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LE BILLET DU MOIS

— A. BOURRILLON
Service de Pédiatrie générale,
Hopital Robert-Debré,

PARIS.

Les enfants perdus
de Bangui...

Is sont plusieurs milliers a vivre sans leurs parents en Centrafrique. Abandonnés.
Orphelins. Sans repeéres.
Beaucoup d’entre eux ont été retrouvés errant seuls dans la nuit. Ignorant souvent
leur nom et leur age.
Etrangers 4 eux-mémes.

Recueillis dans des orphelinats, ils se sont regroupés. Assurant eux-mémes leurs
soins, protégeant leur sommeil, organisant leurs jeux.

Les petites filles tricotent des mouchoirs bariolés, avec des cartouches de stylos usés
en guise d’aiguilles.

Des enfants plus dgés essaient de “diriger” les devoirs des plus jeunes.
Précocement responsables au sein de leur propre société d’enfants opprimés.

Avec la découverte craintive des adultes aupres desquels ils se sont confiés, ils retrou-
vent la parole, ils acceptent les soins, et comme tous les enfants du monde... ils se
mettent a jouer. Ensemble.

“Lorsque les ennemis sont arrivés” a dit 'un d’eux “iIs m’ont demandé: ot sont tes
parents? Et lorsque papa est venu... ils I'ont massacré.”

Dans les guerres, ce ne sont peut-étre pas les enfants que I’on vise, mais ce sont eux
que l'on tue.

Petits enfants perdus de Bangui, vous avez perdu l'illusion que chaque homme,
comme I’a décrit le philosophe, cache un enfant qui veut jouer.

“Puissiez-vous, devenus adultes, garder le courage la ot il y a la peur, transmettre
I'apaisement Ia ot il y a le conflit et donner I'espoir la ot regne le désespoir.”
(Nelson Mandela)

Puissiez-vous un peu plus tard, sur le chemin de votre vie si précocement meurtrie,
retrouver des raisons d’espérer.

Petits enfants perdus de Bangui, sur ce chemin qui vous conduit vers une aube
horriblement belle.

Reprenez votre marche et tenez-vous la main...

Pour ne plus vous perdre...
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LE DOSSIER

Troubles du sommeil

Editorial

‘ ‘ Lenfant qui ventile mal dormira forcément mal, 'enfant qui dort bien ventile
forcément bien”. Cet aphorisme, rapporté par Yvan Mutel dans ce dossier
de Réalités Pédiatriques résume parfaitement le lien essentiel, connu des

pédiatres depuis les travaux de Pierre Robin dans les années 1920, qui existe entre

ventilation et sommeil.

Il y a exactement 2 ans [1] Réalités Pédiatriques avait proposé a ses lecteurs un
premier dossier sur le syndrome d’apnée obstructive de I’enfant (SAOS) passant
en revue les aspects diagnostiques, la prise en charge ORL et le cas particulier de
I’enfant obése. Nous invitons nos lecteurs a s’y référer, si nécessaire, ces textes étant
toujours d’actualité. Il manquait cependant a cet ensemble important, tant les troubles
du sommeil sont un motif fréquent de consultation en pédiatrie, la premiére piece
du puzzle a savoir ce que 1’on sait aujourd’hui sur la maturation normale du som-
meil chez le nourrisson. C’est désormais chose faite avec I’article passionnant de
Marie-Joséphe Challamel. Vous y apprendrez par exemple que les pleurs au moment
de I'endormissement chez un nourrisson correspondent bien souvent au premier
cycle — agité — du sommeil a cet age et que “faire ses nuits” ne signifie pas dormir
sans se réveiller mais dormir toute sa nuit sans réveiller ses parents et étre capable
de se rendormir par auto-apaisement.

Une autre piece essentielle de ce puzzle manquait aussi au chapitre thérapeutique,
avecla place grandissante de I’'orthodontie dansle traitement des troubles du sommeil
del’enfant. Yvan Mutel nous propose un article trés didactique et complet sur le sujet.

Nous avons également profité aussi de ce dossier pour demander a Guillaume Aubertin
— B. DELAISI de nous rappeler les indications et les modalités de mise en place d'une ventilation

Hopital Robert-Debré, PARIS. non invasive (VNI) dans certaines situations chez I’enfant.
Centre de Pneumologie de I'Enfant,
BOULOGNE-BILLANCOURT.
Au total, vous le verrez, la prise en charge des troubles du sommeil repose sur un

véritable travail d’équipe requérant la coopération du pédiatre — qui dépiste bien
slr mais aussi conseille pour éviter I'installation de troubles du sommeil chez le
jeune enfant, de 'ORL, du spécialiste des maladies respiratoires de I’enfant et de
I'orthodontiste quand il s’avere que les troubles du sommeil sont liés a un défaut de
ventilation. Cette coopération a pour but d’éviter I'installation de véritables cercles
vicieux particulierement sensibles sur un organisme en croissance : I’hypoventilation
nasale induit par exemple un hypodéveloppement du maxillaire que I’orthodontie
peut certes corriger mais qui récidivera si dans le méme temps ne sont pas traitées
I’obstruction nasale ou la composante allergique associée.

Trés bonne lecture.

1. Réalités Pédiatriques 2012, numéro 168.
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Maturation du sommeil
du nourrisson: ce que l'on sait

RESUME : Avoir a I'esprit les différentes étapes de la maturation des états de vigilance et de I'installation
du rythme jour/nuit permet une meilleure compréhension des difficultés de sommeil du jeune enfant. A
la naissance, le sommeil est caractérisé par un pourcentage trés élevé de sommeil agité et par des périodes
stables de sommeil calme respectivement équivalents du sommeil paradoxal et du sommeil lent; les
endormissements se font en sommeil agité, le cycle de sommeil est court, les éveils fréquents. La disparition
progressive des éveils nocturnes au cours de la premiére année de vie, la diminution du nombre de siestes
dans les 2 premiéres années sont deux étapes clefs du développement du rythme veille/sommeil.

Quand un nouveau-né dort
(tableau I)

Il alterne des phases de sommeil agité et
des phases de sommeil calme.

>>> Le sommeil agité est I’équivalent du
sommeil paradoxal, les muscles sont com-
pletement relachés, mais cette absence de
tonus est interrompue par de nombreux
mouvements corporels: mouvements glo-
baux d’étirement, mouvements plus fins

Entre le terme et 1 mois

Age Rythme veille/sommeil

Rythmes ultradien de 3-4 h

des doigts et des orteils... Les paupiéres,
parfois a demie ouvertes, permettent
d’entrevoir des mouvements oculaires
rapides. Le visage est trés mobile: du
sourire a la tristesse;; nous avons reconnu
les expressions des six émotions fonda-
mentales [1]. Ce sommeil est fragile, inter-
rompu par de fréquents éveils.

>>> Le sommeil calme est I’équivalent
du sommeil lent profond. Le nouveau-né
est immobile, mais ses muscles restent

Structure de sommeil

Cycle AS/SC de

50-60 minutes

SA =50-60 % du TST
Endormissement en SA

Entre 1et 3 mois

Emergence du rythme
circadien de 24 h

Emergence des stades 1, 2,
et3duSL

Entre 3 et 6 mois

Consolidation progressive
du sommeil nocturne

Diminution du SA/SP,
augmentation du SL

Entre 6 et 12 mois

Durée moyenne du sommeil
nocturne sans éveil signalé
de1oh

Disparition des
endormissements en SP

Le SLP prédomine en

Cycle SL/SP = 65-80 minutes

Entre 12 mois et 3 ans

premiére partie de sommeil | SP =25 % du TST

— M.]J. CHALLAMEL, P. FRANCO
Pédiatres,
Unité du sommeil pédiatrique,
Hopital Femme Mere Enfant, LYON.

TABLEAU |: Principales étapes du développement des états de vigilance et des rythmes circadiens
[2, 3, 4, 10, 11]. SA = sommeil agité; SC = sommeil calme; SP = sommeil paradoxal; SL = sommeil lent;

SLP = sommeil lent profond; TST = Temps de sommeil total.
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toniques, il dort a poings fermés, parfois
les bras au-dessus du corps. Les yeux
sont fermés, il n’existe pas de mouve-
ment oculaire. Ce sommeil est tres stable.

Les cycles de sommeil
du nouveau-né

Composés de sommeil agité et de som-
meil calme, leur durée est courte: de 50 a
60 minutes (ils ont une durée de 90 a
120 minutes chez ’adulte). Le nouveau-
né s’endort en sommeil agité. Les cycles
de sommeil sontnombreux (18 a 20 cycles
par 24 heures). Ils sont tous identiques et
se terminent par un petit éveil. Le som-
meil survient, sans beaucoup de diffé-
rence entre le jour et la nuit, par périodes
de 3-4 heures plus ou moinsrythmées par
les besoins alimentaires du bébé.

Le développement

de la structure du sommeil:
une construction

en plusieurs étapes [2]

>>> De 0 a 3 mois, le sommeil agité va
progressivement faire place a un som-
meil plus stable. Ce sommeil paradoxal
va surtout beaucoup diminuer: de 50
4 60 % du temps de sommeil a la nais-
sance; il ne représente plus que 35 % a
3 mois. I atteint les valeurs de I’adulte,
so0it 20 a 25 % du temps de sommeil total
aux environs de 3 ans.

>>> Entre 1 mois et demi et 3 mois, som-
meil lent 1éger et sommeil lent profond
vont se substituer au sommeil calme.

>>> A partir de 6 mois, les endormisse-
ments se font comme chez I’adulte, en
sommeil lent.

>>> A 12 mois, la structure du sommeil
nocturne ressemble a celle de I’adulte.
Le sommeil lent profond prédomine
dans la premiére moitié du sommeil, le
sommeil paradoxal et le sommeil lent
léger au cours des heures suivantes.

>>> Apres la perte de la sieste, le som-
meil nocturne devient profond, les éveils
nocturnes trés brefs et beaucoup moins
nombreux. Il est, en premiére partie de
nuit, presque exclusivement composé de
sommeil lent profond.

>>> L’allongement du cycle de som-
meil est tardif. Sa durée moyenne est
de 75 minutes a 2ans. Elle sera de 90 a
120 minutes apres 6 ans [2, 3, 4].

Durées et besoins de sommeil

Le nouveau-né dort, par périodes de
3-4 heures, en moyenne 16 a 17 heures
par jour. Ce temps de sommeil diminue
au fil des années. Dans une étude de
493 enfants suisses [5] dont on connaft
les durées de sommeil entre 1 mois
et 16 ans, la durée moyenne est de
14-15 heures a 6 mois, 14 heures a 1 an,
12-13 heures a 3 ans. Avant’age de 6 ans,
la diminution de la durée de sommeil est
expliquée par la disparition progressive
des siestes, plus tard par un retard pro-
gressif de ’heure du coucher. Il existe, a
tout 4ge, des durées de sommeil variables
d’un individu a un autre, Chez I’enfant,
I’écart sur la moyenne est d’autant plus
important que 1’enfant est plus jeune.
Cette variabilité porte essentiellement
sur le sommeil de jour, sur la durée des
siestes [5]. Et s’il existe d’authentiques
courts et longs dormeurs, ’essentiel de
cette variabilité est expliquée par des
facteurs environnementaux [6].

Organisation des siestes

A 6 mois, le nourrisson fait générale-
ment trois siestes (matin, début d’apres-
midi, fin d’aprés-midi). La sieste de fin
d’apres-midi disparait entre 9 et 12 mois,
celle du matin entre 15 et 18 mois. Celle
du début de ’apres-midi est perdue
entre 3 et 6 ans. Le pourcentage d’enfants
faisant la sieste chute graduellement de
presque 100 % a 1 an, aux environs de
55 % a3 ans, 10 et 15 % a 5 ans. A partir

de 2 ans, il peut exister unerelation entre
la durée de la sieste (> 2 heures) et sur-
tout I’heure du réveil de celle-ci (si elle
est trop tardive) et un retard de I’heure
du coucher [7, 8].

Les pleurs du nouveau-né

Pleurer pour un nouveau-né est nor-
mal. C’est son seul moyen de dire qu’il
a faim, soif ou besoin d’étre pris dans
les bras. Certains nouveau-nés ont
d’ailleurs besoin de pleurer pour pou-
voir s’endormir. On parle de pleurs
excessifs lorsqu'un petit nourrisson en
parfaite santé pleure plus de 3 heures
par jour, pendant au moins 3 jours par
semaine, pendant plus de 3 semaines.
Ces pleurs surviennent souvent, vers
5-6 semaines, en fin d’aprés-midi; ils
sont la premiére manifestation de la
phase active du cycle de 24 heures. Ils
disparaissent vers 3-4 mois [9].

Eveils nocturnes,
consolidation du
sommeil nocturne

Chezle nourrisson, la survenue d’éveils
nocturnes brefs est normale [10]. Ces
éveils, au cours desquels ’enfant est
réveillé pendant quelques secondes ou
minutes, surviennent a chaque change-
ment de cycle. Leur nombre diminue
d’une moyenne de 8 par nuit a 3 mois, a
4-5 entre 18 et 24 mois. Ils surviennent a
partir de 9 mois presque uniquement en
seconde partie de nuit et disparaissent
pratiquement apres 5 ans.

“Faire ses nuits” ne signifie donc pas
dormir sans se réveiller, mais dormir
toute sa nuit sans réveiller ses parents.
La plupart des nourrissons “font
leur nuit” entre 3 et 6 mois. D’apres
Henderson et al. [11], “faire ses nuits”
dépend de deux parameétres:

—la maturation cérébrale qui permet au
bébé de dormir pendant une période
de sommeil sans éveil suffisamment




longue: elle esten moyenne de 3,5 heures
a1mois, 5 heures a 2 mois; elle progresse
peu ensuite, puisqu’elle est d’'un peu
moins de 6 heures a 12 mois. Elle se situe
entre 20 heures et 8 heures a 6 semaines;
—la capacité de I’enfant a se rendormir
seul aprés un éveil nocturne, cette période
de sommeil correspond aux possibilités
d’auto-apaisement du nourrisson; sa
durée moyenne augmente dune durée de
7 heures a 1 mois a 9 heures a4 mois. Elle
estd’un peu plus de 10 heures a 12 mois.
50 % des enfants de 5 mois ont la capa-
cité d'une période de sommeil sans éveils
signalés de 8 heures, compatible avec le
sommeil de leurs parents, puisqu’elle sur-
vient entre 22 heures et 6 heures. Mais si
I’enfant n’a pas appris a s’endormir seul,
s’il s’endort en étant bercé, sur un biberon
ou au sein, s’il s’endort en dehors de son
lit, il devient dépendant de ces conditions
d’endormissement qu’il voudraretrouver
dans la nuit. L'incapacité a s’endormir
sans l'intervention des parents est I'une
des premieres causes d’insomnie de
I’enfant de moins de 5 ans [12].

Développement des
rythmes circadiens jour/nuit
de 24 heures

Chez le nouveau-né, les états veille/
sommeil et les rythmes alimentaires
s’organisent selon un rythme ultradien
dont la période principale se situe aux
environs de 4 heures.

La composante circadienne pour le
rythme veille/sommeil existe des
les premieres semaines de vie, mais
elle est masquée par I'importance du
rythme ultradien des prises alimen-
taires. L'installation d*un rythme veille/
sommeil circadien stable de 24 heures
apparait tres vite: 75 % des 84 enfants étu-
diés par Shimada ont un rythme veille/
sommeil de 24 heures 4 4 semaines apres
leterme [13]. Les périodes de sommeil et
les périodes de veille les plus longues sur-
viennent donc, dés les toutes premieres
semaines de vie, a heures régulieéres:

lejour pour les périodes de veille, lanuit
pour le sommeil. Les rythmes circadiens
delatempérature interne et de lamélato-
nine précéderaient et favoriseraient 'ins-
tallation du rythme circadien du cortisol
et du rythme veille/sommeil.

Des donneurs de temps
indispensables

Rythme veille/sommeil, rythmes ali-
mentaires et rythmes biologiques syn-
chrones entre eux et avec le rythme
jour/nuit ne pourront apparaitre sans
donneurs de temps.

1. Influence de I’alternance jour/nuit

L'influence de l’alternance lumiere
naturelle du jour/obscurité la nuit est
essentielle pour la mise en place du
rythme jour/nuit: une étude compara-
tive de “bons” et “mauvais” dormeurs,
agés de 6 semaines, révele que les bons
dormeurs ont été significativement plus
exposés a la lumieére du jour entre 12 et
16 heures [14].

2. Importance des donneurs de temps
sociaux et alimentaires

Chez le nouveau-né, le donneur de
temps le plus important va étre sa rela-
tion avec ses parents avec des échanges
plus importants dans la journée, beau-
coup plus neutres et moins nombreux
dans la nuit; puis trés vite, dés les toutes
premieres semaines, d’autres synchro-
niseurs deviennent essentiels: la régu-
larité des prises alimentaires et leur
disparition progressive dans la nuit, la
régularité des moments de promenade
et d’échanges, un peu plus tard celle des
heures de siestes, de coucher et surtout
deréveil le matin. Chezle nourrisson, le
non respect de ces donneurs de temps
peut entrainer de trés importantes per-
turbations du rythme veille/sommeil et
des prises d’alimentation, conduisant
parfois a une véritable inversion du
rythme jour/nuit [10, 12].
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Apport de 'oxthodontie dans les
troubles du sommeil de I’enfant

RESUME : Lestroubles ventilatoires du sommeil de’enfant constituent une passerelle entreles orthodontistes
et les médecins, en particulier les pédiatres. L'orthodontiste a besoin de la prise en charge pédiatrique sur la
sphére ORL et pneumologique lorsque la pathologie ventilatoire, en plus de contribuer a altérer la qualité
du sommeil, retentit sur I'équilibre dento-maxillaire qui a son tour majorera la détérioration du sommeil,
installant un tableau de cercle vicieux. Les obstructions nasales récurrentes sont 1'épicentre de cette
problématique.

Le pédiatre a besoin de l'orthodontiste lorsque la dysmorphose est cause mécanique directe du trouble
ventilatoire, ce qui est essentiellement le cas des enfants mono ou birétrognathes chez lesquels la bascule

arriére de la langue, lors du sommeil, provoque un syndrome obstructif oropharyngé.

— Y. MUTEL
BORDEAUX.

es facteurs responsables des

troubles du sommeil de ’enfant

sontmultiples et variés [1]. Outre
les étiologies neuro-organiques, psycho-
logiques et environnementales, il existe
des étiologies fonctionnelles dont cer-
taines impliquent un recours utile,
voire nécessaire, a une correction d’ODF
(orthopédie dento-faciale): il s’agit des
désordres morphofonctionnels de la
spheére dento-maxillaire (dysmorphoses)
qui sont potentiellement inducteurs de
troubles ventilatoires du sommeil (TVS).

Une fois installés, les TVS induisent
une déstructuration du sommeil ou
aggravent le tableau d’un sommeil déja
perturbé de ’enfant.

Passerelles cliniques

La passerelle entre le pédiatre et ’ortho-
dontiste, c’est donc le trouble de la venti-
lation, déja préjudiciable en tant que tel
alasanté de I'enfant puis a son équilibre
dento-maxillaire et a son sommeil.

Chez l’enfant ronfleur et apnéique
avéré (IAH = 1) [2], les répercussions
sur la macrostructure et la microstruc-
ture du sommeil sont bien connues et
reconnues; les symptémes physiques
et comportementaux sont familiers au
pédiatre [3].

Lorsque la restriction ventilatoire se
limite a l’obstruction nasale, 'impact
négatif surla qualité du sommeil s’expri-
mera plus au cas par cas, mais toujours
proportionnellement a I’ampleur et la
fréquence del’obstruction car plus I’obs-
truction nasale est marquée:

—plus I’effet en boucle de la 1ésion sera
majoré (cf. encadré 1 et chapitre 3);

— plus la ventilation orale prendra le
relais et plus I’oropharynx subira de
plein fouet laréception d’un air de mau-
vaise qualité, non filtré, non humidifié
etnon réchauffé. Sur ce dernier point en
particulier, pour certains auteurs [4], cet
air froid ne passant pas par la case “nez”,
n’assure pas 1’échange thermique — via
les sinus caverneux — par conséquent, sa
contribution au refroidissement cérébral
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nécessaire a la qualité du sommeil ne
pouvant pas s’exercer.

Trois constats importants:

>>> Les formes cliniques sont tres
variables, de ’enfant en apparence
asymptomatique aux formes les plus
spectaculaires et les plus inquiétantes
pour le profane de ’enfant “asphyxique”
[5]. Ces tableaux extrémes sont surtout
I’apanage des adénoidiens séveres avec
SAOS. On retrouve classiquement :
—du fait de ’hypoventilation nasale, une
hypoplasie maxillo-zygomatique don-
nant un aspect aplasique sous-orbitaire,
des yeux cernés, une orientation anti-
mongoloide des cavités orbitaires, le
regard vide, une hypotonie labio-jugale,
labouche ouverte ou entrouverte, I’apex,
voire une partie du dorsum lingual
“exposé” extrabuccalement, de la per-
leche... (fig. 1a 5);

—des ronflements nocturnes;

—la journée, des alternances d’états
d’excitation, voire d’hyperactivité, avec
des états de fatigue voire d’abattement,
liées ala déstructuration du sommeil, avec
des conséquences inévitables sur le com-
portement et les performances scolaires.

FiG.1.

FiG.2.

o Asthme «

e Rhinobronchite

e Rhinosinusite

e Rhinopharyngite

e Coryza

o RHINITE ALLERGIQUE

!
|

—> o SAOS
v

L» o Sommeil

— e Hypodvpt mx «—— Déglutition atypique «—— Efférences

Psychogénes

A

e Bruxisme

A

ENCADRE 1: Synopsis physiopathologique. Mx = maxillaire.

F1G.5.

Hormis toute autre étiologie associée, c’est
un enfant tour a tour épuisant et épuisé
quin’abesoin ni d’hypnotiquesni de psy-
chotropes ni de pédopsychiatre, mais de
sommeil réparateur;

— le traitement étiologique (désensibi-
lisation chez ’allergique par exemple),
associé ou non a I’'adénoidectomie, doit
toujours accompagner le traitement
orthopédique.

>>>L’adéquation entre la restriction
ventilatoire et son expression morpho-
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logique est fréquente mais pas systé-
matique. Un adénoidien sévere peut
ne pas présenter de dysmorphose tres
évocatrice et pour lui, le traitement
pneumo/allergo/ORL peut tout régler
directement. A l’inverse, une grosse
dysmorphose sans signes ORL évidents
peutamener a un diagnostic rétrospectif.

>>> Le continuum rhinite-asthme est
aujourd’hui complétement admis; il faut
également admettre le continuum poten-
tiel rhinite-SAOS. Nous savons aussi que
les deux sphéres, naso- et oropharyngée
peuvent étre atteintes en méme temps et
s’influencer réciproquement, mais pour
un maximum de clarté, nous allons
décrire séparément les deux grandes enti-
tés physiopathologiques que sont le type
dysmorphique indirect (le probléme est
concentré sur la sphére naso-pharyngée
avec retentissement dento-maxillaire:
étiologie a prédominance fonctionnelle)
et le type dysmorphique direct (le pro-
bléme est concentré directement sur la
spheére dento-maxillaire: étiologie a pré-
dominance génétique).

Type dysmorphique indirect

Le sommeil de ’enfant et ’'orthodontiste
de ce dernier ont un ennemi commun:
le “nez bouché”!

Larépercussion dysmorphique est le plus
souvent proportionnelle a ’'ampleur de
I’incompétence nasale, des formes les
plus légeres d’obstruction (unilatérale et
occasionnelle) aux plus séveres (bilaté-
rale et permanente) en passant par toutes
les formes intermédiaires en fonction de
I’étiologie [6], qu’elle soit anatomique
(collapsus narinaire, hypertrophie turbi-
nale inférieure, déviation septale, etc.),
infectieuse (rhinites, rhinosinusites,
rhinopharyngites, 1’effet obstructif de
ces derniéres étant bien entendu toujours
proportionnel a ’'ampleur de 'inflamma-
tion et de ’hypertrophie adénoidiennes),
allergique (rhinites allergiques, sur-
tout perannuelles, associées ou non a
de I’asthme; la prévalence de la rhinite

- o gy

F1G.6.

FiG.7.

FiG. 8: Photo gauche: notez la position en bout a bout des canines lactéales. Photo droite: pour réta-
blir un engrénement maximal, la mandibule se dévie latéralement (ici, vers la gauche) occasionnant une
occlusion latérale inversée a gauche et normalisée a droite.

allergique est en augmentation expo-
nentielle dans les pays industrialisés [7],
vasculaire (polypes nasosinusiens), idio-
pathique (rhinites vasomotrices, rhinites
éosinophiliques), etc.

L’hypoventilation nasale va alors induire
un hypodéveloppement du maxillaire’.
L’atteinte dimensionnelle touche sur-
tout le sens transversal (fig. 6): si elle se
limite a la partie osseuse impartie aux
arcades dentaires (partie alvéolaire), on
parle d’endoalvéolie maxillaire; si elle
touche la partie basale du maxillaire,
I’étroitesse est encore plus marquée, le
palais tres ogival et nous avons la une
véritable endognathie? (fig. 7).

1. On ne parle plus de maxillaire supérieur et
inférieur; le terme maxillaire utilisé seul désigne
par définition le maxillaire supérieur, le terme
mandibule désignant le maxillaire inférieur.
2.Chaque dysmorphose ODF est désignée par
un terme comportant :

- un préfixe situant le sens de la déformation

Sur le plan ODF, paradoxalement, la
conséquence la plus néfaste est géné-
rée par ’endoalvéolie. En effet, dans ce
cas-13, lors de la fermeture de la bouche,
I’étroitesse maxillaire n’est pas suffi-
sante pour que I’occlusion dentaire laté-
rale s’inverse totalement et ’enfant se
retrouve en position de bouta bout surles
canines de lait. Lors d’éventuels épisodes
debruxisme diurne et lors des repas, pour
pouvoir fermer totalement et mastiquer
correctement, il fait inconsciemment et
systématiquement glisser latéralement
la mandibule; cela lui permet de retrou-
ver un engrenement dentaire maximal,
avec une occlusion transversale inversée
du co6té du glissement (les dents man-
dibulaires circonscrivent latéralement

dans l'espace (ici, endo signifie “vers I'inté-
rieur” donc trop étroit) ;
— un suffixe situant la zone anatomique
concernée (ici, la masse osseuse dans son
ensemble, donc gnathie).
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les dents maxillaires) et une occlusion
normale du c6té opposé (fig. 8). La nuit,
cela contribue a exacerber les épisodes
de bruxisme excentré des stades 14 3 de
sommeil (de I’endormissement au som-
meil lent profond) [8].

Il y donc la indication de traitement
ODF précoce (deés 5 a 6 ans, traitement
court et trés ciblé, dénommé traitement
“interceptif’ dans le jargon orthodon-
tique) afin d’éviter que le latéro-glisse-
ment mandibulaire (trouble cinétique)
n’engendre une asymétrie mandibulaire
définitive.

Le traitement consiste a effectuer une
expansion transversale avec un dispo-
sitifadapté:

—dans les endoalvéolies, soit un dis-
positif amovible comportant un vérin
médian d’expansion (fig. 9), soit un
dispositif fixé sur des bagues (fig. 10:
ce dispositif, un des plus couramment
employés, est appelé “Quad-Helix”: il
permet ’expansion transversale grace
aux barres et spires palatines reliées aux
bagues molaires);

—dans les endognathies, on utilise
un DIM (disjoncteur intermaxillaire)
capable d’effectuer une disjonction
rapide de la suture intermaxillaire;
il est fixé sur bagues (fig. 11) ou sur
micro-implants.

Sur le plan ventilatoire, c’est I'inverse:
plus le déficit volumétrique du maxil-
laire est marqué, plus la répercussion
sur la qualité de la ventilation et donc du
sommeil de ’enfant sera importante. Cela
demande éclaircissement. Nous 1’avons
déja évoqué et nous le précisons bien a
présent: dans une grande majorité de cas,
c’estla sphére ORL ou broncho-ORL (chez
lerhinitique-asthmatique [9] qui engendre
P’atrésie maxillaire. Trivialement, nous
dirions que c’est la spheére ODF qui est
victime de la sphere ventilatoire.

Le phénomene est toujours aggravé par
une déglutition langue basse: en effet,
I’obstruction nasale fréquente ou per-

F1G. 9: La plaque & vérin permet une expansion transversale qui peut dépasser 10 mm.

F1G. 11: Grace a une clé confiée aux parents, le DIM est activé de 0,5 mm par jour, puis contrélé par 'ortho-
dontiste 10 a 20 jours apres selon le degré d’expansion transversale requis.

manente induit systématiquement une
ventilation orale qui empéche a son
tour la déglutition de s’effectuer norma-
lement: la langue ne remplit plus son
role de piston latéral, pénalisant alors

systématiquement la morphogenése
transversale du maxillaire. Cette fausse
macroglossie (macroglossie relative)
(fig. 12) provoque ou tout du moins favo-
rise I’apparition d*une béance verticale

13




réalités PEDIATRIQUES # 184_Février 2014

LE DOSSIER
Troubles du sommeil

FiG.12.

FiG.14.

antérieure (fig. 13) et/ou une vestibuli-
sation des blocs incisivo-canins (proal-
véolies) (fig. 14), ces situations pouvant
s’accompagner d’une rotation posté-
rieure de la mandibule, déterminant
un exces vertical de 1’étage inférieur de
la face, ou aggravant cet exces vertical
chez ’enfant structurellement hyperdi-
vergent (long face syndrome des Anglo-
Saxons) (fig. 15).

Cependant, une fois constituée, et plus
elle sera marquée, 1’étroitesse maxillaire

FIG. 15: Chez cet hyperdivergent respirateur
buccal exclusif, notez la forte béance incisive,
I'incompétence labiale et 'angle goniaque (valeur
moyenne 120°) trés ouvert (ici plus de 150°).

1. Traitement de l'obstruction
nasopharyngée.

2. Expansion transversale orthodontique
du maxillaire, consécutive ou
concomitante plutot que préalable.

3. Rééducation naso-ventilatoire (RNV).

4. Rééducation de la déglutition toujours
aprés la RNV.

w1

. Réévaluation de la ventilation nasale
et de la déglutition.

6. Traitement orthodontique terminal en
denture définitive si indication.

ENCADRE 2: Chronologie thérapeutique du type
dysmorphique indirect.

va elle-méme retentir défavorablement
sur le développement des fosses nasales
et des sinus maxillaires.

Larelation n’est donc pas univoque mais
potentiellement réciproque, d’out I'inté-
rét de la correction ODF (encadré 2).

Un point particulier: les enfants présen-
tant un encombrement incisif maxillaire
ne doivent plus étre traités — comme ce
fut longtemps le cas — par extractions de
canines lactéales mais par une phase
interceptive visant a ’expansion de la
zone prémaxillaire car:

—lacroissance de cette zone conditionne
celle de orifice piriforme nasal 10, 11];
—les extractions de canines de lait, c’est
“reculer pour moins bien sauter”, car la

F1G. 16: ce cas d’endoalvéolie maxillaire avec les
deux incisives latérales incluses et enclavées a été

traité par expansion transversale, ce qui a permis
les éruptions des latérales sans extractions des
canines lactéales. Notez la correction de l'occlusion
latérale en pointe a pointe.

suppression précoce du couloir d’érup-
tion des canines définitives complique
systématiquement la situation clinique
a venir (fig. 16).

On a compris que ce type de dysmor-
phose ne peut constituer 1’étiologie
primaire d’un TVS que lorsque ’endo-
gnathie maxillaire releve totalement de
I’hérédité, oulorsqu’elle est consécutive
aune ventilation orale elle-méme instal-
lée a cause d’une déglutition primaire
(étiologie psycho-affective), la position
langue moyenne ou basse obligeant

14
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I’enfant & maintenir la bouche ouverte
ou entrouverte et a délaisser progressi-
vement le recrutement nasal. Nous rejoi-
gnons la le chapitre 4.

Type dysmorphique direct

Dans ce cas et seulement dans ce cas,
I’intervention de I’orthodontiste peut
étre placée en premiere position. Il existe
trois grandes situations cliniques.

>>> Les hypomaxillies transversales:
I’étiologie differe mais I'expression cli-
nique est identique aux descriptions du
chapitre 3.

>>> Les rétrognathies

Dans le cas des rétrognathies, surtout la
rétrognathie mandibulaire, la perturba-
tion du sommeil de I’enfant est liée a un
trouble ventilatoire d’origine mécanique.
Petite mandibule ou mandibulerétrusive,
a fortiori associée a un petit maxillaire
(birétrognathie) implique un petit volume
buccal et potentiellement une bascule pos-
térieure de la langue pendant le sommeil.

Nous sommes doncici en plein contexte
de syndrome obstructif de ’oropharynx.
Les tableaux les plus graves sont ceux
dans lesquels les types dysmorphique
direct et indirect s’additionnent, c’est-
a-dire lorsque le SAOS d’étiologie mor-
phologique est associé a un contexte
adénoidien infectieux et/ou allergique,
a fortiori en cas d’atteinte oropharyngée
(hypertrophie amygdalienne palatine)
concomitante a une atteinte rhinopha-
ryngée (hypertrophie amygdalienne
pharyngienne), I’obstruction siégeant
alors potentiellement sur toute la hau-
teur oropharyngée (obstruction rétro-
vélaire + rétrobasilinguale) [12].

Le traitement de la rétrognathie doit
également étre précoce pour espérer
un allongement orthopédique, surtout
pour la mandibule beaucoup moins
compliante que le maxillaire.

FI1G.17: Chez cet enfant, notez I'atteinte dimensionnelle dans les sens antéropostérieur (rétrognathie maxil-
laire) et transversal (endognathie). Le sens vertical est également perturbé (bout a bout vertical des incisives).

Fi1G. 18: Masque orthopédique du professeur Delaire. C’est la tension des élastiques qui permet le bon
placage des appuis frontal et mentonnier.

La rétrognathie maxillaire (fig. 17)
releve de I'utilisation du masque ortho-
pédique de Delaire: des élastiques de
traction postéro-antérieure, fixés sur
un dispositif orthodontique appliqué a
l’arcade maxillaire, sont tendus jusqu’a
une armature faciale rigide comportant
un appui frontal et mentonnier (fig. 18).
Si I’enfant est observant, le succes est
presque toujours assuré.

La rétrognathie mandibulaire se traite
par hyperpropulsion. Il existe une
multitude de dispositifs, soit avec trac-
tions élastiques sur supports fixes, soit
amovibles (la plupart sont dénommés
“hyperpropulseur”), capables de pro-
duire cette action orthopédique (fig. 19
et 20). A noter que orthése d’avancée
mandibulaire utilisée chez les adultes
apnéiques trouve ici sa seule indication
chez l'enfant (fig. 21).

Tous ces dispositifs doivent étre por-
tés essentiellement la nuit pour deux
raisons:

—leur encombrement interdit une utili-
sation hors du foyer parental ;

—les pics de STH les plus productifs sur
la croissance se produisent la nuit, en
phase de sommeil lent profond.

En cas d’échec de l'interception de la
rétrognathie mandibulaire, il ne reste
que l'option chirurgicale d’avancée
(ostéotomie type Obwegeser) apres la
fin de la croissance (fig. 22).

>>> Les rétroalvéolies

Il s’agit des conséquences iatrogé-
niques pénalisantes sur le volume
buccal, et donc sur I’espace vital de
la langue, de certains traitements
orthodontiques mal indiqués ou mal
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F1G. 19: Chez cet enfant, notez que la supraclusion incisive contribue a majorer la position bloquée en

arriere de la mandibule et sa croissance sagittale.

FiG.21.

FIG. 22: Arrét sur image d'une video d’apreés
www.specialisteschirurgie.ca.

conduits. Nous ne pouvons dévelop-
per ici ce sujet qui mériterait un article
entier a lui seul, mais nous citerons
deux exemples:

—la correction par recul maxillaire d’un
décalage intermaxillaire di a une rétru-
sion mandibulaire;

FiG. 23: Patiente de 18 ans, apnéique. Esthétique du
profil cutané détériorée par un traitement orthodon-
tique avec extractions de prémolaires subi plusieurs
années auparavant: la résolution sera chirurgicale
apres test avec une orthese.

—I’abus des extractions de prémolaires
lorsque I’enfant présente déja au départ
un type facial convergent (short face syn-
drome) (fig. 23).

Dans les deux cas, outre le risque
d’altération esthétique, la rétrobascule
linguale nocturne et les phénomenes
obstructifs consécutifs sont favorisés.

Conclusion

Longtemps négligée, la coopération
entre pédiatre, ORL, allergologue, pneu-
mologue et orthodontiste se développe
actuellement pour le plus grand bien

des enfants dont le sommeil est altéré
par des troubles ventilatoires reliés a des
dysmorphoses.

Je terminerai sur une formule lapidaire:
“Penfant qui ventile mal dormira for-
cément mal; I'enfant qui dort bien ven-
tile forcément bien.”

Mais je n’ai rien inventé: Pierre Robin
I’a déja mis en évidence dans les années
1920[13]!
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Ventilation non invasive
dans les troubles du sommeil:
chez ’enfant aussi?

RESUME: Chez les enfants présentant des troubles respiratoires du sommeil, qu’ils soient centraux ou
obstructifs, la ventilation non invasive a pour but de restaurer une ventilation normale. Elle permet ainsi
de limiter, voire d’éliminer, la survenue d’apnées et/ou de corriger une anomalie des échanges gazeux. La
ventilation non invasive est le plus souvent nocturne; elle se fait essentiellement sur un mode barométrique
avec un ou deux niveaux de pression. Le syndrome d’apnées obstructives du sommeil de I'enfant représente
I’exemple le plus fréquent, comme chez 'adulte, de I'utilisation d’une assistance ventilatoire nocturne par
pression positive continue. De nombreuses interfaces industrielles sont dorénavant disponibles permettant
de prendre en charge la majeure partie des enfants. Le choix du mode de ventilation et du matériel utilisé
dépend de 'enfant (4age, poids, comorbidités) et des habitudes locales (équipe médicale notamment). Les

critéres d’initiation selon les pathologies et 1’age de I'’enfant ne sont pas validés.

— G. AUBERTIN

Service de Pneumologie pédiatrique,

Hopital Armand-Trousseau, PARIS.
Centre de Pneumologie de I'Enfant,
BOULOGNE-BILLANCOURT.

out le monde a en téte I'image

del’adulte ronfleur qui voit son

sommeil et sa qualité de vie
transformés par 'utilisation d"une pres-
sion positive continue (PPC) nocturne.
En revanche, I'image de I’enfant avec
un matériel de ventilation non invasive
(VNI) est moins habituelle. Pourtant,
la VNI est de plus en plus utilisée chez
I’enfant, a I'instar de ce qui est fait chez
les adultes, avec des matériels de plus en
plus performants et adaptés a I’enfant.

L’assistance respiratoire repose sur la
délivrance par le ventilateur d’'une pres-
sion positive pendant tout ou partie du
cycle respiratoire de ’enfant. Le traite-
ment des apnées se fait essentiellement
par 'intermédiaire d’une PPC (lorsque
les apnées sont obstructives), et la cor-
rection de I’hypoventilation alvéolaire
nocturne se fait grace a l'utilisation
d’une VNI La ventilation est dite “non
invasive” carl'interface utilisée (masque

nasal, facial ou embouts narinaires)
ne pénetre pas les voies aériennes de
I’enfant, contrairement a 1’intubation
trachéale ou la trachéotomie.

Physiopathologie
et indications dela
ventilation non invasive

Les indications sont nombreuses. La
ventilation non invasive permet de
prendre en charge certaines formes
d’insuffisance respiratoire aigué (dys-
pnée expiratoire aigué, exacerbation de
laryngomalacie ou trachéomalacie [1]),
I'insuffisance respiratoire chronique par
hypoventilation alvéolaire et les apnées
de I’enfant.

La ventilation spontanée résulte d’'un
équilibre entre les mécanismes neuro-
logiques controlant la commande respi-
ratoire, la force des muscles respiratoires
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Modification de la commande ventilatoire centrale
Syndrome d’ONDINE

Mucoviscidose
Bronchopathie chronique obstructive
Déformation thoracique — Scoliose

gt

Apnées
Hypoventilation alvéolaire

Augmentation de la charge ventilatoire
Obstruction des voies aériennes supérieures

v

Diminution de la force musculaire
Pathologies neuromusculaires

F1G. 1: Physiopathologie de I'insuffisance respiratoire chronique et principales indications de la ventila-

tion au long cours chez I'enfant.

etla charge imposée au systéme respira-
toire (fig. 1). Lorsqu’une (ou plusieurs)
de ces composantes est altérée, la ven-
tilation spontanée est perturbée entrai-
nant la survenue d’apnées (obstructives,
centrales ou mixtes) et/ou une hypoven-
tilation alvéolaire si les mécanismes de
compensation sont dépassés [2].

1. Hypoventilation alvéolaire

On peut schématiser trois situations qui
conduisent a I’apparition d’une hypo-
ventilation alvéolaire (hypoxémie et
hypercapnie) chronique:
—l’augmentation de la charge respira-
toire: certaines pathologies pulmonaires
comme les bronchopathies chroniques
obstructives, les malformations maxillo-
faciales ou ORL, les pathologies défor-
mantes de la cage thoracique;

—la diminution de la force des muscles
respiratoires: pathologie neuromuscu-
laire (myopathie de Duchenne etamyotro-
phie spinale antérieure essentiellement);
—l’altération de la commande centrale
de la ventilation, dont la forme la plus
commune chez’enfant est le syndrome
d’Ondine.

2. Syndrome d’apnées obstructives du
sommeil

La physiopathologie du syndrome
d’apnées obstructives du sommeil
(SAQOS) de ’enfant est différente. Le
SAOS est secondaire au collapsus des
voies aériennes supérieures (VAS) [3],
provoqué par un déséquilibre entre:
—laforce de fermeture des VAS représen-
tée par la pression négative exercée parles
muscles inspiratoires et essentiellement
le diaphragme. Ce collapsus est aggravé
par l'étroitesse des VAS (infiltration
graisseuse, infiltration lymphoide, hyper-
trophie des amygdales et/ou des végéta-
tions, malformation des VAS) et majoré
en sommeil paradoxal du fait de I’atonie
musculaire (une hypotonie pathologique
aggravera encore plus ce collapsus);

—la force d’ouverture du pharynx exer-
cée par les muscles dilatateurs du pha-
rynx, empéchant le collapsus pharyngé
etmaintenant les VAS ouvertes au cours
de I'inspiration.

Trois notions physiopathologiques sont
importantes a retenir dans le SAOS de
Ienfant (fig. 2 et 3):

—l’obstruction respiratoire survient
essentiellement au cours du sommeil
paradoxal lorsque le tonus musculaire
est complétement aboli;

— l’obstruction partielle des VAS
('hypopnée) est plus fréquente que
I’obstruction complete (I’apnée) du fait
d’une moindre collapsibilité des VAS
que l'adulte [4];

—les capacités d’éveils sont moindres
que celles de I’adulte, les phénomeénes
obstructifs sont donc moins suivis de
micro-éveils; 'enfant a le plus souvent
une structure du sommeil conservée,
moins fragmentée [5].

Techniques de ventilation
et équipements

>>> Les modes barométriques sont les
plus utilisés.

La PPC permet de conserver une ouver-
ture constante des VAS au cours du cycle
respiratoire en délivrant une pression
identique tout au long du cycle. Elle est
utilisée pour le traitement du SAOS ou
de certaines pathologies du nourrisson
comme la laryngomalacie. On peut éga-
lement utiliser, comme chez ’adulte,
une PPC auto-pilotée, notamment en
cas de SAOS positionnel ou variable
selon les stades du sommeil [6]. En
mode auto-piloté, le ventilateur adapte
la PPC délivrée aux phénomenes obs-
tructifs qu’il détecte. Il convient alors
de régler une PPC minimale et une PPC
maximale. Toutefois, il faut absolument
se référer aux données constructeurs
pour vérifier que le matériel utilisé soit
en mesure de détecter les hypopnées et
les apnées résiduelles (certains venti-
lateurs sont efficients pour des enfants
dont le poids est supérieur a 30 kg par
exemple). Il faut également connaitre
le logarithme interne du ventilateur car
ce mode est dérivé de la pratique en
médecine d’adultes. Actuellement, les
ventilateurs ne détectent que les apnées
de plus de 10 secondes et sous-estiment
les apnées résiduelles chez 1’enfant.




FACTEURS ANATOMIQUES
“ETROITESSE DES VOIES AERIENNES SUPERIEURES”

Hypertrophie des amygdales et/ou des végétations
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Obésité

SAOS de I’enfant
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Médicaments
Alcool

F1G. 2: Physiopathologie du SAOS de I'enfant.

AUTRES FACTEURS
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normale
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FIG. 3: Evénements respiratoires obstructifs. Aspect du débit nasal en fonction du degré de collapsus. Les
signes (=) représentent le collapsus des voies respiratoires, incomplet lors d'une hypopnée et complet lors

d'une apnée (coll. B. Fleury, Paris).

En effet, une apnée chez ’adulte est
définie par un arrét du flux respiratoire
de plus de 10 secondes, alors que chez
I’enfant il s’agit d’un arrét de plus de
deux cycles respiratoires (soit le plus

souvent moins de 10 secondes). Le mode
auto-piloté est peu utilisé chez I’enfant
(il nécessite encore d’étre évalué), tout
comme la pratique d’auto-titration au
domicile (souvent effectuée chez’adulte)
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>>> La ventilation dite “en aide inspira-
toire” ou a deux niveaux de pression (Al,
VNDP) permet d’assister les cycles spon-
tanés de I’enfant, en réglant une pression
inspiratoire, une pression expiratoire et
une fréquence respiratoire minimale.
Elle est utilisée en cas d’hypoventilation
alvéolaire. Plus récemment, les modes
barométriques (Al, VNDP) avec volume
cible ont été développés. Ils améliore-
raient le confort grace a une meilleure
adaptation de lamachine aux variations
de la respiration, mais pourraient étre
responsables d'une mauvaise synchro-
nisation de lamachine sur larespiration
spontanée de I’enfant [7]. Tous les ven-
tilateurs ne sont pas adaptés a I’enfant,
notamment en termes de triggerinspira-
toire (sensibilité du systeme de déclen-
chement inspiratoire) [8].

Les ventilateurs ont chacun leur circuit
spécifique. Certains circuits sont dit
monobranches et comportent des fuites
intentionnelles afin de permettre I’épu-
ration du gaz carbonique. Ces fuites sont
généralement intégrées dans I'interface
mais on peut utiliser également une
valve expiratoire si le masque ne com-
porte pas de fuite. Dans ce dernier cas,
la valve doit se situer au plus pres de
I'interface (le masque de ventilation).
D’autres ventilateurs utilisent des cir-
cuits double branche. Actuellement,
de nombreux ventilateurs peu encom-
brants sont disponibles. Il convient
de connaitre et maitriser quelques
ventilateurs adaptés a I’enfant. Afin
d’améliorer le confort et la tolérance
de la ventilation, on utilise un humidi-
ficateur (généralement intégré dans le
ventilateur).

L’interface doit étre adaptée au visage
de I’enfant, confortable, sans fuite non
intentionnelle. Il s’agit le plus souvent
d’un masque nasal industriel ou “arti-
sanal” moulé sur le visage [9]. On peut
utiliser des embouts narinaires ou un
masque facial. De nombreuses interfaces
sont maintenant disponibles, de toute
taille, et certaines sont méme utilisables
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chez le nourrisson (fig. 4). Le choix du
masque est essentiel car 'inadaptation
de l'interface peut étre la seule cause
d’échec de la ventilation. La tétine chez
le nourrisson est utile pour limiter les
fuites buccales.

Critéres pour débuter
une ventilation et
bénéfices attendus

>>>Dans le cadre de I'insuffisance res-
piratoire chronique, responsable d’une
hypoventilation alvéolaire, il n’existe
pas de criteres validés pour débuter une
VNI au long cours chez ’enfant, mais
elle est justifiée en cas d’hypercapnie
diurne ou aprés une décompensation
respiratoire aigué sévere [10]. Ces situa-
tions sont toutefois précédées d'une
hypoventilation nocturne (réveils noc-
turnes, fatigabilité diurne, altération des
fonctions cognitives) qu’il faut dépister
afin de débuterla VNI avant ’apparition
de complications. La VNI permet de res-
taurer une ventilation minute efficace
et ainsi de corriger I’hypoventilation
alvéolaire nocturne. Dans certaines
pathologies, elle permet ’amélioration
de la survie, de la fonction respiratoire,
de latolérance a I’exercice et de la qualité
de vie.

FIG. 4: Interfaces de ventilation non invasive.
Masque nasal moulé sur mesure avec valve expi-
ratoire (4A). Masque nasal industriel, a fuites, face
et profil (4B). Enveloppe narinaire industrielle,
a fuites, face et profil (4C). Embouts narinaires
industriels, & fuites, face et profil (4D).




>>>Dans le cadre du SAOS de I’enfant,
laventilation par PPC fait partie, comme
chez ’adulte, de I’arsenal thérapeu-
tique du SAOS sans hypertrophie des
tissus lymphoides. Elle est également
utilisée lorsque le SAOS persiste apres
l’adéno-amygdalectomie (la chirurgie
ORL doit étre la premiere ligne théra-
peutique en cas d’hypertrophie des tis-
sus lymphoides), pendant ou apres le
traitement d’orthopédie dento-faciale
en cas de troubles de 'articulé dentaire.
Son efficacité repose sur la diminution
des résistances des VAS en faisant une
attelle pneumatique, augmentant ainsile
calibre des voies aériennes supérieures.
Il n’existe pas de critéeres consensuels
validés pour débuter une assistance
respiratoire dans le SAOS de I’enfant.
La PPC est initiée sur des arguments cli-
niques et des arguments poly(somno)
graphiques. On peut également essayer
la PPC lorsque I’enfant a une sympto-
matologie clinique évocatrice mais un
examen du sommeil modérément patho-
logique. En revanche, la PPC doit étre
débutée rapidement en cas d’anomalies
des échanges gazeux nocturnes. Dans le
SAOS, laPPCest tres efficace avec amé-
lioration rapide de la qualité du sommeil
et de la qualité de vie [11]; cependant,
sur le plan neurocognitif, I’'amélioration
est généralement différée et parfois peu
importante [12].

>>> Dans le cadre des apnées centrales
de ’enfant, notamment du syndrome
d’Ondine, la trachéotomie est souvent
indispensable chez le nourrisson et le
jeune enfant. La VNI peut étre utilisée
chezle plus grand enfant qui a une auto-
nomie respiratoire durant I’éveil.

Comment débuter
et surveiller une ventilation
chez I'enfant?

Hormis pour les pathologies neuro-
musculaires (fableau I) [13], il n’existe
pas de recommandations sur la mise
en place d'une VNI ou d’une PPC chez

réalités PEDIATRIQUES # 184_Février 2014

Indication d'une assistance ventilatoire

Choix de la VNI comme mode d’assistance ventilatoire
(information claire et compléte du patient et de la famille concernant I'atteinte respiratoire,
son évolution, les possibilités de prise en charge, consentement éclairé).

Mise en ceuvre dans une structure adaptée a I'age et a la pathologie

(le plus souvent hospitaliére) :
» choix du mode ventilatoire ;
» choix de l'appareil ;
» choix de l'interface ;
» choix du circuit ;
» choix des réglages de départ ;

> mise en ceuvre : protocole sur un ou plusieurs jours, consécutifs ou non, avec adaptation
du matériel et des réglages, permettant la correction de I’hnypoventilation alvéolaire tout

en respectant le confort (suivi, bilans) ;

» formation du patient et de sa famille a 'utilisation du matériel de VNI et aux techniques

d’assistance a la toux ;

> prise de contact avant le retour a domicile avec le patient et sa famille par I'équipe chargée

du suivi a domicile.

Retour a domicile

> le médecin traitant recoit I'information détaillée sur le diagnostic, I'état actuel du patient,
les risques potentiels, I'évolution prévisible, le traitement entrepris ;

> un représentant du service paramédical de I'organisme prestataire assure la prise en charge
a domicile selon un rythme régulier ; le service technique assure une permanence par des

visites réguliéres et a la demande ;

> le service médical, le plus souvent hospitalier, ot la VNI a été mise en ceuvre, assure le
suivi régulier du patient ; le rythme dépend de I'évolutivité de la maladie ;
> les informations recueillies par chacun de ces intervenants sont retransmises a tous les autres ;
> le patient doit disposer d’un document succinct résumant I'historique de la maladie,
les réglages des ventilateurs, les risques liés a différentes situations et traitements
médicamenteux, |a liste du matériel a transporter, les coordonnées du centre référent ;
> le patient et sa famille doivent disposer d’'un document détaillant la procédure a suivre
en cas de probléme technique (appel prestataire, utilisation du matériel de secours, service
technique disponible 24 h/24,7 j/7), ou de probléme médical (appel médecin traitant,
urgences générales, urgences spécialisées disponibles 24 h/24,7j/7).

TABLEAU I: Etapes de prise en charge lors de I'instauration d’'une VNI chez un patient atteint de maladie

neuromusculaire (recommandations HAS).

I’enfant. En tout état de cause, il s’agit
d’une prescription médicale. Elle doit
étre, au mieux, réalisée dans une équipe
multidisciplinaire entrainée, au cours
d’une hospitalisation de quelques jours
afin de prendre le temps de I'adaptation.

>>> Pour débuter une VNI, on peut
donner quelques conseils mais il n’y a
pas de “réglage type” des parametres de
ventilation (tableau II). L'adaptation a
la VNI est généralement assezrapide, en

quelques jours. Une utilisation continue
d’au moins 6 heures est nécessaire.

>>> La famille joue un role primordial:
elle doit étre active, impliquée et formée.
L’éducation thérapeutique est un des
déterminants essentiels de 1’observance
aulong cours [14]. Elle estindispensable,
tantaupres de I’enfant que des parents. Il
est essentiel de donner des explications
claires quant a son fonctionnement et
aux bénéfices attendus.
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LE DOSSIER

Troubles du sommeil

o Modes barométriques plus souvent utilisés. Bien choisir I'interface.

o Pression positive continue: 6-8 cm d’eau méme pour les plus petits. Le plus souvent en
mode PPC fixe, rarement en mode auto-piloté.

o Ventilation en deux niveaux de pression: aide inspiratoire de 10 a 14 cm d’eau, pression
expiratoire de o a 8 cm d’eau, en respectant un écart d’au moins 6 cm d’eau. Si besoin,
volume cible de 10 mL/kg. Fréquence et trigger inspiratoire variables, adaptés a la synchro-
nisation, au confort et a I'age de I'enfant. Pente le plus souvent raide.

TABLEAU lI: Quelques conseils pour débuter une ventilation. Paramétres & adapter au confort et al'’age del'enfant.

>>> La surveillance initiale se fait parle
prestataire de domicile, avec un person-
nel technique et paramédical formé a la
pédiatrie. Le prestataire doit étre dispo-
nible, effectuer une astreinte 24 h/24 et
7j/7.1l sera généralement le pivot entre
la famille et I’équipe médicale.

>>>Lasurveillance au long cours s’attache
acontroler la tolérance et efficacité de la
ventilation. Le rythme de la surveillance
est adapté a la pathologie et a 1’age de
I’enfant, mais elle nécessite un contréle
médical au moins semestriel.

>>>Lasurveillance del’état cutané et de
la croissance du massif facial sont indis-
pensables [15]. On peut voir apparaitre
des effets secondaires liés a 'interface
comme une intolérance cutanée allant
de I’érythéme transitoire a I’escarre, ou
une déformation faciale (aplatissement
facial, rétromaxillie secondaire aux
pressions exercées sur le visage). Dans
ce cas, il faut savoir changer l'interface
ou alterner différentes interfaces pour
faire varier les points d’appui. Il faut éga-
lement rechercher des effets secondaires
liés a la ventilation: présence de fuites
non intentionnelles (cause la plus fré-
quente d’inefficacité), sécheresse nasale
par défaut d’humidification, ballonne-
ment digestif, claustrophobie, insomnie.
Lesincidents ou dysfonctionnements du
matériel de PPC sont exceptionnels [16].
Lorsque la ventilation est instaurée a titre
transitoire (laryngomalacie, certaines
formes de SAOS), on peut, au cours de
la prise en charge, proposer un arrét de la
ventilation qui sera progressif. On main-

tient alors une surveillance au décours
afin de vérifier I’absence de récidive.

Lassistance ventilatoire del’enfantrepose
surla VNIen cas d’hypoventilation alvéo-
laire et sur la PPC en cas de syndrome
d’apnées obstructives du sommeil. La
PPC est généralement transitoire au
cours du SAOS de I'enfant sans comor-
bidité associée, le temps que le massif
facial poursuive sa croissance (parfois
a l’aide dun traitement orthodontique).
En revanche, dans le cadre d"une mala-
die chronique responsable d’hypoventi-
lation, I'initiation d'une VNIreste un acte
agressif, représentant un tournant majeur
dans I’évolution de la maladie. La prise
en charge ventilatoire nécessite d’étre évo-
quée en amont de sa mise en route, afin
qu’elle soit le mieux acceptée possible.

Le patient et sa famille doivent étre
entourés d'une équipe médicale et d'un
prestataire formés aux pratiques pédia-
triques et disponibles rapidement en cas
de probléme. Le retentissement possible
sur la croissance du massif facial doit
étre régulierement surveillé.
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RESUME: Le deuil est toujours une expérience traumatique, pour les enfants aussi bien que pour les adultes.
Maisledeuild'un parent,surtout quand celui-ci est brutal, par exemple accidentel, peut représenter un trauma
inélaborable, particuliérement quand les adultes, eux-mémes sidérés, n’aident pas I'’enfant a entrer dans les
étapes d’un réel processus de deuil: sidération, colére, tristesse, acceptation (Freud, 1915). Il faut souligner que
ce deuil est “illogique” - puisque les enfants sont censés étre protégés par leurs parents — et renvoient souvent
a des situations “extrémes” (Bettelheim, 1979), c’est-a-dire amenant a des angoisses majeures par perte totale
de repéres et sentiment que “tout peut désormais arriver” sans anticipation possible.

— C. JOUSSELME
PUPH Pédopsychiatrie, Paris Sud,
Chef de service et Chef du Pole
Enseignement — Recherche de la
Fondation Vallée, GENTILLY.

Laccident
Sarah est]’ainée d’une fratrie de 3 enfants.

A 10ans, elle est victime d’un trés grave
accident de voiture.

La famille est d’origine étrangere et,
pendant les vacances, les parents et
leurs 3 enfants sont repartis pour 1 mois
dans leur pays d’origine. Les vacances
se passent tres bien. Sur le chemin du
retour, un véhicule heurte de plein fouet
la voiture familiale qui s’écrase contre
un arbre. Le pére de Sarah décede sur
le coup. Sa mere et son plus jeune frére
sont hospitalisés en réanimation avec de
multiples contusions osseuses, assorties
d’un traumatisme cranien grave et déce-
dent dans les heures qui suivent.

Sarah, elle, présente une fracture de la
clavicule droite pour laquelle on lui
pose un anneau, une fracture du premier
métacarpien du pouce avec un déplace-
ment, opérée puis immobilisée, et une
fracture mandibulaire avec perte de
deux incisives supérieures qui, apres
des soins bucco-dentaires importants,
sera traitée dans les mois suivants par
une prothése dentaire. Par ailleurs,
Sarah présente une fracture au niveau
du quatrieme métatarsien gauche qui

n’est diagnostiquée que tardivement et
doit étre opérée secondairement. Sarah
a également présenté une perte de
connaissance au moment de I’accident.

Lorsqu’elle reprend conscience complé-
tement, sur le chemin de I'hépital, elle
pose immédiatement la question de
I’état de son pere, de sa mere et de ses
freres. On ne lui répond rien car, a ce
moment-1a, les pompiers ne savent pas
ce qui se passe pour les autres.

Sarah est alors hospitalisée en neuro-
pédiatrie pendant 1 mois.

En neuropédiatrie

Le pédopsychiatre est sollicité par
I’équipe de neuropédiatrie car, trés rapi-
dement, il faut annoncer a Sarah le déces
de son pére, de sa meére et de son plus
jeune frere, qui était avec elle a I’arriere
de la voiture.

Son autre fréere a survécu. Il est encore
en réanimation, mais sera rapidement
transféré dans le méme service que sa
sceur. Il a également de multiples frac-
tures et traverse une période respira-
toire difficile du fait d’un enfoncement
thoracique. Les réanimateurs expliquent
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assez vite a cet enfant de 8 ans que sa
grande sceur est vivante et que son pere,
sa mere et son autre frere sont décédés.
1l réagit par une explosion de sanglots,
difficiles a contenir dans un premier
temps. Mais la psychologue du service
aideles soignants et parle beaucoup avec
lui de sa sceur, ce qui semble le rassu-
rer. Il exprime tres vite de la coléere et un
sentiment d’injustice. Il demande: “Mais
pourquoi la mort est partout ! On était si
bien ensemble!”

Les choses sont d’autant plus difficiles
que les enfants n’ont pour toute famille
au pays que des grands-parents tres
dgés qui ne peuvent se déplacer et un
oncle marié qui ne peut venir en France,
étant malade. Les corps des parents et
du frére sont donc tres vite rapatriés au
pays et enterrés dans le caveau familial.

A T’annonce du drame, Sarah ne
réagit pas comme son frére: quand les
pédiatres décident de lui dire la réalité,
elle reste dans un état de sidération,
ne pouvant rien exprimer par rapport
a l'accident, ni a ses parents ni a son
frere cadet. Cet état inquiete beaucoup
I’équipe qui sollicite alors le pédopsy-
chiatre, ne disposant pas d’un psycho-
logue dans le service. Il s’agit de mieux
adapter le comportement des équipes a
Sarah qui déroute tout le monde: elle
ne pleure pas, joue un peu, sourit “béte-
ment”, demande a voir 'institutrice, ne
parle pas de son frére vivant, semble
“a coté” et répete a tout propos: “moi
je suis I'ainée, mes fréres je dois m’en
occuper.”

Deux problémes se posent:

— comment mettre en place, de fagon
certaine, une garde pour ces deux
enfants: en effet, sans parents en France,
Sarah et son frére doivent étre pris en
charge par des adultes de référence;

— comment permettre a Sarah d’entrer
dans un processus de deuil qui semble
totalement bloqué, notamment du fait de
I’énorme poids qui pése sur ses épaules
(8tre I’ainée).

Sur le plan de la garde, tres vite, Sarah
et son frére expriment tous les deux a
I’assistante sociale du service le fait
qu’ils n’ont pas envie de retourner
dans leur pays d’origine. La commu-
nauté culturelle de la ville ot habitait la
famille, au sein de laquelle les parents
de Sarah étaient fort impliqués, est
trés présente a I’hopital pour entourer
les enfants. Un des membres de cette
communauté se propose alors comme
tuteur, car il connaissait tres bien les
parents de Sarah et habitait le méme
village dans leur pays d’origine. Sarah
et son frére acceptent immédiatement
que cette personne soit leur garant
adulte en France. Le fait que les papiers
liés a la garde des enfants soient, grace
a l’assistante sociale, tres vite réglés,
sécurise beaucoup le frere de Sarah
qui ’exprime: “on va vivre dans une
maison maintenant, et plus a I’hépi-
talI” Sarah, quant a elle, dit “qu’elle est
contente”, mais continue a parler de ses
parents comme s’ils étaient présents.
Son comportement reste donc tres
paradoxal.

Premier entretien

Lors du premier entretien avec le pédo-
psychiatre, le fréere de Sarah vient la
rejoindre. Les deux enfants sont visible-
ment extrémement heureux de se retrou-
ver: ils s’embrassent et rient.

Tres rapidement, le petit gargon
pleure: il parle de sa grande tris-
tesse, de son sentiment d’abandon et
d’injustice.

Sarah le regarde de fagon hébétée et
ne peut absolument pas parler.

Je resitue les éléments de la réalité
(I’accident, son déroulement, etc.) et
évoque les questions que pourraient
se poser les enfants: ol sont leurs
parents ? Ou ont-ils été ensevelis, ou
vont-ils étre enterrés ? Le petit gargon
participe activement aux échanges et
conclut: “c’est bien que tu sois venue,
parce que nous, on n’y comprend rien
a tout ¢a!” Personne n’ose en effet
aborder ce sujet avec eux.

Fic.1.
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Sarah ne dit pas grand-chose mais
accepte que je vienne le lendemain
matin la rencontrer, seule.

Deuxiéme entretien

Sarah m’attend et semble bien contente
de me retrouver. Elle a le sourire aux
levres et exprime une grande envie de
dessiner. Elle fait un premier dessin
(fig. 1), pour lequel elle choisit des
crayons de couleur. Ce dessin apparait
flou tellement les traits sont peu appuyés:
il s’agit d’une maison —celle de son pays
d’origine—et d'une école, trés importante
pour elle. Ce dessin, pourtant investi,
apparait en méme temps tres déshabité: il
n’y apas de végétation, et seule une petite
fleur semble résister a coté de la maison.
Sarah parle peu de son dessin. Quand je
lui demande s’il y a quelqu’un dans la
maison ou a coté, elle met en scéne un
personnage masculin au sein d’une télé
et un petit gargon a coté d'un lac. Dedans,
un soleil semble se refléter.

Sarah dit simplement “qu’il y a des
ceceurs dans la chambre du haut parce
que c’est la chambre des parents”.

Aucune verbalisation concernant I’acci-
dent n’est accessible ce jour-la.

On a I'impression que Sarah parvient
seulement a remettre en place, dans son
dessin, certains repéres de sa vie anté-
rieure (la maison au pays dans laquelle
elle vient de passer de bonnes vacances),
reperes qui ont tous explosé depuis le
drame.

Elle évoque “unpapa”, mais dans un
mouvement défensif puisqu’elle le place
dans la télé (mise a distance, chosifica-
tion). Quant au petit frere décédé, elle
parle “d’un petit gargon” qui reste a
peine visible au bord du lac. Le soleil
est bleu, et donc peu réchauffant, ce
qui évoque le froid de la mort. La mére
ne peut pas étre directement nommée,
et son manque crucial n’apparait qu’a

travers les cceurs de la chambre. Sarah
commente: “la fleur, elle est toute seule”,
un peu comme elle, isolée et pourtant
belle et brillante.

Troisiéme entretien,
lelendemain

Entretemps, 1’assistante sociale a revu
Sarah et son frére et a évoqué le possible
tuteur. Une enquéte sociale est mise en
place en urgence afin qu’on puisse vite
proposer aux enfants un cadre fiable et
sécurisant. La cérémonie d’enterrement
a eu lieu, avec un transport des corps
au pays; les enfants n’ont donc pas pu
revoir ni leur pére ni leur mere ni leur
frere, ce qui a semblé plus judicieux a
tous étant donné ’aspect des corps. Ceci
vient d’étre annoncé aux 2 enfants.

Sarah me dit qu’elle a mal partout. Elle
ne parvient pas a penser a quoi que ce
soit et, rapidement, elle se recroqueville
dans son liten disant qu’elle est fatiguée.

Je lui dis que, peut-étre, elle commence
avivre la tristesse que son frére exprime,

lui beaucoup, et qu’il faut larespecter. Je
lui dis que je pense a son peére, a sa mére
et a son frere, qui sont maintenant au
pays, dans le village, prés de sa famille
qui veille sur eux. Ils sont enfin en paix.
Sarah me regarde intensément, et une
premiere larme coule sur ses joues, sans
aucun mot. Je lui propose de revenir le
lendemain, ce qu’elle accepte.

Je demande a I’assistante sociale de voir
comment Sarah et son frére pourraient
disposer d’une photo de famille, dans
leur chambre, et propose qu'un moment
soit aménagé avec leurs proches, pour
que des rituels symboliques puissent
aider les enfants a se représenter le
déces de leurs parents et de leur frere,
et qu’ils puissent organiser a leur fagon
un “au revoir”, ce qu’ils n’ont pas pu
encore faire.

Quatriéme entretien

Sarah est beaucoup plus disponible.

Elle dit qu’elle a trés envie de dessiner.
Avec les feutres qu’elle choisit immédia-

FiG. 2.
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tement, délaissant le “flou” des crayons
de couleur, elle trace de fagon stire
une petite maison qui donne presque
I'impression d'un visage (fig. 2). On
voit toujours la méme petite fleur mais,
cette fois-ci, elle semble beaucoup plus
vivante, a coté de cette maison qui vit
aussi puisqu’il sort de la fumée par la
cheminée.

Dans une aire de jeux, un petit gargon
nous fait face et nous voyons clairement
son visage.

On peut noter qu’un arbre est en plein
milieu delaroute, ce quirenvoie directe-
ment a la possibilité d’'un accident pour
toute voiture circulant!

Quand j’interroge Sarah, elle me dit que
lamaison “c’est comme un bonhomme”
qui lui fait penser a ses parents qui
veillent sur elle pour toujours.

L’enfant dans le bac a sable lui fait penser
a son petit frere décédé.

Elle explique que, dans le grand arbre,
il y a deux oiseaux qui crient dans leur
nid. Quand je lui demande ce qui va se
passer, elle dit que d’autres oiseaux vont
venir, qu’ils vont les aider.

La fin de ’entretien établit des liens
entre le dessin et la réalité de Sarah. Je
lui dis que c’est un peu comme si son
frere et elle pouvaient ressembler a ces
deux petits oiseaux: ils sont seuls, mais
maintenant ils savent, grace al’assistante
sociale, qu’ils retrouveront une maison
vivante, chaleureuse, un lieu ot ils pour-
ront vivre, en sécurité.

Ala fin de I’entretien, Sarah me montre
une photo qu’elle a mise dans sa table
de nuit: photo de sa mére avec son péere
“quand ils étaient jeunes”, me dit-elle.
“IIs sont beaux ?”, m’interroge-t-elle.

FiG.3.

Un entretien aura lieu tous les 3 jours
a peu pres et, 15 jours plus tard, Sarah
sera vraiment entrée dans un processus
de deuil.

Ainsi, dans ces entretiens, elle évoque
la visite dans la maison du futur tuteur
dont elle est tres contente. Elle décide de
dessiner “une dame” (fig. 3). Quand je
Iinterroge sur son choix de couleur des
cheveux, ellerépond: “c’est vrai qu’elle
meressemble”. Quand je lui dis que cette
dame a un tres joli collier, elle répond
“ma meére a le méme”, puis cligne des
yeux et baisse la téte. Elle lache alors
un “avait”, lourd de sens. Ainsi, Sarah
reprend la possibilité des mécanismes
identificatoires pourtant bien doulou-
reux, puisqu’ils ne peuvent laisser de
coté le manque terrible qui ’envahit a
chaque fois qu’elle les ressent.

On peutrelever que, dans le ciel, le soleil
a les yeux fermés, comme pour signifier
le déces de la personne qui est dessinée.

Sarah raconte alors qu’elle est allée voir
son ancienne maison, mais qu’elle n’a
pas pu y rentrer. Elle explique que pour
elle et son frere, cela était trop difficile.
Enrevanche, ils se sontrassemblés avec
les amis dans le jardin, ont fait briler
des bougies et ont chanté des chants de
leur pays. “C’était beau”, raconte Sarah,
“et avec mon frere on s’est serré la main
tres fort.”

Ainsi, apres plusieurs semaines, grace
aux entretiens psychologiques et aux
décisions objectives de la réalité (mode
de garde, cérémonies d’au revoir orga-
nisée, etc.), on observe clairement une
relance des mécanismes psychiques qui
permet a Sarah de rentrer dans un proces-
sus de deuil authentique. Cependant, ce
deuil reste, comme tous les deuils “illo-
giques” de I’enfance, trés compliqué, et
cela est encore accentué par:

—’aspect extrémement brutal et trauma-
tique du déces des parents et du frere;
—’absence de constatation directe
possible de la mort;

—la difficulté a participer a des rites
funéraires.

Durant les mois qui suivent, le frere et la
sceur s’étayeront beaucoup, seront suivis
dans le centre médico-psychologique de
leur secteur, avec lequel je ferai le lien;
ils pourront, peu a peu, reprendre des
processus de pensée leur permettant
d’étre efficients al’école et de reprendre
un chemin de vie dans une construction
positive de leur identité.

Pour en savoir plus

« Berterem B, Survivre. Paris, Hachette, coll.
“Plurielle”, 1979.

«Freup  S. (1975) Deuil et mélancolie, In:
Métapsychologie, Paris, Gallimard, coll. “Folio
Essais”, 211-263,1986.

L'auteur a déclaré ne pas avoir de conflits
d’intéréts concernant les données publiées
dans cet article.
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Les tumeurs cardiaques de ’enfant

Lestumeurscardiaquessontraresdanslapopulation pédiatrique.Dansunesériede11000 autopsies,
l'incidence a été estimée a 0,027 %. Ces tumeurs sont le plus souvent bénignes et primitives. A 1a différence de

I’adulte, les localisations cardiaques métastatiques sont exceptionnelles.

Le type histologique le plus fréquent est le rhabdomyome, suivi par le fibrome chez I’enfant et par le tératome
chez le nouveau-né et le feetus (tableau I) [1].
Le diagnostic est maintenant le plus souvent possible grace a 'imagerie non invasive telle que

I’échocardiographie et 'IRM.

Etant donné leur nature bénigne, le pronostic de ces tumeurs est généralement bon, méme si une résection
chirurgicale est parfois nécessaire. Les récidives sont exceptionnelles. Le pronostic est parfois lié a des
atteintes extracardiaques sila tumeur s’'intégre dans un contexte syndromique, telle I’atteinte neurologique
associée a des rhabdomyomes cardiaques dans une scléreuse tubéreuse de Bourneville.

— V. Gourna vy

Service de Cardiologie Pédiatrique,
CHU, NANTES.

Le rhabdomyome

C’est la tumeur cardiaque la plus fré-
quente de I’enfant. Les manifestations
cliniques, comme pour tous les autres
types de tumeurs, sont variables et
dépendent de sa localisation, elles
peuvent se traduire par un souffle, une
arythmie ou de I'insuffisance cardiaque.
La tumeur peut également étre parfaite-
ment indétectable cliniquement et étre
découverte a I'occasion d’une échogra-
phie systématique, notamment chez le
fostus.

L’association a une sclérose tubéreuse
de Bourneville (STB) est trés fréquente
(50 & 80 % des cas), notamment si les
rhabdomyomes sont multiples. La STB
est une affection génétique a transmis-
sion autosomique dominante, mais
dans les deux tiers des cas la maladie
résulte d’'une mutation sporadique
spontanée. Les mutations identifiées
intéressent deux genes suppresseurs
de tumeur: TSC-1, localisé en 9q34
et codant pour I’hamartine, et TSC-2,
localisé en 16p13.3 et codant pour la
tubérine [2].

Type de tumeur Fréquence Localisation la plus fréquente
Rhabdomyome 40-60 % | Ventricules, souvent multiples
Fibrome 30-50 % Ventricules, le plus souvent unique
Tératome 10 %" Eplcarde‘des 8rOS Vaisseaux +++,

septum interventriculaire
Myxome <5% Oreillettes
Myocarde ventriculaire, particulierement
Myocardiopathie histiocytoide <10% le sous-endocarde, parfois les valves
Souvent multiples
Sarcomes <10% Variable
* Plus fréquent (15-20 %) chez le feetus et le nouveau-né

TABLEAU |: Type et fréquence des tumeurs cardiaques de I'enfant.



L’échocardiographie montre typi-
quement plusieurs tumeurs, rondes,
hyperéchogenes, bien circonscrites
et lisses, enchassées dans le muscle
cardiaque et pouvant faire protrusion
dans la cavité cavitaire (fig. 1). Elles
sont localisées préférentiellement,
mais non exclusivement, dans les
ventricules. Sur le plan histologique,
les thabdomyomes appartiennent a la
classe des hamartomes, c’est-a-dire de
tissus normalement présents sur le site
de la tumeur ayant eu une croissance
excessive. Les cellules rhabdomyo-
mateuses sont des grandes cellules
rondes ou polygonales contenant
d’abondantes vacuoles de glycogéne.

FIG.1: Echocardiographie montrant des rhabdo-
myomes multiples (fleches) chez un nouveau-né
féminin de 3 jours. Rhabdomyome obstructif de la
chambre de chasse du ventricule gauche en coupe
transverse petit axe (A) et 4 cavités (B). Tumeurs mul-
tiples non obstructives du septum interventriculaire
(C). VD: ventricule droit. VG: ventricule gauche.

Certaines cellules ont des filaments
fins reliant le noyau a la membrane,
leur conférant I’aspect typique dit de
“cellule-araignée”.

Les thabdomyomes ont la particula-
rité d’avoir une évolution biphasique:
ils croissent chez le feetus jusqu’a
32 semaines de gestation, puis tendent a
régresser progressivement au cours de la
premiere année de vie. Les mécanismes
de cette régression, encore incompléte-
ment connus, font intervenir des phé-
nomenes de nécrose, d’apoptose et de
dégénérescence myxoide. Du fait de ce
potentiel de régression spontanée, la
chirurgie n’est indiquée qu’en cas de
tumeur obstructive entrainant un risque
hémodynamique, ou en cas d’arythmie
rebelle.

Le pronostic des patients atteints de
rhabdomyomes dans le cadre d’'une STB
est donc le plus souvent bon sur le plan
cardiaque, mais il est assombri par les
atteintes extracardiaques de cette affec-
tion. Dans la petite enfance, les tuberes
cérébraux entrainent souvent une épi-
lepsie type syndrome de West, puis
un retard mental. Plus tard dans la vie
apparaissent des angiofibromes faciaux
et surtout des angiomyolipomes et des
kystes rénaux qui peuvent grever le pro-
nostic vital.

En pratique, la découverte de tumeurs
cardiaques multiples chez un feetus
lors d'une échographie de dépistage
doit faire évoquer le diagnostic de STB
et faire pratiquer une IRM cérébrale
feetale a la recherche d’hamartomes
cérébraux.

Le fibrome

C’est la deuxiéme tumeur de I’enfant
au-dela de la période néonatale. La
tumeur est unique, parfois trés volumi-
neuse (diametre moyen de 5 cm), et siege
préférentiellement dans le ventricule
gauche (septum ou paroi latérale), beau-
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coup plusrarement dans la paroi latérale
du ventricule droit ou dans I’oreillette.

L’anatomopathologie montre une
lésion ronde, ferme, blanchatre, non
encapsulée, infiltrant plus ou moins
le myocarde adjacent. A la différence
du rhabdomyome, le fibrome est fré-
quemment calcifié (25 % des cas).
L’analyse microscopique révele des
cellules en fuseau, monomorphes, au
sein d’un tissu fibreux. Avec I’4ge, la
proportion de fibres de collagene et
d’élastine augmente tandis que la cel-
lularité décroft.

Les signes cliniques sont liés au volume
de la tumeur qui est a 'origine d’une
insuffisance cardiaque par obstruction
mécanique du flux ventriculaire, ou
entraine des troubles du rythme ventri-
culaire ou des troubles de conduction.
La découverte peut néanmoins étre for-
tuite chez un enfant asymptomatique,
a ’occasion, par exemple, d’un bilan
de souffle ou de la découverte d’une
cardiomégalie sur une radiographie
thoracique. Dans environ 4 % des
cas, le fibrome peut s’intégrer dans un
syndrome de Gorlin, encore appelé
syndrome des hamartomes basocellu-
laires, lié au géne PTCH 1 localisé en
9g22.3.

L’échographie montre la tumeur, d’un
volume souvent impressionnant, occu-
pant une grande partie ou la totalité
d’une paroi ventriculaire et entrainant
fréquemment une géne au remplissage
ou al’éjection. L'IRM permet de préciser
lesrapports du fibrome avecle myocarde
normal adjacent, de déterminer le carac-
tere infiltrant de la tumeur et, en cas de
doute, de la différencier d’un rhabdo-
myome (fig. 2).

Le traitement repose sur la résection
chirurgicale en cas de tumeur obstruc-
tive ou d’arythmie non contrélée. Une
résection compléte n’est pas toujours
possible, soit parce que le fibrome est
trop infiltrant, soit parce qu’il est trop
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FIG. 2: IRM cardiaque avec injection montrant un
trés volumineux fibrome bilobé (grande fleche)
occupant toute la paroi libre du ventricule gauche
chez une jeune fille de 13 ans, accompagné d’'une
lame d'épanchement péricardique antérieur et
latéral gauche en hypersignal (petite fleche). A:
coupe sagittale paramédiane gauche; B: coupe
axiale, montrant les 4 cavités cardiaques, dont la
cavité ventriculaire gauche laminée parle fibrome.
VG: ventricule gauche, VD: ventricule droit.

volumineux. Une résection partielle est
préférable a une résection compléte trop
délabrante, d’autant que la 1ésion rési-
duelle est parla suite peu évolutive. Dans
les cas les plus extrémes, une transplan-
tation cardiaque peut étre la seule option
possible. L'attitude a adopter vis-a-vis
des enfants asymptomatiques est contro-
versée. En effet, des cas de morts subites,
potentiellement liés a des troubles du
rythme séveres, ont été décrits. Chez ces
enfants, sil’on opte pour une abstention
chirurgicale, un suivi rapproché par
échocardiographies et Holter rythmiques
est recommandé [3].

Le tératome

Le tératome est une tumeur rare du péri-
carde ou du cceur, touchant en général
des enfants de moins d’un an. Chez le
feetus, elle occupe le deuxiéme rang en
fréquence derriére le rhabdomyome.
Le plus souvent, le tératome est loca-
lisé dans le péricarde, attaché la racine
de l’aorte ou de I’artére pulmonaire. 11
s’accompagne alors d'un épanchement
péricardique généralement abondant.
Beaucoup moins fréquemment, le téra-
tome peut étre intracardiaque, appendu
a la paroi auriculaire ou ventriculaire.
C’est une tumeur germinale volumi-
neuse, dont la taille varie en général de 2
a9 cm, mais pouvant allerjusqu’a 15 cm.

Sur le plan histologique, la tumeur est
multikystique et multilobée. L'analyse
microscopique retrouve une association
de tissus dérivés des 3 lignées embryon-
naires. Bien que le caractére immature
de ces tissus puisse faire craindre un
caractére malin, la récidive apres abla-
tion chirurgicale, méme incompléte, est
exceptionnelle.

Le diagnostic est trés souvent fait chez
le foetus devant la découverte a I’écho-
graphie de dépistage d’'une tumeur,
accompagnée d'un épanchement péri-
cardique qui, s’il est trés abondant,
peut causer un anasarque ou une mort
feetale in utero [4]. Chez le nouveau-né,
la symptomatologie est en général sévére
avec des signes cliniques de tampon-
nade: détresse respiratoire, cyanose et
défaillance cardiaque. Des cas de mort
subite périnatale ont été rapportés.

L’échographie montre la volumineuse
tumeur intrapéricardique multikystique
inhomogene, appendue a I'un des deux
gros troncs artériels qu’elle peut éven-
tuellement déplacer ou comprimer, et
un épanchement péricardique le plus
souvent abondant, entrainant parfois
des signes de tamponnade. Dans les cas
exceptionnels de localisation intracar-
diaque, la tumeur fait saillie dans une

des cavités et elle est plus ou moins
obstructive.

Le traitement repose sur la résection
chirurgicale, plus difficile pour les téra-
tomes intracardiaques que pour les téra-
tomes intrapéricardiques. Néanmoins, la
résection de ces derniers nécessite tout
de méme une dissection et une ligature
soigneuses du pédicule nourricier nais-
sant d'un des gros troncs artériels pour
prévenir une hémorragie massive. Le
pronostic est excellent apres la chirurgie.
Méme en cas de résection incompléte,
le suivi a long terme montre une stabi-
lité, voire une régression de la tumeur
résiduelle.

Tumeur des cellules de
Purkinje ou myocardiopathie
histiocytoide

Lamyocardiopathie histocytoide est une
pathologie arythmogene rare provoquée
par une prolifération hamartomateuse
multifocale de cellules cardiaques. Elle
affecte préférentiellement les filles. Elle
se caractérise par la présence de mul-
tiples nodules ou plaques sous-endo-
cardiques jaunatres, de moins de 5 mm
de diametre, disséminées partout dans
le cceur. L’analyse microscopique de ces
nodules met en évidence des cellules
histiocytoides contenant un nombre
anormalement élevé de mitochondries
et des vacuoles lipidiques leur conférant
un aspect spumeux.

Cliniquement, cette myocardiopathie
se révele chez le nourrisson par des
troubles du rythme supraventriculaires
et ventriculaires séveéres et réfractaires,
et peut étre a I’origine de morts subites.
L'imagerie par échographie ou IRM per-
met de mettre en évidence les multiples
nodules sous-endocardiques, ventricu-
laires ou valvulaires.

La myocardiopathie histiocytoide est
fréquemment associée a des malforma-
tions extracardiaques. Un syndrome



polymalformatif bien connu associe
des anomalies cutanées, oculaires, et
des malformations du systéme nerveux
central touchant la ligne médiane. Cette
association malformative, nommée
MLS, affecte les filles et résulte d’une
délétion en Xp22.

Le traitement repose sur la résection
chirurgicale des multiples tumeurs
nodulaires, associée parfois a ’ablation
par radiofréquence de foyers arythmo-
génes. La survie est de 80 % en cas de
succes chirurgical. Quelques patients
ont été traités par une transplantation
cardiaque.

Le myxome

Bien que cette tumeur cardiaque
primitive soit la plus fréquente de
I’adulte, elle est exceptionnelle chez
I’enfant. Dans la population pédia-
trique, elle intéresse en général des
enfants de plus de 10 ans. La plupart
des cas sont sporadiques. A la diffé-
rence de I’adulte, chez qui le myxome
est généralement situé dans I'une des
oreillettes (la gauche dans plus de
75 % des cas), le myxome de ’enfant
peut étre situé dans n’importe quelle
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E—) Les tumeurs cardiaques de I'enfant sont le plus souvent bénignes et

primitives.

[ Les plus fréquentes sont des rhabdomyomes, souvent multiples,
s'intégrant dans une sclérose tubéreuse de Bourneville. Le pronostic
cardiologique de ces tumeurs est excellent car elles ont un potentiel de

régression spontanée.

E—) Seuls les rhabdomyomes entrainant des signes d’insuffisance cardiaque
et/ou de troubles du rythme rebelles nécessitent une résection

chirurgicale.

E—) Le risque de récidive de tumeur cardiaque apres résection chirurgicale

est trés faible.

E—) Les tumeurs malignes primitives et les métastases sont tres

exceptionnelles.

cavité cardiaque. Des myxomes de la
valve pulmonaire obstruant la chambre
de chasse du ventricule droit ont été
décrits (fig. 3).

La tumeur est typiquement polypoide,
souple, gélatineuse et friable, grisétre,
et rattachée a la couche sous-endocar-
dique de la paroi cardiaque par une
base large. Sa surface peut se throm-
boser. Des emboles thrombotiques ou

F1G. 3: Myxome obstructif de 15 mm de diameétre
de I'infundibulum du ventricule droit chez une
jeune fille de 14 ans. A: IRM avec injection, coupe
sagittale, montrant I'image tumorale en hypo-
signal. B: aspect macroscopique aprés résection
chirurgicale.

de fragments tumoraux sont donc fré-
quents. Sa taille varie de 0,5 a4 cm chez
le nouveau-né, jusqu’a 15 cm ou plus
chez I’adulte.

Cliniquement, les manifestations du
myxome varient selon sa localisation,
son volume et son caractere embo-
ligéne. Les signes rapportés sont un
souffle, de I'insuffisance cardiaque,
des palpitations ou des manifestations
neurologiques liés a des emboles. Par
ailleurs, dans moins de 5 % des cas,
le myxome peut s’intégrer dans un
syndrome de Carney, associant des
myxomes multiples et récidivants,
une lentiginose, et des tumeurs endo-
crines touchant les surrénales, les tes-
ticulaires, I’hypophyse et la glande
mammaire. Le géne de ce syndrome a
été récemment localisé sur le chromo-
some 17.

Apres exérese chirurgicale, le pronostic
est bon en dehors du cas particulier du
syndrome de Carney. Dans ce contexte,
la mortalité est de 50 % en raison du
caractere multiple, envahissant et récidi-
vant des myxomes, associé a une vitesse
de croissance plus rapide que celle des
myxome sporadiques.
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REVUES GENERALES

Cardiopédiatrie

[ Tumeurs malignes (sarcomes)

Elles sont excessivement rares. Il n’y a
pas de série publiée chez I’enfant, mais
Burke cite une expérience personnelle de
16 cas, survenant essentiellement chez
des gargons, avec une lésion unique
située le plus souvent dans l'oreillette
gauche [5]. Tous les patients sont décédés
avec une survie maximale de 13 mois.
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Les risques du principe de précaution

en pédiatrie

La figure de I'enfant est particuliérement sensible pour I'imaginaire occidental contemporain.
Dés lors, toutes les failles du jugement ordinaire concernant la prudence et le risque, en particulier dans le
domaine de la médecine, peuvent étre amplifiées et donner lieu a des applications excessives et inquiétantes
du principe de précaution. Ces excés sont favorisés par le fonctionnement méme de 'esprit humain et la
structuration du marché de I'information contemporain.

— G. BRONNER
Université Paris Diderot, PARIS.

es pédiatres connaissent mieux

que quiconque la charge affec-

tive qui s’attache a leur exercice
professionnel. La figure de I’enfant, en
particulier dans les sociétés occiden-
tales contemporaines, constitue un des
enjeux émotionnels majeurs de notre vie
collective. A cetitre, le champ delasanté
de l’enfant est particulierement miné, et
il est I’objet de demandes d’application
incessantes d'un principe de précaution.

Pourn’en prendre qu'un des exemples
les plus loufoques: au mois de
mars 2009, un certain nombre d’habi-
tants de la ville de Saint-Cloud expri-
meérent leur colére contre ’opérateur
de mobile Orange qui venait d’instal-
ler trois antennes pres de la résidence
des Boucles-de-la-Seine. Certains
habitants manifestérent rapidement
des symptémes inquiétants: maux
de téte, saignements de nez, sensa-
tions étranges comme celle d’avoir
un golt métallique dans la bouche...
Les médias se saisissent de ’affaire et
du JDD a I’émission de Paul Amar sur
Franceb5 Revu et Corrigé, en passant
par Le Parisien, narrérent le calvaire
de ces riverains tentant sans succes
d’utiliser des filtres de protection
contre les ondes. L'un d’eux décla-

rent méme: “Parfois les antennes sont
arrétées. Je sens bien en ce moment
méme qu’elles sont en marche” [1].
Les habitants demandéerent donc une
application du principe de précaution,
en particulier — et c¢’était la un argu-
ment qui ne paraissait pas souffrir la
contradiction — parce que les enfants
de I’école maternelle auraient pu étre
exposés aux effets supposés nocifs de
ces ondes. Cette affaire est en fait tres
embarrassante, surtout pour les plai-
gnants et les commentateurs pressés.
Ainsi, lorsqu’on leur posa la question,
les responsables d’Orange firent savoir
que les baies électroniques du traite-
ment du signal n’étaient pas encore
installées et que le raccordement au
réseau électrique n’avait pas encore eu
lieu. Bref, ces antennes étaient inac-
tives et n’émettaient aucune onde!
Ce qu’il s’était produit a Saint-Cloud,
c’était une épidémie de symptomes
ressentis, mais non un probléme sani-
taire créé par les ondes.

La perception profane de I'incertitude et
des dangers est loin d’étre objectivement
rationnelle, mais elle risque de déraper
plus encore dés lors qu’elle prend pour
sujet ’enfance, lequel cristallise une
partie des craintes contemporaines.



Ainsi, les abus du recours au principe
de précaution, qu’avec mon collegue
Géhin [2] nous avons proposé de nommer
le “précautionnisme”, paraissent légion.

Rapportons-nous a la lettre de ce prin-
cipe, tel qu’il fut constitutionnalisé
en 2005: “Lorsque la réalisation d’un
dommage, bien qu’incertaine en I'état
des connaissances scientifiques, pourrait
affecter de maniere grave et irréversible
P'environnement, les autorités publiques
veillent, par application du principe
de précaution et dans leurs domaines
d’attributions, a la mise en ceuvre de
procédures d’évaluation des risques et
a I'adoption de mesures provisoires et
proportionnées afin de parer a la réali-
sation du dommage.” Je focaliserai mon
attention sur deux points en raison des
limites volumétriques de cet article.

Le premier reléeve du caractere flou
de la notion d’incertitude “en 1’état
des connaissances scientifiques”. Il
se trouve que les vérités scientifiques
sont toujours de la forme: “A est vrai,
jusqu’a preuve du contraire”; le fait
d’envisager que cette vérité puisse étre
contredite apparait a beaucoup comme
un aveu d’incertitude (ce qu’il est, en
effet). Sans le vouloir, et parce qu’elle
respecte une certaine déontologie, la
prudence des déclarations des scienti-
fiques contraste par rapport a 'impru-
dence de celles des précautionnistes.
De méme, les discours des uns et des
autres entrent souvent en concur-
rence dans I’espace public, il demeure
comme une impression favorable a
I’'idéologie de la précaution dans les
médias qu’ils soient officiels ou plus
officieux.

L’imagination aura toujours assez de
ressources pour concevoir et pour rendre
plausibles les scénarios les plus pessi-
mistes, et les savants — confrontés a des
problémes d’une extréme complexité —
devront toujours concéder, s’ils sont
honnétes, que le pire n’est jamais stric-
tement impossible.

Le précautionnisme prospere sur cette
rencontre entre 'imperfection de la
connaissance humaine et 'imagination
du pire. Cette concurrence déloyale entre
I’expertise scientifique et I’'idéologie
précautionniste (qui se donne souvent
avoir comme un discours savant) génere
un inconfort dans ’opinion publique car
les situations d’incertitude favorisent
I’expression des inférences les plus
fautives de la pensée humaine.

En effet, silanotion d’incertitude renvoie
en théorie a un risque non probabili-
sable, en pratique, nos contemporains
souhaitent voir appliquer le principe de
précaution lorsqu’ils croient qu’il existe
une probabilité, méme tres faible de
risque. Ceci pose un premier probléeme
redoutable, c’est que pour bien juger de
ces situations, il faudrait que les indi-
vidus aient la compétence de se repré-
senter les probabilités avec justesse, ce
quin’est pas du tout le cas, précisément,
lorsque ces probabilités sont faibles.

De nombreux travaux ont été menés
sur ce point, 8 commencer par ceux
de Preston et Baratta [3] ou Griffith [4]
selon lesquels les faibles probabilités
sont généralement surestimées. A I’ap-
pui de cette idée, Griffith a analysé les
résultats de 1386 courses de chevaux.
Dans I’ensemble, les paris reflétaient
assezbien les probabilités de chances de
gagner des chevaux, sauf pour les toutes
petites probabilités. Ces premiers résul-
tats ont été par la suite confirmés et affi-
nés, notamment par Prelec [5]. Lorsque
ces probabilités sont faibles (1 sur 10000
etmoins), elles sont en moyenne pergues
comme 10 a 15 fois supérieures par
I'homme ordinaire! Les individus sont
donc naturellement portés a surévaluer
les faibles probabilités. Cette disposition
est encore amplifiée lorsque ces faibles
probabilités sont associées a un risque.

En outre, de nombreuses études expé-
rimentales ont montré que le désir
qu'un événement survienne ou qu’il
ne survienne pas était susceptible
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d’influencer a la hausse ou a la baisse
I’évaluation subjective des probabilités
(Palamrini et Raude [6]). Tout se passe
donc comme si certaines des pentes les
moins honorables de I’esprit humain
étaient flattées par le contexte idéolo-
gique que représente le précautionnisme
contemporain.

En effet, celui-ci permet a lalogique ordi-
naire d’exprimer dans le débat public,
des erreurs communes qui passent pour
du bon sens. C’est le cas pour la sures-
timation des faibles probabilités; c’est
aussi le cas de cette disposition parta-
gée de I’esprit humain qui consiste pour
prendre en compte les pertes réelles ou
envisagées plutot que les bénéfices.
L’examen, méme superficiel, des polé-
miques autour de certaines questions
sanitaires montre que le débat se cris-
tallise toujours sur les cotits supposés
plutdt que sur les avantages certains des
innovations.

C’est que, comme |’ont montré Tversky
et Kahneman [7], les individus ont
tendance a préter davantage attention a
une perte qu’a un gain de valeur équi-
valente. C’est pour cette raison, peut-on
croire, que les mouvements de reven-
dication sociale sont plus importants
lorsqu’il s’agit de lutter contre quelque
chose — la perte d'un avantage social
par exemple — que lorsqu’il est ques-
tion d’ceuvrer pour un gain éventuel.
On ne mobilise jamais aussi facilement
les troupes qu’en agitant le spectre d'un
risque, tous les militants syndicalistes
le savent. Les travaux de la psychologie
cognitive ont méme montré qu’une perte
de x euros ne pouvait étre compensée
psychiquement que par un gain d’au
moins 2,5 X euros.

SiI’on ne tient compte que de ces deux
aspects redoutablement irrationnels
de la pensée humaine lorsqu’elle est
confrontée au risque, on comprend un
peu mieux les dangers que le précau-
tionnisme peut faire courir a ’exercice
serein de la pédiatrie. En effet, certaines
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associations “donneuses d’alerte” ou des
recherches aux conclusions douteuses,
relayées par les médias traditionnels ou
électroniques, peuvent parfaitement
exciter cette tendance ordinaire a la
surestimation des faibles probabilités
et la prise en compte des cofits sans
regard pour les avantages que repré-
sente tel médicament, telle procédure
thérapeutique ou tel recours a ’'image-
rie médicale.

De ce point de vue, le cas du vaccin ROR
(rougeole, oreillon, rubéole) est exem-
plaire et désolant. A la fin des années 90
au Royaume-Uni, une célébre revue
médicale, The Lancet, eut la légereté de
publier une étude prétendant montrer
les liens entre ce vaccin et la survenance
de certaines pathologies, notamment
l’autisme [8]. La suite a montré que cet
article qui portait, sur 12 cas seulement,
était trompeur; ses conclusions furent
contredites de nombreuses fois par des
études cotiteuses qui ont cherché en vain
a reproduire les résultats exhibés. The
Lancet et plusieurs auteurs de 'article
se sont rétractés; le rédacteur en chef
du journal médical a méme déclaré
au Guardian: “Il apparait clair, sans
aucune ambiguité, que les déclarations
faites dans cette étude sont totalement
fausses. Je me sens trompé.”

Tout cela a donné lieu a une condam-
nation du Medical Council britannique,
et ne serait a la limite qu’anecdotique si
¢a n’avait pas eu pour conséquence une
chute notable de la couverture vaccinale
et unerecrudescence des cas de rougeole
dans plusieurs pays. Aujourd’hui, des
années apres ces faits, la rumeur court
toujours et de nombreux parents sont réti-
cents a exposer leurs enfants a ce qu’ils
congoivent comme “unrisque vaccinal”.
On pourrait dire la méme chose du vaccin
contre ’hépatite B qui charrie encore la
rumeur qu’il favoriserait I’apparition de
la sclérose en plaques et qui suscite dans

E—) La figure de I'enfance représente des enjeux affectifs importants dans
les sociétés occidentales contemporaines; les angoisses qu’elle suscite
favorisent une application déraisonnable du principe de précaution.

E% Le discours scientifique, par nature, ne peut jamais conclure
définitivement a I'innocuité d’un produit. Il se prononce toujours “dans
I'état actuel des connaissances” et donne mécaniquement I'impression
que quelque chose pourrait étre a craindre.

[[=> cette crainte s’'adosse au fonctionnement méme de I'esprit face au

risque.

[ Le cerveau humain a tendance a surestimer largement les faibles

probabilités.

E—) Le cerveau humain focalise son attention sur les coits plutot que sur
les bénéfices... Toutes ces dispositions qui étaient intimes deviennent
publiques et esquissent les contours de I'idéologie précautionniste.

la population des réticences que n’ap-
prouve pas la communauté des méde-
cins. La aussi, on peut s’attendre — pour
les générations qui viennent —a l’appari-
tion de nombreux malades qui se croiront
victimes de la fatalité sans savoir qu’ils
I’ont été de la suspicion inconséquente
de leurs parents.

La technique vaccinale, comme aucune
autre d’ailleurs, ne peut revendiquer
le risque zéro, mais il est indiscutable
(et pourtant discuté) que ces avantages
sont sans commune mesure au regard
desrisques qu’elle représente en termes
de santé publique. Certaines associa-
tions anti-vaccinales paraissent gagner
du terrain... et ’oreille de certains poli-
tiques. Elles ne parviendront sans doute
pas a convaincre inconditionnellement
les populations de la dangerosité des
vaccins, mais elles creusent peu a peu
un sillon de suspicion quirisque de faire
prendre une décision fAcheuse a certains
parents, inspirés d un proverbe qui, pour
étre ancien, n’en est pas toujours sage:
“dans le doute, abstiens-toi !”
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Intérét du sérum salé hypertonique
dans les bronchiolites aigués

Jacobs JD et al. 7% hypertonic saline in acute bronchiolitis: a random-
ized controlled trial. Pediatrics, 2014;133:e8-e13.

Apres avoir augmenté a la fin des années 1990 jusqu’a
31,2 admissions pour 1000 enfants, le nombre d’enfants
hospitalisés pour bronchiolite aigué aux Etats-Unis a diminué
significativement entre 2000 et 2009 & 14,9 admissions pour
1000 enfants, en rapport probablement avec une amélioration
de la prise en charge. Cependant, malgré de multiples théra-
peutiques utilisées au cours de ces derniéres années, peu ont
montré une véritable efficacité. Le traitement de choix reste une
supplémentation en oxygene si nécessaire et une hydratation
satisfaisante. L'utilisation des corticoides et des bronchodila-
tateurs n’est pas recommandée ; en revanche, certains travaux
ont mis en évidence une meilleure efficacité des aérosols
d’adrénaline par rapport au salbutamol ou au placebo chez
certains patients. De méme, les nébulisations de sérum salé
hypertonique (SSH) qui permettraient une meilleure hydrata-
tion des voies respiratoires et une amélioration de la clairance
mucociliaire sont une option thérapeutique intéressante. En
2008, une méta-analyse mettait en évidence que l'utilisation de
SSHa 3 % réduisait la durée du séjour hospitalier et la sévérité
des bronchiolites.

L’étude actuelle a pour objectif de rechercher si 'utilisation
d’un aérosol de SSH plus concentré a 7 % combiné a de I’adré-
naline est plus efficace pour diminuer la sévérité des bronchio-
lites et la diminution du séjour hospitalier.

Cette étude prospective, randomisée, en double aveugle, réali-
sée entre 2010 et 2012 a inclus des enfants 4gés de 6 semaines
a 18 mois présentant une bronchiolite modérée a sévere défi-
nie selon le score de sévérité des bronchiolites. Les anciens
prématurés de moins de 34 SA, les nourrissons présentant une
maladie cardiaque ou pulmonaire chronique ont été exclus.
Les enfants inclus recevaient en plus de ’adrénaline soit un
SSHa7 %, soitdu sérum salé 2 0,9 %. Le score de sévérité des
bronchiolites évaluant la fréquence respiratoire, les sibilants,
le tirage et ]’état général était établi immédiatement et 4 heures
apres ’aérosol puis a la sortie de ’enfant. En cas d’hospitali-
sation de I’enfant, les aérosols étaient poursuivis toutes les
6 heures jusqu’a la sortie.

Sur les 101 patients inclus, 52 ont regu le SSH 7 % et 49 le
sérum physiologique. Les caractéristiques démographiques
étaient identiques dans les deux groupes, sauf pour les anté-
cédents familiaux d’atopie qui étaient plus fréquents dans le
groupe contrdle que dans ’autre groupe (67 % versus 46 %).
En revanche, il n’y avait pas de différence significative dans
la prise en charge thérapeutique des patients: 13 % recevaient
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du salbutamol dans le groupe SSH contre 18 % dans l’autre
groupe et 12 % versus 25 % avaient un support en oxygeéne.
Quel que soit’aérosol de sérum salé utilisé, le score de sévérité
des bronchiolites diminuait immédiatement, 4 heures aprés
l’aérosol ainsi qu’a 24 heures de traitement : cependant, aucune
différence significative entre les deux groupes n’était notée.
De méme, il n’y a avait pas de différence significative entre les
deux groupes en termes d’admission des patients en hospita-
lisation et de durée du séjour hospitalier.

Ce travail met en évidence qu’il n’y a pas de bénéfice clinique
supplémentaire a utiliser des aérosols de SSHa 7 % par rapport
a du sérum physiologique en plus de ’adrénaline dans les
bronchiolites modérées a séveres. Cette nouvelle étude ne
permet pas de trancher sur I'intérét ou non de 'utilisation des
SSH dans les bronchiolites. On peut regretter que les résultats
de l'efficacité des traitements ne soient pas précisés selon la
sévérité des bronchiolites. Quoi qu’il en soit, le SSH est bien
toléré chez tous les patients; son efficacité, seule ou combinée
a l’adrénaline, reste toujours a déterminer dans des séries de
patients plus importantes en classant les patients par critéres
de gravité.

Efficacité de 'immunothérapie orale pourla
désensibilisation a 1a cacahuéte chez I’enfant
Anagnostou K et al. Assessing the efficacy of oral immunotherapy for

the desensitisation of peanut allergy in children (STOPII): a phase 2
randomised controlled trial. Lancet, 2014; in press.

Lallergie ala cacahuéte est en augmentation croissante et touche-
rait0,54a1,4 % des enfants dans les pays développés. Cette aller-
gie est souvent responsable d’accidents séveres parfois mortels
sans qu’il soit possible d’identifier les enfants a haut risque.
Lesréactions accidentelles sont également fréquentes, avec une
incidence annuelle évaluée a 14-55 %. Limmunothérapie orale
(I0) donne des résultats encourageants dans les allergies au lait
de vache et a ’'ceuf, mais n’a pas été évaluée dans des travaux
randomisés en cas d’allergie a la cacahuéte.

Le but de cette étude est de déterminer I'efficacité d'une 10
pour la désensibilisation des enfants allergiques a la cacahuéte.

Cet essai randomisé, controlé, a été réalisé au Royaume-Uni
entre 2010 et 2013. Des enfants 4gés de 7 a 16 ans présentant
uneréaction d’hypersensibilité immédiate aprés ’ingestion de
cacahuetes et des tests cutanés positifs a la cacahuéte (> 3 mm)

ont été éligibles. Parmi ceux-ci, les enfants ayant un eczéma,
une rhinite ou un asthme chronique ont été exclus.

>>> Les patients inclus ont regu soit une IO a la cacahuéte, soit
au placebo pendant une premieére phase de 26 semaines au
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cours de laquelle les doses de cacahuétes étaient augmentées
tous les 15 jours a ’hopital (2 mg, 5 mg, 12,5 mg, 25 mg, 50 mg,
100 mg, 200 mg, 400 mgjusqu’ala dose cible de 800 mg). Entre
les augmentations, une consommation quotidienne a la dose
déterminée était nécessaire au domicile. Les éventuels effets
secondaires étaient notés par les enfants. A la 26¢ semaine, un
test de provocation orale (TPO) en double aveugle était réalisé
avec pour objectif de juger la tolérance d’'une dose cumulative
de 1400 mg.

>>> Au cours d’une seconde phase, les patients du groupe
controle recevaient, selon les mémes conditions, une 10 a la
cacahuete avec un TPO a la 26° semaine. Pour tous les patients,
un score de qualité de vie, une évaluation immunologique
étaient réalisés.

Sur les 99 enfants inclus avec une moyenne d’age de 12,4 ans,
49 ont été randomisés dans le groupe IO active et 50 dans le
groupe placebo. Il n’existait pas de différence significative des
criteres démographiques entre les deux groupes. Lors du TPO
de la 26° semaine, on observait une différence significative du
nombre d’enfants tolérant la dose de 1400 mg (10 cacahuétes)
dans le groupe IO thérapeutique (62 %) par rapport au groupe
témoin (0 %). 84 % des enfants du groupe thérapeutique ala fin
de la premiéere phase et 91 % des enfants du groupe controle a
la fin de la deuxiéme phase étaient capables de tolérer I'inges-
tion de 7 cacahueétes (800 mg). Au cours de la premiére phase,

la dose maximale de cacahuétes tolérée augmentait de 25,5 par
rapport a la phase préthérapeutique dans le groupe IO contre
seulement 0,81 dans le groupe placebo. Les scores de qualité
de vie s’amélioraient significativement apres traitement. Une
réduction significative du diametre des tests cutanés était
observée dans le groupe IO thérapeutique. L'age, le poids, une
histoire familiale d’atopie et le taux d’IgE spécifiques étaient
associés a un seuil plus bas de tolérance a la cacahueéte lors des
TPO. Les effets secondaires étaient similaires dans les deux
groupes, un syndrome oral étant le plus fréquent (6,3 % au
total) ; aucune réaction trés sévere n’était observée.

Ce travail alaméthodologie rigoureuse évalue pour la premiére
fois les bénéfices/risques d’une désensibilisation a la cacahuéte
parIO. La consommation quotidienne progressivement crois-
sante de cacahuétes jusqu’a 800 mg entraine une désensibilisa-
tion dans la majorité des cas avec une augmentation de la dose
seuil initialement tolérée et une amélioration de la qualité de
vie. D’autres travaux sont nécessaires pour confirmer ce résul-
tat avec un suivi plus prolongé que 6 mois; les conséquences
d’un arrét de la consommation réguliére de cacahuétes apres
une période définie devront également étre évaluées.

J. LEMALE
Service de Gastro-Entérologie et Nutrition Pédiatriques,
Hopital Armand-Trousseau, PARIS.



