mus-
cle tibial antérieur et des extenseurs,
et surtout I’absence de contraction du
triceps lors de la stimulation.

>>> Le pied convexe

1l s’agit d’une déformation rare et de
diagnostic parfois difficile. Dans la moi-
tié des cas, il fait partie d’un syndrome
polymalformatif ou est d’origine neuro-
logique. L'anomalie principale est une
luxation dorsale de ’os naviculaire par
rapport au talus. S’y associe un équin
de l’arriére-pied et une flexion dorsale
exagérée de I’avant-pied. L'aspect glo-
bal est celui d’un pied dit en piolet ou
en tampon buvard (fig. 2B). Il est parfois
difficile de le différencier d’'un pied plat
trés sévere (inhabituel a cet 4ge).

>>> Le pied bot varus équin

1l se caractérise par une malposition
du bloc calcanéopédieux sous le talus
en varus et équin de l’arriére-pied,
adduction et supination de ’avant-pied
(fig. 2C). L'os naviculaire est au contact
delamalléole médiale. Cette position est
plus ou moins fixée et s’accompagne de
rétractions capsulaires et tendineuses
(triceps et muscle tibial postérieur). Le
volume du mollet est diminué. Lors du
testing musculaire, il est fréquent, méme
dans le pied bot dit idiopathique, de ne
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pasretrouver de contraction des muscles
fibulaires car ceux-ci sont distendus par
la déformation. Néanmoins, une absence
de contraction des muscles fibulaires et
une déformation raide incitent aremettre
en cause le caractere idiopathique et a
reprendre I’examen clinique pour bien
vérifier le rachis, etc.

B Apreés le début de la marche

Les anomalies orthopédiques qui
incitent a se poser la question d’une
malformation médullaire sont en fait,
excepté le rachis, symptomatiques de
I’apparition plus ou moins récente d’'un
déficit musculaire. Cela est particulie-
rement vrai au niveau des pieds. Des
chutes fréquentes, des douleurs, une
fatigabilité voire une diminution de
l’autonomie en sont les points d’appel.

L’asymétrie des anomalies orthopé-
diques ou du déficit musculaire est un
élément essentiel qui oriente d’em-
blée vers une pathologie médullaire.
L’association a des troubles vésico-
sphinctériens (fuites urinaires diurnes,
infections a répétition, constipation,
incontinence fécale...) est encore plus
suspecte et, méme en consultation d’or-
thopédie, il faut savoir poser clairement
ces questions.

1. Le pied creux

Le pied creux est pratiquement toujours
associé a un probléme neurologique
durant la croissance (70 a 90 % des cas).
Il en existe plusieurs types, le point
commun est la présence d'une augmen-
tation de la concavité plantaire avec un
rapprochement des zones d’appui entre
I’avant-pied (tétes des métatarsiens) et
larriére-pied (coque talonniere; fig. 3). La
réduction delasurface d’appuiausol esta
l'origine de métatarsalgies ou de talalgies.

Il existe souvent des difficultés de chaus-
sage dues a la déformation du pied.
Les contraintes imposées par la défor-
mation entre I’arriére- et I’avant-pied

sont sources d’instabilité a la marche
(entorses de cheville récidivantes).

S’il s’agit du motif de la consultation, il
faut alors s’attacher a apprécier si pos-
sible la date d’apparition, I’évolutivité
de la déformation, le retentissement
fonctionnel et d’éventuelles douleurs.
L’examen clinique étudie la réducti-
bilité de la déformation en séparant

bien a chaque fois I’arriére-pied (talus-
calcanéus) de I’avant-pied. La raideur
signe en général un pied creux évolu-
tif donc trés suspect. La marche sur la
pointe des pieds ne pose pas de pro-
bléme mais elle est impossible sur les
talons. On complete ’examen par un
testing musculaire rapide en appréciant
surtout’asymétrie éventuelle au niveau
des deux pieds (fig. 4).

Fig. 4: Testing musculaire du pied. A: flexion dorsale, muscle tibial antérieur et releveur des orteils. B: flexion
plantaire, triceps. C: inversion, muscle tibial postérieur. D: éversion, muscles fibulaires.
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2. Les orteils en griffe

Une griffe des orteils se définit par une
attitude en flexion permanente d’une
ou de plusieurs des articulations d’'un
ou de plusieurs orteils. Elle est toujours
pathologique chez I’enfant, due & une
faiblesse des muscles intrinseques du
pied, associée ou non a une hyperto-
nie des fléchisseurs ou un déficit des
extenseurs. L’association a un pied
creux est fréquente et trés suspecte
d’une étiologie neurologique. La géne
fonctionnelle se localise soit en dorsal
avec des zones de durillons, soit en
pulpaire par hyperappui.

3. Le pied plat paralytique

Le pied plat est tres fréquent a tous les
ages et estle plus souvent bien supporté.
Ce qui est inhabituel, c’est ’aggravation
progressive, I’apparition de douleurs.

Il se définit par une absence d’arche
médiale et un valgus de ’arriére-pied.
Deux manceuvres sont essentielles a
connaitre pour juger de la réductibilité
d’un pied plat en s’assurant que la votite
plantaire se creuse par lamise en tension
du fascia plantaire:

—lamarche surla pointe des pieds;

—le relevement passif du premier orteil
en extension.

Méme s’il existe des causes purement
osseuses a de tels symptdémes (synos-
toses), ¢’est 'examen neurologique qui
ferale diagnostic de pieds plats d’origine
médullaire.

Le muscle clé pour tenir le creux normal
du pied est le tibial postérieur (fig. 4C).
En cas de déficit de celui-ci, le pied s’ef-
fondre, d’autant plus siles muscles fibu-
laires sont présents, entrainant le pied
en éversion.

Fig. 5: Recherche d'une rétraction du triceps. Défaut de flexion dorsale en extension du genou s'améliorant en
flexion du genou indiquant la prédominance de la rétraction sur les gastrocnémiens.

4. Les lésions cutanées chroniques

En dehors des ongles incarnés, fréquents
surtout chez 1’adolescent, il est excep-
tionnel d’observer des 1ésions cutanées
chroniques au niveau des pieds et des
membres inférieurs des enfants. La
persistance d’une plaie et I’absence de
douleur au niveau de cette lésion sont
des arguments pour penser qu’il existe
un déficit sensitif. L’enfant ne s’en
plaint que trés rarement spontanément.
L’examen clinique complet retrouvera
alors parfois un déficit musculaire asso-
cié passé inapergu.

5. Lamarche sur la pointe des pieds

Elle est trés fréquente chez les petits
enfants et sa prévalence diminue avec
I’age. Les signes qui doivent faire sus-
pecter une origine neurologique sont
I’apparition de cette démarche en équin
alors que la marche était normale précé-
demment et une rétraction du triceps.
Celle-ci se recherche en extension et en
flexion de genou (celle-ci détend les gas-
trocnémiens mais pas le soléaire; fig. 5).
Cetterétraction est d’autant plus inquié-
tante si elle s’aggrave avec le temps.

6. Lascoliose

70 % des scolioses sont dites idiopa-
thiques, c’est-a-dire sans cause connue.
Elles sont découvertes le plus souvent
lors d’un examen systématique oubien ce
sont les parents qui remarquent une asy-
métrie du dos de I’enfant. Plus la décou-
verte de la scoliose est précoce, plus elle
est suspecte de ne pas étre idiopathique.

La gibbosité signe la rotation vertébrale
et doncle caractére tridimensionnel de la
déformation. Une fois le diagnostic posé,
I’enquéte étiologique est indispensable
et comporte un examen orthopédique
et neurologique complet. La raideur du
rachis et la douleur sont tout a fait inha-
bituelles dans la scoliose idiopathique.

La découverte d’'un pied creux méme
asymptomatique associé a la scoliose
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oriente vers un probléme médullaire.
L’examen neurologique comporte en
consultation une appréciation rapide de
la sensibilité et de la force musculaire, et
larecherche d’une abolition des réflexes
cutanés abdominaux, dont I’absence et
I’asymeétrie sont suspectes.

La radiographie, si elle retrouve une
malformation vertébrale, impose la réa-

lisation d’une IRM a la recherche d'une
anomalie médullaire associée puisque,
sur le plan embryologique, la formation
delavertebre est contemporaine de celle
de la moelle (développement du canal
rachidien: semaine 4). Le traitement
neurochirurgical permet parfois de stop-
per’évolution de lascoliose. Dans le cas
contraire, le traitement orthopédique par
corset garde toute sa place. En cas d’indi-

cation chirurgicale au niveau de la sco-
liose, il est indispensable de demander
I’avis du neurochirurgien avant d’inter-
venir car le risque neurologique peut étre
beaucoup plus important.

Les auteurs ont déclaré ne pas avoir de
conflits d’intéréts concernant les données
publiées dans cet article.

Les méningites a méningocoque de type B constituent la forme prédominante des méningites a méningocoque survenant chez
les jeunes enfants: en France, elles représentaient en 2020 84 % des cas chez les nourrissons de moins d'1 an et 75 % des
cas chez les enfants dgés de 1 a 4 ans, avec un risque non négligeable de décés et de séquelles permanentes et invalidantes.

En juin 2021, la Haute Autorité de santé recommandait la vaccination, avec le vaccin Bexsero, contre les méningites a ménin-
gocoque de type B de tous les nourrissons dés 'age de 2 mois et avant 'age de 2 ans. Une étape clé vient d’'étre franchie avec
un arrété paru au Journal Officiel le 29 avril 2022, qui annonce le remboursement de Bexsero dans cette population. Sont
également pris en charge le rappel effectué aprés la deuxieme année pour les nourrissons dont la vaccination a été initiée
avant l'age de 2 ans, et la dose de rappel tous les 5 ans pour les personnes a risque élevé et pour l'entourage familial de ces
personnes.

Dans un contexte ou les inégalités sociales sont un facteur de risque reconnu de méningites a méningocoque, avec un risque
en France 4 a 5 fois plus élevé dans les populations défavorisées bénéficiant de la CMU, la vaccination des nourrissons par
Bexsero, dorénavant remboursée, devrait permettre de réduire la survenue des méningites a méningocoque de type B au sein
de cette population.

J.N.
D’aprés un communiqué du laboratoire GSK
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Prise en charge neurochirurgicale
des malformations médullaires

RESUME : Les malformations médullaires sont des anomalies congénitales de la moelle épiniére pou-
vant entrainer des troubles neurologiques. Leur traitement neurochirurgical est au ceeur d’une prise
en charge pluridisciplinaire au long cours, qui commence parfois in utero.

Le geste neurochirurgical médullaire peut avoir pour objectif une fermeture, une libération ou une exé-
rese. Les gestes sont adaptés a la diversité des dysraphismes et répondent a des situations radiolo-
giques et symptomatologiques. L'interprétation du tableau radioclinique permet d’évaluer le pronostic
fonctionnel, le risque chirurgical et les bénéfices attendus.

T. DE SAINT-DENIS

CRMR C-MAVEM (Chiari-syringomyélie-
malformations vertébrales et médullaires);
Service d’Orthopédie, Hopital Trousseau;;
Service de Neurochirurgie pédiatrique, Hopital
Necker;

NeurogenCell, Thérapie Génique, Paris Brain
Institute, PARIS.

dysraphismes spinaux sont issus

de troubles du développement
embryonnaire [1], qui aboutissent a une
situation malformative touchant essen-
tiellement la partie distale de la moelle
épiniere aux étages lombosacrés. Cette
localisation élective peut entrainer des
troubles neurologiques touchant essen-
tiellement la vessie, le transit et la dista-
lité des membres inférieurs.

I es malformations médullaires ou

Nous aborderons d’abord les différents
diagnostics représentant la variété des
malformations rencontrées et dans un
second temps les spécificités neuro-
chirurgicales de chacun, apres avoir
énoncé les principes généraux de laneu-
rochirurgie des malformations médul-
laires. Mais avant tout, deux notions
couramment utilisées mais parfois de
fagon imprécise seront éclairées:

>>> Spina bifida: terme latin désignant
une épineuse bifide, c’est-a-dire un arc
postérieur de vertebre ouvert. Sa pre-
miere utilisation est attribuée a Nicolas
Tulp au xvi® siecle dans un ouvrage inti-
tulé Observationes Medicae [2]. Cette
anomalie osseuse est fréquemment asso-
ciée a des malformations médullaires, ce

qui a poussé a utiliser ce terme dans une
forme raccourcie (spina) de fagon élargie
pournommer les dysraphismes spinaux.
Néanmoins, son caractére réducteur ne
désignant qu'une anomalie osseuse ne
représente pas la diversité des malforma-
tions existantes.

>>> Moelle attachée basse: terme regrou-
pant deux notions indépendantes sou-
vent associées. D'une part, une position
delamoelle souslesnormes anatomiques
habituelles (moelle basse: se termi-
nant sous le plateau inférieur de L2) et,
d’autre part, une attache médullaire qui
correspond a une anomalie médullaire
malformative suspecte d’exercer une
sollicitation mécanique anormale sur la
moelle dans une situation malformative
de dysraphisme spinal (moelle attachée).

B Variété des dysraphismes

Les dysraphismes spinaux peuvent étre
séparés en deux grands groupes selon
leur couverture cutanée, qui nous fait les
désigner comme ouverts ou fermés [3].
Cette différence n’est pas quune ques-
tion cutanée car le caractére ouvert
expose la moelle au liquide amniotique
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environnant durant lagrossesse, pouvant
altérer son pronostic fonctionnel mais
aussi avoir unretentissement sur lereste
du systeme nerveux central (Chiari II,
hydrocéphalie). A I’'opposé, les dysra-
phismes fermés n’ont qu'un potentiel
retentissement local médullaire qui ne
présente pas de risque particulier d’at-
teinte cérébrale.

1. Dysraphismes ouverts:
la myéloméningocéle

>>> Diagnostic

Le diagnostic est dans la majorité des cas
fait en anténatal sur des signes échogra-
phiques a I’échographie du deuxieme
trimestre de grossesse. On retrouve des
signes cérébraux indiquant avec certi-
tude le caractére ouvert (Chiari II, apla-
tissement des os frontaux) et un aspect
de moelle se terminant de fagon ouverte
(sans cone) alasurface dela peau (myélo-
cele), classiquement au sommet d’une
bulle liquidienne (méningoceéle) non
épidermisée [4]. Ce diagnostic nécessite
une évaluation radiologique, obstétri-
cale et neurochirurgicale en centre de
référence afin de préciser le diagnostic
et ainsi d’informer au mieux la patiente
en raison du risque de handicap vési-
cal, du transit, moteur et de trouble des
acquisitions [5]. A la suite de cette éva-
luation, en cas de souhait de poursuite de
la grossesse, les deux options chirurgi-
cales sont une chirurgie néonatale selon
les standards actuels ou une fermeture
anténatale si la demande est faite et les
conditions le permettent.

11 s’agit de lamalformation médullaire la
plus fréquente et la seule pour laquelle
il existe un traitement préventif qui
diminue de 70 % leur survenue: I’acide
folique, qui doit étre pris en période pré-
conceptionnelle [6].

>>> Fermeture neurochirurgicale néo-
natale d’'une myéloméningocéle

Ce geste est considéré comme palliatif
dans le sens ot il n’améliore pas le pro-

nostic fonctionnel, le but est de prévenir
une aggravation de la souffrance du sys-
téme nerveux par une infection (ménin-
gite, ventriculite) [7]. Il est recommandé
de réaliser cette fermeture deés les deux
premiers jours de vie. Le geste consiste
en une détache de la placode qui est refer-
mée sur elle-méme etremise dans le canal
spinal, avant de reconstituer un a un les
plans anatomiques recouvrants (dure-
mere, fascia-muscle, sous-peau et peau).

Une hydrocéphalie peut devenir symp-
tomatique dans les semaines ou mois
suivants et nécessiter un traitement par
dérivation ventriculopéritonéale.

>>> Fermeture anténatale d’une myélo-
méningocele

Cette technique innovante validée
depuis une dizaine d’années [8] repose
sur le rationnel qu’une partie du han-
dicap fonctionnel est le fait du carac-
tere ouvert de la malformation et donc
qu’une fermeture durant la grossesse (21-
26 semaines d’aménorrhée) permet de le
diminuer. La séquence chirurgicale est
laméme qu’en néonatal (libération de la
placode et fermeture en 3 plans; fig. 1),
mais’abord intra-utérin est le point cru-
cial desaméliorations actuelles: d’abord
par une technique ouverte (hystéroto-
mie), mais la feetoscopie se fait petit a
petitune place, surtout grace au bénéfice
de ses suites obstétricales [10].

2. Dyraphismes fermés

IIs sont bien plus rares que les myélomé-
ningoceles en termes d’incidence, mais
leurvariété et la prise en charge surmesure
qu’ils nécessitent en font tout I'intérét.

>>> Les lipomes, malformations médul-
laires comprenant une structure grais-
seuse dans une situation anormale:
—lipome du filum ou filum lipomateux:
teinte lipomateuse du filum terminal, il
est généralement situé sous une moelle
anatomiquement normale, parfois en
position basse (inférieure aL2);
—lipome du cone: masse graisseuse
directement en contact de lamoelle avec
habituellement une interface médullaire
malformative a ce niveau. Les aspects
sont variés selon le lieu d’attache de
la graisse, son extension et le degré de
désorganisation anatomique.

>>> Les dysraphismes a tractus:
—sinus dermique: pertuis de tissu cutané
pouvant aller jusqu’a la dure-mere, par-
fois associé a un kyste dermoide intra-
dural. Il expose & un risque d’infection
(empyeéme) et nécessite un traitement
précoce préventif (premiers mois de vie);
—LDM (Limited Dorsal Myeloschisis) :
tractus composé de fibres neurogliales
allant d'une anomalie a la surface cuta-
née a la partie postérieure de la moelle
ettraversant’arc postérieur vertébral au
travers d'un spina bifida étroit [11].

Fig. 1: Images peropératoiresdechirurgieanténatale de fermeture de myéloméningocéle (protocole PRIUM[9]).
A: aprés hystérotomie (U), avant dissection de la placode (P) et fermeture de la méningocéle (M) en 3 plans.
B: fermeture effective de la myéloméningocele avant la fermeture utérine.
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Fig. 2: IRM séquence T2, coupes sagittales, kyste neurentérique C7. A: vue préopératoire, kyste neurentérique
antérieur (K). B: vue postopératoire aprés exérése du kyste et greffe osseuse (0) sur l'ouverture malformative

du corps vertébral.

>>> Le kyste neurentérique: malfor-
mation tres rare consistant en une com-
munication anormale entre la partie
antérieure de la moelle et des éléments
viscéraux cervicothoraciques au travers
d’un corps vertébral, qui se présente
alors comme séparé en deux [12] (fig. 2).

>>>La diastématomyélie: malformation
complexe dont la caractéristique prin-
cipale est une duplication de la moelle
(diplomyélie). Les deux moelles peuvent
étre au sein d'un méme sac dural (type II)
ou au contraire dans deux fourreaux
duraux distincts séparés par un éperon

osseux (typel). Elles peuvent s’associer a
tous les éléments malformatifs précités.
Le diagnostic est de plus en plus souvent
anténatal (fig. 3).

Chirurgie des malformations
médullaires

Celle-ci s’appelle une chirurgie de
libération médullaire, en rapport avec
le concept de moelle attachée. Le but
simple est de mettre le cordon médul-
laire dans des conditions optimales de
fonctionnement. Les risques chirurgi-

Fig. 3: Images de diagnostic anténatal de diastématomyélie de type |. A: échographie vue coronale, élargis-
sement du canal vertébral (C) et éperon visible (E). B: IRM feetale, séquence T2, coupe axiale, deux moelles
visibles (fléches vertes).

caux sont de trois ordres : neurologiques,
hémorragiques et infectieux.

1. Risques

Le risque neurologique est 1ié a la fonc-
tionnalité médullaire de la zone opérée.
Le cone est le siege de la commande
vésicale complexe et d’'une motricité
colique dont la dysfonction peut mener
adestroubles delacontinenceet/oudela
vidange vésicale, ainsi qu’'a une mauvaise
régulation du transit. Aux étages supé-
rieurs et par une organisation métamé-
rique, onretrouve les fonctions sensitives
etmotrices des membres inférieurs. Plus
lalésion est haute, plusleretentissement
d’un syndrome sous-lésionnel sera fonc-
tionnellement important.

Les cordons postérieurs de la moelle
sont le siege des informations sensitives,
leur abord peut entrainer des troubles
proprioceptifs ou douloureux neuropa-
thiques qui sont, dans la majorité des cas,
d’évolution spontanément favorable. Les
cordons antérieurs de la moelle sont le
siege des informations motrices, leur
manipulation expose a un risque de
paralysie, la vascularisation antérieure
de lamoelle est un facteur de risque sur-
ajouté de ces gestes.

Plus le geste sera invasif au sein ou au
contact de la moelle elle-méme et plus
lerisque neurologique seraimportant. Le
caractere malformatif du cordon médul-
laire et la préexistence de signes neuro-
logiques sont des risques surajoutés de
troubles neurologiques postopératoires.

Lerisque hémorragique est globalement
faible, sauf dans le cas des diastéma-
tomyélies avec éperon osseux.

Les risques infectieux sont essentielle-
ment liés au caractere malformatif des
tissus séparant le cordon médullaire
intradural dela surface cutanée. Le carac-
tére incomplet de la dure-meére expose
aux fuites postopératoires de liquide
céphalorachidien et donc au risque de
méningite. Lerevétement sous-cutané et
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Fig. 4: Sollicitations mécaniques selon les dysraphismes. A: lipome du filum (F), limitation des oscillations médullaires. B: LDM, tractus (T) exercant une traction pos-
térieure. C: lipome dorsal (L) sous-cutané, traction postérieure. D: myéloméningocéle. Placode (P) au sommet d’'une méningocéle (M) fragile non épidermisée, traction
inférieure et postérieure. E: MyeLDM [13], moelle asymptotique reliée sous forme de bouton neural (B) au sommet de la méningocéle partiellement épidermisée, avec
tractions pulsatiles et effet billot sur le dernier arc vertébral fermé (V).
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Fig. 5: Situations malformatives des dysraphismes (degré malformatif croissant de gauche a droite). A: anatomie normale. Moelle (M), céne (C), racines de queue
de cheval (R), dure-mére (en rouge). B: LDM. Moelle basse avec c6ne normal, tractus (T), anomalie cutanée (point rouge), syringomyélie (triangle bleu) en regard de
l'attache postérieure. C: lipome du cdne dorsal. Cone identifiable (C), lipome (L) ancré sur les cordons postérieurs avec extension sous-cutanée. D: lipomyélocéle. Pas
de cone identifiable, continuité avec un lipome (L) a extension sous-cutanée. E: myélocéle. Forme de dysraphisme ouvert sans méningocele, la moelle ne se termine
pas et est ouverte a la surface cutanée sous forme de placode (P).

cutané malformatifrend la cicatrisation
plus longue et difficile, et expose aux
risques de déhiscence. Un soin tout par-
ticulier doit ainsi étre apporté a la ferme-
ture durant la chirurgie afin que celle-ci
soit étanche et sans tension.

Les bénéfices neurochirurgicaux con-
cernent les troubles neurologiques
(urologiques et neuro-orthopédiques),
l’attente est: leur prévention, leur amé-
lioration ou leur stabilisation. La chirur-
gie des malformations médullaires n’est
pas une normalisation de la situation
anatomique mais une mise en conditions

mécaniques et histologiques optimales
d’une moelle qui, si elle est malforma-
tive, le restera quand méme en partie. Il
convient donc, pour chaque situation,
d’envisager d’une part le caractére mal-
formatif (structurel et histologique) et
d’autre part la sollicitation mécanique
que l'on souhaite lever.

Plus le caractére mécanique est prédo-
minant, plus le geste chirurgical a des
chances d’étre efficace (fig. 4). Plus
I’anomalie histologique (lipome, kyste
dermoide) est au sein du cordon médul-
laire, plus le geste chirurgical sera a

risque de complication neurologique.
Plus le caractere malformatif du cordon
médullaire et des racines qui en sont
issues sera marqué, moins 1’effet béné-
fique d’une chirurgie sera attendu (fig. 5).

L’indication repose donc sur cette
balance entre bénéfice et risque qui
porte surtout sur les fonctions vésicales.
Le résultat d’un travail multicentrique
bidisciplinaire uro-neurochirurgical
permet d’aider a distinguer les diffé-
rentes situations ot I'indication chirur-
gicale de libération médullaire peut étre
posée [14]:
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—groupe I: 'histoire naturelle est connue
et peut étre améliorée par la détache
médullaire, soit myéloméningocele
(néonatal), diastématomyélie type I,
sinus dermique avec histoire d’infection
ou liquorrhée cérébrospinale;

—groupe II: asymptomatique, histoire
naturelle peu prévisible, la détache
médullaire est réalisable avec un risque
acceptable, soit LDM, lipomyéloménin-
gocele a haut risque de détérioration
(idem transitionnel) et myélocystocele
terminal;

—groupe III: détérioration progressive,
soit tous les dysraphismes fermés avec
des anomalies structurelles radiolo-
giques (IRM) et une symptomatologie
nouvelle ou progressive.

2. Déroulé

Les éléments communs sont une chirur-
gie sous anesthésie générale en décu-
bitus ventral avec une vérification des
points d’appui. Les modalités d’incision
dépendent des opérateurs: verticale
médiane, horizontale centrée sur ’ano-
malie ou adaptée a ’anomalie cutanée
(angiome ou lipome sous-cutané).

>>> Lipome du filum

e Indications: chirurgie systématique
en cas de symptome suspect d’étre lié a
I’attache (vésical, neuro-orthopédique,
constipation sévere). La chirurgie est
volontiers réalisée quand la situation ne
permet pas de vérifier le caractére asymp-
tomatique (par exemple malformation
anorectale, retard des acquisitions),
I'indication peut aussi étre préventive
uniquement dans certains cas [15].

o Geste neurochirurgical : il s’agit d'une
chirurgie extramédullaire, la détache
chirurgicale d’un lipome du filum
consiste en une section de celui-ci éloi-
gnée du cone médullaire (pour limiter
lesrisques neurologiques et ’'encombre-
ment des racines de la queue de cheval)
et avant le cul-de-sac dural pour avoir
un espace opératoire intradural large.
C’estgénéralement au niveau del’espace

L5-S1 que le geste se fait par un abord
interlamaire. Le filum est reconnaissable
parmi les racines du fait de sa situation
médiane, d'une artére qui court sur sa
longueur et qui nécessite une coagula-
tion avant section, et de sa consistance
modifiée qui est la justification neuro-
chirurgicale.

e Suites: lerisque neurologique est théo-
rique mais non observé en pratique du
fait du caractere exclusivement extradu-
ral du geste, les douleurs postopératoires
sontliées al’écartement des masse mus-
culaires paravertébrales et durent habi-
tuellement quelques jours seulement.
Les suites sont plus simples et rapides
chez les nourrissons du fait de la faible
profondeur pour accéder au filum.

>>>LDM

e Indications: la chirurgie est recom-
mandée en prévention a partir de 6 mois
du fait du risque d’aggravation par trac-
tion. La chirurgie peut étre plus précoce,
surtout quand la traction est majorée par
son attache au sommet d’une méningo-
céle ou qu’il existe des symptomes deés
les premiers mois [16].

e Geste: la libération consiste en une
exérése du tractus jusqu’a sa portion
intradurale (et pas nécessairement son
contact médullaire), cela se fait par exé-
rése de’anomalie cutanée avant un suivi
lelong du tractus a travers une ouverture
a minima des éléments osseux traversés
(laminotomie) et une libération par sec-
tion de celui-ci juste sous ’ouverture de
la dure-meére. L’ensemble est habituelle-
ment envoyé en anatomopathologie.

e Suites: elles sont similaires a celles
d’une section de filum. Les douleurs
postopératoires peuvent étre plus impor-
tantes du fait de I’abord parfois plus
étendu sur plusieurs niveaux vertébraux.

>>> Sinus dermique

e Indications: 1a chirurgie est systéma-
tique de fagon préventive en raison du

risque infectieux, il est nécessaire de voir
jusqu’ot le geste doit mener pour retirer
I’ensemble du tractus et I'éventuel kyste
dermoide associé [17].

e Geste: il s’apparente a celui du LDM
mais s’arréte parfois juste au contact
dural (qui est retiré) ou peut étre plus
profond, notamment si un kyste der-
moide parfois en contact avec la moelle
y fait suite.

e Suites:les symptdmes postopératoires
sont liés a ’écartement des masses mus-
culairesiciaussi, une chirurgie au contact
de la moelle (kyste dermoide) expose a
un risque neurologique. Le prélévement
est envoyé en anatomopathologie et en
bactériologie en cas de doute sur des
signes infectieux, une antibiothérapie
probabiliste est alors instituée en per-
opératoire et adaptée selon les résultats.

>>> Lipome du cone

e Indications: aprés une opposition his-
torique entre les chirurgies systématiques
et les chirurgies seulement en cas de
symptomes [18, 19], les indications sont
encore discutées dans les milieux spé-
cialisés mais une décision au cas par cas
selon I’évaluation desrisques etbénéfices
semble adaptée (selon les participations
mécanique, histologique et malformative
a la menace ou la souffrance neurolo-
gique). Un suivi multidisciplinaire et un
bilan préopératoire exhaustif sont recom-
mandés (explorations vésicales, examen
neuro-orthopédique).

e Geste: la libération de la moelle passe
par une résection de la masse lipoma-
teuse, si possible jusqu’a l’interface
médullaire malformative. La libération
mécanique peut étre limitée par des
racines fonctionnelles dites courtes
limitant la liberté médullaire dans le
sac dural. Il est conseillé d’aider le geste
par un neuro-monitoring peropératoire,
celui-ci ne permet néanmoins pas d’ex-
plorer la fonction vésicale proprement
dite mais seulement la contraction du
sphincter anal (fig. 6).
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Fig. 6: IRM sagittales, séquences T2, lipome du cdne. A: vue préopératoire, volumineux lipome (L) intramé-
dullaire (moelle comprimée M) et sous-cutané avec syringomyélie (S). B: vue postopératoire, lipome résiduel
minime (L), diminution de la syringomyélie (S), moelle libre décomprimée (M).

e Suites: lerisque neurologique estlié au
geste de résection du lipome au contact
delamoelle et dépend donc de I’étendue
et delalocalisation de cette interface. Le
risque infectieux est diminué au maxi-
mum par une fermeture durale aussi
étanche que possible, une suture directe
ou une plastie autologue ou prothétique.
Les douleurs opératoires sont de deux
types, nociceptives sur I’abord muscu-
lovertébral et neuropathiques en cas de
manipulation des cordons médullaires
postérieurs ou des racines.

Tout geste médullaire est a risque de
troubler les fonctions vésicales et du
transit, un soin particulier est apporté a
leur récupération ou a la prise en charge
de leur dysfonction (sondage urinaire
laissé en place les premiers jours post-
opératoires, facilitateurs de transit).

>>> Diastématomyélie

e Indications: 'indication prophylac-
tique concerne les formes avec un éperon
osseux (type I). En cas d’attache distale
associée (souvent lipome du filum), la
section peut volontiers étre réalisée dans
le méme temps. Cette indication systé-
matique dans les cas de type Il reste en

discussion. Certaines cures chirurgicales
de dyastématomyélie peuvent se faire de
fagon articulée avec les temps chirurgi-
caux rachidiens en cas de déformation
importante dela colonne vertébrale [20].

e Geste: larésection de I’éperon doit se
faire jusqu’a la base d’implantation ver-
tébrale avec résection de son enveloppe
durale, en contournant les cordons
médullaires situés de part et d’autre.

e Suites: lerisque hémorragique propre
a cette chirurgie est lié a une vascula-
risation artérielle de I’éperon qui peut
saigner durant sa résection. Les suites
sont habituellement marquées par des
douleurs postopératoires transitoires de
quelques jours. Le risque neurologique
est essentiellement 1ié a la proximité
de la moelle, au geste complémentaire
en cas de malformation associée et aux
symptomes préopératoires.

Deux point chirurgicaux
particuliers a ajouter

>>> Les indications de re-détache
médullaire: ces indications reposent
sur les situations de réattache médul-

laire liées a une cicatrisation adhérente
d’une moelle opérée au sein de son four-
reau dural. Les facteurs favorisants sont
I’étroitesse du canal au moment du dia-
gnosticetla situation inflammatoire (par
exemple myéloméningocele), mais aussi
le caractere trop partiel de la résection
d’un lipome intradural. Si la radiologie
(IRM) est incontournable pour ce type
d’indication, le tableau clinique est pri-
mordial carlerisque d’aggravation post-
opératoire est majoré en cas de reprise,
I'indication repose donc sur une bonne
corrélation radioclinique des symp-
tomes invalidants ou évolutifs pour
prendre le risque de ’opération.

>>> La chirurgie cosmétique de I’ano-
malie cutanée: les malformations
médullaires sont souvent associées a
une anomalie cutanée (origine embryo-
logique commune: le neurectoderme).
Certaines lésions peuvent laisser un
préjudice esthétique dans larégion lom-
bosacrée. Si la lésion est de petite taille
et superficielle (appendice caudal), la
résection peut étre réalisée précocement
sans forcément de geste médullaire. Les
lipomes sous-cutanés peuvent étre opé-
rés sur demande des patients, habituelle-
ment apres la puberté. Ce geste estréalisé
en chirurgie plastique et reconstructrice
mais doit toujours faire 1’objet d’une
évaluation neurochirurgicale préalable.
La continuité entre un lipome sous-
cutanéetlamoelle épiniére estune contre-
indication a un geste de réduction du
lipome seul (surtout par lipoaspiration),
qui pourrait exercer une traction sur la
moelle et faire apparaitre des signes neu-
rologiques irréversibles.
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EN PRATIQUE, ON RETIENDRA

Dépistage et prise en charge des troubles vésicosphinctériens dans les malformations
médullaires

B Lestroubles anorectaux sont les symptomes les plus fréquents dans les malformations de la moelle
épiniére (plus fréquents que les troubles urinaires ou moteurs).

B Lassociation de plusieurs signes — urinaires, fécaux, moteurs ou cutanés — doit faire rechercher une
malformation médullaire.

B Une constipation rebelle a toutes les prises en charge habituelles ou la résistance aux traitements d’'une
hyperactivité détrusorienne doit faire suspecter une cause secondaire dont un dysraphisme.

B Les symptomes des anomalies médullaires peuvent se déclarer a tout dge de l'enfance ou a l'age adulte.

B La prise en charge des enfants atteints de dysraphisme nécessite une multidisciplinarité avec un
neurochirurgien, un médecin de MPR, un chirurgien orthopédique, un chirurgien viscéral et des infirmiers
formés en ETP.

Quelles sont les anomalies orthopédiques qui doivent faire évoquer une pathologie médullaire?

B La découverte d'une véritable gibbosité chez un nouveau-né est inhabituelle et doit faire réaliser
une radiographie du rachis et une échographie médullaire.

B Les déformations des pieds chez les bébés sont évocatrices d'une étiologie médullaire si elles
s’accompagnent de raideur et/ou de déficit musculaire.

B Lapparition d'un pied creux au cours de la croissance est hautement suspecte d'une étiologie neurologique:
neuropathie périphérique ou origine médullaire d’'autant plus probable que la déformation est unilatérale et
s’accompagne de troubles vésicosphinctériens.

B Lapparition d'une marche sur la pointe des pieds permanente s'accompagnant d’'une rétraction du ou des
triceps doit faire rechercher une anomalie médullaire.

B Méme si 70 % des scolioses sont idiopathiques, il est indispensable de toujours rechercher une origine
neurologique a celles-ci. Les éléments suspects sont la douleur, la raideur et une anomalie a 'examen
neurologique (testing musculaire, sensibilité, reflexes cutanés abdominaux et ostéotendineux).

Prise en charge neurochirurgicale des malformations médullaires

B Anciennement appelées spina bifida, les malformations médullaires sont issues de troubles embryologiques
et représentent une grande variété anatomique et pronostique.

B Ladistinction essentielle se fait entre les malformations ouvertes et fermées.
B Lacide folique en préconceptionnel est la seule prévention efficace connue contre les myéloméningoceles.

B La chirurgie des malformations médullaires n’est pas une normalisation de la situation anatomique mais
une mise en conditions mécaniques et histologiques optimales d'une moelle qui, si elle est malformative, le
restera quand méme en partie.

B La prise en charge des malformations médullaires est multidisciplinaire et au long cours.



réalités Pédiatriques — n°® 258_Juin 2022

I Revues géeneérales

Prise réguliere d’un biberon de lait
infantile pour prévenir I’APLV
chez I'enfant allaité:
bonne ou mauvaise idée?

RESUME : Un allaitement maternel exclusif prolongé ne diminue pas le risque de survenue d’une aller-
gie aux protéines de lait de vache (APLV) et il n’existe pas de recommandations spécifiques concer-
nant la prévention de ce type d’allergie chez des nourrissons exclusivement allaités.

Des études récentes ont montré que I’administration de PLV par complément de petits biberons au
cours d’un allaitement maternel exclusif dés la maternité ou dés le premier mois de vie aurait un
effet bénéfique sur la prévention de I’APLV, a condition que les prises soient réguliéres et les quanti-
tés bues d’au moins 10 mL par jour. Les volumes de lait infantile ne doivent cependant pas étre trop
importants afin de ne pas compromettre I’allaitement maternel.
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un probléme croissant car elles

concernent actuellement une per-
sonne sur 10 et 1 a 4 % des enfants dans
les pays occidentaux. L’allergie aux pro-
téines de lait de vache (APLV) est I’aller-
gie la plus fréquente chez ’enfant, dont
la prévalence estimée estde 2 46 % pour
les formes médicalement confirmées et
de 0,542 % pourles formes IgE-médiées
selon les pays [1]. La prévention de ces
allergies nerépond pas a desrecomman-
dations bien établies, contrairement a la
prévention d’autres aliments comme
I'ceuf de poule ou I’arachide. Il est juste
établi qu’il faut introduire les PLV entre
4 et 6 mois [2].

I esallergies alimentaires constituent

Plusieurs hypothéses ont été émises
pour prévenir une APLV : un allaitement
maternel exclusif pendant au moins
4 mois, ’administration d’hydrolysats
dePLV déslanaissance en 1’absence d’al-
laitement maternel, une éviction com-
plete des PLV ou au contraire en donner
de petites quantités au cours d'un allaite-

ment maternel. La meilleure stratégie de
prévention reste actuellement débattue.

Allaitement maternel exclusif
et éviction des PLV

Le lait maternel reste ’aliment de choix
pour le nourrisson, il présente des com-
posants et des vertus inégalables pourle
bien-étre de I’enfant, raisons pour les-
quelles I’allaitement maternel doit étre
encouragé.

Saarinen et al. ont montré qu’un allai-
tement maternel exclusif de 8 semaines
n’évitait pas la survenue d’une APLV, le
risque était identique a celui d'un groupe
d’enfants alimentés avec une formule
infantile standard [3]. Le lait maternel
n’apparaissait donc pas dans ce travail
comme un facteur protecteur. Par ail-
leurs, le risque d’APLV était augmenté
en cas d’allaitement prolongé. Unerevue
systématique récente confirme cesrésul-
tats, ne retrouvant pas de bénéfice du
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lait maternel en termes de prévention
de ’APLV. La preuve est bien sur faible
car, pour des raisons éthiques, la réali-
sation d’essais randomisés controlés est
impossible [4].

L’éviction des PLV chezla mére au cours
d’un allaitement maternel ne réduit pas
la prévalence de ’APLV, comme cela a
été montré au cours d’essaisrandomisés,
il semble par ailleurs que le risque de
carences en calcium chez la maman soit
plusimportant qu'unréel effet bénéfique
pour ’enfant. La preuve est cependant
faible en raison du petitnombre d’études.

Allaitement maternel exclusif
et administration d’un biberon
dans les premiers jours de vie

On estime qu’en cas d’allaitement mater-
nel, jusqu’a 80 % des nouveau-nés rece-
vraient un biberon de lait infantile a la
maternité, notamment au cours de la
premieére nuit suivant la naissance, le
plus souvent dans I’attente de la montée
de lait ou en raison d’une vulnérabilité
maternelle.

L’étude de Saarinen a été la premiere a
montrer, dans une cohorte prospective
de 6209 enfantsrecevant un allaitement
maternel exclusif, que la prise d’un
biberon ponctuel contenant desPLV ala
maternité avec la poursuite d'un allaite-
ment maternel pendant au moins 2 mois
par la suite était un facteur de risque de
survenue d’APLV lors de laréexposition
aux PLV [5]. LOR était de 5,1 IC 95 %:
1,6-16,4) par rapport a un groupe d’en-
fants recevant du lait de mére ou un
hydrolysat extensif de PLV.

Cela été confirmé trés récemment par
Garcette et al. dans un travail rétrospec-
tif cas-controle chez des enfants allai-
tés exclusivement pendant au moins
1mois [6]. A ’dge moyen de 7,2 mois, les
enfants ayant présenté une APLV étaient
significativement plus nombreux a avoir
regu un biberon de lait infantile avec
PLV ala maternité que ceux n’ayant pas

développé d’APLV (42,7 versus 29,2 % ;
p <0,0001). En analyse multivariée, la
prise d’un biberon de lait infantile en
complément d’un allaitement maternel
a la maternité était un facteur de risque
indépendant de développer une APLV
(OR=1,81;1C95 %:1,27-2,59).

Ainsi, dans une étude prospective ran-
domisée, Urashima et al. ont comparé
des enfants allaités exclusivement ayant
regu ou non dans les 3 premiers jours de
vie une formule d’acides aminés (FAA)a
des enfants allaités ayant consommé une
formule infantile avec PLV (> 5 mL/j) [7].
L’objectif primaire était d’évaluer la sen-
sibilisation aux PLV (taux d’IgE), I’ob-
jectif secondaire était de déterminer
le taux de chocs anaphylactiques lors
d’un test de provocation orale (TPO).
A 24 mois, ceux du groupe avec un allai-
tement maternel exclusif plus ou moins
associé a une FAA étaient significati-
vement moins sensibilisés (18,6 versus
32,2 %) et faisaient significativement
moins de réactions anaphylactiques
lors du TPO (2,6 versus 13,2 %) que les
enfants allaités ayant recu un lait infan-
tile avec PLV dans les premiers jours de
vie. Les auteurs concluaient donc qu’en
cas d’allaitement exclusif, I’éviction
des PLV dans les 3 premiers jours de vie
diminuaitlerisque de survenue d’APLV
ultérieure. En cas de prise ponctuelle
d’un biberon a la maternité, ’adminis-
tration d’un hydrolysat extensif de PLV
ou adéfautune FAA doit étre préconisée.

Enrevanche, les hydrolysats partiels de
PLV ne doivent pas étre utilisés en pré-
vention de ’APLV en complément d'un
allaitement maternel exclusif dans les
premiers jours de vie [8].

Administration d’un lait
infantile avec PLV au-dela
des premiers jours de vie

Katzet al. (JACI2010) ont montré qu'une
APLV était significativement moins
fréquente chez des enfants allaités en
cas de consommation de PLV dans les

14 premiers jours de vie (0,005 %) que
si celles-ci étaient introduites tardive-
ment aprés 105 jours de vie (1,75 %) [9].
Dans cette étude, peu de renseignements
étaient donnés sur la régularité des
biberons avec des PLV proposés et les
quantités bues. Cela suggére néanmoins
qu’au-dela des premiers jours de vie, la
prise de laitinfantile avec PLV ne semble
pas étre un facteur de risque indépen-
dant de survenue d'une APLV.

Enrevanche, une introduction trop tar-
dive des PLV au cours d’un allaitement
exclusif n’aurait aucun bénéfice sur la
survenue d’une sensibilisation ou d’une
APLV ultérieure. Ainsi, I’étude EAT, réa-
lisée chez des enfants exclusivement
allaitésrandomisés pourrecevoir al’age
de 3 ou 6 mois 2 g de protéines d’ali-
ments réputés allergisants dont le lait
de vache, n’a pas retrouvé de différence
significative entre les deux groupes
concernant le risque de survenue d’une
APLV [10].

Y a-t-il une période optimale
pour introduire les PLV en cas
d’allaitement maternel
exclusif?

Comme nous le savons, chez I’enfant
plus grand, plusieurs études ont montré
qu’il existait une fenétre de tolérance
pour l'introduction de certains aliments
réputés allergisants, une introduction
trop précoce ou trop tardive étant plus a
risque de développement d’allergie. Une
méta-analyse a confirmé ces données en
montrant que I'introduction de I’ceuf
entre 4 et 6 mois et de ’arachide entre
4 et 11 mois était associée a un risque
réduit d’allergie respectivement a I’ceuf
etal’arachide [11].

En outre, il pourrait y avoir une fenétre
d’introduction spécifique avec un seuil
de consommation réguliére de PLV ares-
pecter au cours de ’allaitement. En effet,
dans une étude cas-témoins comparant
51 enfants ayant une APLV IgE-médiée a
102 témoins non allergiques appariés sur



1’age et le genre, I’OR ajusté de présen-
ter une APLV était fortement augmenté
a 24 avecunintervalle de confiance large
(IC95 % : 5,39-104,52) en cas de début
de consommation du lait infantile apres
I’age de 1 mois ou en cas de prise irré-
guliére de PLV (moins d’une fois par
semaine) [12].

Ainsi, dans un premier travail, Sakihara
et al. avaient étudié de facon rétros-
pective 4 groupes d’enfants selon leur
alimentation avant 1’dge de 3 mois:
75 recevant un allaitement maternel
exclusif, 177 un allaitement maternel
avec des compléments rares et irrégu-
liers d’une formule infantile avec PLV,
47 un allaitement maternel et des com-
pléments réguliers plusieurs fois par
semaine, et 75 un allaitement maternel
et des compléments quotidiens de lait de
vache [13]. Bien que lenombre d’enfants
avec une APLV soit tres important dans
la population étudiée car il s’agissait
d’enfants avec un terrain atopique, les
enfants des 2 groupes recevant un com-
plément plusieurs fois par semaine ou
quotidien d’une formule infantile avec
PLV avaient significativement moins
d’APLV. Il n’y avait pas de renseigne-
ment sur le début de I'introduction des
PLV, a savoir dés la naissance ou un peu
adistance. Quoi qu’il en soit, il s’agissait
de la premiere étude ayant montré qu’en
cas d’allaitement maternel exclusif, un
complément précoce et régulier avec une
formule infantile standard diminuait le
risque de survenue d'une APLV.

De méme, ’étude longitudinale obser-
vationnelle HealthNuts ayant étudié le
risque de survenue d'une APLV a 12 mois
dans une cohorte de 5276 enfants, dont
87 % recevaient un allaitement mater-
nel et 42 % étaient exposés a des PLV,
a permis de montrer qu'une exposition
précoce et répétée aux PLV dans les
3 premiers mois de vie était associée a
uneréduction durisque d’APLV [14].

Enfin, de fagon récente, Sakihara et al.
ont réalisé un essai interventionnel
ouvert ou des enfants allaités rece-
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Lallaitement maternel doit étre encouragé chez tous les enfants,
son intérét dans la prévention de 'APLV est en revanche non

reconnu.

Ladministration isolée d'une formule infantile avec PLV a la
maternité chez un enfant qui va étre exclusivement allaité par la
suite expose a l'augmentation du risque de survenue d’'une APLV.

Ladministration quotidienne dés le premier mois de vie de petites
qguantités de lait infantile avec PLV au cours d'un allaitement
exclusif diminuerait le risque d’APLV en comparaison de l'absence
ou de l'irrégularité de leur consommation.

L'age de début d’introduction des PLV et les quantités minimums a
administrer chez un enfant exclusivement allaité pour prévenir une
APLV doivent étre déterminés dans d’'autres travaux pour ne pas
compromettre la poursuite de l'allaitement maternel.

vaient entre 1 et 2 mois de vie et au
moins jusqu’a 3 mois soit un volume
minimum de 10 mL de lait infantile
avec PLV tous les jours (n = 242), soit
I’absence de compléments ou a défaut
du lait de soja (n =249) [15]. I n’y avait
pas de différence significative entre
les 2 groupes concernant le terrain ato-
pique des parents. Au-dela de 3 mois,
les enfants poursuivaient ’allaitement
maternel plus ou moins complété parun
lait infantile. A I’ge de 6 mois, ot1 70 %
des nourrissons étaient encore allaités,
seulement 0,8 % des enfants du pre-
mier groupe ont présenté une réaction
allergique lors du TPO aux PLV versus
6,8 % dans l’autre groupe. Les auteurs
insistaient sur la nécessité de consom-
mer au moins 70 mL/semaine de lait
infantile contenant des PLV, suggérant
ainsi un seuil spécifique pour prévenir
le risque allergique. A noter que, dans
cette étude, 90 % des enfants dans les
2 groupes avaient également consommé
des PLV dans les 3 premiers jours de vie.

Il s’agit de la seule étude intervention-
nelle ayant comparé des enfants allai-
tés consommant réguliérement ou non
des PLV a petites doses. Les enfants
étaient issus de la population générale

et n’avaient pas spécifiquement de ter-
rain atopique. Le seuil de 10 mL/j a été
réalisé dans cette étude sans compro-
mettre la poursuite de ’allaitement
maternel. En cas de prise d'un volume
plus élevé, on peut s’interroger sur les
risques d’abandon précoce de l’allaite-
ment. Si ce travail retrouve un bénéfice
a proposer régulierement un biberon de
lait infantile aux nourrissons exclusive-
ment allaités dans un but de prévention
d’une APLV, d’autres études sont néces-
saires pour déterminer le début idéal de
I'introduction, le volume et la fréquence
pour éviter tout arrét précoce de I’allaite-
ment maternel.

La figure 1 propose un algorithme pour
prévenirune APLV chez un enfant exclu-
sivement allaité.

Un allaitement maternel prolongé ne
prévient pas la survenue d’'une APLV
et la prise isolée d’un biberon avec PLV
a la maternité dans le cadre d’un allai-
tement exclusif augmente sonrisque. I1
semblerait en revanche que I’adminis-
tration réguliére de petites quantités de
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Eviter la prise de biberon de
lait infantile a la maternité

Si biberon unique,

Enfant exclusivement
allaité

Pas d'exclusion des
PLV chez la mere

proposer un hydrolysat
extensif de PLV

Proposer dés le premier mois
de vie des compléments de

10 mL/jour d'une formule infantile

Diversification
alimentaire avec PLV
dés 4 mois

Eviter la prise irréguliére de
petites quantités de PLV
pendant l'allaitement

Fig. 1: Algorithme proposé pour prévenir la survenue d'une APLV chez un nourrisson exclusivement allaité.

PLV au cours d’un allaitement maternel
exclusif puisse limiter le risque de sur-
venue d’'une APLV. Plusieurs questions
restent en suspens, concernant d’'une
part le début de I'introduction des PLV
(déslanaissance ou différé de plusieurs
jours) et les quantités a administrer, et
d’autre part le bénéfice attendu selon
la population ciblée (enfant atopique
ounon).
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La peau et 'allergie a I'arachide:
iImplications de I'étude LEAP

RESUME: La dermatite atopique est une maladie inflammatoire de la peau qui évolue sur un mode
chronique, le plus souvent associée a d’autres phénotypes de I'atopie tels que I’asthme, la rhinite
allergique et I'allergie alimentaire (AA). L'étude LEAP (Learning About Peanut Allergy) a montré une
réduction significative du risque de développer une AA a I’arachide chez les nourrissons atteints d’ec-
zéma sévere et/ou d’allergie a I’ceuf ayant bénéficié de I'introduction précoce de protéines d’arachide

entre les ages de 4 et 11 mois.

Cet article évalue les conséquences de I’étude LEAP, y compris sa faisabilité chez les enfants nourris
au sein, les avantages de I'introduction précoce de divers aliments “allergisants” usuels entre 4 et
6 mois et les effets éventuels d’une restauration de la fonction barriere de la peau par I’application

d’émollients, associés ou non a I’introduction précoce des aliments.

G. DUTAU
Allergologue-pneumologue-pédiatre,
TOULOUSE.

maladie inflammatoire de la peau

qui évolue surun mode chronique.
Elle estgénéralement associée a d’autres
phénotypes del’atopie tels quel’asthme,
la rhinite allergique (RA), ainsi que ’al-
lergie alimentaire (AA). Comme celle
des autres manifestations de 1’atopie,
la prévalence de la DA est en augmen-
tation depuis plus d’une cinquantaine
d’années. A titre d’exemple, l'incidence
cumulée (jusqu’a I’4ge de 7 ans) de la
DA était de 12 % chez les jumeaux nés
entre 1975 et 1979, contre 3 % chez ceux
nés de 1960 a 1964 [1]. En 1992, une
enquéte transversale par questionnaire
a confirmé ces chiffres dans le nord de
I’Europe, la fréquence de la DA étant de
15,6 % chez 3 000 enfants 4gés de 7 ans
originaires du Danemark, d’Allemagne
etde Suede’ [2].

I a dermatite atopique (DA) est une

La fréquence des AA a également
“explosé” au cours des 30 derniéres

1 La prévalence peut aller jusqu’a 30 % dans
certaines études pédiatriques; elle estde 2 a
10 % chez les adultes.

années, tout particulierement celle de
I’AA a l’arachide (cacahueéte) dont la
fréquence est trés élevée aux Etats-Unis,
dans les pays anglo-saxons, ainsi qu’en
Europe, spécialement au Royaume-
Uni et en France. Ainsi, I’AA 3 I’ara-
chide affecte jusqu’a 4 % des enfants au
Canada, aux Etats-Unis, en Australie, au
Royaume-Uni et en France [3].

Naguere, certaines statistiques ont
largement mentionné la DA comme
symptéome d’AA, en particulier d’AA
a I’arachide [4]. Si la DA est une mani-
festation de 1’atopie comme les AA
IgE-dépendantes, de nombreux derma-
tologues ont considéré que ’AA, le plus
souvent associée a la DA, n’était pas un
symptome direct de DA, sauf cas parti-
culiers. Globalement, la conférence de
consensus de 2004 a entériné le fait que
laDA était une affection autonome et que
son traitement, presque exclusivement
symptomatique, était basé avant tout
sur les soins d’hygiéne, les corticoides
topiques (et dans certains cas les inhi-
biteurs de la calcineurine), ainsi que les
émollients, les objectifs étant de traiter
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les poussées de I’affection et d’en préve-
nir les récidives par une prise en charge
au long cours [5].

Les dermatologues, considérant que le
diagnostic de la DA est avant tout cli-
nique, préconisaient “qu’il n’était pas
nécessaire de faire des examens com-
plémentaires pour prendre en charge un
patient porteur de DA” (accord profes-
sionnel). En revanche, “le réle possible
d’allergenes comme facteurs pérenni-
sant certaines DA de I'enfant pouvait
conduire, dans certains cas, a des explo-
rations allergologiques” (accord profes-
sionnel), en particulier a la recherche
d’une AA [5].

Dermatite atopique et
histoire naturelle de I’allergie

La DA débute le plus souvent au cours
des premiers mois de la vie, pendant ce
qu’il est convenu d’appeler “la marche
atopique” (néologisme pour the atopic
march qui signifie en francgais “histoire
naturelle de I’atopie”) [6]. Elle persiste
souvent a I’adolescence et méme a 1’age
adulte. Le risque de développer des
symptoémes d’atopie tels que les AA,
I’asthme ou la RA est plus élevé chezles
enfants a “haut risque allergique”? que
dans la population générale exempte de
cette prédisposition.

L’histoire naturelle de I’atopie nous
apprend que ’apparition de la DA pré-
céde le plus souvent celle des AA, ainsi
quecelledel’asthme et delaRA [6], mais
de nombreuses exceptions ne confir-
ment pas toujours ce schéma. Il est donc
logique d’essayer de prévenir la DA chez
les enfants a haut risque allergique [7] et
de faire le pari que si la prévention de la
DA est possible, celle des AA pourrait
I’étre aussi.

2g'jl existe plusieurs définitions du “haut
risque allergique”, la plus commune fait réfé-
rence a des antécédents d'allergie prouvés
(et non allégués) dans la famille nucléaire
(parents, fréres et sceurs), surtout si les
parents présentent la méme allergie.

Dermatite atopique
et rupture de la fonction
barriére de la peau

Plusieurs génes sont impliqués dans
le développement de la DA, principa-
lement ceux qui contrélent la fonction
barriere de la peau et la différenciation
de I’épiderme [8, 9]. La principale pro-
téine de la barriere épidermique est la
filaggrine (FLG). Les enfants porteurs de
DA par mutations du géne FLG codant
pourlafilaggrine peuvent tolérer leur DA
presque aussi bien que ceux quin’ont pas
ces mutations [10].

L’équipe de Gideon Lack du King’s
College (Londres) a montré que les
allergenes d’arachide étaient présents
dans ’environnement des nourrissons
et qu’ils pouvaient entrainer une sen-
sibilisation/allergie IgE-dépendante a
l’arachide.

En substance, plusieurs études ont suc-
cessivement montré que:

—les nourrissons qui avaient regu des
cremes contenant de ’huile d’arachide
avaient un risque 7 fois plus élevé de
développer une sensibilisation a I’ara-
chide par comparaison avec les nour-
rissons qui avaient regu des crémes
dépourvues d’arachide (OR: 6,8;
IC95 % :1,4-32,9) [11];

—la présence de protéines d’arachide
dans la poussiére des maisons des
familles qui consommaient de 1’ara-
chide [12, 13] favorisait le développe-
ment d’une sensibilisation/allergie a
I’arachide chez les nourrissons atteints
de DA et de mutations FLG [14];
—Pl’introduction précoce d’aliments
comme ’arachide ou I’ceuf permettait
d’acquérir une tolérance orale vis-a-vis
de ces aliments et protégeait du dévelop-
pement des AA correspondantes [15].

Ces auteurs ont alors identifié les nour-
rissons les plus exposés aurisque d’AA a
l’arachide:ils sont 4gés de moins d’'un an
et souffrent d’eczéma sévere et/ou d’aller-
gieal’ceuf[16]. Lesrésultats de ces études
sont résumés dans ’encadré. Toutes ces

constatations ont alors conduit a laréali-
sation de I’étude LEAP (Learning About
Peanut Allergy) [17].

B Etude LEAP

L'étude LEAP arandomisé 640 nourris-
sons 4gés de 4 a 11 mois souffrant d’ec-
zéma sévere et/ou d’allergie a I’ceuf de
fagon soit a consommer précocement de
I’arachide, soit a I’éviter jusqu’a I’age de
60 mois (5 ans) selon les préconisations
classiques (fig. 1) [17]. Au préalable,l’ec-
zéma sévere et ’AA aux ceufs avaient été
identifiés comme des facteurs de risque
d’AA al’arachide. L'objectif principal de
cette étude était de connaitre le pourcen-
tage des enfants qui avaient développé
une AA al’arachide aI’age de 60 mois.

Parmi les 530 nourrissons de la popula-
tion en intention de traiter® qui avaient
initialement des prick tests (PT) négatifs
vis-a-vis de I’arachide, la prévalence
de I’AA al’arachide a I’4ge de 60 mois
était de 13,7 % dans le groupe “évic-
tion” et seulement de 1,9 % dans le
groupe “consommation”, soit une diffé-
rence statistiquement tres significative
(p<0,001). Dans le groupe de 98 enfants
en intention de traiter ayant des PT
positifs (diametre de la papule compris
entre 1 et4 mm), la prévalencede’AA a
l’arachide était de 35,3 % dans le groupe
éviction et de 10,6 % dans le groupe
consommation, soit une différence éga-
lement trés significative (p = 0,004).

Une augmentation des IgG4 dirigées
contre I’arachide a été principalement

3 Lintention de traiter (ITT) est une analyse
des participants a un essai clinique basée sur
le groupe auquel ils ont été initialement affec-
tés et non sur le traitement qu'ils ont fina-
lement regu. L'analyse per-protocole porte
uniquement sur les données des participants
a un essai clinique qui ont achevé la totalité
du plan de traitement et qui ont parfaitement
respecté les instructions du protocole d’essai.
Si Uon considére que la premiéere technique
est l'idéal, ces deux approches sont en réalité
complémentaires(toolbox.eupati.eu/glossary/
intention-de-traiter/?lang=fr).
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L'exposition aux allergénes d’arachide dans la maison
et les risques de sensibilisation/d’allergie a 'arachide chez les enfants

LAck G, Fox D, NORTHSTONE K et al. Factors associated with
the development of peanut allergy in childhood. N Engl J Med,
2003;348:977-985.

Chez les 13971 enfants de l'étude longitudinale Avon, Lack et al. ont
montré l'existence d'une relation indépendante entre l'application
de préparations dermatologiques contenant de l'huile d'arachide et
le développement d’'une AA a l'arachide (OR: 6,8; IC95 %: 1,4-32,9).
L'application de ce type de créme sur une peau inflammatoire est un
facteur de risque de développer une sensibilisation/allergie a l'ara-
chide: il est 7 fois plus élevé qu'avec un autre type de formulation
dépourvue d'arachide.

Fox AT, SAsIENI P, bu ToiT G et al. Household peanut consumption
as a risk factor for the development of peanut allergy. J Allergy Clin
Immunol, 2009;123:417-323.

Fox et al. ont adressé des questionnaires aux familles de 150 enfants
atteints d’AA a l'arachide et a celles de 160 enfants considérés
comme a risque de développer une sensibilisation/allergie a l'ara-
chide (nourrissons atteints de DA sévére et/ou allergie a l'ceuf), qui
ont été comparés a 150 témoins non allergiques. Les renseigne-
ments demandés par les questionnaires étaient la quantité d'ara-
chide consommée par les meres pendant la grossesse, la notion
d'une alimentation au sein et la consommation (introduction) d'ara-
chide pendant la premiére année de vie, ainsi que la consommation
totale d'arachide par la famille, estimée en grammes par semaine
(médiane). La médiane de la consommation hebdomadaire était
significativement plus élevée dans le groupe des enfants ayant une
AA a larachide (18,8 g) comparée a celles des témoins non aller-
giques (6,9 g) et des enfants témoins a risque (1,9 g). Les autres
parametres n'étaient pas différents dans les 3 groupes. Une relation
dose-réponse existait ente l'exposition a l'arachide (en particulier
pour le beurre d’'arachide) consommée par la famille et le dévelop-
pement d'une AA a l'arachide chez les enfants. Lintroduction précoce
d’'arachide chez les nourrissons semblait avoir un effet protecteur.
La consommation d’arachide par les meéres durant la grossesse et
l'allaitement était neutre.

BROUGHT HA, SANTOS AF, MAKINSON K et al. Peanut protein in
household dust is related to household peanut consumption and is
biologically active. J Allergy Clin Immunol, 2013;132:630-638.

Brought et al. ont dosé les protéines d'arachide prélevées a l'aide de
lingettes et dans des échantillons de poussiére de maison a l'aide
d'une méthode ELISA dans 45 foyers comportant des nourrissons.
Les niveaux de protéines d'arachide dans l'environnement ont été
comparés a la consommation d'arachide mesurée en utilisant un
questionnaire validé. L'activité biologique de la protéine d'arachide
dans la poussiére a été évaluée par un test d'activation des baso-
philes. Les auteurs ont observé une corrélation positive entre les
niveaux de protéines d’'arachide dans le lit du nourrisson et/ou l'aire
de jeu et la consommation d'arachide dans les foyers. Des échantil-
lons de poussiére contenant des taux élevés de protéines d'arachide
ont induit une activation des basophiles dose-dépendante chez les
enfants allergiques a l'arachide. L'exposition environnementale d'un
nourrisson a l'arachide est probablement due a la consommation
intrafamiliale. Les protéines d'arachide de la poussiére de maison

sont biologiquement actives et doivent étre considérées comme un
possible facteur de sensibilisation.

Du ToiT G, KATz Y, SAsIENI P et al. Early consumption of peanuts
in infancy is associated with a low prevalence of peanut allergy.
J Allergy Clin Immunol, 2008;122:984-991.

La prévalence de 'AA a l'arachide était de 1,85 % au Royaume-Uni
et de 0,17 % (p <0,001) en Israél, considérablement plus faible, ce
qui, apres correction de différents biais, donne une prévalence 10 fois
plus élevée au Royaume-Uni! Cette énorme différence ne peut s’expli-
quer que par le fait que l'arachide est introduite plus tot, consommée
plus souvent et en plus grande quantité en Israél qu’au Royaume-Uni.
La consommation mensuelle médiane de protéines d'arachide chez
les nourrissons israéliens agés de 8 a 14 mois estde 7,1getde 0 g
au Royaume-Uni (p <0,001). La consommation mensuelle médiane
d’arachide était de 8 g en Israél et de 0 g au Royaume-Uni (p < 0,0001).
Les enfants juifs au Royaume-Uni ont une prévalence d’AA a l'ara-
chide 10 fois plus élevée que celle des enfants juifs habitant en Israél.
Ce constat n'est pas expliqué par les différences d'atopie, de classe
sociale, de bagage génétique ou d'allergénicité de l'arachide. Les
nourrissons israéliens consomment de l'arachide en grande quan-
tité au cours de la premiere année de vie, tandis que les nourrissons
britanniques l'évitent. L'introduction précoce de l'arachide dans le
régime des nourrissons est préférable a son introduction différée car
elle confere une tolérance alimentaire orale. Il est possible que l'ac-
quisition de la tolérance alimentaire soit variable selon les individus
et les allergénes. Ainsi, le sésame est introduit trés tot chez les nour-
rissons israéliens sous diverses formes, mais les AA au sésame sont
souvent décrites chez des nourrissons consommateurs précoces.

DuToIT G, ROBERTS G, SAYRE PH et al. Identifying infants at high
risk of peanut allergy: the Learning Early About Peanut Allergy
(LEAP) screening study. J Allergy Clin Immunol, 2013;131:135-143.

Les individus sélectionnés pour l'étude interventionnelle LEAP com-
portent la cohorte d'étude de dépistage LEAP. Les nourrissons étaient
agés de 4 a 10 mois et ont fait l'objet d'un questionnaire de présélec-
tion rempli par les familles. Cette analyse comprend 834 nourrissons
de 7,8 mois d'age moyen. Ils ont été répartis dans les groupes sui-
vants: groupe | (patients présentant un eczéma léger et aucune AA
aux ceufs, n = 118), groupe Il (patients présentant un eczéma sévére
et/ou une AA aux ceufs, des PT a l'arachide donnant des papules de
0 mm, n = 542), groupe lll (patients présentant un eczéma sévére et/
ou une AA aux ceufs et des PT a l'arachide donnant une papule de 1
a4 mm, n =98) et groupe IV (patients avec des réponses de papules
vis-a-vis de l'arachide supérieures a 4 mm, n = 76). De fagon inat-
tendue, un nombre important (17 %) du groupe |l avait une sensibili-
sation IgE-dépendante a l'arachide (= 0,35 kU/L), 56 % du groupe I
étaient sensibilisés de la méme maniere. En revanche, aucun des
patients du groupe | n'était sensibilisé et 91 % de ceux du groupe IV
avaient une sensibilisation IgE-dépendante a l'arachide. La sen-
sibilisation a l'arachide évaluée par les PT (papule de 1-4 versus
0 mm) a été associée a une AA aux ceufs et a un eczéma séveére par
la méthode des odds ratio (OR: 2,31;1C95 %: 1,39-3,86 et OR: 0,47;
IC95 %: 1,14-5,34, respectivement). Les enfants noirs étaient asso-
ciés a un risque significativement plus élevé de sensibilisation
IgE-dépendante a l'arachide (OR: 5,30; IC95 %: 2,85-9,86).




réalités Pédiatriques — n° 258_Juin 2022

I Revues géeneérales

640 enfants randomisés

v
| 542 PT a l'arachide - |

! !

270 évictions 272 .
de l'arachide consommations
d'arachide
245 inclus 255 inclus
per-protocole per-protocole

v
| 98 PT a l'arachide + |

! '

51 évictions 47 .
de larachide consommations
d'arachide
50 inclus 39 inclus
per-protocole per-protocole

Fig. 1: Protocole de randomisation dans l'étude LEAP.

observée dans le groupe consomma-
tion, preuve de I’existence de modifi-
cations immunologiques induites par
la consommation d’arachide associées
a l’acquisition d’une tolérance alimen-
taire orale. En revanche, dans le groupe
éviction, un pourcentage plus important
de patients avait des titres élevés d’IgE
sériques spécifiques (IgEs) dirigées
contre I’arachide. Une AA aI’arachide
était associée a une taille plus impor-
tante de la papule induite par les PT a
I’arachide et a une diminution du rap-
portIgG4/IgEs du fait de ’'augmentation
des IgEs.

Il n’a pas été observé d’événements
indésirables graves chez les enfants qui
consommaient del’arachide et chez ceux
qui I’évitaient.

Constat majeur del’étude LEAP, laréduc-
tion significative durisque de développer
une AA al’arachide chezles nourrissons
atteints d’eczéma sévere et/ou d’allergie
a I’ceuf ayant bénéficié de I'introduc-
tion précoce des protéines d’arachide
démontre I’acquisition d’une tolérance
orale vis-a-vis de cetaliment. Comme indi-
qué ci-dessus, ces nourrissons présentent
des altérations de la fonction barriere de
la peau, en particulier par mutations du
géne FLG, et, chez eux, la consommation
précoce d’arachide a activé les voies de
la tolérance orale et empéché la survenue
d’une AA al’arachide.

Lack et son équipe considérent qu’il
existe une double pathogénie dans le
développement de’AA al’arachide:
—l’exposition cutanée conduit au déve-
loppement d’une sensibilisation puis
d’une AA via la rupture de la fonction
barriére de la peau;

—au contraire, I’exposition orale est pro-
motrice de la tolérance orale.

Conséquences de I’étude
LEAP: introduction précoce
des aliments réputés
“allergisants”

1. Consommation réguliére et précoce
d’arachide

Les résultats de I’étude LEAP devraient
logiquement aboutir & des recomman-
dations applicables non seulement aux
nourrissons a haut risque, mais aussi aux
nourrissons atteints seulement de formes
légeres d’eczéma, par exemple dans les
pays ol la consommation d’arachide
est plus faible qu’aux Etats-Unis, au
Royaume Uni, au Canada, en Australie
ou méme dans de nombreux pays d’Eu-
rope dont la France.

Cette étude a incité les pédiatres-aller-
gologues a proposer la consommation
réguliére d’arachide tres tot au cours
de la diversification alimentaire pen-
dant une “période dite d’opportunité”

allant des 4ges de 4 a 6 mois. L’arachide
se présente sous diverses formes: colla-
tions d’arachide ou beurre de cacahuete
en particulier, 8 consommer 3 fois par
semaine pendant 5 ans. D’autres utilisent
des Curly ou des M&M’s. Il faudra égale-
ment déterminer la quantité minimale
d’arachide a consommer pour maintenir
la tolérance orale.

2. Validation et faisabilité de
I'introduction précoce

L’équipe de Lack a également mis en
place I’étude EAT (Enquiring About
Tolerance), dont I’objectif était de vali-
der ou non l’affirmation selon laquelle
I’introduction précoce des principaux
aliments dans lerégime des nourrissons
conférait une tolérance alimentaire [18].

>>> Etude de faisabilité

Les nourrissons, au nombre de 1302,
ont été randomisés dans I'un des deux
groupes suivants:

—dans le groupe dit “introduction pré-
coce”, les nourrissons (n =651) ont
regu 6 aliments potentiellement allergi-
sants (arachide, ceuf cuit, lait de vache,
sésame, poisson blanc et blé) avant 1’age
de 3 mois;

—dans ’autre groupe dit “introduction
standard”, les nourrissons (n = 651) ont
recu ces 6 aliments a partir de I’4ge de
6 mois.

Dans les deux groupes, la recomman-
dation était d’alimenter ces enfants au
seinjusqu’al’age de 6 mois et les enfants
devaient étre suivis jusqu’a 1’age de
6 mois [18, 19].

>>> Résultats de I’étude EAT [20]

L’objectif principal consistait a recueil-
lir les cas d’AA a un ou plusieurs des
6 aliments introduits entre les 4ges de
1 et 3 ans. Dans ’analyse en intention
de traiter, une AA a un ou plusieurs
des 6 aliments introduits est apparue
chez 42 des 595 participants (7,1 %) du
groupe introduction standard et chez



37 des 567 (5,6 %) du groupe introduc-
tion précoce (p = 0,32). Dans I’analyse
per-protocole, la prévalence de toute
AA était significativement plus faible
dans le groupe introduction précoce
que dans le groupe introduction stan-
dard (2,4 contre 7,3 % ; p = 0,01), tout
comme la prévalence de ’AA a ’ara-
chide (0 contre 2,5 % ; p = 0,003) et
de ’AA aux ceufs (1,4 contre 5,5 % ;
p =0,009). En revanche, aucun effet
significatif n’était observé sur les pré-
valences des AA au lait, au sésame, au
poisson ou au blé.

La consommation de 2 g par semaine de
protéines d’arachide ou de blanc d’ceuf
était associée a une prévalence signifi-
cativement plus faible de ces AA quune
consommation moindre. L'introduction
précoce des 6 aliments n’a pas été facile
aréaliser, mais stire. Les taux d’allaite-
ment maternel dans les deux groupes
dépassaient considérablement les don-
nées du gouvernement britannique pour
les meres équivalentes (p < 0,001 a 6 et
a9 mois).

Bidat et Benoist ont effectué une revue
fouillée des études observationnelles et
prospectives et donnent les recomman-
dations suivantes [21]: “La diversifica-
tion doit étre précoce, sans restrictions,
méme pour les aliments a risque (aller-
gique), en respectant les habitudes
culturelles. Il ne faudrait pas retomber
dans les exces des anciennes préconisa-
tions empiriques... qui étaient néfastes.
Le respect des habitudes culturelles est
capital. En France, une diversification
précoce entre les dges de 4 et 6 mois est
souhaitable, avec introduction des ali-
ments a risque, si ceux-ci sont consom-
més par la famille, aprés enquéte
allergologique chez les enfants a risque.
Ces mesures ne sont pas généralisables
a d’autres populations.”

Dans I’étude PASTURE, la DA est d’au-
tant moins fréquente entre les 4ges de 1
et 4 ans que les nourrissons ont béné-
ficié d’une diversification étendue
incluant 6 groupes d’aliments: légumes

et fruits, céréales, pain, viande, giteau,
yaourts [22]. En 2019, la suite de I’étude
PASTURE a montré qu’une consom-
mation variée de fromages entre 12 et
16 mois était associée a une diminution
de la prévalence de la DA et des AA a
I’age de 5 ans. Les auteurs évoquent un
effet pro-Th1 des composants micro-
biens et des acides gras a courte chaine
présents dans les fromages [23].

3. Etat actuel des recommandations

La prévention de l’allergie a l’ara-
chide a considérablement changé et
les mesures que ’on préconisait il y a
quelques années sont devenues obso-
létes. La plupart des recommandations
actuelles sont méme diamétralement
opposées a celles qui étaient naguere
en vigueur. En substance, actuellement,
le NIAID (National Institutes of Allergy
and Infectious Diseases) “recommande
que les nourrissons atteints d’eczéma
sévére et/ou d’allergie a I'ccuf béné-
ficient d’une introduction de I'ceuf et
de I’arachide dés I'dge de 4 a 6 mois,
apres évaluation par un allergologue
entrainé”. Par ailleurs, “chez les enfants
atteints d’eczéma léger @ modéré I’ara-
chide peut étre introduite a I’'dge de
6 mois, sans recours au spécialiste” [24].

En dehors de I’arachide, les études por-
tant sur I'introduction précoce d’autres
aliments donnent des résultats trés
hétérogenes, comme le montre une
revue systématique de Perkin et al. [25].
Des pays et sociétés savantes ont ainsi
adopté la pratique de I’introduction
précoce d'une large gamme d’aliments
potentiellement allergisants, au vu
des résultats favorables de I'introduc-
tion précoce de I’arachide et de ’ceuf
pendant la petite enfance. Cependant,
d’autres pays et organisations consi-
derent que les preuves en faveur de
cette “pratique généralisée a un plus
grand nombre d’aliments autres que
I'arachide ou I’ceuf” sont encore trés
insuffisantes, bien qu’il existe un large
consensus contre l’introduction différée
de ces aliments [25].
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Plusieurs questions doivent étre préa-
lablement élucidées avant de proposer
desrecommandations pour les aliments
autres que ’arachide et ’'ceuf [25]:
—quel est le besoin réel d’une consom-
mation précoce?

—quel est le moment idéal pour I'intro-
duction des aliments (autres que 1’ara-
chide et I’ceuf), qui peut varier selon
chacun d’eux?

—que faire apres I'introduction précoce
de ces aliments: les poursuivre, les arré-
ter, les proposer de fagon intermittente ?
—quelles sont les doses a utiliser, qui
d’ailleurs peuvent varier pour chaque
enfant?

Les conseils pour introduire des ali-
ments potentiellement allergisants
doivent étre pertinents selon les pays®*,
c’est-a-dire étre en accord avec les habi-
tudes culturelles alimentaires des pays.
Toutefois, pourles auteurs, la perception
des familles serait plut6t en faveur d'une
consommation de ces aliments que de
leur exclusion [25].

Abrams et al., dans une lettre a I’éditeur
intitulée “Knowledge gaps and barrier
to early peanut introduction among
allergists, pediatricians, and family
physicians”, soulignent les lacunes
des connaissances des médecins et les
obstacles a I'introduction précoce de
I’arachide chez les allergologues, les
pédiatres et les généralistes [26]. Les
auteurs ont envoyé un questionnaire
comportant 17 items aux membres de la
Société canadienne de pédiatrie et aux
médecins de famille. Les taux deréponse
étaient de 40,8 % pour les allergologues
et 38,7 % pour les pédiatres. Alors que
les généralistes et les pédiatres répon-
daient qu’il fallait introduire les aliments
solides entre 6 mois et moins de 1 an,
les allergologues préconisaient entre les
ages de4 mois et de moins de 6 mois pour
le lait de vache, I’ceuf de poule et I’ara-

4 Introduire des aliments potentiellement
“allergisants” dans le régime alimentaire des
nourrissons d'un pays ou ces aliments ne sont
pas largement consommeés est inapproprié.
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l'asthme, la RA ainsi que l'AA.

générale.

B La DA est une maladie inflammatoire et chronique de la peau,
généralement associée a d'autres phénotypes de l'atopie tels que

Bl Lerisque de développer des symptomes d’atopie tels que les AA,
l'asthme ou la RA est plus élevé chez les enfants a haut risque
allergique (par exemple atteints de DA) que dans la population

B Létude LEAP, qui a montré une diminution significative du
risque de développer une AA a l'arachide chez les nourrissons
atteints d’eczéma sévere et/ou d'allergie a l'ceuf ayant bénéficié
de lintroduction précoce des protéines d’'arachide, démontre
l'acquisition d’'une tolérance orale a cet aliment.

B Cette étude recommande que les nourrissons atteints d'eczéma
sévere et/ou d'allergie a 'ceuf bénéficient d'une introduction de
l'ceuf et de l'arachide dés l'age de 4 a 6 mois, aprés évaluation par
un allergologue entrainé. Par ailleurs, chez les enfants atteints
d’'eczéma léger a modéré, l'arachide peut étre introduite a l'age de
6 mois, sans recours au spécialiste.

B Au cours de deux études récentes, l'utilisation d’émollients
pour améliorer la fonction barriere de la peau associée ou
non a l'introduction précoce d'aliments, tout en poursuivant
l'alimentation au sein, ne diminue pas le risque de DA ni celui du
développement des AA aux aliments précocement introduits.

B Les données de la littérature ne sont pas actuellement en faveur
d’'une introduction précoce, large et indiscriminée des aliments
potentiellement allergisants autres que l'arachide et l'ceuf.

chide. Seuls 17,4 % des allergologues,
7,89 % des pédiatres et 10,2 % des méde-
cins généralistes recommandaient une
exploration allergologique vis-a-vis de
I’arachide chez les enfants atteints d’ec-
zéma atopique. De plusil existait des dif-
férences sur la définition du nourrisson
arisque allergique: dermatite atopique
et/ou allergie a I’ceuf pour le NIAID,
allergie prouvée au premier degré dans
lafamille nucléaire selon les recomman-
dations nord-américaines.

Ces diversrésultats montrent qu’il y aura
encore beaucoup d’efforts a faire pour
que les recommandations du NIAID
entrent dans le domaine de la pratique
courante!

Restauration de la fonction
barriére par les émollients

et incidence sur la fréequence
des allergies alimentaires

Puisque la DA précede le plus souvent
I’apparition des AA, il est logique d’es-
sayer de prévenir la DA chez les enfants
ahautrisqueallergique et d’espérer que,
si la prévention de la DA est possible,
celle des AA pourrait I’étre aussi. Ainsi
en 2014, les résultats positifs de deux
études pilotes ont conduit les dermato-
logues et les pédiatres a recommander
d’hydrater la peau des enfants a risque
allergique de fagon précoce et réguliere
en appliquant des émollients pour amé-
liorer (ou mémerestituer) la fonction bar-

riere de la peau [27, 28]. Toutefois, ces
deux études portaient sur de petits effec-
tifs, respectivement 124 et 128 patients a
haut risque allergique.

Chalmers et al. ont voulu vérifier ces
résultats a I’aide d’une étude prospec-
tive, pragmatique, multicentrique, ran-
domisée et contr6lée qui a été effectuée
dans 12 hopitaux et 4 centres de soins
primaires au Royaume-Uni [29]. Les
familles ont été contactées en période
anténatale ou postnatale en vue durecru-
tement des nourrissons qui devaient:
—@trenés a terme (au moins 37 semaines
de gestation);

—avoirun hautrisque allergique®, défini
parl’existence d'une maladie allergique
(DA, asthme, RA) diagnostiquée par un
médecin chez au moins 1 parent au pre-
mier degré.

Au nombre de 1400, les nourrissons
furent randomisés (1/1) pour recevoir
quotidiennement soit un émollient
(Diprobase creme® ou DoubleBase gel?),
soit des recommandations de soins
locaux standard, cela pendant 1 an.
Les deux groupes étaient respective-
ment dénommés “groupe émollients”
et “groupe témoin”. Les enfants étaient
revus par les investigateurs aux ages
de 2 semaines et 3, 6, 12 et 24 mois.
Le critere principal d’évaluation était
I’existence d’une DA définie selon les
criteres de I'UK Working Group a I’age
de 2 ans [30].

Parmi les nombreux critéres secondaires
d’évaluation se trouvaient:

5Le risque allergique, défini par plusieurs
auteurs, a bien été précisé par Bousquet et
Kjellmann [7]: ce risque est égal a celui de
la population générale si aucun membre de
la famille nucléaire (mére, pére, fratrie) n'est
atteint (15-20 %). Il passe a 33-48 % si 1 parent
atteint, 50-60 % si 2 parents atteints et 70-80 %
si 2 parents souffrant de la méme allergie.

é Composition: eau, pétrolatum, alcool cétéa-
rylique, paraffine liquide, ceteareth-20, phos-
phate de sodium, p-chloro-m-cresol, acide
phosphorique, hydroxyde de sodium.

7 Gel blanc opaque contenant 15 % de myris-
tate d'isopropyle et 15 % de paraffine liquide.



—la survenue d’une DA définie par
d’autres critéres entre la naissance et
I’4ge de 2 ans:

—la présence d’une DA indiquée par les
parents d’apres un avis médical ;
—ladate du premier traitement par corti-
coides topiques;

—la présence d’autres symptomes asso-
ciés aux allergies tels que le wheezing,
une RA a1 et 2 ans (selon les dires des
parents), la positivité des PT au lait de
vache, a I’ceuf de poule, & I’arachide, au
chat, aux pollens et aux acariens a I’age
de 2 ans (le régime thérapeutique étant
inconnu de ’examinateur), ’'apparition
d’une AA indiquée par les parents sur la
base d’un diagnostic médical, basé sur
I’histoire clinique, les PT et éventuel-
lement un test de provocation par voie
orale (TPO),a1et2ans.

L’adhésion au traitement topique était
de 80 % au cours des 6 premiers mois
et de 74 % entre 6 et 12 mois. Le résultat
principal de cette grande étude est sans
appel: al’age de 2 ans, une DA (eczéma)
était présente chez 139 (23 %) des 598
enfants du groupe émollient et chez
150 (25 %) des 612 enfants du groupe
témoin, soit une différence non signifi-
cative (RRa: 0,95;1C95 %:0,78-21,16;
p=0,61)deseulement—1,2 % (bienloin
durésultat que I’on pouvait escompter).
De plus, il n’a été pas été observé que
I’application préventive des émollients
pouvait diminuerla fréquence de ’AA et
il yavait méme une légére augmentation
de I'incidence des AA confirmées (lait,
ceuf, arachide) al’age de 2 ans: 7 % dans
le groupe émollient et 5 % dansle groupe
témoin, surtout en rapport avec une plus
grande fréquence des AA al’ceuf[28].

Au méme moment, I’étude Prevent
ADALL a donné des résultats simi-
laires a I’étude précédente [31]. Parmi
2697 nourrissons, une DA a été obser-
vée chez 11 % (64/575) dans le groupe
interventionnel (émollients dans ’eau
du bain et applications faciales) versus
8 % (48/596) dans le groupe non inter-
ventionnel (actions thérapeutiques
classiques conformes aux recomman-

dations nationales suédoises). Dans
cette étude, deux autres groupes avaient
été individualisés, 'un comportant des
interventions nutritionnelles précoces,
en particulier I'introduction précoce de
beurre d’arachide puis, chaque semaine,
de lait de vache, puis de porridge au blé,
puis d’ceufs brouillés, et ’autre com-
binant interventions nutritionnelles
et cutanées précoces. Mais ni I'une ni
l’autre de ces actions n’a permis de
réduire la fréquence de la DA, en accord
avec ’étude précédente de Chalmers
etal.[29].

L’étude LEAP nous confirme que la peau,
surtout lorsque sa fonction barriére est
altérée, est une voie de passage des
allergénes alimentaires, mais aussi de
nombreux autres allergénes, pneumal-
lergeénes, allergénes professionnels, etc.,
ce que les allergologues savaient déja.
Si I’étude LEAP permet de tirer des
enseignements précieux concernant
I’arachide et I’ceuf chez les nourrissons
arisque allergique, c’est-a-dire atteints
d’eczéma sévere et/ou d’allergie a I’ceuf,
beaucoupreste a faire concernantl’intro-
duction précoce (éventuelle) des autres
aliments. Les données de la littérature
ne sontactuellement pas en faveur d’'une
introduction précoce, large et indiscri-
minée des aliments potentiellement
allergisants autres que ’arachide et
I'ceuf. De nombreuses études sont encore
indispensables et, probablement, pays
par pays, en fonction des habitudes ali-
mentaires familiales et culturelles.
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Diabéte de type 2 chezI’enfant:
le dulaglutide, un futur traitement ?
ARSLANIAN S, HanNON T, ZEITLER P et al. Once-weekly dulaglutide

for the treatment of youths with type 2 diabetes. N Engl ] Med,
2022 [online ahead of print].

e diabete de type 2 de I’enfant peut débuter précoce-

ment avec une progression rapide des complications.

La metformine est le traitement de premiére intention
mais son efficacité est souvent insuffisante et n’évite pas la
détérioration rapide des cellules 3 du pancréas. Récemment,
2 agonistes des récepteurs du GLP1 ont montré une améliora-
tion du controle glycémique chez les jeunes patients, mais le
liraglutide nécessite des injections quotidiennes et I’exéna-
tide, bien qu’en injection hebdomadaire, requiert une méthode
d’administration spécifique. Ainsi, le dulaglutide, un autre
agoniste des récepteurs du GLP1, plus facile d’emploi et dont
I'injection esthebdomadaire, a été développé etapprouvé pour
le diabete de type 2 de I’adulte.

Lebut de ce travail était d’évaluer I’efficacité et la tolérance du
dulaglutide chez des enfants atteints d'un diabete de type 2.

Il s’agissait d’un essai randomisé de phase III, placebo-
contréle, en double aveugle réalisé pendant 26 semaines,
avec une étude ouverte d’extension pendant les 26 semaines
suivantes, dans 46 centres hospitaliers de 9 pays différents.
Les criteres d’inclusion étaient des enfants avec un diabeéte de
type 2 4gés de 10a 18 ans, avec un indice de masse corporelle
(IMC) > 85° percentile pour 1’age et le sexe, un poids > 50 kg,
etune HbA1c > 6,5 % et <11 % en cas de traitement associé
par metformine et/ou insulinothérapie basale ou entre 6,5 et
9 % si les enfants étaient traités par des mesures hygiéno-
diététiques seules. Ils étaient randomisés pour recevoir dans
un ratio 1:1:1 une injection hebdomadaire de placebo, de
dulaglutide 0,75 mg ou 1, 5 mg. Lors de la phase ouverte, les
enfants ayant regu le placebo étaient traités avec 0,75 mg de
dulaglutide. L'objectif principal était de rapporter une dimi-
nution de’HbA1ca 26 semaines parrapportal’inclusion. Les
objectifs secondaires étaient d’évaluer le taux de patients avec
une HbA1lc <7 %, la valeur de la glycémie a jeun, I'IMC et la
tolérance au traitement.

Autotal, 154 patients d’dge moyen 14,5 + 2 ans (71 % de filles)
ont été randomisés, 63 % recevaient de la metformine et 25 %
del’insuline en plus, 9 % avaient uniquement des mesures dié-
tétiques. A 26 semaines, 'HbA1c diminuait parrapporta I'in-
clusion pour les enfants traités par dulaglutide (-0,6 % dansle
groupe 0,75 mget—0,9 % dans le groupe 1,5 mg) en comparai-
son du placebo ot elle augmentait de 0,6 %, correspondant a
une différence moyenne de—1,4 % entre les groupes traités et
placebo (IC95 %:-1,92-0,8; p < 0,001). De plus, on observait
dansles groupes combinés dulaglutide 51 % des enfants avec

une HbA1lc < 7 versus 14 % dans le groupe placebo (p < 0,001).
Laglycémie a jeun diminuait dans les groupes dulaglutide de
—18,9 mg/dL alors qu’elle augmentait de 17,7 mg/dL dans le
groupe placebo (p <0,001). A 26 et 52 semaines, il n’y avait
pas de différence d’IMC entre les groupes. Des effets indé-
sirables étaient retrouvés dans 69 % des cas dans le groupe
placebo et 74 % dans les groupes combinés dulaglutide avec
une majorité de signes digestifs, transitoires le plus souvent
pendant les 2 premiéres semaines du traitement. Le nombre
de patients rapportant des hypoglycémies symptomatiques
(9 % a 26 semaines, 12 % a 52 semaines) n’était pas différent
selon les groupes.

Le dulaglutide administré de facon hebdomadaire a 0,75
ou 1,5 mg est plus efficace que le placebo pour améliorer le
contréle glycémique des enfants avec un diabéte de type 2
traités ou non par metformine + insuline. Il n’a pas d’effet
sur le poids aprés 1 an de traitement et les effets indésirables
sont modérés, acceptables et transitoires. Des doses de médi-
caments plus importantes jusqu’a 4,5 mg ont été testées
chez I’adulte et pourraient conférer plus d’avantages sur le
contréle glycémique dans la population pédiatrique.

Traitement conservateur des appendicites
aigués non compliquées
LirserT SC, MonuTEAUX MC, SHaNAHAN KH et al. Nonoperative

management of uncomplicated appendicitis. Pediatrics, 2022;149:
€2021054693.

epuis quelques années, les traitements conservateurs

en cas d’appendicite aigué sont de plus en plusréalisés.

Un traitement par antibiotiques seuls entrainerait un
taux de succes auxalentours de 75 % a 1 an chezl’enfant. Cette
pratique est reconnue comme une alternative au traitement
chirurgical aux Etats-Unis en cas de forme non compliquée,
sans stercolithe et apres accord de la famille.

Lebut de cette étude était d’évaluer’évolution des tendances
de cette pratique aux Etats-Unis, de déterminer les causes
d’échecs précoces et tardifs, et de comparer les patients avec
un traitement conservateur parrapport a la population opérée,
notamment en termes de risques de perforation et de compli-
cations post-chirurgicales.

Il s’agissait d'une étude rétrospective réalisée a partir du
logiciel de santé pédiatrique nord-américain. Les patients de
moins de 19 ans, vus entre janvier 2011 et mars 2020 pour un
diagnostic d’appendicite aigug, traités chirurgicalement ou
parantibiotiques, ont été inclus. Les enfants avec des maladies
chroniques et ceux ayant déja consulté pour une suspicion
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d’appendicite dans les 12 mois précédant la période d’inclu-
sion ont été exclus. En cas de traitement conservateur, un échec
précoce correspondait a laréalisation d’une chirurgie dans les
14 jours du traitement antibiotique (durée habituelle du trai-
tement). Un échec tardif était défini par une appendicectomie
apres 14 jours.

117705 enfants d’dge moyen 11,4 ans (8,8-14,2),avec 38,8 % de
filles, ont consulté pour une appendicite aigué. 73 544 (62,5 %)
avaient une forme non perforée, 10394 de ceux-ci (14,1 %)
ontregu un traitement conservateur et 63 150 (85,9 %) ont été
opérés d’emblée. Iln’y avait pas de différence en termes d’age,
de sexe, d’ethnie et de prise en charge dans un secteur privé ou
public entre les patients opérés ou non.

Au cours de la période d’étude, le taux de traitements conser-
vateurs passait de 2,7 % en 2011 & 32,9 % en 2020. Parmi les
enfants ayantrecu ce traitement, 2084 (20,1 %) ont eu un échec
de la prise en charge dans un délai médian de 2 jours (1-5),
1909(18,4 %) ont euun échec précoce et 1,7 % un échec tardif.
Le taux cumulatif d’échecs du traitement conservateur était
de 18,6 % (IC 95 % :17,9-19,4) 4 1 an et de 23,3 % (IC 95 % :
18,4-20) a 5 ans. Les causes d’échec du traitement conserva-
teur étaient dans 45,7 % des cas une perforation appendi-
culaire. En comparaison, 37,5 % des enfants de la cohorte
totale présentaient une perforation dés la visite aux urgences
(p <0,001). Les enfants non opérés par rapport au groupe
appendicectomie revenaient plus aux urgences (8 versus

5,1 % ; p<0,001), étaient plusréhospitalisés (4,2 versus1,4 % ;
p <0,001) et avaient plus de scanner abdominal (3,8 versus
1,7 % ; p <0,001). Ceux avec un échec du traitement conser-
vateur avaient un peu plus de complications dansles 12 mois
suivant leur appendicectomie secondaire que ceux ayant été
opérés d’emblée (1,9 versus 1,2 % ; p = 0,006).

Malgré le manque d’études prospectives a large effectif, la
prise en charge des appendicites aigués par un traitement
conservateur a beaucoup augmenté au cours de ces 10 der-
niéres années. Le taux de succés a 5 ans dans ce travail
rétrospectif est de 77 %. Le risque d’échec de ce traitement
apparaissait précoce avec un risque un peu augmenté de
perforation et de complications postopératoires par rapport
aux enfants opérés d’emblée. Des études prospectives sont
nécessaires pour définir précisément les critéres spécifiques
des patients éligibles a ce type de traitement.

J. LEMALE

Service de Gastroentérologie
et Nutrition pédiatriques, L3
Hopital Trousseau, PARIS.
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