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A. BOURRILLON
Hôpital Robert Debré, PARIS.

Quand je vois un enfant 
que je ne connais pas...

Quand je vois un enfant que je ne connais pas demeurer seul et triste, dans la cour de 
l’École, au sein d’un groupe qui joue et qui rit…

Catégories possibles de réponses :
C : contagion émotionnelle ;
D : coupure et blocage émotif ;
E : empathie : compréhension et reproduction volontaire et adaptée des émotions 
d’autrui… “Résonnance affective normale… ?”

Conséquences de l’observation :
– Cela me rend terriblement triste : C
– Je préfère détourner le regard et orienter ailleurs mes pensées : D
– Je me demande pourquoi cet enfant reste seul : E

Quand un enfant me confie un secret qui traduit ses souffrances :
– Je suis rapidement submergé d’émotions : C
– J’évite de reprendre contact avec lui : D
– J’ai l’impression de lui transmettre une écoute bienfaisante : E

L’annonce d’une très mauvaise nouvelle :
– M’est strictement impossible : C
– Ne me pose pas de problèmes : D
– M’est vraiment difficile : E

(Extraits du Questionnaire d’évaluation de l’Empathie adapté du test CEC (Favre 
et al ; 2008)

Répondre à telles interrogations permet d’évaluer globalement nos capacités empa-
thiques.

Écouter, comprendre et imaginer “reconnecter les déconnectés”… Rêve empathique !

Maîtriser nos fragilités face à des émotions de tristesse ou de culpabilité, perçues 
comme trop intenses. Prévention de la contagion... Sans excès….

Apprécier notre aptitude à ressentir des émotions sincères face à la détresse d’autrui 
et y réagir de façon adaptée, ni trop détachée, ni trop impliquée. À bonne distance.

Quand je vois un enfant que je ne connais pas demeurer seul et triste dans la cour de 
l’École, au sein d’un groupe qui joue et qui rit, je ne peux m’empêcher de l’observer 
un moment…

Avec tristesse…

		  Mais pas très loin…

…De l’autre côté de la grille.
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RÉSUMÉ : Rapportée pour la première fois dans la littérature en 1967, la maladie de Kawasaki vient 
tout juste de souffler ses 50 bougies. Son tropisme lésionnel électif pour les artères coronaires fait 
d’elle la première cause de cardiopathie acquise chez l’enfant. L’optimisation et la précocité de la 
prise en charge initiale grâce à l’administration d’immunoglobulines intraveineuses ont bouleversé le 
pronostic de cette vascularite infantile. L’utilisation raisonnée, en fonction du risque coronaire, d’un 
traitement anticoagulant au long cours devrait aussi contribuer à améliorer le devenir cardiologique 
des patients les plus sévèrement atteints. Enfin, pour tous, une attention très particulière doit être 
portée à vie à la prévention des facteurs de risque cardiovasculaires.
À travers ces quelques pages, nous souhaitions vous présenter les principales étapes qui ont marqué 
l’histoire de la maladie de Kawasaki du Japon à l’Europe. Nous souhaitions, aussi, vous rappeler les 
principales formes cliniques qu’elle peut revêtir (classiques ou incomplètes). Enfin, nous voulions 
vous donner les clés actualisées de sa prise en charge à court comme à long terme.

F. BAJOLLE, 
A. MOREAU DE BELLAING
Unité Médico-Chirurgicale de Cardiologie 
Congénitale et Pédiatrique,
Centre de référence Malformations 
Cardiaques Congénitales Complexes – 
M3C,
Hôpital Necker-Enfants malades,
Université Paris Descartes, Sorbonne 
Paris Cité.

Maladie de Kawasaki : 
1967-2017, 50 ans d’histoire, 
que faut-il en retenir ?

D’hier à aujourd’hui, ce que 
l’histoire nous apprend…

Depuis sa première description au Japon 
par Tomisaku Kawasaki [1], l’incidence 
de cette vascularite multisystémique 
continue d’augmenter à travers le 
monde bien qu’elle reste toujours plus 
élevée en Asie (incidence 30 fois plus 
importante au Japon qu’en France) [2]. 
Elle est désormais décrite dans tous les 
groupes ethniques et toucherait 9 pour 
100 000 enfants français de moins de 
5 ans (soit environ 600 nouveaux cas/an 
en France). Des formes de l’adulte ont 
été rapportées pour la première fois en 
1977. Les symptômes majeurs décrits 
étant les mêmes que chez l’enfant [3].

La maladie de Kawasaki est une panvas-
cularite qui atteint les artères de moyen 
calibre et en particulier les artères coro-

naires. Malgré de nombreuses études 
sur le sujet, son étiologie reste encore 
très incertaine [4]. Elle est probablement 
due à l’exposition à un agent environne-
mental ou infectieux combinée à une 
prédisposition génétique [4]. Ainsi, dans 
la littérature japonaise, le taux de récur-
rence individuelle est de 3 % et le risque 
relatif de survenue de la maladie est mul-
tiplié par 10 dans la fratrie d’un enfant 

Glossaire

AVK : Anti-Vitamine K
CD : Coronaire Droite

ECG : ElectroCardioGramme
FDRCV : Facteurs De Risque 

CardioVasculaires
INR : International Normalized Ratio
IVA : coronaire InterVentriculaire 

Antérieure
VS : Vitesse de Sédimentation

BB : Bêta-Bloquant
Ig : Immunoglobuline
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Les laits infantiles Bio Biostime®

Forte de son succès un an après son introduction en France dans le cir-
cuit exigeant des magasins Bio, Biostime® propose en pharmacie, dès le 
1er octobre 2018, une gamme de laits infantiles de qualité. La gamme se 
compose de laits 1er, 2e et 3e âges couvrant les besoins des bébés jusqu’à 
36 mois et d’une formule AR enrichie à la caroube.
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locale. La gamme est fabriquée en France par la Coopérative Isigny 
Sainte-Mère avec le lait bio qu’elle collecte en Normandie.

La recherche Biostime® s’inspire du lait maternel, reconnu comme l’ali-
ment idéal et naturel du nourrisson. Une attention particulière a été por-
tée sur son profil lipidique : l’acide palmitique est en effet un acide gras 
important dans le lait maternel où il occupe très majoritairement une 
position centrale sur la molécule de triglycéride. On parle alors de SN2-
palmitate et sa concentration est une source de bénéfices immédiats sur :
– la densité et la minéralisation osseuse en favorisant l’absorption du 
calcium et des lipides [1-3] ;
– la qualité du microbiote – augmentation significative de la population 
de Lactobacilli et de Bifidobacterium – et des selles du bébé (réduction 
des selles dures) [1] ;
– la réduction de la durée des pleurs qui sont divisés par 4 [4].

>>> La crème de lait Isigny Sainte-Mère, composant clé

Ces recherches sur le profil lipidique ont conduit à une décision déter-
minante : le remplacement dans toute la gamme Biostime® de l’huile 
de palme, habituellement utilisée pour apporter l’acide palmitique, 
par la crème de lait Isigny Sainte-Mère, naturellement plus riche en 
SN2-palmitate [5].
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BIOSTIME®
La puissance de la science et de la nature

>>> Du DHA, pour compléter le profil lipidique

La gamme de laits Biostime® contient également du DHA*. Cet acide 
gras polyinsaturé, dont la teneur dans les formules Biostime® est 
proche de celle du lait maternel (0,2 % dans le lait Biostime® 2e âge vs 
0,28 % dans le lait maternel en Europe [6]), contribue au développe-
ment normal de la vue des enfants de moins de 12 mois**.

>>>  Des ferments lactiques et des fibres pour le microbiote

Biostime® associe un couple de fibres FOS (fructo-oligosaccharides) et 
de ferments lactiques (Bifidus infantis) pour favoriser l’implantation 
d’un microbiote sain [7, 8].

Des compléments alimentaires dès la naissance

Afin de compléter son offre de laits infantiles à forte valeur ajoutée, 
Biostime® propose une gamme de compléments alimentaires à base 
de ferments lactiques adaptés aux bébés dès la naissance.

>>>  La gamme de ferments lactiques Biostime® contient :

– 3 souches de ferments lactiques clés aux propriétés démontrées – 
Lactobacillus helveticus [9, 10], Bifidobacterium bifidum [11, 12], 
Bifidobacterium infantis [12] – pour le traitement/prévention des 
troubles digestifs et la protection/modulation immunitaire ;
– des fructo-oligosaccharides (FOS), fibres à haute valeur ajoutée avec 
des effets démontrés dans 100 études scientifiques et cliniques, pour 
nourrir les ferments lactiques et accroître leur population ;
– de la vitamine D3 pour son rôle important dans la croissance osseuse 
et l’immunité [13].

La recommandation de prise est de 1 sachet/jour dès la naissance pour 
une durée minimum de 3 semaines.

* acide docosahéxaénoïque.
** effets constatés pour une consommation journalière de 100 mg.
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atteint par rapport à la population géné-
rale dans l’année qui suit [2] ! Plusieurs 
gènes de prédisposition ont d’ores et déjà 
été identifiés dont FCGR2A, CASP3, 
HLA classe II, BLK, IPTKC et CD40. En 
outre, la physiopathologie de la maladie 
de Kawasaki fait intervenir des pertur-
bations immunologiques majeures et 
une réaction inflammatoire aberrante 
[2], raisons pour lesquelles de nouvelles 
cibles thérapeutiques sont en cours 
d’évaluation (ciclosporine, abciximab, 
plasmaphérèse).

Le pronostic de la maladie de Kawasaki 
est corrélé à la survenue de lésions coro-
nariennes qui peuvent apparaître après 
plusieurs jours d’évolution et être repé-
rées à l’échocardiographie. Le taux de 
mortalité calculé au Japon est actuelle-
ment de 0,015 %. Le pic de mortalité de la 
maladie se situe entre le 15e et le 45e jour 
suivant le début de la fièvre, période 
durant laquelle la vascularite coronaire 
est concomitante de la thrombocytose et 
de l’état d’hypercoagulabilité.

De nouveaux outils d’imagerie se sont 
développés afin d’aider à l’évaluation à 
long terme de la maladie de Kawasaki 
(anatomie et répercussion sur la fonc-
tion cardiaque) de manière non invasive 
(coroscanner, PET-scan) et/ou non irra-
diante (IRM de stress à l’adénosine) [5]. 
Enfin, de larges études ont permis d’éva-
luer les techniques interventionnelles 
(athérectomie rotative) et chirurgicales 
(pontage avec artère mammaire) pour la 
réparation des coronaropathies les plus 
sévères [2, 6].

Comment faire le diagnostic ?

La maladie de Kawasaki est devenue 
exceptionnellement grave depuis qu’elle 
est traitée de manière précoce et efficace 
par les immunoglobulines (Ig). Il est 
donc impératif d’en faire le diagnostic 
le plus tôt possible. Elle survient pré-
férentiellement en hiver et au début du 
printemps. Elle touche avec prédilec-
tion les enfants âgés de 1 à 5 ans (plus 

fréquemment les garçons que les filles) 
mais peut également survenir chez le 
nourrisson de moins de 6 mois pour qui 
le risque coronarien est majeur [7]. Il faut 
donc savoir y penser à tous les âges. Son 
diagnostic est clinique [2] !

Le tableau “classique” est aigu, dominé 
par une fièvre prolongée de plus de 5 jours 
associée à une irritabilité constante appa-
raissant brutalement, une conjonctivite 
bilatérale, un exanthème polymorphe, 
une chéilite, des œdèmes des extrémités 
et des adénopathies cervicales (fig. 1). 
Des formes “incomplètes” existent éga-
lement. Leur gravité n’en est pas moindre. 
Pour ces dernières, un arbre décisionnel 
proposé par l’American Academy of 
Paediatrics permet de guider le pédiatre 
à l’aide d’outils cliniques et biologiques 
simples (fig. 1) [8]. L’échographie car-
diaque peut aussi orienter le diagnostic. 
Enfin, certains diagnostics différentiels 
égarent parfois le clinicien et retardent la 
prise en charge (fig. 1). Une co-infection 
virale ne doit pas suffire à exclure une 
maladie de Kawasaki !

Les complications coronaires font toute 
la gravité de la maladie de Kawasaki, 
notamment la survenue d’anévrysmes 
géants susceptibles de provoquer une 
ischémie myocardique par thrombose 
coronaire. Ces complications sont par-
ticulièrement fréquentes en l’absence 
de traitement (25 % versus 4 % en cas 
de traitement précoce). Les différentes 
atteintes coronaires sont désormais 
définies en fonction du Z-score coro-
naire. 20 % des patients ont une dilata-
tion coronaire et 5 % ont un anévrysme 
(géant dans 1 % des cas) (fig. 1). La 
réalisation d’une échocardiographie 
par un cardiopédiatre est donc indis-
pensable mais ne doit pas retarder 
l’initiation du traitement par immuno-
globulines. Le bilan cardiologique doit 
aussi comprendre un ECG à la recherche 
de troubles de conduction, de troubles 
du rythme (atteinte inflammatoire du 
système conductif) ou de tout argument 
électrique en faveur d’une myocardite ou 
d’une péricardite.

D’autres lésions peuvent parfois être 
rencontrées lors de l’échographie ini-
tiale (fuite mitrale ou dilatation aortique 
par exemple) mais sont le plus souvent 
transitoires. Pour les patients sans com-
plication coronaire, l’échographie car-
diaque doit être répétée à 1-2 semaines 
puis 5-6 semaines après le traitement 
par immunoglobulines. Pour les patients 
avec anomalies coronaires importantes 
et évolutives, un suivi échographique 
plus rapproché est nécessaire : au moins 
2 échographies par semaine doivent être 
réalisées jusqu’à ce que les mesures des 
dimensions luminales arrêtent de pro-
gresser, puis au moins une échographie 
par semaine durant les 45 premiers jours, 
puis une par mois jusqu’au 3e mois, afin 
de déterminer le risque coronarien et de 
rechercher la présence de thrombi.

Quelle stratégie thérapeutique 
adopter à court et long terme ?

La prise en charge initiale de la maladie 
de Kawasaki est urgente et repose sur 
l’association d’immunoglobulines intra-
veineuses (2 g/kg) [9] et d’aspirine à dose 
anti-inflammatoire (fig. 2). Les autres 
anti-inflammatoires doivent être pros-
crits en raison du risque de syndrome 
de Reye. On parle de Kawasaki “réfrac-
taire” lorsque la fièvre persiste au-delà 
de 36 heures de traitement bien conduit. 
Cette réponse insatisfaisante au traite-
ment est associée à un risque plus élevé 
d’atteinte coronaire. Une deuxième dose 
d’immunoglobulines (Ig) doit alors être 
entreprise (2 g/kg) [10]. On rappelle qu’il 
est préférable de différer la vaccination 
ROR et varicelle de 11 mois après une 
perfusion d’immunoglobulines [11].

Après obtention de l’apyrexie et selon la 
sévérité de la maladie, une anti-aggréga-
tion plaquettaire par aspirine doit être 
maintenue 6-8 semaines ou à vie notam-
ment en cas de lésions coronariennes 
persistantes (50 mg/jour avant l’âge d’un 
an et 100 mg/jour après l’âge d’un an). 
En cas d’anévrysmes géants, une anti-
coagulation par héparine relayée par 



réalités Pédiatriques – n° 224_Octobre 2018

9

anti-vitamine K (AVK) doit être débutée 
au plus vite (fig. 2). L’INR cible est de 2,5 
et une éducation aux AVK avant le retour 
à domicile doit toujours être entreprise.

En cas de formes coronariennes sévères 
ou de fièvre rebelle, des traitements 
complémentaires peuvent être discutés 

au cas par cas avec le cardiopédiatre 
tels que : bolus de corticoïdes [12], anti-
TNFα (infliximab) [13], ciclosporine, 
double anti-aggrégation plaquettaire 
(clopidogrel).

Actuellement, beaucoup d’équipes fran-
çaises débutent une corticothérapie dès 

la phase initiale de la maladie, en asso-
ciation à la première dose d’Ig. Toutefois, 
son intérêt reste encore discuté et n’a 
pour l’instant été démontré que dans des 
populations japonaises pour lesquelles 
le background génétique est différent des 
populations caucasiennes [12]. Son utili-
sation doit donc rester mesurée et discu-

Critères cliniques majeurs associés à une fièvre de plus de 5 jours et 
une irritabilité quasi-constante d’apparition brutale

Conjonctivite bilatérale bulbaire non purulente
Atteinte muqueuse : pharyngite, chéilite, langue framboisée, stomatite
Exanthème polymorphe
Atteinte des extrémités : érythème des paumes des mains et/ou des plantes des pieds, œdème
palmo-plantaire, desquamation palmo-plantaire secondaire en “doigt de gant”
Atteinte unilatérale des ganglions cervicaux, de plus de 1,5 cm de diamètre, ferme

Cardiovasculaires : myocardite, péricardite, état de choc,
fuites valvulaires, anomalie coronaire, anévrismes extra-
cardiaques de taille moyenne (vaisseaux du cou, artères
rénales, spléniques, hépatiques, pancréatiques, génitales),
gangrène, dilatation du culot aortique

Digestifs et urinaires : diarrhées, vomissements, douleurs
abdominales, hydrocholécyste, dysfonction hépatique,
ictère, pancréatite, urétrite/méatite, hydrocèle

Respiratoires : toux, infiltrat péribronchique et interstitiel,
nodules pulmonaires

Neuro-méningés : troubles de la conscience avec irritabilité
extrême, méningite aseptique, paralysie faciale,
hypoacousie

Articulaires : arthrite, arthralgies (hyperleucocytose du
liquide synovial)

Autres : uvéite, érythème au niveau de la cicatrice de BCG,
desquamation du siège, phlegmon rétropharyngé

Critères cliniques supplémentaires

Origine virale : adénovirus, entérovirus, EBV, rougeole
Scarlatine
Syndrome d’épidermolyse staphylococcique  
Syndrome du choc toxique
Adénopathie bactérienne 
Hypersensibilté aux médicaments
Syndrome de Steven-Johnson
Polyarthrite juvénile
Leptospirose

Exclusion des diagnostics di�érentiels

Âge ≤ 1 an (1 point)
Traitement dans les 4 premiers jours de fièvre (2 points)
Natrémie ≤ 130 mmol/l (2 points)
≥ 80% polynucléaires neutrophiles (2 points)
Plaquettes ≤ 300.109/l (1 point)
ASAT ≥ 100 UI/l (1 point)
CRP ≥ 100 mg/l (1 point)

Score de Kobayashi (Risque coronaire élevé si total ≥ 5)

Formes incomplètes

Fièvre de plus de 5 jours et 2 ou 3 critères cliniques (encadrés violet et gris) 
ou

 Fièvre de plus de 7 jours sans cause retrouvée (enfants ≤ 6 mois+++)

Faire un bilan biologique

CRP < 30 mg/l et VS < 40 mm/h CRP ≥ 30 mg/l et/ou VS ≥ 40 mm/h

Réexaminer et contrôler le bilan
biologique si la fièvre persiste

Échocardiographie en cas
desquamation en doigt de gant
typique

Traiter

Non

Oui

Au moins 3 critères biologiques ou plus :
Anémie pour l’âge
Plaquettes ≥ 450 000/mm³ 
Albumine ≤ 30g/l
ALAT augmentés
Globules blancs ≥ 15 000/mm³ 
ECBU ≥ 10 globules blancs/champ

Ou

Échocardiographie positive

Zscore IVA ou CD ≥ 2,5
ou anévrysme coronaire (Zscore ≥ 2,5)
ou plus de 3 critères parmi : 
 – dysfonction ventriculaire gauche
 – fuite mitrale
 – épanchement péricardique 
 – Zscore IVA ou CD entre 2 et 2,5

Échocardiographie positive

Aucune atteinte coronaire : Zscore < 2 
Dilatation coronaire : 2 ≤ Zscore < 2,5
Anévrysme coronaire de petite taille : 2,5 ≤ Zscore < 5
Anévrysme coronaire de taille moyenne : 5 ≤ Zscore < 10 et valeur absolue < 8 mm  
Anévrysme coronaire géant : Zscore ≥ 10 ou valeur absolue ≥ 8 mm

Description coronaire

Fig. 1 : Diagnostic de la maladie de Kawasaki : arbre décisionnel conduisant au diagnostic (d’après Maladie de Kawasaki. EMC – Angéiologie 2017).
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En cas de lésions coronaires résolues ou 
persistantes (anévrysmes ou sténoses), 
les patients sont considérés à haut risque 
cardiovasculaire [16]. Ils doivent donc 
être éduqués à la prévention des princi-
paux autres classiques facteurs de risque 
tels que le tabac et la dyslipidémie. La 
consommation de cocaïne doit aussi être 
redoutée. L’activité sportive doit être 
encouragée.

Conclusion

La maladie de Kawasaki est une vascu-
larite fréquente désormais bien connue 
des pédiatres. L’existence d’arbres déci-
sionnels stratifiés en permet une prise en 
charge uniformisée et optimisée, notam-

Immunoglobulines IV à 2g/kg sur 12h
Aspirine à dose anti-inflammatoire 60mg/kg/j jusqu’à disparition de la fièvre

Puis relai par dose anti-aggrégante  plaquettaire (AAP) 3-5mg/kg/j
Rythme de surveillance échographique selon échographie initiale

Éducation et prévention des FDRCV pour tous !

Coronaires
normales

Zscore < 2
AAP 6 semaines
Cs à 6 semaines

Dilatation
2 ≤ Zscore < 2,5
AAP 6 semaines
Cs à 6 semaines

Petit anévrisme
2,5 ≤ Zscore < 5

AAP 1 an
Discuter statines
Cs à M3, M6, M12

Coroscanner à 1 an

Anévrisme moyen
5 ≤ Zscore < 10

AAP à vie
Discuter statine et Plavix

Cs à M3, M6, M12
Coroscanner à 1 an

Anévrisme géant
Z score ≥10 ou ≥ 8mm

AAP à vie 
Discuter statine et Plavix

AVK pour INR 2-3
Cs à M1, M2, M3, M6, M9, M12

Coronarographie à 1 an 

75% 20% 4% 1%

Arrêt aspirine
Sport normal

Clôture du
dossier

Normalisation
Arrêt aspirine
Sport normal

Clôture du
dossier

Persistance
Maintien
aspirine

Sport normal

Cs/2-5 ans

Normalisation
Arrêt aspirine
Sport normal

Cs/1-3 ans
Explo/3-5 ans

Persistance
Aspirine à vie
Sport normal

Cs/an
Explo/3-5 ans

Aspirine à vie
Sport normal

Sport de compétition
selon tests d’ischémie

Pas de sport de contact
si double AAP

Cs/an

Normalisation
Aspirine à vie
Sport normal

Sport de
compétition selon
tests d’ischémie

Cs/an

Persistance
Maintien AVK
Discuter BB

Sport normal
Sport de

compétition selon
tests d’ischémie

Cs/6 mois

Fig. 2 : Prise en charge initiale et à long terme : recommandations M3C-Necker (d’après Maladie de Kawasaki. EMC – Angéiologie 2017).

tée au cas par cas en fonction des facteurs 
de risque de complications coronaires.

Si le tableau initial de la maladie de 
Kawasaki est aigu et mime une mala-
die infectieuse, son évolution est, 
elle, chronique en particulier en cas 
de lésions coronaires non régressives. 
Des complications tardives telles que 
des sténoses ou des thromboses coro-
naires peuvent apparaître tout au long 
de la vie. En cas d’anévrysmes géants, 
les patients ont un risque majoré d’in-
farctus et de mort subite dans les 2 
premières années qui suivent le dia-
gnostic mais ils sont également plus à 
risque de syndrome coronarien aigu 
à l’âge adulte [14]. Ils ne doivent donc 
pas être perdus de vue et un suivi à long 

terme par un cardiopédiatre doit être 
organisé à l’image de celui proposé par 
le “Committee On Rheumatic Fever, 
Endocarditis, and Kawasaki Disease” et 
adapté par le Centre de Référence M3C-
Necker (fig. 2). Ce dernier est stratifié 
en fonction de la gravité des lésions 
coronariennes initiales selon un arbre 
décisionnel précis [2].

Enfin, la transition vers l’âge adulte 
est indispensable et peut faire l’objet 
d’un programme d’éducation thérapeu-
tique [15]. La contraception devra être 
évoquée (éviter pilule augmentant le 
risque de thrombose) ainsi que le projet 
conceptionnel en cas d’anévrysmes rési-
duels (prophylaxie thrombo-embolique 
per-partum).
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ment pour éviter la survenue de graves 
complications coronaires. Pour autant, 
la vigilance diagnostique doit continuer 
d’être maximale pour les formes les plus 
atypiques telles que celles du jeune nour-
risson dont l’expression clinique est sou-
vent limitée à une fièvre nue prolongée 
sans cause retrouvée. La prise en charge 
des patients doit se poursuivre à long 
terme et inclure, au moins pour tous, la 
prévention des facteurs de risque cardio-
vasculaires.
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❙	� Il s’agit de la vascularite la plus fréquente chez l’enfant 
(600 nouveaux cas/an en France). Sa cause reste inconnue 
(probable prédisposition génétique et trigger infectieux).

❙	� Elle peut concerner tous les âges pédiatriques et en particulier 
le petit nourrisson avec une particulière gravité coronarienne.

❙	� Les complications coronaires surviennent dans 25 % des cas 
non traités. Leur cicatrisation est responsable de sténoses et 
thromboses tout au long de la vie.

❙	� Son traitement à long terme est stratifié selon le risque coronaire 
initial.

❙	� La survenue de la maladie de Kawasaki avec une atteinte 
coronaire impose une surveillance cardiologique à vie associée à 
la prévention des facteurs de risque cardiovasculaires.

POINTS FORTS
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RÉSUMÉ : La maigreur constitutionnelle n’est pas une condition pathologique, elle correspond à une 
maigreur physiologique régie par des processus métaboliques spécifiques. Elle n’est pas en rapport 
avec un trouble du comportement alimentaire et n’entraîne pas de dénutrition.
Bien qu’il n’y ait pas de gène spécifique identifié, son origine génétique est reconnue. Les maigres 
constitutionnels ont ainsi une régulation de la prise alimentaire différente avec un profil plus anorexi-
gène des hormones digestives impliquées dans la régulation de l’appétit. Leur dépense énergétique 
est souvent augmentée avec la réalisation inconsciente de petits mouvements répétitifs et en raison 
d’une activité plus importante du tissu adipeux brun impliqué dans la thermogenèse.
Enfin, leur microbiote intestinal est différent, au moins qualitativement, et certains métabolites bac-
tériens pourraient avoir un rôle direct sur la régulation de leur appétit.

J. LEMALE
Service de Nutrition et Gastroentérologie 
Pédiatriques, Hôpital Trousseau, PARIS.

Physiopathologie des maigreurs 
constitutionnelles

L a préoccupation pondérale est 
omniprésente dans le monde occi-
dental et cela dès le plus jeune âge. 

La minceur renvoie à une image esthé-
tique positive et de bonne santé. La mai-
greur constitutionnelle correspond à un 
état de minceur extrême. Il s’agit d’une 
situation de maigreur physiologique 
sans trouble du comportement alimen-
taire ni dénutrition. Cependant, chez 
l’enfant ou l’adolescent, elle est parfois 
source d’inquiétude pour les parents et 
pour certains soignants compte tenu de 
la prise de poids très faible au cours des 
années. Les travaux sur le sujet sont limi-
tés, probablement en rapport avec l’ab-
sence de comorbidités associées à cette 
condition, contrairement à l’obésité.

On définit la maigreur constitutionnelle 
de l’enfant par une croissance pondérale 
inférieure d’au moins 2 déviations stan-
dards à la courbe staturale, ou bien par 
un rapport du poids sur le poids attendu 
pour la taille inférieur à 85 %, sans dénu-
trition clinique. Un contexte de maigreur 

chez les parents ou les grands-parents 
doit être recherché.

Pour parler de maigreur constitution-
nelle, l’étude de la cinétique de la 
courbe staturo-pondérale est essen-
tielle. La courbe de poids est le plus 
souvent régulière sur un même couloir 
depuis les premiers mois de vie ; un 
petit “décrochage” du poids vers un 
couloir inférieur est parfois observé, 
mais il n’y a jamais de retentissement 
sur la croissance staturale. Ces enfants 
et ces adolescents sont en très bon état 
général. À l’adolescence, le désir de 
prendre du poids sans y parvenir est 
souvent évoqué. En cas de doute avec 
une pathologie organique, des examens 
complémentaires doivent être prescrits. 
Chez l’adolescente, le diagnostic diffé-
rentiel avec une anorexie mentale est 
parfois évoqué.

Plusieurs mécanismes physiologiques 
peuvent expliquer la maigreur constitu-
tionnelle.
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Implication de la génétique

Son rôle dans la survenue d’une mai-
greur constitutionnelle est indéniable, 
l’existence d’antécédents familiaux de 
maigreur est d’ailleurs nécessaire pour 
porter le diagnostic. Plusieurs travaux 
épidémiologiques ont mis en évidence 
une agrégation familiale à la maigreur [1]. 
Des études chez les aborigènes d’Austra-
lie ont montré que leur indice de masse 
corporelle (IMC) était souvent bas alors 
qu’ils étaient en excellente santé. Dans 
ces populations, de génération en géné-
ration, jusqu’à 14 % des femmes avaient 
un IMC < 16 kg/m2 [2]. De même, dans 
une étude réalisée au Royaume-Uni, la 
revue des données anthropométriques 
de 7 078 enfants et leurs parents a mis 
en évidence que le meilleur facteur pré-
dictif de maigreur chez l’enfant était la 
maigreur des parents, avec un “risque” 
évalué à 16 % en cas de maigreur chez 
les deux parents.

En 2011, une équipe suisse a souligné 
que la délétion d’une région du bras 
court du chromosome 16 (16p11.2) était 
responsable de certains cas d’obésité 
sévère ; mais à l’inverse, ils ont montré 
qu’une duplication de cette même région 
était associée à la survenue d’une mai-
greur. Ce travail a permis de décrire un 
effet miroir entre les maigreurs extrêmes 
et les obésités sévères. Des travaux sont 
actuellement en cours pour étudier les 
29 gènes de cette région dupliquée, et 
essayer de trouver si un ou plusieurs 
gènes sont impliqués dans la régulation 
de la prise alimentaire [3].

Le rôle des hormones 
de la régulation de l’appétit

Le comportement alimentaire, alter-
nant des périodes prandiales et inter-
prandiales, est sous la dépendance des 
hormones de la régulation de l’appétit. 
La sensation de faim est régie par la ghré-
line, hormone orexigène sécrétée par 
l’estomac. Le repas prend fin sous l’effet 
de plusieurs hormones anorexigènes, 

notamment le peptide YY (PYY) et le 
glucagon like-peptide 1 (GLP1) sécré-
tés par les cellules entérochromaffines 
de l’intestin. Ces hormones agissent sur 
différentes aires hypothalamiques pour 
réguler l’appétit, un système de boucle 
de rétroaction se met en place impli-
quant également le nerf vague.

Le profil de sécrétion de ces hormones 
semble spécifique chez les enfants et les 
adolescents avec une maigreur consti-
tutionnelle. En situation d’alimenta-
tion normale, leurs taux de ghréline 
et de GLP1 sont identiques à ceux de 
témoins normo-pondéraux, mais leurs 
taux de PYY sont plus élevés en cycle 
sur 24 h et au cours d’un repas, ce qui 
peut expliquer la satiété rapide de ces 
enfants pendant l’un de ces repas [4]. 
Cependant, dans la majorité des cas, 
l’apport énergétique par 24 h de ces 
enfants maigres est identique à celui des 
sujets normo-pondéraux.

Il existe donc souvent une compensation 
des faibles quantités prises au cours des 
repas par un phénomène de grignotage 
et de snacking qui semble “physiolo-
gique” chez les maigres constitution-
nels. La même équipe a mis en évidence 
que la sécrétion des neuropeptides 
impliqués dans la régulation de l’ap-
pétit était également différente chez les 
maigres constitutionnels par rapport à 
des témoins normo-pondéraux. En effet, 
on sait qu’au niveau du noyau arqué de 
l’hypothalamus, plusieurs populations 
neuronales sont impliquées dans la 
régulation de l’homéostasie énergé-
tique – parmi celles-ci, le NPY/AGRP 
et le POMC/CART. Le neuropeptide Y 
(NPY) sécrété par les neurones du même 
nom est un puissant neurotransmetteur 
orexigène alors que les neurones POMC 
synthétisent de la α- MSH, ligand ago-
niste des récepteurs MC4R permettant 
une inhibition de la prise alimentaire. 
Ainsi, dans leur étude, les auteurs ont 
noté que le profil plasmatique circa-
dien de NPY n’était pas modifié chez les 
maigres constitutionnels par rapport aux 
témoins, suggérant un signal de déclen-

chement de la faim normal. En revanche, 
les taux plasmatiques de α-MSH étaient 
plus élevés de midi à 16 h par rapport aux 
témoins, ce qui entraîne une satiété plus 
rapide et prolongée, [5].

En cas de suralimentation de jeunes 
adultes maigres constitutionnels pen-
dant 15 jours, une résistance à la prise 
de poids était observée par rapport à des 
témoins normo-pondéraux. La surali-
mentation ne réduisait pas les taux de 
ghréline. Par contre, en période de jeun, 
ces taux étaient plus bas chez les maigres 
constitutionnels. Ils présentaient en 
plus une majoration de leur profil ano-
rexigène avec une augmentation des 
taux de PYY déjà plus élevés de base et 
des pics post-prandiaux de PYY et GLP1 
accentués [6].

Modification de la dépense 
énergétique

L’expérience de suralimentation de 
patients avec une maigreur constitution-
nelle a montré que l’activité physique 
n’était pas plus importante pendant la 
période de suralimentation. Il n’y avait 
donc pas de comportement compensa-
toire, mais le métabolisme de base évalué 
par calorimétrie était significativement 
augmenté chez les maigres par rapport 
aux témoins. Cependant, ce phénomène 
ne semblait pas suffisant pour compen-
ser à lui seul l’augmentation de la prise 
alimentaire [7].

Une dépense énergétique supplémen-
taire existe donc chez les maigres consti-
tutionnels.

1. Le rôle du fidgeting

Il s’agit de la réalisation de petits mou-
vements répétitifs effectués le plus sou-
vent de façon inconsciente (mouvements 
des doigts, tressautement de la jambe, 
entortillement des cheveux…). Ceux-ci, 
réalisés tout au long de la journée, pour-
raient contribuer à l’augmentation de la 
dépense énergétique.
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2. Le rôle du tissu adipeux brun

Ce tissu, à la différence du tissu adipeux 
blanc, principalement impliqué dans 
le stockage des lipides, est le siège de 
la thermogenèse adaptative. Il favorise 
la dépense énergétique sous forme de 
chaleur. Celui-ci est peu présent chez 
l’Homme après la naissance, mais des 
études récentes chez l’adulte ont mon-
tré qu’il existe chez certains individus 
et que sa proportion était inversement 
corrélée à l’IMC [8].

3. Le rôle de la NEAT (Non exercice 
activity thermogenosis)

Elle correspond à l’énergie dépensée 
pour tout ce qui n’est pas dormir, man-
ger et faire des exercices sportifs. Il s’agit 
donc de l’énergie dépensée pour des 
actes de la vie quotidienne comme mar-
cher jusqu’à l’école, écrire, taper à l’or-
dinateur… Levine et al. ont démontré 
dans leurs travaux que 2/3 des adultes 
normo-pondéraux suralimentés pendant 
8 jours avaient une résistance à la prise 
de poids en rapport avec une augmenta-
tion de leur NEAT. Ce phénomène pour-
rait être augmenté en cas de maigreur 
constitutionnelle [9].

Implication du 
microbiote intestinal

Les différences qualitatives et quanti-
tatives entre le microbiote intestinal 
d’enfants obèses et normo-pondéraux 
sont désormais bien établies. Des corré-
lations ont pu être établies entre l’IMC 
et des groupes bactériens. En compa-
rant le microbiote fécal d’enfants de 
3 à 11 ans de différentes corpulences, 
Ignacio et al. ont mis en évidence une 
corrélation positive entre l’IMC et les 
copies bactériennes détectées par PCR 
de Lactobacillus spp et Bacteroides 
fragilis. À l’inverse, il existait une 
corrélation négative entre l’IMC et 
Bifidibacterium spp [10]. De même, 
plus l’IMC diminuait, plus les bacté-
ries Methobrevibacter smithii et E Coli 

étaient abondantes. Si la plupart des 
études s’intéressent à la diversité bac-
térienne, les nutriments responsables 
de la croissance bactérienne pour-
raient avoir un rôle plus important sur 
le métabolisme de l’hôte. Ainsi, durant 
leur phase de croissance, les bactéries 
digestives pourraient synthétiser des 
protéines qui influencent la régu-
lation de l’appétit. Breton et al. ont 
récemment identifié la protéase casé-
inolytique B produite par E Coli. Cette 
protéine, dosable dans le plasma, serait 
un antigène mimétique de la α-MSH, 
neuropeptide jouant un rôle clé dans la 
satiété en se fixant à MC4R [11]. Ainsi, 
il est probable que le microbiote intes-
tinal des enfants maigres constitution-
nels soit particulier, non seulement 
par le type de bactéries présentes mais 
aussi par les métabolites bactériens 
synthétisés.

Il est également important de noter 
que les maigres constitutionnels ont 
une baisse de leur densité minérale 
osseuse, la corticale osseuse est amin-
cie et les travées osseuses sont moins 
nombreuses par rapport à des sujets 

normo-pondéraux [12]. Ces anomalies 
ne sont pas bien expliquées, mais des 
modifications pourraient avoir lieu au 
niveau de la différentiation des cel-
lules souches, précurseurs communs 
entre les adipocytes et les cellules 
osseuses.

Conclusion

La maigreur constitutionnelle est un 
état physiologique de maigreur sans 
dénutrition ni phénomène patholo-
gique. Elle dépend indéniablement de 
facteurs génétiques, mais la régulation 
de la balance énergétique est spécifique 
(sécrétion plus importante d’hormones 
digestives anorexigènes au cours de la 
journée, augmentation de la NEAT, du 
fidgeting…). Le tissu adipeux brun et 
le microbiote intestinal ont aussi sans 
doute une implication dans ce modèle 
humain de résistance à la prise de poids 
(fig. 1). La maigreur constitutionnelle de 
l’enfant doit être connue des médecins 
pour éviter toute prescription d’examens 
complémentaires et de régimes enrichis 
inutiles.

Clichés du microbiote 

Abondance de la population bactérienne 

Microscopie électronique à balayage sur matières fécales humaines 

Génétique Régulation
de l’appétit

Microbiote
intestinal

Dépense
énergétique

Maigreur
constitutionnelle

Hormones de l’appétit :
profil anorexigène

Modifications
qualitatives

Augmentation du
tissu adipeux brun Fidgeting

Fig. 1.
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❙	� La maigreur constitutionnelle est un état physiologique de 
maigreur sans dénutrition ni trouble du comportement alimentaire.

❙	� Une prédisposition génétique est indéniable, des antécédents 
familiaux de maigreur doivent être recherchés.

❙	� Les maigres constitutionnels ont une régulation spécifique de leur 
balance énergétique (sécrétion différente des hormones de la 
régulation de l’appétit, augmentation de la dépense énergétique 
non volontaire par un fidgeting et l’activité de leur tissu adipeux 
brun).

❙	� Leur microbiote intestinal est également spécifique, les 
métabolites bactériens pourraient avoir un rôle sur la régulation 
de l’appétit.

❙	� L’enrichissement de l’alimentation est inutile et n’a aucun effet sur 
la prise de poids.

POINTS FORTS
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RÉSUMÉ : Les traitements immunosuppresseurs et les biothérapies sont désormais essentiels à la 
prise en charge de nombreuses pathologiques inflammatoires ou auto-immunes pédiatriques. Ils in-
duisent une immunosuppression secondaire qui, ajoutée à la pathologie sous-jacente, entraînent un 
sur-risque infectieux chez ces enfants.
La vaccination des enfants sous immunosuppresseurs implique de nombreux questionnements d’ef-
ficacité et de sécurité, expliquant peut-être la moins bonne couverture vaccinale de ces enfants. 
Des études et des recommandations existent afin de réaliser ces vaccinations dans les meilleures 
conditions. Les vaccins vivants exposent au risque d’une pathologie infectieuse vaccinale, et sont 
généralement contre-indiqués durant un traitement immunosuppresseur. Les vaccins inactivés sont 
sans risque infectieux même sous traitement. Leur immunogénicité est diminuée mais persiste.

M. CASTELLE
Unité d’Immuno-hématologie 
et Rhumatologie pédiatrique,
Hôpital Necker-Enfants malades, PARIS.

Vaccination des enfants sous 
immunosuppresseurs et biothérapies

Diverses pathologies pédiatriques 
peuvent conduire à la prescrip-
tion d’un traitement ciblant dif-

férentes voies de l’immunité. Citons 
notamment les pathologies rhumatis-
males (arthrite juvénile idiopathique), 
les syndromes auto-inflammatoires 
(déficit en mévalonate kinase, TNF-
receptorassociatedperiodic syndrome 
[TRAPS], maladie de Behçet…), les 
maladies auto-immunes (hépatite, ané-
mie hémolytique auto-immunes…), les 
maladies inflammatoires du tube diges-
tif, le syndrome néphrotique.

Aux traitements les plus anciens (cor-
ticoïdes, azathioprine, mycophénolate, 
ciclosporine…) qualifiés d’immuno-
suppresseurs, s’ajoutent désormais des 
traitements plus ciblés obtenus par génie 
biologique, usuellement qualifiés de bio-
thérapies. Ce sont majoritairement des 
anticorps monoclonaux recombinants 
ou parfois des récepteurs de cytokines 
(étanercept, anakinra) dont la principale 
caractéristique est d’agir de manière 
ciblée sur une ou plusieurs voies de l’in-

flammation ou de l’immunité (immu-
nomodulation). Ces traitements sont 
utilisés seuls ou en association avec des 
immunosuppresseurs plus “classiques”, 
notamment les corticoïdes. Ils entraînent 
chez les enfants traités une immunosup-
pression secondaire dont la profondeur 
peut être extrêmement variable : très 
faible pour la majorité des biothérapies 
utilisées en monothérapie, parfois plus 
profonde en cas d’association thérapeu-
tique, notamment à une corticothérapie 
prolongée. La pathologie sous-jacente 
elle-même influence ce degré d’immu-
nosuppression secondaire.

Pour le médecin en charge de vacciner 
ces enfants, cela ne va pas sans soulever 
certaines questions pratiques :
● Certains vaccins peuvent-ils être inef-
ficaces ou dangereux pour ces enfants ?
● Quels vaccins sont-ils recommandés ?
● Quel est le moment idéal pour vacciner ?
● La vaccination peut-elle aggraver la 
pathologie sous-jacente ?
● Quelles vaccinations proposer à l’en-
tourage de l’enfant traité ?
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Ces interrogations expliquent sans 
doute en partie pourquoi la couverture 
vaccinale semble moins bonne chez les 
enfants sous immunosuppresseurs [1,2], 
alors même que le risque infectieux y est 
supérieur [3,4]. L’objectif de cet article 
est de répondre à quelques questions 
pratiques sur ce sujet.

Vaccins vivants atténués ou 
inactivés/recombinants

En préambule à toute réflexion sur la vac-
cination d’un malade immunodéprimé, 
il convient de bien différencier les vac-
cins vivants atténués (BCG, Polio orale, 
Rotavirus, ROR, fièvre jaune, varicelle) 
des vaccins inactivés/recombinants (DTP, 
coqueluche acellulaire, Haemophilus 
influenzae B, hépatite B et A, pneumocoque, 
méningocoque, HPV grippe saisonnière).

Les vaccinations vivantes atténuées 
peuvent entrainer une pathologie infec-
tieuse parfois grave et chronique liée à la 
souche vaccinale chez les enfants lour-
dement immunodéprimés, qui sont dans 
l’incapacité de produire une réponse 
immune efficace (BCGite, rougeole vac-
cinale, pathologie granulomateuse liée 
au vaccin de la rubéole).

Concernant les vaccins inactivés, le 
principal risque est l’inefficacité, mais 
ils n’entraînent jamais de pathologie 
infectieuse vaccinale.

Immunogénicité et protection 
vaccinale

L’immunogénicité d’un vaccin corres-
pond à sa capacité à générer une réponse 
immune suffisante pour entraîner une 
production significative d’anticorps spé-
cifiques et une mémoire immunitaire à 
plus ou moins long terme. Elle dépend 
des caractéristiques de chaque vaccin mais 
aussi de l’immunité adaptative de l’enfant.

Comme précisé plus haut, les situations 
très diverses de pathologies ou d’associa-

tions de traitements rencontrées rendent 
très difficiles la réalisation d’études com-
plètes d’immunogénicité pour chaque 
vaccin chez les enfants recevant des 
immunosuppresseurs. Même si elle est 
réduite, l’immunogénicité de la plupart 
des vaccins inactivés, généralement esti-
mée par le taux d’anticorps spécifiques 
circulants, semble persister chez la majo-
rité des malades sous traitement [1,5,6]. 

La protection vaccinale, mesurée par 
la différence d’incidence de la maladie 
entre des populations vaccinées et non 
vaccinées [7], n’est pas toujours corrélée 
aux taux circulants d’anticorps et ne peut 
être établie que par de vastes études épi-
démiologiques, difficiles à mener sur de 
petits effectifs inhomogènes de patients 
sous immunosuppresseurs.

De ce fait, les recommandations exis-
tantes, notamment celles du Haut 
Conseil de Santé Publique [1], les recom-
mandations publiées par L’Infectious 
Disease Society of America (IDSA) [8], 
ou de l’European League Against 
Rheumatism (EULAR) [9] se basent 
essentiellement sur des recommanda-
tions d’experts et les études d’immuno-
génicité disponibles.

Quels vaccins sont 
recommandés ?

Tout enfant sous immunosuppresseur/
biothérapie devrait au minimum être 
à jour du calendrier vaccinal stan-
dard [10]. Du fait du sur-risque infec-
tieux, il est recommandé de proposer en 
plus une vaccination complète contre 
le pneumocoque : vaccin conjugué 
13 valences (PCV13 – Prevenar®) puis 
vaccin polysaccharidique 23 valences 
(PPSV23 – Pneumovax®) chez les enfants 
> 2 ans, ainsi que la vaccination annuelle 
contre la grippe [1,8]. Les patients rece-
vant un traitement par eculizumab (anti-
corps monoclonal bloquant la voie finale 
du complément) doivent être vaccinés 
avant le début du traitement contre les 
méningocoques A, C, Y, W135 et B. Pour 

les autres, la place d’une vaccination 
complète anti-méningocoque n’est pas 
encore définie, certains de ces vaccins 
étant relativement récents.

La vaccination contre le papillomavirus, 
recommandée pour toutes les jeunes 
filles, est particulièrement indiquée 
chez les jeunes femmes traitées pour un 
lupus, plus à risque de développement 
de lésion de dysplasie.

En l’absence d’antécédents cliniques de 
varicelle et si la sérologie est négative, 
une vaccination contre la varicelle est à 
proposer, avant l’instauration de l’im-
munosuppression [1,8].

Quel est le moment idéal 
pour vacciner ?

L’idéal est de mettre à jour les vaccinations 
avant l’instauration d’un traitement immu-
nosuppresseur/biothérapie pour des rai-
sons d’efficacité et de tolérance (vaccins 
vivants), sans faire prendre de retard sur 
le traitement si celui-ci est urgent. Cette 
anticipation est envisageable notamment 
dans le cadre de la transplantation d’or-
gane, moins pour les pathologies inflam-
matoires/auto-immunes.

Après administration d’un vaccin vivant 
viral, la durée de réplication virale est 
généralement de moins de 3 semaines. 
Il est donc recommandé de proposer une 
vaccination vivante (ROR ou varicelle) 
au moins 4 semaines avant l’instauration 
du traitement, idéalement 6 semaines.

Pour maximiser leur efficacité, les vac-
cins inactivés doivent être réalisés au 
plus tard 2 semaines avant l’instaura-
tion du traitement.

Pendant le traitement immunosuppres-
seur, le HCSP recommande de contre-in-
diquer les vaccins vivants [1] :
– en cas de corticothérapie à haute dose : 
> 2 mg/kg ou > 20 mg durant plus de 
14 jours ou dans les 3 mois suivants un 
“bolus” de corticoïdes ;
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❙	� Les patients sous traitement immunosuppresseur/biothérapie ont 
un risque infectieux accru et une attention particulière doit être 
apportée à la tenue de leur calendrier vaccinal.

❙	� Les vaccins vivants atténués doivent être réalisés au moins 
6 semaines avant tout traitement immunosupresseur/biothérapie et 
sont contre-indiqués pendant et jusqu’à 3 mois après le traitement.

❙	� Les vaccins inactivés sont autorisés durant tout le traitement. Leur 
immunogénicité est diminuée mais persiste.

❙	� Un risque faible de poussée ou de rechute après vaccination existe, 
mais le bénéfice/risque plaide très largement en faveur de la 
vaccination.

POINTS FORTS
– en cas de tout traitement immunosup-
presseur/biothérapie et ce jusqu’à 3 mois 
après l’arrêt (6 mois pour le rituximab).

L’IDSA est plus téméraire, et autorise la 
réalisation du vaccin contre la varicelle 
chez les patients recevant de petites 
doses de méthotrexate (<0,4 mg/kg/sem) 
ou d’azathioprine (<3 mg/kg/j) [8,11]. 
L’EULAR, tout en recommandant la 
plus grande prudence, s’appuyant sur 
différents essais cliniques, estime que 
les rappels des vaccins ROR, VZV ou 
fièvre jaune sont réalisables chez les 
enfants traités pour une pathologie rhu-
matismale par de faible dose d’immu-
nosuppresseurs : méthotrexate < 15 mg/
m2/semaine, ciclosporine < 2,5 mg/kg/j, 
cyclophosphamide < 2 mg/kg/j [9].

Les vaccins inactivés peuvent être admi-
nistrés à n’importe quel moment du trai-
tement. Il est néanmoins préférable de 
les administrer en période d’accalmie de 
la maladie, afin de limiter l’imputabilité 
au vaccin d’une éventuelle poussée de 
la maladie.

Une vaccination peut-elle 
aggraver la pathologie sous-
jacente ?

Une vaccination est une stimulation anti-
génique dont il est licite de se demander 
si elle ne peut pas être responsable d’une 
poussée d’une maladie inflammatoire/
auto-immune. Un sur-risque de récidive a 
par exemple été montré chez des enfants 
suivis pour un purpura thrombopénique 
idiopathique après vaccination par le 
ROR [12]. Ce sur-risque est néanmoins 
faible et les auteurs concluaient qu’il 
ne devait pas entraîner de contre-indi-
cation à la vaccination. Des rechutes de 
syndrome néphrotique ont également été 
décrites après vaccination contre l’hépa-
tite B, plus rarement contre la grippe, le 
ROR ou le méningocoque [7]. 

Concernant les pathologies rhumato-
logiques inflammatoires, des données 
existent sur de petites séries de patients 

vaccinés contre la grippe, l’hépa-
tite B et le ROR [13-15], retrouvant 
une bonne tolérance de ces vaccins. 

Il faut garder à l’esprit que toute infection 
peut également être responsable d’une 
poussée/rechute. En ce sens, la balance 
bénéfice/risque penche en faveur de la 
vaccination, comme le précisent les dif-
férentes recommandations [1,8,9].

Quelles vaccinations proposer à 
l’entourage de l’enfant traité ?

Vacciner l’entourage est une façon simple 
et efficace de protéger un patient chez qui 
les vaccins peuvent être contre-indiqués 
ou moins efficaces. Il est recommandé de 
vacciner l’entourage d’un patient sous 
immunosuppresseurs contre la varicelle 
pour les sujets non immunisés et annuel-
lement contre la grippe [8].

Que faire en cas de vaccination 
“accidentelle” par un vaccin 
vivant chez un enfant sous 
traitement 
immunosuppresseur/
biothérapie ?

Le principe de précaution et l’absence 
de données complètes de sécurité ont 
conduit à contre-indiquer les vaccins 

vivants chez tout enfant sous traitement 
immunosuppresseur ou biothérapie. 
Néanmoins, l’expérience du suivi des 
enfants présentant un déficit immuni-
taire primitif ou acquis dans le cadre 
d’une infection par le VIH a montré que 
seuls les enfants ayant un déficit profond 
de l’immunité cellulaire présentent des 
pathologies infectieuses vaccinales. 
Concernant les enfants infectés par le 
VIH, le vaccin ROR est administrable 
si le taux de CD4 n’est pas trop abaissé 
(à un taux équivalent à plus de 200/mm3 
chez l’adulte) en toute sécurité. Comme 
précisé plus haut, certaines sociétés 
savantes ne contre-indiquent pas cer-
tains rappels de vaccins vivants chez 
les patients faiblement traités. Chez un 
enfant sous monothérapie immunosup-
pressive ou biothérapie ayant reçu un 
vaccin ROR, on peut probablement être 
rassurant, et proposer un simple suivi 
clinique.

Conclusion

Des données et recommandations 
existent pour guider le praticien dans la 
vaccination des enfants sous traitement 
immunosuppresseur/biothérapie. Un 
bon timing et le respect des contre-indi-
cations permettent l’administration de 
la majorité des vaccins dans de bonnes 
conditions de sécurité, afin de protéger 
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au mieux ces enfants dont le risque infec-
tieux est accru par leur pathologie et les 
traitements.
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Les écrans mode d’emploi pour une utilisation raisonnée en famille (Éditions Hatier)

Où que l’on se trouve, les écrans sont partout autour de nous. Nos enfants sont au milieu 
de cet univers ! Comment gérer cette situation selon leur âge ? Des questions comme 
celles-ci se posent… et bien d’autres :
“Comment gérer mon portable quand j’ai mon bébé dans les bras ?”, “Combien de temps 
puis-je mettre Julie, 3 ans, devant un dessin animé ?”, “Y’a-t-il un problème à laisser Ilan, 8 
ans, jouer à la console dans sa chambre le mercredi après-midi ?”, “Comment donner des 
règles de gestion de portable à Axel, 15 ans ?”.

Ce livre contient :

•�Des éclairages et des chiffres sur l’impact des écrans sur les apprentissages et le dé-
veloppement cérébral des enfants ;

•�10 clés efficaces et éprouvées pour utiliser sans abus et de manière constructive les 
écrans à la maison.

Vient de paraître :
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RÉSUMÉ : L’anaphylaxie est au centre des préoccupations des allergologues. La gestion de l’anaphy-
laxie ne s’améliore pas malgré la publication d’un très grand nombre de recommandations, partout 
dans le monde, en particulier sur son diagnostic, l’utilisation de l’adrénaline IM (seul traitement de 
l’anaphylaxie) dont l’utilisation est pourtant facilitée par l’existence de stylo auto-injecteurs.
Malgré ces recommandations les médecins, en particulier les urgentistes, continuent à utiliser à plus 
de 80 % les antihistaminiques H1 et les corticoïdes par voie générale qui ne sont pas des traitements 
de l’anaphylaxie.
Une acquisition importante des dernières années et que l’allergie au lait de vache est beaucoup plus 
polymorphie qu’on ne l’imaginait et qu’elle ne se résume pas aux formes IgE-dépendantes et non IgE-dé-
pendantes : l’individualisation du SEIPA et sa reconnaissance de plus en plus fréquente est un acquis 
important de ces dernières années. L’ITO est également un thème majeur et, bien qu’il persiste encore 
des inconnues, c’est un traitement d’avenir pour les patients atteints d’AA mais probablement pas pour 
tous, en particulier les individus qui en ont le plus besoin : ceux atteints de formes sévères d’AA.

G. DUTAU
Allergologue – Pneumologue – Pédiatre.

Les points forts du congrès du CICBAA

L e CICBAA (Cercle d’Investiga-
tions Cliniques et Biologiques 
en Allergologie Alimentaire) est 

une association créée le 7 juillet 1993 
pour animer la recherche clinique et 
fondamentale dans ce domaine des 
AA devenu de plus en plus important 
depuis plus de 30 ans. Il regroupe actuel-
lement 630 membres, des cliniciens 
(allergologues, pédiatres, pneumolo-
gues, dermatologues, etc.) mais aussi 
des immunologistes et des chimistes. 
Peuvent également adhérer au CICBAA 
des spécialistes de diététique, des per-
sonnels de santé, des associations, des 
industriels agro-alimentaires, des firmes 
pharmaceutiques. Le site du CICBAA 
est www.cicbaa.com. Il recense les nou-
veaux cas d’AA et, de ce fait, contribue 

à l’allergovigilance. Toutefois, si ces 
signalements ont valeur d’alerte, ils ne 
peuvent représenter stricto sensu des 
informations d’ordre épidémiologique 
comme cela est parfois avancé1. Il publie 
une revue, Alim’Inter, et organise des 
symposiums annuels, comme en 2017 à 
Lille, les 1er et 2 décembre. Les princi-
paux points forts de cette réunion font 
l’objet de cet article2.

Anaphylaxie et médecine 
d’urgence en Lorraine

Corriger et al. [1] ont effectué une étude 
dans 4 hôpitaux publics lorrains : 
Nancy, Mercy (Metz), Emile-Durkheim 
(Épinal) et Verdun. Ils ont colligé le 

1 L’épidémiologie est l’étude des facteurs influant sur la santé et les maladies de populations. 
Cette discipline médicale se rapporte à la répartition, à la fréquence et à la gravité des 
états pathologiques dans la population. Plus précisément, l’épidémiologie descriptive se 
fonde sur l’utilisation d’indicateurs simples : par exemple, on calcule des taux de mortalité 
lorsque l’on s’intéresse aux décès, des taux de prévalence et d’incidence lorsque l’on 
s’intéresse aux maladies. Ces taux correspondent aux nombres de décès (ou de malades) 
ramenés à la population qu’on étudie. Voir : http://www.sante-pub.u-nancy.fr/presentation/
ILLUSTRATIONS/UE1_Chap2/co/Epidemiologie.html (consulté le 15 mars 2018).
2 Le CICBAA, créée par le Pr. Denise-Anne Moneret-Vautrin en juillet 1993 (avec l’appoint 
de quelques autres spécialistes d‘allergologie alimentaire) a dû être réorganisé après sa 
disparition en 2016. L’actuel président est le Pr Frédéric de Blay (Strasbourg).
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nombre des passages aux urgences dans 
ces structures entre le 1er janvier et le 
31 décembre 2015 et ont retenu 95 codes 
de la classification internationale des 
maladies pouvant être associés à une 
anaphylaxie [1]. Chaque patient détecté 
était ensuite soumis à un entretien pour 
préciser ou non s’il était éligible au dia-
gnostic d’anaphylaxie selon les critères 
en vigueur [2,3]. Sept structures d’ur-
gence ont été concernées (trois adultes, 
trois pédiatriques et une mixte) corres-
pondant à 202 079 admissions parmi les-
quelles 323 passages ont été considérés 
comme des anaphylaxies : 106 indivi-
dus de moins de 18 ans et 217 de plus de 
18 ans, Finalement, 0,16 % des passages 
aux urgences correspondaient à des 
anaphylaxies. Les auteurs, extrapolant 
ce chiffre à l’ensemble de la population 
(953 552 habitants) arrivent au résul-
tat de 0,34 pour 1 000 habitants [1]. En 
d’autres termes, en Lorraine, 1 personne 
sur 40 est concernée par l’anaphylaxie au 
cours de son existence [1].

Cette étude aborde également les prin-
cipaux aspects et la répartition des ana-
phylaxies :
– fréquence des réactions biphasiques 
(7,5 % chez les enfants et 3,7 % chez les 
adultes) ;
– fréquence des réactions récidivantes 
(26,4 % chez les enfants et 17,1 % chez 
les adultes) ;
– connaissance antérieure ou suspi-
cion de l’agent causal en moyenne dans 
27,2 % des cas) ;

– répartition plus fréquente des causes 
alimentaires (77 %) chez les enfants que 
chez les adultes (25 %)
– les cofacteurs sont classiques en parti-
culier l’asthme.

L’un des résultats particuliers de cette 
étude est que le nombre des cofacteurs 
(IEC, AINS, aspirine, bêtabloquants, 
efforts physique, stress, maladies car-
diovasculaires, mastocytose, grossesse) 
varie selon la gravité de l’anaphylaxie 
(p = 0,008) [1].
Comme les autres, cette étude pointe 
la sous-utilisation de l’adrénaline qui 
ne fut injectée que dans 17,3 % des cas 
(56/323), la préférence étant donnée aux 
corticoïdes par voie générale (85,1 %) 
et aux anti-H1 (87,9 %) qui ne sont pas 
des traitements de l’anaphylaxie. Un 
avis allergologique ne fut demandé (ou 
prévu) que dans 57,9 % des cas (187/323) 
alors qu’il devrait être de 100 % dans le 
mois qui suit (au maximum), sinon plus 
précocement. Ces deux derniers constats 
sont alarmants car, en dépit des recom-
mandations (et elles sont nombreuses !), 
ces chiffres ne s’améliorent pas depuis 
de nombreuses années ! Désespérant…

Il est classique de terminer ce type 
d’études par des vœux (souvent pieux) 
du type “le développement de pro-
grammes éducatifs, la formation des 
patients, des parents et des familles, la 
diffusion des recommandations (etc.) 
doivent permettre d’améliorer la ges-
tion de l’anaphylaxie”. Rendez-vous 

dans 5 ans pour vérifier si la situation 
s’est améliorée avec la publication d’un 
numéro spécial sur l’anaphylaxie par la 
RFA (15 articles)3 et un texte des “recom-
mandations” de la société française de 
médecine d’urgence (SFMU) en partena-
riat avec la société française d’allergolo-
gie (SFA) et le groupe francophone de 
réanimation et d’urgences pédiatrique 
(GFRUP) et le soutien de la société pédia-
trique de pneumologie et d’allergologie 
(SP2A).

Anaphylaxies alimentaires 
mortelles

La presse et les journaux médicaux spé-
cialisés rapportent régulièrement des cas 
d’anaphylaxies mortelles, mais on ne 
connaît pas exactement la fréquence des 
décès par anaphylaxie. En se basant sur 
les données CépiDC (Inserm), Pouessel 
et al. [4] ont répertorié 1 603 décès par 
anaphylaxie concernant 1 564 adultes et 
39 enfants de moins de 19 ans. Les causes 
alimentaires étaient les moins fréquentes 
(8 cas soit 0,6 %). Les causes les plus fré-
quentes étaient iatrogènes (63 %) et les 
piqûres d’insectes (14 %), 23 % des cas 
étant d’origine inconnue. Les allergènes 
alimentaires en cause étaient l’arachide 
(6 fois), les fruits à coque (3 cas), les laits 
de chèvre et de brebis (2 cas).

Les auteurs produisent un tableau de 
16 cas d’anaphylaxie enregistrés par le 
réseau d’allergovigilance du CICBAA : 
arachide (6 fois), lait de brebis (2 fois), 
soja (1 fois), noisette (1 fois), noix (1 fois), 
escargot (1 fois), cajou (1 fois), lait de 
vache (1 fois), aliment non précisées 
(2 fois). La plupart des anaphylaxies 
étaient sévères avec, dans 8 cas, un 
bronchospasme. Les cofacteurs étaient 
l’effort (5 fois) et l’alcool (2 fois). Le 
faible nombre d’AA n’a pas permis de 
calculer la prévalence des décès par ana-
phylaxie alimentaire. Il semble que les 
cas français correspondent à des sujets 

Glossaire

AA (allergie alimentaire)
AINS (anti-inflammatoires non stéroïdiens)

APLV (allergie aux protéines du lait de vache)
CépiDc (Centre d’épidémioloigie sur les causes médicales de décès)

CICBAA (Cercle d’Investigations Cliniques et Biologiques en Allergologie Alimentaire)
IgEs (IgE sériques spécifiques)

IEC (inhibiteurs de l’enzyme de conversion de l’angiotensine)
IM (intramusculaire)

ITO (immunothérapie orale)
PT (prick test)

RGO (reflux gastro-œsophagien)
SEIPA (syndrome d’entérocolite induit par les protéines alimentaires)

TPO (test de provocation par voie orale)

3 Revue Française d’Allergologie, 2017;57515- 
57614.
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❙	� La fréquence de l’anaphylaxie est mal connue : une étude suggère 
qu’elle pourrait concerner 1 personne sur 40 au cours de sa vie.

❙	� La fréquence des décès par anaphylaxie est mal connue dans le 
monde, même si elle reste heureusement faible autour de 0,11 par 
million d’habitants.

❙	� La gestion de l’anaphylaxie ne s’améliore pas malgré la publication 
d’un très grand nombre de recommandations, partout dans le monde.

❙	� L’adrénaline IM, seul traitement de l’anaphylaxie, est moins utilisée 
(17 %) que les antihistaminiques H1 ou les corticoïdes par voie 
générale (> 80 %) qui ne sont pas des traitements de l’anaphylaxie.

❙	� L’allergie au lait de vache ne se résume pas aux formes IgE-
dépendantes et non IgE-dépendantes. De nombreux tableaux 
cliniques ont été individualisés, le plus important étant le SEIPA 
(syndrome d’entérocolite induit par les protéines alimentaires).

❙	� L’évolution de l’APLV se fait le plus souvent vers la guérison 
spontanée après l’âge de 3 ans, la plupart des enfants pouvant 
tolérer le lait cru. Toutefois, l’immunothérapie au lait de vache 
peut faire appel au lait cuit qui donne davantage de sécurité aux 
familles, mais ne semble pas supérieur au protocole classique au 
lait cru.

POINTS FORTS
jeunes, plus souvent de sexe masculin. 
Au Royaume-Uni, en 1992 et 2012, la 
fréquence des décès par anaphylaxie 
alimentaire est. En Australie, entre 1997 
et 2013, les décès concernaient des 
sujets plus âgés (25 ans) [5]. La prépon-
dérance masculine n’est pas établie, 
mais elle est féminine dans l’expérience 
de Pumphrey [6].

Multiples aspects de l’allergie 
au lait de vache

Le lait de vache est l’un des aliments les 
plus important chez les jeunes enfants, et 
même par la suite, même si une tendance 
actuelle tend à le frapper d’ostracisme. 
Jusqu’à ces 10 dernières années, les réac-
tions secondaires au lait de vache étaient 
mises principalement sur le compte 
d’une allergie aux protéines du lait de 
vache (APLV) IgE-dépendante mais des 
tableaux différents sont apparus.

Pour Eigenmann [7], les réactions indé-
sirables faisant suite à l’ingestion de lait 
de vache sont, dans une certaine mesure, 
dépendantes de la spécialité du praticien 
qui les observe : conception un peu éton-
nante mais qui a une part de vérité. Ainsi, 
l’allergologue recherche une origine 
allergique IgE-dépendante qu’il étaye 
par la nature des symptômes cliniques 
(urticaire, angio-œdème, troubles respi-
ratoires, symptômes gastro-intestinaux, 
anaphylaxie, voire mort subite), leur sur-
venue rapide (moins de 2 heures après 
l’ingestion) et la positivité des PT et des 
dosages d’IgEs [7].

Depuis quelques années, les allergolo-
gues ont également appris à connaître 
de SEIPA (en anglais FPIES pour Food-
protein induced enterocolitis syn-
drome) qui est une forme de plus en 
plus souvent reconnue d’allergie ali-
mentaire non-IgE médiée [8]. Grâce une 
meilleure connaissance du SEIPA et à 
l’analyse de ses modalités évolutives, on 
s’est aperçu que ses phénotypes étaient 
variables (aigus ou chroniques) avec 
des sous-phénotypes, non IgE (le plus 

souvent) et IgE (avec délai de guérison 
plus long) mais possibilité d’apparition 
de sensibilisation IgE-dépendantes dans 
un quart des cas [8]. Le lait de vache est 
la cause la plus fréquente du SEIPA 
(51 % des cas) mais d’autres protéines 
alimentaires ont été mises en cause 
(poisson, poulet, œuf, riez, blé, hari-
cots verts, etc.) [8]. La forme aiguë est 
dominée par des vomissements récidi-
vants en jet ; les formes chroniques se 
caractérisent par des vomissements, une 
diarrhée, glaireuse ou sanglante, et des 
troubles de croissance (hypotrophie). 
Les critères de diagnostic sont bien 
établis au point que le TPO n’est pas 
nécessaire devant un tableau typique et 
l’efficacité de l’éviction [7, 8].

Des symptômes apparemment insolites 
ont été décrits au cours de l’APLV :
– lien entre constipation chronique et 
APLV ;
– fissures anales ;
– œsophagite et/ou gastro-entérite à éosi-
nophiles ;
– RGO ;
– syndrome de Heiner (hémosidérose et 
IgE dirigées contre le lait de vache)4 ;
– syndrome crico-pharyngé [9].

Pour toutes ces situations, l’allergologue 
devra prendre l’avis spécialisé, le plus 
souvent d’un gastro-entérologue.

Un tableau apparu au cours des 
10-15 dernières années est l’allergie 

4 Maladie orpheline, le syndrome de Heiner est un syndrome d’hypersensibilité pulmonaire 
induite par les aliments (principalement le lait de vache, touchant surtout les nourrissons, 
et caractérisé par une hémosidérose pulmonaire (saignements intra-alvéolaires), des 
hémorragies digestives et un retard de croissance, s’améliorant avec l’élimination du 
lait de vache du régime alimentaire. Voir : http://www.orpha.net/consor/cgi-bin/OC_Exp.
php?Lng=FR&Expert=99932 (consulté le 17 mars 2018).
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aux laits de chèvre et/ou de brebis 
sans APLV [10, 11]. Souvent graves, 
les symptômes peuvent survenir après 
l’ingestion de traces d’allergènes. Ces 
allergènes sont souvent masqués dans 
des produits manufacturés ou cuisinés 
(fromages contaminés, pizzas, pâtes 
cuisinées, viandes au fromage, bon-
bons, etc.). À côté de ce syndrome, les 
patients atteints d’APLV peuvent déve-
lopper des réactions croisées avec les 
laits de tous les autres mammifères (en 
particulier de chèvre et de brebis, mais 
aussi d’ânesse, de jument, et même de 
dromadaire) !

Dans cette revue sur l’APLV, un thème 
n’a pas été abordé : quel est le devenir des 
enfants guéris d’une APLV IgE-médiée ? 
On sait qu’ils développeront plus tard 
dans leur vie d’autres maladies aller-
giques, comme les allergiques à l’œuf 
guéris, mais on ne connaît pas bien l’his-
toire naturelle de ces patients.

Immunothérapie au lait 
par voie orale : lait cru

Si l’éviction des protéines du lait de 
vache (PLV) est la seule parade à opposer 
à l’APLV – la disparition des symptômes 
représente un argument diagnostique 
déterminant – l’immunothérapie ali-
mentaire aux aliments (ITO) est un trai-
tement prometteur dans le but d’obtenir 
la guérison de l’AA. L’ITO est utilisée 
pour de nombreux aliments arachide, 
œuf de poule, lait de vache, même si 
l’évolution de l’APLV se fait le plus sou-
vent vers la guérison spontanée après 
l’âge de 3 ans.

La plupart des ITO ont utilisé du lait cru :
– les meilleurs résultats sont obtenus 
si l’on exclut les APLV les plus sévères 
(anaphylaxie) ;
– les facteurs de risque d’échec de l’ITO 
sont l’élévation de IgEs dirigées contre 
la caséine, des taux bas d’IgG4, une dose 
réactogène faible, l’association à un 
asthme (facteur de risque habituel des 
AA quelles qu’elles soient).

Amat et al. [12] ont également étudié 
un protocole dit “petit lait” utilisant 
un lait cuit puis mi-cuit comparé au 
lait cru : ce protocole n’a pas apporté de 
bénéfice supplémentaire, évalué sur la 
consommation de lait cuit ou cru à l’âge 
de 18 mois, 3 et 2 enfants ayant eu besoin 
d’adrénaline au cours de l’ITO. Pour les 
auteurs, l’utilisation de lait cuit donne 
davantage de sécurité aux familles, mais 
ne semble pas supérieure au protocole 
classique “lait cru”. En fait, les auteurs 
mettent en avant le défaut de compliance 
envers les protocoles d’ITO au lait cuit : 
seuls 20 % des patients auraient une 
bonne compliance aux protocoles 
d’ITO [12].

Pour les auteurs, s’il est juste d’utiliser 
des protocoles d’ITO au lait cuit, ces 
protocoles doivent être supervisés par 
les services de référence surtout chez les 
enfants ayant une AA sévère, des antécé-
dents d’anaphylaxie, un asthme associé.

Conclusion

L’anaphylaxie reste au centre des pré-
occupations des allergologues car la 
gestion de cette affection ne s’améliore 
pas malgré la production d’un très grand 
nombre de recommandations en parti-
culier sur son diagnostic, l’utilisation 
de l’adrénaline IM (seul traitement de 
l’anaphylaxie) dont l’utilisation est 
pourtant facilitée par l’existence de stylo 
auto-injecteurs. L’ITO est également un 
thème important et, bien qu’il persiste 
encore des inconnues, c’est un traite-
ment d’avenir pour les patients atteints 
d’AA mais probablement pas pour tous, 
en particulier les individus qui en ont 
le plus besoin : ceux atteints de formes 
sévères d’AA.
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RÉSUMÉ : Les traitements des pieds bots se sont modifiés ces dernières années, grâce à la diffusion 
de la méthode de Ponseti (plâtres successifs et attelles de maintien prolongé).
Elle est maintenant la méthode de référence dans le monde entier. Ceci a eu pour effet de diminuer 
le nombre d’interventions chirurgicales. Il reste néanmoins des indications de kinésithérapie et de 
chirurgie plus spécifiques et moins enraidissantes. Quel que soit le traitement, le but fixé est d’obte-
nir un pied plantigrade fonctionnel, indolore et vieillissant bien.

P. MARY
Service de Chirurgie orthopédique, 
Hôpital Trousseau, PARIS.

Traitement du pied bot varus équin : 
de moins en moins chirurgical

L es traitements du pied bot varus 
équin (PBVE) se sont modifiés 
durant ces vingt dernières années. 

Ceci a eu pour effet essentiel de faire 
diminuer la proportion de pieds bots 
opérés de manière très importante, ce 
qui est une amélioration tant sur la lour-
deur du traitement que sur la qualité des 
résultats. Quel que soit le traitement, le 
but fixé est d’obtenir un pied plantigrade 
fonctionnel, indolore et vieillissant bien.

Qu’est-ce qu’un pied 
bot varus équin ?

Il s’agit d’une malformation néonatale 
du pied (1 à 4 pour 1 000 naissances) 

qui associe des anomalies musculaires, 
ligamentaires, et osseuses, aboutissant à 
une déformation dans les trois plans de 
l’espace [1] :
– l’équin : absence de flexion dorsale de 
cheville ;
– le varus : l’arrière pied (calcanéus) est 
dévié en dedans ;
– l’adduction : l’avant pied est en dedans 
par rapport à l’arrière pied ;
– la supination : la plante du pied a ten-
dance à regarder vers le haut (fig. 1).

Ces défauts sont pérennisés par la pré-
sence de nœuds fibreux et de rétractions 
musculo-tendineuses (triceps sural et 
muscle tibial postérieur). S’y associent 
de vraies déformations osseuses qui 

Fig. 1 : Pied bot varus équin bilatéral à la naissance.



26

réalités Pédiatriques – n° 224_Octobre 2018

Revues générales

peuvent néanmoins se corriger par la 
mise en bonne position du pied, si le 
traitement est débuté précocement, ceci 
grâce au remodelage osseuse. Le dia-
gnostic est fait par échographie anténa-
tale dans 40 % des cas. Ceci est essentiel 
dans la mesure où le pied bot, découvert 
en période anténatale, est un point d’ap-
pel d’une potentielle pathologie neuro-
musculaire plus complexe, mettant en 
jeu éventuellement la poursuite de la 
grossesse. Une fois cette recherche étio-
logique faite, il est souhaitable que les 
parents rencontrent le chirurgien qui 
prendra en charge le traitement, afin de 
les rassurer sur le pronostic à long terme 
(votre enfant marchera, pourra se chaus-
ser normalement et faire du sport), et leur 
expliquer le traitement qui sera mis en 
place. À la naissance, le facteur essen-
tiel à étudier sera la réductibilité. En 
d’autres termes, est-il possible en mani-
pulant le pied de réduire les différentes 
composantes de la déformation ? L’autre 
question à laquelle il faudra répondre est 
de savoir si ce pied bot est associé à une 
pathologie plus générale, d’origine neu-
romusculaire ou autre.

La méthode de Ponseti 
est la technique de référence 
actuelle

Cette méthode a été adoptée dans 113 
des 193 pays des Nations Unies [2]. Son 
succès est dû à plusieurs facteurs :
– l’abondance de la littérature faisant état 
de son efficacité ;
– la multiplicité et la disponibilité des 
supports pour apprendre cette tech-
nique ;
– son adoption par de multiples organi-
sations ;
– son faible coût.

1. Description de la méthode de Ponseti

L’idée essentielle de cette méthode est de 
chercher à corriger le plus tôt possible les 
différentes déformations du pied, ceci 
afin de profiter de la souplesse des tis-
sus du nouveau-né, puis de maintenir la 

correction en attendant la marche et une 
croissance suffisante du pied [3].

Le traitement est débuté dès la première 
semaine de vie par la confection de 
plâtres cruropédieux correcteurs chan-
gés toutes les semaines, à raison de six 
à huit plâtres successifs (fig. 2). Les dif-
férentes composantes de la déformation 
du pied sont corrigées simultanément 
excepté l’équin (fig. 3). Celui-ci persiste 
souvent, raison pour laquelle à ce stade, 
Ponseti réalise dans 95 % des cas, une 
ténotomie du tendon d’Achille sous 
anesthésie locale en consultation suivie 
d’une immobilisation plâtrée de trois 
semaines. Une fois la correction obte-
nue, le maintien de celle-ci passe par 

une immobilisation par attelle de Dennis 
Brown. Cette attelle est portée en perma-
nence pendant les trois premiers mois 
qui suivent l’ablation du plâtre, puis sur 
une durée totale de 14 à 16 heures/jour, 
ceci jusqu’à l’âge de 3 à 4 ans. Cette prise 
en charge complète permet à Ponseti de 
faire état d’un taux de succès de 95 %.

2. Les variantes de la méthode Ponseti

Plusieurs aménagements ont été proposés 
afin de simplifier la prise en charge, avec 
une diminution du nombre de plâtre, de 
la durée du port des attelles ou de l’uti-
lisation d’autres appareillages moins 
contraignants. Globalement les taux de 
récidives sont alors plus importants.

Fig. 3 : Correction progressive du varus et de la supination du pied (plâtres successifs à une semaine d’in-
tervalle).

Fig. 2 : Confection d’un plâtre correcteur selon Ponseti.
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Les autres méthodes

1. La méthode fonctionnelle ou 
méthode dite française [4]

Elle est basée sur une rééducation par un 
kinésithérapeute expert, quotidienne au 
moins au début, avec, entre les séances, 
une immobilisation dont les modalités 
sont variables :
– contention souple (méthode dite de 
Robert Debré) [5] ;
– contention par une plaquette à conca-
vité plantaire associée à une attelle fémo-
ropédieuse (fig. 4) pendant au moins les 
six premiers mois [6].

Au fur et à mesure le rythme de séance 
est diminué, puis la contention allégée, 
pour finir, dès l’acquisition de la marche, 
par une simple attelle de nuit. Le taux de 
libération chirurgicale est passé de 30 % 
à 10 % par l’adjonction d’une ténotomie 
percutanée d’Achille non systéma-
tique [7].

Quelle méthode choisir ?

Le choix se fait donc entre la méthode de 
Ponseti et la méthode dite fonctionnelle. 
Il n’y a aucune place pour l’ostéopathie 
dans la prise en charge du pied bot. Le 
nombre de traitements chirurgicaux est 
légèrement moindre dans la méthode 
de Ponseti, même quand la ténotomie 
d’Achille est réalisée au cours du traite-
ment par la méthode fonctionnelle.

La chirurgie

1. La ténotomie percutanée d’Achille

Elle fait partie intégrante de la méthode 
de Ponseti et est adoptée par nombre de 
partisans de la méthode fonctionnelle. 
C’est néanmoins un geste chirurgical 
dont les conséquences sont peut être 
sous évaluées, sur la force tricipitale et 
la croissance de la grande tubérosité du 
calcanéus. Son indication précise n’est 
pas encore claire ; pour certains elle est 
systématique, pour d’autres elle doit être 
réalisée quand la flexion dorsale est infé-
rieure à 15 degrés.

2. La grande libération des parties 
molles

Elle est indiquée le plus souvent lorsque 
les défauts résiduels sont inacceptables 
et ne se sont pas corrigés après le début 
de la marche. Elle consiste à libérer les 
nœuds fibreux, les articulations talo-cru-
rale et talo-naviculaire, à allonger les 
tendons d’Achille et du muscle tibial 
postérieur. Des ostéotomies sont parfois 
nécessaires. Une période d’immobilisa-
tion plâtrée d’au moins deux mois suit 
cette chirurgie. Puis une rééducation 
avec maintien par attelle est reprise. Au 
déplâtrage, une rééducation et un main-
tien par attelle sont mis en place.

3. La chirurgie des défauts résiduels

C’est une chirurgie à la carte, dont les 
gestes dépendent directement de ce 
qu’on souhaite corriger. Parfois, la persis-

tance d’une adduction passive de l’avant 
pied va faire proposer une ostéotomie du 
cuboïde pour raccourcir l’arche latérale 
plus ou moins associée à une libération 
talo-naviculaire.

Dans d’autres cas, c’est un défaut dyna-
mique comme un relèvement du pied en 
supination par manque de récupération 
des muscles fibulaires qui va faire pro-
poser un transfert ou un hémi-transfert 
du tendon du muscle tibial antérieur. 
Ces gestes sont peu agressifs et n’enrai-
dissent pas le pied contrairement à la 
grande libération.

Notre expérience

Avec un peu d’habitude, il est possible 
très tôt d’avoir une idée du résultat. Tous 
les pieds bots ne sont pas identiques, et 
il existe des classifications qui aident 
à définir un pronostic et à choisir le 
traitement [8]. Après avoir éliminé les 
pathologies associées aux pieds bots, 
nous gardons le diagnostic de pied bot 
idiopathique, mais ce n’est qu’un aveu 
d’ignorance. Cette entité recouvre clai-
rement des tableaux très différents avec 
des pieds “réellement idiopathiques” et 
pour lesquels tous les traitements seront 
efficaces pourvus qu’ils soient bien faits, 
et d’autres pour lesquels on s’attend aux 
pires difficultés quelle que soit la tech-
nique. C’est dans ce groupe que l’on 
trouve le plus de pieds bots opérés. Il 
s’agit également des pieds les plus diffi-
ciles à traiter et ce sont bien évidemment 
sur eux que les résultats chirurgicaux 
sont les moins bons. Il faut bien sur tout 
faire pour en opérer le moins possible, en 
gardant à l’esprit que parfois la chirurgie 
est nécessaire, et que le résultat sera forcé-
ment moins bon que sur un pied simple. 
Les progrès à venir sont à la découverte 
de véritables étiologies à ces pieds bots 
difficiles, probablement d’origine neu-
rologique au sens large. Nous savons 
tous que certains pieds bots récupèrent 
des muscles fibulaires de qualité rapide-
ment et qu’alors il y a de grande chance 
que le résultat sera de bonne qualité. La 

Fig. 4 : Attelle fémoro-pédieuse : maintien de la 
correction.
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non récupération de ces muscles est un 
signe neurologique ; il incite alors à des 
gestes chirurgicaux plus limités comme 
un transfert du tendon du muscle tibial 
antérieur en totalité ou en partie.

Les méthodes d’évaluation des résultats 
restent peu précises et nous sommes 
convaincus qu’en fonction des chirur-
giens la qualité du résultat n’est pas égale 
pour le même pied.

Prise en charge actuelle 
du pied bot dans le service

Lors de la première consultation, le 
nouveau-né est vu conjointement par 
le chirurgien et un kinésithérapeute du 
service, pour évaluer la sévérité de la 
déformation et expliquer aux parents le 
traitement. Celui-ci débute toujours par 
une série de plâtres correcteurs confor-
mément à la méthode de Ponseti. La cor-
rection de l’essentiel des déformations 
du pied va rendre celui-ci “présentable” 
rapidement, ce qui est important sur le 
plan psychologique pour les parents. 
Une fois la série de plâtres faite (six en 
moyenne), les défauts résiduels sont 
évalués. Lorsque persiste l’équin et 
que la flexion dorsale reste inférieure 
à 15 degrés, une ténotomie percutanée 
d’Achille sous anesthésie générale au 
bloc opératoire est proposée, suivie 
d’une immobilisation plâtrée de trois à 
quatre semaines. Puis le relais est pris par 

des attelles fémoropédieuses portées en 
permanence et installées par les parents 
après chaque toilette. Les enfants sont 
revus à chaque changement d’attelle 
(toutes les quatre à six semaines). Vers le 
sixième mois, il est très souvent possible 
de passer à des attelles suropédieuses. Si 
tout se passe bien, le traitement est pour-
suivi ainsi jusqu’au moment des premiers 
pas, à partir duquel l’appareillage est 
porté uniquement lors de la nuit et de la 
sieste jusque vers l’âge de trois ans. Nous 
faisons appel aux kinésithérapeutes dans 
trois circonstances précises :
– lorsque le résultat est jugé insuffisant ;
– lorsque les parents ne sont pas capables 
de positionner correctement l’attelle ;
– lorsqu’il existe des défauts dynamiques, 
imposant une rééducation musculaire.

Même lorsque la correction est bonne, 
la surveillance doit être maintenue 
jusqu’en fin de croissance des pieds, car 
il arrive qu’une dégradation se produise 
tardivement, soit lors d’une poussée de 
croissance, soit lors de l’évolution d’une 
pathologie neuromusculaire non dia-
gnostiquée dans la petite enfance.

Conclusion

Le pied bot est une véritable déforma-
tion tridimensionnelle qui nécessite une 
prise en charge en milieu spécialisé. La 
méthode de référence est celle de Ponseti, 
qui privilégie une correction par plâtres 

successifs et un maintien de celle-ci 
par le port d’un appareillage prolongé. 
Néanmoins, il persiste pour nous des indi-
cations de rééducation. En conséquence, 
la fréquence de traitement chirurgical a 
beaucoup diminué. Reste qu’il existe des 
pieds bots sévères probablement non 
idiopathiques mais dont nous ignorons 
actuellement la cause et qui nécessiteront 
une intervention chirurgicale complexe.
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❙	� Le pied bot varus équin est une déformation dans les trois plans 
de l’espace, associant des anomalies osseuses, ligamentaires et 
musculaires.

❙	� Le traitement de référence actuel fait appel à des plâtres 
correcteurs suivis d’immobilisation prolongée (méthode de Ponseti).

❙	� La kinésithérapie garde des indications dans le traitement du pied 
bot varus équin.

❙	� Le but du traitement est d’obtenir un pied indolore, plantigrade et 
fonctionnel.

POINTS FORTS
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RÉSUMÉ : La dyspnée est définie comme une “expérience subjective d’inconfort respiratoire qui se 
manifeste par des sensations qualitativement différentes, variant en intensité” ; sa physiopathologie 
n’est pas claire. C’est une plainte fréquente en consultation de pédiatrie, surtout la dyspnée d’effort. 
Le 1er diagnostic évoqué lors d’une gene respiratoire à l’effort est souvent celui d’asthme d’effort, 
mais il existe de nombreuses autres causes qu’il ne faut pas méconnaître. Pour cela, une anamnèse 
complète est nécessaire, complétée par deux examens complémentaires de 1re intention : la radio-
graphie de thorax et l’EFR. En l’absence d’étiologie organique évidente, et lorsque la radio et les EFR 
sont normales, une épreuve d’effort est indiquée afin d’évaluer quelle est la dyspnée induite et l’adap-
tation cardiorespiratoire à l’effort.
Finalement, le diagnostic le plus fréquent, lorsque les bêta 2 mimétiques ne sont pas efficaces, est 
une limitation à l’effort physiologique.

J. PAUTRAT
Centre de Pneumologie de l’Enfant, 
BOULOGNE-BILLANCOURT.

Dyspnée de l’enfant : 
que peut-on proposer ?

L a dyspnée est un symptôme fré-
quent de consultation en pédiatrie 
générale ainsi que pour le pneumo- 

pédiatre. Nous allons traiter dans cet 
article principalement de la dyspnée à 
l’effort. C’est une plainte provenant sou-
vent des grands enfants, des adolescents, 
ou bien des parents. Puisque cette gêne 
respiratoire peut avoir un impact phy-
sique et psychosocial important, il est 
nécessaire de bien la qualifier et quanti-
fier, avec des outils adaptés pédiatriques 
si possible, car une bonne anamnèse va 
permettre au clinicien rapidement de 
savoir comment orienter son patient. 

Nous allons donc décrire la conduite à 
tenir en fonction de l’examen physique 
et de l’anamnèse, les examens complé-
mentaires à réaliser, et finalement quel 
type de prise en charge proposer pour 
les soulager.

La dyspnée, définie par l’ATS comme 
une “expérience subjective d’inconfort 
respiratoire qui se manifeste par des 
sensations qualitativement différentes, 

variant en intensité”, est une sensation 
subjective que l’on compare souvent à 
celle de la douleur. Ses mécanismes ne 
sont pas clairs, mais elle a une origine 
multiple probable [1].

La perception de la dyspnée implique 
deux composantes sensorielle et affec-
tive. La composante sensorielle décrit 
l’intensité de la dyspnée, celle affective 
le déplaisir associé à cette sensation. 
Par ailleurs, la dyspnée comporte un 
aspect qualitatif avec trois sensations 
d’inconfort principales que sont l’effort 
respiratoire, la soif d’air et l’oppression 
thoracique.

Il existe de nombreux outils d’évalua-
tion pour chacune de ces composantes, 
dont certaines sont multidimension-
nelles.

Par exemple, l’échelle de Borg modi-
fiée, avec une cotation de 0 à 10, prend 
en compte les sensations physiques et 
psychiques du patient. Elle a été mise 
en place comme pour la majorité des 
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échelles d’évaluation pour les adultes, 
utilisée chez les adolescents, mais parfois 
difficile à faire chez les jeunes enfants ; 
des échelles spécifiques pédiatriques 
existent telles que l’échelle de Dalhousie 
[2] (fig. 1). Il existe d’autres outils 
non visuels comme le questionnaire 
Dyspnoea 12 qui prend aussi en compte, 
via 12 questions, la part physique dans 
les 7 premières questions, puis la part 
affective dans les 5 dernières questions.

Ce questionnaire permet d’évaluer glo-
balement la sévérité de la dyspnée, il 
n’existe pas de valeur seuil [3].

Le diagnostic le plus fréquemment évo-
qué lors d’une dyspnée d’effort chez 
l’enfant est l’asthme d’effort, mais il ne 
faut pas méconnaître les autres causes 
respiratoires et celles extra-respiratoires ; 
un interrogatoire précis et des examens 
clés permettent de déceler quels enfants 
ont une capacité physique limitée en rai-
son d’une maladie et d’instaurer un trai-

tement adéquat, et lesquels manquent 
d’entraînement et devraient bouger plus.

La consultation du pédiatre : 
l’anamnèse

On demande les antécédents d’asthme, 
de pathologie respiratoire, cardiaque, de 
terrain atopique, les antécédents fami-
liaux, l’environnement.

On demande de décrire la qualité de la 
dyspnée : l’effort respiratoire, l’oppres-
sion thoracique, et/ou la soif d’air. Ces 
3 descripteurs ne sont pas systémati-
quement corrélés à une étiologie mais 
peuvent être un argument en plus dans 
le faisceau diagnostic, l’oppression 
thoracique orientant par exemple vers 
un asthme. Les autres questions sont la 
durée, le ou les facteurs déclenchants, 
les symptômes associés ; est-ce que les 
symptômes sont reproductibles, y a-t-il 
des bruits respiratoires associés (inspi-

ratoires, expiratoires ou aux 2 temps), y 
a-t-il une toux (sèche ou grasse), est-ce 
lié uniquement aux compétitions ? La 
chronologie du début de la dyspnée peut 
aussi suggérer sa cause : par exemple le 
bronchospasme induit par l’effort va 
plutôt débuter lors d’un effort soutenu 
intense d’endurance et disparaître len-
tement après la fin de l’effort.

Il faut aussi chercher des signes en faveur 
d’un trouble fonctionnel respiratoire 
type syndrome d’hyperventilation avec 
le questionnaire de Nijmegen [4], qui 
est le plus utilisé (tableau I). Il existe 
aussi un questionnaire pour les enfants 
sur le même principe (questionnaire 
Syndrome d’Hyperventilation Ambroise 
Paré SHAPE) [5].

Les questions qui orientent vers un pro-
blème cardiaque sont les palpitations, 
étourdissement ou perte de connais-
sance, antécédent familial de maladie 
cardiaque ou de mort subite.

Fig. 1 : Échelle de Dalhousie.
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Puis l’examen physique

Il commence par la prise des constantes 
telles que poids, taille, calcul de l’IMC et de 
son z-score, fréquence respiratoire et car-
diaque, et mesure de la pression artérielle. 
L’observation de la respiration au repos 
permet de voir si elle semble irrégulière, 
avec mise en action de muscles acces-
soires, ou bien associée à des soupirs ou 
bâillements ; on recherche une déforma-
tion thoracique, un hippocratisme digital, 
une pâleur ou cyanose, un terrain atopique 
avec un eczéma, une conjonctivite ou 
muqueuse nasale inflammatoire. La voix 
et la phonation peuvent aussi orienter. 
Ainsi que l’auscultation pulmonaire (sou-
vent normale) et cardiaque à la recherche 
d’un souffle ou trouble du rythme.

À la fin de la consultation, 
plusieurs orientations sont 
possibles :

– soit adresser l’enfant en consultation 
spécialisée de cardio-pédiatrie ou pneu-

mopédiatrie, s’il y a des symptômes, 
signes physiques ou une histoire fami-
liale et/ou personnelle évidente de mala-
die cardiaque ou pulmonaire (en dehors 
de l’asthme) ;
– soit prescrire une radiographie de tho-
rax et des EFR s’il n’y a pas de cause iden-
tifiée, ou en cas de suspicion d’asthme 
d’effort ; il n’existe pas de consensus sur 
le bilan complémentaire systématique 
à effectuer en cas de dyspnée chez un 
enfant.

Dans l’attente des résultats de ces deux 
examens, on peut prescrire un traitement 
d’épreuve par bronchodilatateur de courte 
durée d’action, en préventif avant l’effort 
et/ou au moment de la gêne respiratoire.

La radiographie de thorax permet 
de rechercher un syndrome intersti-
tiel, des opacités alvéolaires ou une 
distension thoracique ; au niveau des 
voies aériennes une compression de la 
trachée ; au niveau cardiaque une car-
diomégalie ; et des anomalies osseuses 
ou déformations du rachis.

L’EFR permet la mesure, selon l’âge et 
la coopération de l’enfant, des volumes 
pulmonaires statiques (CPT, CRF, VR) à 
la recherche d’une distension thoracique 
ou bien d’une restriction pulmonaire ; on 
mesure la résistance des voies aériennes 
chez les plus jeunes, et on effectue une 
courbe débit volume, à la recherche 
d’une obstruction bronchique. Un test au 
bronchodilatateur d’action rapide sera 
effectué : une réversibilité ou gain signi-
ficatif pose le diagnostic d’asthme en cas 
de symptômes associés compatibles.

D’autres examens peuvent être effectués 
selon l’histoire de l’enfant, un test de 
provocation bronchique à la métacho-
line en cas de forte suspicion d’asthme, 
une numération formule sanguine en 
cas de suspicion d’anémie.

Quand prescrire 
une épreuve d’effort ?

S’il n’y a pas d’anomalie pouvant expli-
quer la dyspnée sur la radio ou les EFR, 

Tableau I : Questionnaire de Nijmegen.

Jamais
0

Rarement
1

Parfois
2

Souvent
3

Très souvent
4

Tension nerveuse

Incapacité à respirer profondément

Respiration accélérée ou ralentie

Respiration courte

Palpitations

Froideur des extrémités

Vertiges

Anxiété

Poitrine serrée

Douleurs thoraciques

Flou visuel

Fourmillements dans les doigts

Ankylose des bras et des doigts

Sensation de confusion

Ballonnement abdominal

Fourmillements péribuccaux
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et/ou que le traitement d’épreuve par 
bronchodilatateur n’a pas été efficace, 
on proposera une épreuve d’effort car-
dio-respiratoire. Elle se déroule le plus 
souvent sur cyclo-ergomètre ; vérifier 
que l’enfant mesure au moins 125 cm 
et qu’il sait pédaler. On enregistre en 
continu la FC, FR, saturation en oxy-
gène, consommation d’oxygène (V’O2), 
production de gaz carbonique (V’CO2),  
ECG et on détermine le seuil ventilatoire.

La durée de l’effort est de 8 à 12 minutes ; 
on contrôle l’apparition de signes de 
lutte, de cyanose, de bruit inspiratoire ou 
expiratoire, de désaturation, de trouble 
du rythme, de toux etc. On motive l’en-
fant afin d’avoir un effort maximal, en 
atteignant une FC supérieure à 80 % de 
la valeur théorique, idéalement afin de 
reproduire les symptômes ressentis pen-
dant l’effort. Une courbe débit, volume 
avant et répétée pendant les 30 minutes 
après l’effort pourra aussi détecter un 
bronchospasme induit par l’effort.

Quelles sont les étiologies de 
la dyspnée d’effort et leur prise 
en charge ?

Nous allons décrire les différentes causes 
respiratoires et extra respiratoires.

La 1re cause suspectée est l’asthme d’ef-
fort ou bronchoconstriction induite par 
l’effort (BIE) : l’oppression thoracique, 
la toux et/ou le wheezing associés sont 
des symptômes clés, apparaissant 
après quelques minutes d’effort ou pen-
dant la phase de récupération après un 
effort. En général, les symptômes dispa-
raissent spontanément à l’arrêt de l’effort 
après plusieurs minutes ou dizaines de 
minutes.

Ces signes sont accentués l’hiver par l’air 
froid et sec. L’asthme d’effort peut être 
isolé ou le signe d’un asthme persistant 
insuffisamment maîtrisé. Il faut donc 
vérifier le traitement de fond et l’adapter. 
Des mesures complémentaires peuvent 
être proposées lors de l’effort : une bonne 

hydratation ; un échauffement (au moins 
10 minutes), une intensité variable de l’ef-
fort (l’effort continu surtout est à l’origine 
de la bronchoconstriction) ; le choix d’un 
sport adapté (éviter les contacts avec des 
allergènes potentiels comme le cheval, les 
enfants avec une BIE souffrant souvent 
d’un asthme allergique). En effet, l’asthme 
ne doit jamais faire renoncer au sport.

Les autres causes respiratoires sont 
les bronchites chroniques obstructives 
(dyskinésie ciliaire primitive, mucovis-
cidose…), les pathologies interstitielles 
chroniques (alvéolite allergique extrin-
sèque, fibrose pulmonaire, sarcoïdose, 
fibrose pulmonaire…), et les atteintes 
respiratoires des pathologies systémiques 
(maladie de système…). Ces atteintes vont 
plutôt provoquer une dyspnée d’effort 
lentement progressive, souvent accompa-
gnée d’une toux sèche, pour chaque effort 
et dès le début de l’effort. Elles nécessitent 
une prise en charge spécialisée.

Citons aussi les déformations thora-
ciques. Les symptômes à l’effort sont 
secondaires au défaut de compliance 
thoracique parfois associé à un syn-
drome restrictif. Les scolioses n’ont 
généralement pas de retentissement res-
piratoire en dehors des formes sévères 
ou d’une pathologie associée ; le pectus 
excavatum est le plus souvent constitu-
tionnel et bénin.

Les causes cardiaques sont souvent 
la principale crainte du clinicien. La 
dyspnée est présente pour des efforts 
minimes. Les plus fréquentes sont une 
myocardiopathie, un trouble du rythme, 
en particulier la tachycardie supraventri-
culaire, une HTAP, une insuffisance car-
diaque ou une cardiopathie congénitale. 
Leur prise en charge est aussi spécialisée.

Une autre cause est l’obstruction des 
voies aériennes, au niveau ORL avec la 
dysfonction des cordes vocales (DCV), 
ou au niveau trachéal (par exemple 
compression sur malformation vascu-
laire), qui peuvent être pris à tort pour 
de l’asthme. De façon plus rare, il existe 

aussi des laryngomalacies induites par 
l’effort [6].

La DCV est un trouble fonctionnel des 
cordes vocales [7] caractérisé par une 
adduction inappropriée des cordes 
vocales à l’inspiration. Les symptômes 
sont une dyspnée, toux, wheezing, 
stridor, plainte de gorge serrée. La courbe 
débit-volume peut montrer un aplatis-
sement de la courbe inspiratoire. Le 
gold standard pour le diagnostic serait 
la laryngoscopie directe en présence de 
symptôme, mais elle est difficilement 
praticable lors de l’épreuve d’effort. 
Cette adduction paradoxale des cordes 
vocales pouvant aussi être présente au 
repos, une fibroscopie ORL peut être 
effectuée en dehors de l’épisode aigu.

Pour la soulager, une thérapie vocale plus 
ou moins réeducation respiratoire, dis-
pensée par des orthophonistes ou kiné-
sithérapeutes spécifiquement formés, 
peut contribuer à corriger la fermeture 
paradoxale des cordes vocales et, à long 
terme, à contrôler voire éviter l’appari-
tion des symptômes. En situation aigue, 
le patient peut adopter des stratégies 
respiratoires (respiration abdominale 
avec relaxation laryngée), des exercices 
de phonation (chanter lors d’un accès) 
et une respiration nasale, haletante. En 
présence d’un reflux gastro-œsophagien, 
les inhibiteurs de la pompe à protons 
peuvent s’avérer efficaces. Certaines 
études mentionnent un effet préventif 
par l’inhalation d’un anticholinergique 
(p.ex. bromure d’ipratropium) avant le 
sport [8]. Il n’existe pas de prise en charge 
consensuelle chez l’enfant.

Les compressions trachéales et laryngo-
malacies induites par l’effort nécessitent 
une prise en charge spécialisée.

Les troubles respiratoires fonctionnels, 
dont fait partie le syndrome d’hyperven-
tilation, sont une autre cause de dyspnée 
d’effort et/ou de repos isolée [9]. Chez 
l’adulte, on estime qu’il affecte 10 % de 
la population générale, plus souvent 
chez la femme, et trois fois plus souvent 
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chez les asthmatiques. Il existe peu de lit-
térature chez l’enfant sur sa prévalence, 
son diagnostic, sa prise en charge et son 
pronostic [7] puisque c’est un trouble 
mal défini, sans critère diagnostic validé.

Toutefois, il existe des données de 
2001 [10] rapportant que 5,3 % des 
enfants asthmatiques auraient ce trouble, 
et d’autres plus récentes qui rapportent 
une prévalence de 18,6 % chez des 
enfants non asthmatiques et 55 % des 
enfants asthmatiques [11]. C’est un syn-
drome caractérisé par “une variété de 
symptômes somatiques induits par une 
hyperventilation physiologiquement 
inappropriée et reproductible, en tout 
ou en partie, par une hyperventilation 
volontaire” [12]. L’hypocapnie résul-
tant de l’hyperventilation serait à l’ori-
gine des symptômes ressentis par les 
patients. Cependant, la mise en évidence 
d’une pression partielle artérielle en 
CO2 (PaCO2) normale chez les patients 
souffrant d’une hyperventilation, sug-
gère que l’hypocapnie serait une consé-
quence et non la cause du syndrome : le 
mécanisme n’est pas clair.

Ce syndrome s’accompagne d’un cor-
tège de symptômes (tableau II). Son 
diagnostic repose donc sur un faisceau 

d’éléments : on peut associer aux signes 
cliniques le score de Nijmegen (en faveur 
si score supérieur à 23), un gaz du sang, 
un test d’hyperventilation à l’aide d’un 
capnographe, en observant surtout 
la phase de récupération (apparition 
d’une hypocapnie qui persiste au-delà 
de 3 minutes de récupération).

Il n’existe pas de consensus sur leur prise 
en charge chez l’enfant [8]. Globalement, 
le maître mot est la réassurance du 
patient et de sa famille. Il est important 
de leur présenter un diagnostic positif 
et non un diagnostic d’exclusion qui 
pourrait suggérer l’absence de problème ; 
insister sur le fait que la recherche sans 
fin de l’étiologie est terminée et qu’un 
diagnostic est enfin posé. Enfin s’assu-
rer que le patient et que sa famille ont 
compris et accepté le diagnostic, et que 
la réassurance a fonctionné.

Malgré tout si cela n’est pas suffisant, ou 
bien si l’on se pose des questions sur la 
“façon de respirer” (breathing pattern) du 
patient, on peut l’adresser à un kinésithé-
rapeute respiratoire, ou bien à un profes-
seur en activité sportive adaptée. Son rôle 
est d’observer la respiration en termes 
de : respiration nasale ou buccale, mou-
vements abdominaux ou thoraciques, 
respiration superficielle ou profonde, 
fréquence respiratoire, temps inspira-
toire et expiratoire, pauses respiratoires, 
utilisation des muscles accessoires.

Il existe de nombreuses techniques de 
rééducation respiratoire que peuvent 
utiliser les kinésithérapeutes (méthodes 
Papworth et Buteyko, rééducation respi-
ratoire diaphragmatique, entrainement 
des muscles inspiratoires, le yoga et le 
biofeedback) [13]. Les “schémas respira-
toires dysfonctionnels “peuvent être cor-
rigés et reentraînés en quelques sessions 
(souvent 3 à 6 semaines) [14].

Le but est de réentraîner en particulier 
la respiration diaphragmatique (en posi-
tion horizontale, verticale, puis à l’ef-
fort), d’expliquer l’intérêt physiologique 
de la respiration nasale, d’apprendre au 

patient à reconnaître leur “respiration” 
au moment de la dyspnée afin d’agir 
dessus rapidement, évitant l’escalade 
des symptômes. Sur un plus long terme, 
l’apprentissage de techniques de relaxa-
tion peut aussi être bénéfique.

Si malgré les séances de kinésithérapie 
le patient n’arrive pas à effectuer des res-
pirations dites physiologiques, on peut 
l’adresser à un psychologue. En effet, les 
enfants avec des troubles de la fonction 
respiratoire peuvent avoir des caractéris-
tiques psychologiques en commun telles 
que d’être rationnel, sensible en général 
et au stress en particulier, performant 
avec de hautes attentes personnelles.

D’autres étiologies sont aussi citées, 
comme une dyspnée d’effort secondaire 
à une anémie, ou secondaire au terrain 
type anxiété.

Enfin, la cause la plus fréquente chez 
l’enfant de dyspnée d’effort, après avoir 
éliminé les pathologies organiques, est 
le déconditionnement ou manque de 
condition physique. Il a du mal à main-
tenir le rythme de pédalage imposé et est 
finalement plus fatigué que dyspnéique.

Dans une étude menée en 2005 [15] 
chez 117 enfants et adolescents ayant 
effectué une épreuve d’effort cardio- 
respiratoire pour dyspnée d’effort, 
avec une majorité ayant eu un diagnos-
tic d’asthme d’emblée, seulement 11 
avaient un bronchospasme induit à 
l’effort ; 13 avaient une dysfonction 
des cordes vocales, 15 une patholo-
gie type restrictive liée à une défor-
mation thoracique ou rachidienne, 
2 laryngomalacies induite par l’exer-
cice, 1 hyperventilation, 1 tachycar-
die supra-ventriculaire induite par 
l’exercice. 74 enfants, donc la majorité, 
avaient finalement une limitation phy-
siologique normale (fig. 2).

Une étude prospective française com-
prenant 79 enfants avec test thérapeu-
tique préalable par bronchodilatateur 
de courte durée d’action négatif retrou-

Signes respiratoires rapportés dans le 
syndrome d’hyperventilation

Dyspnée variable, à type de gêne à 
l’expiration ou inspiration

Sifflements à l’inspiration ou l’expiration

Difficulté à prendre une inspiration 
profonde

Soupirs

Bâillements

Reniflements

Raclements de gorge

Toux diurne ou nocturne

Épisodes de dysphonie

Sensation de corps étranger dans la gorge

Blocages respiratoires

Tableau II : Signes respiratoires rapportés dans le 
syndrome d’hyperventilation.
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vait aussi une majorité de profils à 
l’épreuve d’exercice normaux [16]. Pour 
les prendre en charge, la réassurance et 
les conseils aux parents sont au premier 
plan, afin qu’ils sachent que leur enfant 
a le droit et doit pratiquer du sport. Le 
pédiatre pourra élaborer un plan d’en-
traînement avec l’enfant et sa famille. 

Des mesures complémentaires comme la 
perte de poids, un suivi psychologique, 
sont à instaurer individuellement.

De façon générale, des thérapies alter-
natives peuvent être proposées de façon 
complémentaire, car elles prennent en 
compte le patient dans sa globalité. Elles 
manquent d’études fiables avec de larges 
cohortes et des protocoles reproduc-
tibles, mais malgré cela elles semblent 
présenter un potentiel, surtout pour amé-
liorer la concentration, aider à diminuer 
les douleurs, l’anxiété et le stress. Le 

stress faisant partie de plus en plus tôt 
de la vie des enfants dans notre société 
actuelle, et pouvant être facteur déclen-
chant ou aggravant d’une dyspnée, ces 
thérapies complémentaires sont intéres-
santes en pédiatrie.

Les recommandations officielles de 
l’ATS sur la dyspnée en 2012 [17] chez 
l’adulte cite l’acupuncture, l’acupres-
sure et le yoga ; l’académie américaine 
de pédiatrie en 2016 [18] classe les thé-
rapies “corps-esprit” parmi le top 10 des 
médecines intégratives et complémen-
taires, citant le biofeedback, l’hypno- 
thérapie, la visualisation guidée, la 
méditation et le yoga. Prenons l’exemple 
du yoga, le mot yoga étant dérivé du mot 
Sanskrit yuj qui signifie l’union : la yoga 
thérapie permet d’unir le corps et l’esprit 
grâce à des exercices de relaxation, de 
postures simples adaptées et de respira-
tion. Son mécanisme d’action n’est pas 

bien connu, mais aurait un effet béné-
fique sur le système nerveux parasym-
pathique, engendrant une réduction de 
la fréquence cardiaque et de la pression 
artérielle, une augmentation de la varia-
bilité de la fréquence cardiaque, une res-
piration dite facilitée.

L’hôpital Robert Debré à Paris propose 
depuis mars 2018 une consultation 
dédiée aux enfants présentant une 
dyspnée, ainsi qu’un hôpital de jour de 
prise en charge diagnostique et thérapeu-
tique (enseignante en activités sportives 
adaptées) de la dyspnée.

Conclusion

Au total, la dyspnée d’effort est une 
plainte fréquente chez l’enfant, qui pré-
sente de nombreuses étiologies respira-
toires et extra respiratoires : ce n’est pas 
uniquement lié à l’asthme d’effort. Un 
entretien complet est nécessaire, sou-
vent long, mais qui permet de proposer 
au patient les examens complémentaires 
adéquats et une prise en charge adaptée. 
Finalement, après avoir éliminé les 
pathologies organiques les plus sévères, 
la plupart des enfants présentent un 
déconditionnement à l’effort ou bien 
une réponse normale à l’effort, qui sera 
amélioré en grande partie par une réas-
surance du patient et de son entourage.
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RÉSUMÉ : L’uvéite est un problème rare en pédiatrie. Sa prise en charge relève d’un tandem actif 
entre ophtalmologue et pédiatre. Le rôle de ce dernier est essentiel lors de l’évaluation initiale pour 
rechercher des éléments extra-oculaires, mais également pour le choix du traitement systémique et 
sa surveillance.
Le premier enjeu est d’en repérer les signes cliniques car le retard diagnostique est parfois considé-
rable ; il faut ensuite préciser la topographie/type de l’atteinte oculaire pour orienter le bilan étiolo-
gique.
Les causes infectieuses représentent environ 20 %. Les causes non infectieuses sont principalement : 
les uvéites antérieures associées aux arthrites juvéniles idiopathiques (avec facteur antinucléaire et 
spondyloarthropathies), les formes idiopathiques (1/3) et les uvéites associées à la sarcoïdose et au 
syndrome de Behçet à début précoce.
Le traitement des uvéites antérieures aiguës repose sur les collyres aux corticoïdes. Dans les formes 
chroniques cortico-dépendantes, ou en cas d’atteinte postérieure et/ou intermédiaire, un traitement 
systémique est le plus souvent nécessaire, à choisir selon l’orientation étiologique et la gravité.

B. CHERQAOUI
Service de Pédiatrie, 
LE KREMLIN-BICETRE.

Uvéites de l’enfant

L’ uvéite est un problème rare 
en pédiatrie, dont la prise en 
charge relève d’un tandem actif 

entre ophtalmologue et pédiatre. Après 
quelques généralités et la description 
d’une approche systématique globale 
face à une uvéite, nous discuterons des 
différentes causes et principes de traite-
ment. La physiopathologie des uvéites, 
mal comprise et dépendante de l’étiolo-
gie, ne sera volontairement pas abordée.

Les uvéites surviennent à une incidence de 
0,8-6/100 000 enfants par an, et avec 
une prévalence de 28/100 000 enfants 
par an ; ces chiffres étant très variables 
selon l’âge, l’ethnie, le type et la cause 
de l’uvéite. 

Le pronostic des uvéites peut être sévère 
du fait de leurs complications : kératopa-
thie en bandelette, cataracte, hyperten-
sion oculaire, atrophie optique, avec un 
risque de cécité pouvant atteindre 20 %, 
et de complications globales de 51-76 %.

Description clinique des uvéites

Les uvées correspondent étymologique-
ment à l’ensemble des tuniques vascula-
risées de l’œil. Anatomiquement parlant, 
l’uvée regroupe principalement l’iris, le 
corps ciliaire et la choroïde. Toutefois, 
les uvéites peuvent aussi correspondre 
à une inflammation d’autres structures 
oculaires, telles que le vitré et la rétine. 
Le premier enjeu est de préciser la topo-
graphie de l’atteinte oculaire, pour 
orienter les recherches étiologiques.

On distingue les uvéites antérieures, 
touchant l’iris et le corps ciliaire (elles 
sont parfois appelées iridocyclite), les 
uvéites intermédiaires, dont l’inflam-
mation retentit plus particulièrement 
sur le vitré et les uvéites postérieures, qui 
peuvent toucher le vitré, la choroïde la 
rétine, voire retentir sur le nerf optique – 
ces définitions sont détaillées dans 
la figure 1. Les panuvéites associent 
une atteinte antérieure et postérieure. 
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Les spécificités de sémiologie anamnes-
tique et clinique et les complications en 
jeux sont détaillées pour chaque topogra-
phie dans le tableau I.

On souligne que la reconnaissance pré-
coce de l’uvéite est un enjeu primordial 
qui peut conditionner le pronostic. Le 
retard diagnostique est fréquent, particu-

lièrement pour les uvéites postérieures 
où les signes peuvent être négligés par 
méconnaissance, et pour les uvéites 
antérieures qui peuvent être totalement 
asymptomatiques, ou être confondues 
avec une conjonctivite (dont les élé-
ments d’interrogatoire sont pourtant 
évocateurs : prurit, gêne, sensation de 
grain de sable). Toute situation dou-
teuse justifie donc d’une consultation 
rapide auprès d’un ophtalmologue avec 
examen à la lampe à fente et fond d’œil. 
Par ailleurs, on retient l’adage que toute 
atteinte oculaire chronicisée survenant 
avant l’âge de 7 ans peut induire une 
amblyopie séquellaire irréversible.

Démarche diagnostique

La survenue d’une uvéite chez un enfant 
justifie toujours d’une consultation 
pédiatrique dans un délai court, parfois 
urgente lorsque le pronostic visuel est 
en jeu ou lorsqu’il existe des éléments 
extra-oculaires touchant des organes 
“nobles” ; cela se fera de préférence en 
centre de compétence ou référence pour 
les maladies rhumatologiques et systé-
miques de l’enfant. 

Le rôle du pédiatre sera de rechercher des 
signes d’orientation étiologique et des 
éléments de gravité extra-oculaires. On 
s’attachera à répertorier les antécédents 
familiaux suivants : maladie inflamma-
toire articulaire (spondyloarthropathie), 
intestinale (maladie de Crohn, recto-co-
lite hémorragique), cutanée (psoriasis) ; 
Behçet, maladie auto-immune, granulo-
matose systémique, vascularite ; maladie 
infectieuse récurrente et/ou précoce ; 
maladie auto-inflammatoires (cryopyri-
nopathie par exemple) ; rétinoblastome.

Au plan oculaire, l’anamnèse est essen-
tielle et doit recueillir l’âge au début de 
l’uvéite, les symptômes initiaux, la sur-
venue d’un œil rouge et/ou douloureux, 
un trouble visuel. Il faut s’efforcer de dis-
poser des comptes rendus ophtalmolo-
giques initiaux détaillés. Cela permettra 
de connaître précisément le type d’uvéite, 

Fig. 1 : Rappels anatomiques.

Antérieure Intermédiaire Postérieure

Symptômes
Douleur

Photophobie/Larmoiement
BAV (modérée)

Myodésopsies
BAV (parfois sévère)

Myodésopsies 
Métamorphopsies
Scotome central

BAV (parfois sévère)

Signes

Œil rouge +/- cercle péri-
kératique

Myosis
Hypopion
Tyndall

Précipités rétro-cornéens

Pars planitis
Hyalite

Hyalite
Œdème maculaire

Rétinite, Décollement 
séreux de la 

rétine, Choroïdite 
Vascularite

Papillite

Image-clef

Complications

Kératopathie en bandelette
Synéchies irido-
cristalliniennes

Hypo/Hypertonie
Glaucome/Cataracte

Œdème maculaire/Papillite

Œdème maculaire
Papillite

Nécrose rétinienne
Néovascularisation

Cicatrice, 
Hémorragie, 

Décollement de 
rétine

Tableau I : Distinguer une uvéite selon la topographie.
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le caractère uni- ou bilatérale, symétrique 
ou non, granulomateux ou non, l’exis-
tence de complications initiales. En cas 
d’atteinte postérieure, l’existence des 
éléments suivants doit être précisée : 
papillite (inflammation de la tête du nerf 
optique), vascularite rétinienne (qui peut 
prédominer sur les veines ou les artères, 
voire être occlusive), lésions de rétinite ou 
de choroïdite.

Un examen ophtalmologique fin per-
mettra également de documenter des 
éléments évocateurs d’une infection 
aiguë ou chronique. En effet, certains 
signes peuvent être caractéristiques de 
certains germes (toxoplasmose, infec-
tion herpétique, tuberculose). L’avis 
d’un ophtalmologue habitué permettra 
d’écarter certaines uvéites très particu-
lières comme la chorio-rétinopathie de 
Birdshot (lésions hypopigmentées mul-
tiples de couleur orange-crème), le Vogt-
Koyanagi-Harada (qui suit une séquence 
prodromique neurologique, puis l’at-
teinte oculaire, puis une atteinte cutanée 
avec notamment un vitiligo), l’iridocy-
clite de Fuchs (hétérochromie irienne). 
Deux causes de pseudo-uvéite sont éga-
lement toujours à discuter : la leucémie 
aiguë, le rétinoblastome ; sachant que le 
lymphome peut aussi prendre le masque 
d’une atteinte oculaire inflammatoire. 

Au plan extra-oculaire, l’interroga-
toire et l’examen physique doivent être 
exhaustifs et raisonnés : on recherchera 
des facteurs de risques infectieux spé-
cifiques (contage tuberculeux, piqûre 
de tique, griffures de chat, eaux conta-
minées par des urines animales…) ; 
une fièvre et/ou des épisodes de fièvres 
récurrentes (notamment nocturnes avec 
sueurs) ; des signes neurologiques focaux 
ou aspécifiques comme des céphalées (en 
dehors des douleurs périorbitaires pos-
sibles dans les atteintes antérieures) ou 
des éléments évocateurs d’hypertension 
intracrânienne ; des aphtes ou lésions 
cutanées évocatrices de dermatose 
inflammatoire éventuellement papu-
leuse ou noduleuse, ou évocatrice de vas-
cularite des petits vaisseaux ; des signes 

récurrents cardio-respiratoires, digestifs, 
musculo-squelettique ; on s’attachera à 
rechercher des adénopathies, une hépa-
tosplénomégalie ; des signes généraux à 
type d’asthénie, d’inflexion pondérale.

Principales étiologies 
infectueuses et non 
infectueuses

Le tableau II reprend les principales 
causes selon la topographie de l’uvéite 
– permettant de définir un bilan étiolo-
gique schématique en tableau III, qui 
découlera toujours d’une définition cli-
nique précise du tableau. Une fois les 
causes infectieuses et pseudo-uvéites 
écartées, on évoque le diagnostic des 
uvéites immuno-médiées, intégrées dans 
le cadre d’une pathologie systémique – au 
premier rang desquelles certaines formes 
d’arthrites juvéniles idiopathiques (AJI), 
la sarcoïdose et syndrome de Behçet, ou 
alors des formes dites idiopathiques. 

En effet, la première cause d’uvéite 
non infectieuse de l’enfant est la forme 
idiopathique – définie pour 1 patient 
sur 3 – qui est par définition retenue en 
l’absence d’autres éléments orientant.

1. Uvéites associées aux arthrites 
juvéniles idiopathiques

Après les formes idiopathiques, viennent 
ensuite les uvéites survenant dans le 
contexte de l’AJI oligoarticulaire ou 
polyarticulaire sans facteur rhumatoïde. 
L’uvéite survient chez 10-20 % des enfants 
atteints d’AJI-oligoarticulaire +/- éten-
due – quasiment toujours (90-95 %) après 
le début de l’arthrite. Elle est plus souvent 
associée à un âge au début de l’AJI ≤ 6 ans, 
à une maladie évoluant depuis ≤ 4 ans, à la 
présence de facteurs anti-nucléaire (FAN), 
à l’absence de facteurs rhumatoïdes ou 
anticorps anti-CCP, à une vitesse de sédi-
mentation élevée, un HLA-DRB1*11 et 
*13. Dans cette forme, l’uvéite a la particu-
larité d’être à œil blanc et asymptomatique 

ANTÉRIEURE Avec GRANULOME INTERMÉDIAIRE POSTÉRIEURE

Causes infectieuses

Tuberculose

Lyme

HSV, VZV HSV, VZV, CMV, EBV

CMV, EBV Toxocarose

Toxoplasmose

Bartonellose

Leptospirose

Rickettsiose

Dengue

HTLV1

West Nile

Causes inflammatoires

Sarcoïdose, syndrome de Blau

Behçet

AJI – SpA, MICI

AJI – Oligo SEP

TINU TINU

HA20 Connectivite, vascularite

Tableau II : Principales étiologies selon la topographie. AJI : arthrite juvénile idiopathique. Oligo : oligoarticu-
laire. SpA : spondylarthrite. MICI : maladie inflammatoire chronique intestinale. TINU : tubulo-interstitial nephri-
tis and uveitis. HA20 : Haplo-insuffisance en protéine A20. SEP : sclérose en plaques.
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ou pauci-symptomatique (photophobie 
discrète isolée). L’uvéite de l’AJI oligoar-
ticulaire est classiquement une uvéite 
antérieure non granulomateuse et syné-
chiante. Elle doit être systématiquement 
dépistée tous les 3 à 6 mois selon le niveau 
de risque (FAN positifs, délai court entre 
uvéite et arthrite et voire précédant l’ar-
thrite, âge précoce de l’AJI, garçon, com-
plications présentes au diagnostic), pour 
en éviter les complications potentielle-
ment cécitantes : cataracte, glaucome, 
kératopathie en bandelette. 

Les uvéites associées aux spondy-
loarthropathies (SpA) au sens large – 
incluant l’AJI associée aux enthésites, 
le rhumatisme psoriasique, les mala-
dies inflammatoires chroniques intesti-
nales, les arthrites réactionnelles – sont 
également antérieures, synéchiantes 
et non granulomateuses, typiquement 
bruyantes. L’œil est rouge, douloureux. 
L’atteinte est souvent unilatérale, par-
fois à bascule. Elle est favorisée dans ce 
contexte par l’existence du HLA-B27.

2. Uvéites associées aux 
granulomatoses systémiques

La troisième cause d’uvéite non infec-
tieuse chez l’enfant est la forme liée aux 

granulomatoses systémiques, essen-
tiellement la sarcoïdose. Les uvéites 
associées à la sarcoïdose peuvent être 
antérieures, intermédiaires ou posté-
rieures. L’atteinte antérieure est typi-
quement granulomateuse, avec des 
précipités rétro-cornéens “en graisse de 
mouton”. Les atteintes intermédiaires et 
postérieures sont polymorphes pouvant 
combiner hyalite, vascularite à prédomi-
nance veineuse, choroïdite, papillite. 
L’uvéite peut être l’atteinte inaugurale 
de la maladie systémique.

On s’attachera au moment de la pous-
sée d’uvéite à rechercher des atteintes 
d’organes autres (cardiopulmonaire, 
cérébroméningée, hépatorénal notam-
ment) – et à réaliser les biopsies par degré 
d’invasivité croissante pour documenter 
l’existence de granulome épithélioïde 
sans nécrose caséeuse, indispensable 
à la confirmation formelle du diagnos-
tic (biopsie cutanée, glandes salivaires 
accessoires, adénopathie ou foyer adé-
noïdien pharyngé hyper-métabolique 
à la TEP-TDM, foie ou rein en cas d’at-
teinte).

Dans ce contexte, il ne faudra pas négli-
ger la recherche : des diagnostics dif-
férentiels infectieux, comme dans les 

mycobactéries – pouvant alors révéler 
un déficit immunitaire (granulomatose 
septique chronique par exemple) ; d’un 
terrain génétique prédisposant aux gra-
nulomatoses systémiques non infec-
tieuses – en l’occurrence les variants 
pathogènes du gène NOD2/CARD15 – a 
fortiori lorsqu’il existe une association 
avec une atteinte cutanée granuloma-
teuse et une polyarthrite nodulaire.

On souligne que dans le cadre du suivi 
d’une granulomatose systémique, 
l’uvéite doit être dépistée car elle peut 
être pauci- ou asymptomatique.

3. Uvéites associées au syndrome de 
Behçet

La quatrième cause d’uvéite non infec-
tieuse chez l’enfant est la forme liée au 
syndrome de Behçet. Les uvéites dans 
ce contexte surviennent chez environ 
20-60 % des patients, principalement 
des garçons, avec un retard diagnos-
tic important (moyenne de 9 mois). 
Classiquement, le tableau est celui d’une 
panuvéite (80-90 %) – souvent brutale 
bilatérale asymétrique à œil rouge – 
d’emblée sévère chez 10-20 % des 
patients. L’inflammation antérieure, non 
granulomateuse, peut être intense, mais 
c’est l’atteinte postérieure qui fait toute la 
gravité du tableau : vascularite occlusive 
à prédominance veineuse, lésions de 
rétinite nécrosante, œdème maculaire, 
inflammation du nerf optique, neuropa-
thie optique. L’uvéite peut être l’atteinte 
inaugurale de la maladie systémique ou 
bien compléter le tableau clinique. Dans 
les syndromes de Behçet avec uvéites, il 
y a souvent peu d’autres signes en dehors 
de l’aphtose buccale d’où l’importance 
de l’expertise ophtalmologique.

On s’attachera au moment de la pous-
sée d’uvéite à rechercher des atteintes 
d’organes autres – qui en feront le pro-
nostic global (cardiovasculaire, cérébro-
méningée notamment). Pour confirmer 
le diagnostic de syndrome de Behçet 
en présence d’une uvéite, on pourra se 
baser sur les nouveaux critères pédia-

ANTÉRIEURE Avec GRANULOME INTERMÉDIAIRE POSTÉRIEURE

NFS, VS, CRP

ASAT, ALAT, GGT, phosphore, calcium

Créatininémie, BU, protéine/créatinine urinaire

IDR et/ou Quantiferon

Sérologies selon topographies

HLA-B 27 et 51 (ou typage B complet, DRB1)

FAN + spécificité

Enzyme de conversion de l’angiotensine, lysozyme

Radiographie thoracique

TEP-TDM, BGSA IRM cérébrale avec injection

Ponction de chambre antérieure ? Ponction lombaire + prise de pression ?

Tableau III : Bilan étiologique d’une uvéite. VS : vitesse de sédimentation. BU : bandelette urinaire. IDR : intra-
dermoréaction à la tuberculine. FAN : facteurs anti-nucléaires. BGSA : biopsie des glandes salivaires acces-
soires. La ponction de chambre antérieure est discutée dans un contexte d’uvéite unilatérale évocatrice 
d’infection aiguë et/ou sévère ; la ponction lombaire est discutée lorsqu’est évoquée une granulomatose sys-
témique, un syndrome de Behçet, ou en cas d’anomalie à l’imagerie cérébrale – on tâchera alors de mesurer 
la pression intracrânienne pour recherche une hypertension intracrânienne.
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triques incluant 2 signes autres parmi : 
une atteinte neurologique (autre que les 
céphalées), une atteinte cutanée typique, 
une aphtose uni- ou bipolaire documen-
tée (examen, photographie, cicatrice). 
Les autres éléments, tels que l’origine 
ethnique, la présence d’un HLA-B51, les 
arthralgies, les fièvres récurrentes, seront 
orientants mais non concluants.

4. Autres causes non infectieuses 
d’uvéite chez l’enfant

Il existe d’autres causes pédiatriques 
d’uvéite non infectieuse, où l’atteinte 
oculaire est souvent au second plan des 
signes systémiques.

On peut citer parmi les maladies auto-in-
flammatoires monogéniques pour-
voyeuses d’atteinte oculaire : le déficit en 
mévalonate kinase (rétinite, cataracte) ; le 
syndrome périodique associé aux muta-
tions TNFRSF1A (même s’il s’agit plutôt 
de conjonctivite), le déficit en antago-
niste du récepteur à l’interleukine 1, les 
cryopyrinopathies dont le phénotype le 
plus sévère – le CINCA – est associé à 
des atteintes oculaires postérieures/neu-
ropathiques/papillaires à risque élevé de 
séquelles (conjonctivite, épisclérite dans 
les autres formes de cryopyrinopathies), 
le syndrome APLAID.

Parmi les autres maladies inflam-
matoires multifactorielles, certaines 
peuvent s’associer à des uvéites : le 
lupus – éventuellement avec vascularite 
occlusive dans le cadre d’un syndrome 
des anti-phospholipides, la sclérose en 
plaque, la polychondrite atrophiante 
(quoiqu’il s’agisse plutôt de sclérite), 
certaines vascularites comme la péri-ar-
térite noueuse, la maladie de Takayasu 
ou de Kawasaki. 

Aspects thérapeutiques

En cas d’atteinte antérieure isolée, un 
traitement par collyre à base de corti-
coïdes est toujours relevant. En cas d’at-
teinte intermédiaire et/ou postérieure, 

un traitement systémique – urgent ou 
différé – sera discuté au cas par cas.

1. Traitement topique

Dans les uvéites antérieures, on utilisera 
des collyres aux corticoïdes associés aux 
mydriatiques. Dans les formes sévères, le 
traitement d’attaque peut nécessiter des 
instillations horaires, qui peut rendre 
complexe l’observance – notamment en 
milieu scolaire.

L’injection sous-conjonctivale de predni-
sone est parfois proposée. En revanche, 
la pose d’un implant intravitréen expose 
à un risque accru d’hypertension ocu-
laire.

En cas de cortico-dépendance, définie 
par la nécessité de plus de 2 gouttes/œil/
jour pendant plus de 3 mois, il faudra 
envisager un traitement de fond.

2. Traitement systémique

Un traitement par voie générale sera dis-
cuté en cas d’atteinte intermédiaire et/ou 
postérieure, ou d’atteinte antérieure cor-
tico-dépendante. Le choix du traitement 
et le délai de sa mise en place dépendent 
de la gravité de l’atteinte oculaire et de la 
cause suspectée.

Dans les uvéites associées à l’AJI oli-
goarticulaire cortico-dépendantes, le 
méthotrexate constitue une option effi-
cace – puis l’adalimumab en 2e intention. 
On souligne que si le patient développe 
une uvéite sous étanercept ou sous 
méthotrexate, il ne sera nécessaire d’adap-
ter le traitement de fond que si l’uvéite 
antérieure devient cortico-dépendante.

Dans les uvéites associées à la SpA juvé-
nile cortico-dépendante, l’adalimumab 
ou le méthotrexate seront discutés selon 
l’activité de la maladie articulaire.

Dans toute uvéite postérieure, la ques-
tion de l’indication d’une corticothéra-
pie systémique se pose : orale que l’on 
débutera à une dose inférieure ou égale 
à 1 mg/kg/j – en décroissance lente, avec 
parfois nécessité de perfusion intravei-
neuse initiale en bolus haute dose si l’at-
teinte oculaire inflammatoire met en jeu 
le pronostic visuel.

Dans les uvéites associées à la sarcoïdose 
juvénile, du fait du risque élevé d’atteinte 
extra-oculaire, un traitement systémique 
est nécessaire : méthotrexate et/ou adali-
mumab/infliximab, selon la gravité.

Dans les uvéites associées au syndrome 
de Behçet, du fait du risque élevé d’at-

❙	� La reconnaissance précoce des signes cliniques est un enjeu 
majeur.

❙	� Un dialogue entre ophtalmologue et pédiatre est la clé d’une bonne 
prise en charge.

❙	� Les causes infectieuses sont fréquentes, en premier lieu les virus 
du groupe herpès.

❙	� Les causes non infectieuses sont souvent idiopathiques.

❙	� L’uvéite liée à l’arthrite juvénile idiopathique oligoarticulaire doit 
être dépistée.

❙	� Un traitement systémique est le plus souvent indiqué en cas 
d’atteinte postérieure et/ou de maladie systémique.

POINTS FORTS
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teinte extra-oculaire – a fortiori chez 
les garçons avec atteintes vasculaires 
et porteur du HLA-B51 – un traitement 
systémique est nécessaire : azathioprine 
et/ou l’adalimumab/infliximab, selon la 
gravité. On met également en place un 
traitement par colchicine en cas d’aph-
tose, et on discutera en cas de vascula-
rite occlusive et/ou de facteur de risque 
thrombotique l’adjonction d’un antiagré-
gant plaquettaire.

En cas d’échappement aux anti-TNF, 
peut se discuter la mise sous tocilizumab 
dans certaines indications.

Suivi des patients

Une fois la rémission obtenue, le risque 
de rechute est variable selon le type 
d’uvéite et le traitement utilisé. Le suivi 
reste conjoint, nécessitant un dialogue 
continu : ophtalmologique et pédia-
trique – avec une fréquence adaptée au 
risque. Le rôle du pédiatre est multiple : 
dans les formes idiopathiques, de traquer 
tout signe clinique évocateur pouvant 
survenir au cours du suivi, a fortiori à 
l’arrêt des traitements systémiques ; 
lorsque la maladie de fond est identi-
fiée, de dépister et prendre en charge les 
complications extra-oculaires ; de sur-
veiller la bonne observance et tolérance 
des traitements systémiques ; d’évaluer 
et favoriser une qualité de vie optimale 
des enfants notamment à l’école. 

L’ophtalmologue évaluera l’activité de la 
maladie, dépistera et traitera les compli-
cations locales (cataracte, hypertension 
oculaire, glaucome).

La durée ou l’arrêt des traitements sys-
tématiques n’est pas codifié. On peut 
considérer pour des atteintes à haut 
risque de recidive oculaire, ou mettant 
en jeu le pronostic visuel, ou associé à 
un risque d’atteinte extra-oculaire inva-
lidante, qu’une durée minimale de trai-
tement de 12-24 mois est nécessaire, à 
compter de la rémission des stéroïdes 
topiques/oraux. 
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Une photothérapie en période néonatale 
expose-t-elle à un risque ultérieur de convulsion ?

Newman T. Childhood seizures after phototherapy. Pediatrics,  
2018;142:in press.

L a photothérapie est communément utilisée pour traiter 
l’ictère du nourrisson afin de prévenir la survenue d’un 
ictère nucléaire. Des travaux ont par ailleurs montré que 

des élévations plus modérées des taux de bilirubine étaient 
associées à de possibles troubles du développement neuro-
logique d’où l’intérêt de débuter une photothérapie pour des 
taux définis selon des abaques spécifiques. La photothérapie a 
été associée dans quelques travaux à la survenue de maladies 
comme le diabète ou l’autisme, sans que ces associations soient 
statistiquement significatives après ajustement sur des fac-
teurs confondants. Récemment, une étude danoise a retrouvé 
une augmentation significative du risque d’épilepsie après 
photothérapie chez les garçons.

Le but de ce travail (étude LIGHT) était d’évaluer le risque de 
survenue de convulsions et d’une épilepsie chez des enfants 
exposés à une photothérapie après ajustement sur des facteurs 
confondants.

La cohorte LIGHT a inclus 499 642 nouveau-nés après 35 SA, 
entre janvier 1995 et décembre 2011, en Californie et suivis 
plus de 60 jours après la naissance. Les enfants ayant eu une 
exsanguino-transfusion (1 773) ou ayant eu des convulsions 
avant 60 jours de vie (1 237) ont été exclus. Les données, 
concernant le terme, le poids de naissance, l’ethnie, le mode 
de délivrance, d’éventuels syndromes ou anomalies chromo-
somiques, une souffrance néonatale, une infection notamment 
une méningite étaient recueillies. À partir des dossiers des 
patients et de données électroniques, la survenue d’au moins 
une crise convulsive et d’au moins une prise d’antiépilep-
tiques étaient recherchées.

Sur les 496 632 enfants de la cohorte, 37 683 (7,6 %) ont eu 
une photothérapie en période néonatale. L’utilisation de 
la photothérapie a augmenté au cours du temps passant de 
2,4 % en 1995 à 15,9 % en 2011. Le suivi moyen des enfants 
était de 6,1 ans dans le groupe ayant eu une photothérapie 
versus 8,3 ans dans le groupe d’enfants sans photothérapie. 
3 153 enfants (0,63 %) ont eu au moins un épisode de convul-
sion avec prise d’anticonvulsivants. Le taux d’incidence de 
convulsions était de 1,24 pour 1 000 personnes-années dans le 
groupe photothérapie versus 0,76 dans le groupe non exposé. 
(IR 1,63 ; IC 95 % : 1,44 – 1,95). Le premier événement surve-
nait en moyenne à 5 ans +/- 4,4 ans. Après ajustement sur la 
période de naissance, le sexe, l’âge maternel, l’âge gestation-
nel, les paramètres néonataux, les anomalies morphologiques, 
les infections et le taux de bilirubine, le Hazard Ratio ajusté 

(aHR) pour le groupe photothérapie était réduit à 1,22 mais 
restait significatif (p < 0,009). Dans le modèle ajusté, le taux de 
bilirubine n’influençait pas le HR. De même, l’âge gestationnel 
et l’ethnie n’influençaient le aHR. Les garçons dans la cohorte 
entière avaient un risque augmenté de convulsions avec un 
aHR à 1,18 (IC 95 % : 1,10-1,27) et un risque augmenté de pho-
tothérapie avec un aHR à 1,33 (IC 95 % : 1,10-1,61) par rapport 
aux filles dont le aHR était de 1,07 (IC 95 % : 0,84-1,37). Avec 
la photothérapie, l’excès de risque ajusté sur 10 ans pour 1 000 
d’avoir des convulsions étaient de 2,4 (IC : 95 % : 0,6-4,1), soit 
3,7 (IC 95 % : 1,2-6,1) chez les garçons et 0,8 (IC 95 % : -1,7-3,2) 
chez les filles.

Ce travail rétrospectif sur une large cohorte confirme qu’il 
existe, même après ajustement sur plusieurs variables, un 
risque faiblement augmenté de convulsions chez les enfants 
exposés en période néonatale à une photothérapie, particuliè-
rement chez les garçons. Parmi les hypothèses, la photothé-
rapie pourrait, chez certains enfants, produire des radicaux 
libres responsables de lésions neuronales prédisposant à la 
survenue ultérieure de convulsions.

Quel est le devenir des adolescents ayant eu 
un bilan cardiaque avant la pratique de football 
à haut niveau ?

Malhotra A et al. Outcomes of cardiac screening in adolescent 
soccer players. N Engl J Med, 2018:379:524-534.

L a survenue de mort subite chez le jeune athlète, a priori 
en bonne santé, interroge sur la stratégie nécessaire avant 
la pratique d’un sport à haut niveau. En l’absence de 

registre spécifique sur la mort des jeunes athlètes, l’incidence 
est difficile à préciser. On estime qu’elle est de l’ordre de 0,5 
à 13 morts pour 100 000 athlètes mais les données concer-
nant des athlètes ayant eu au préalable un bilan cardiaque 
manquent.

L’association anglaise de football a établi un programme de 
screening cardiaque précis depuis 1997.

Le but de cette étude était de déterminer l’incidence et les 
causes de morts subites dans une population de footballeurs 
ayant eu un bilan cardiaque à l’adolescence.

Entre 1996 et 2016, 11 168 athlètes de l’association anglaise de 
football, dont 95 % étaient des garçons, avec un âge moyen de 
16 +/- 1,2 ans ont eu une évaluation cardiaque complète avec 
le remplissage d’un questionnaire spécifique, un examen cli-
nique, un électrocardiogramme, une échographie cardiaque. 
En cas de décès, la cause de celui-ci était évaluée à partir du 
registre de l’association grâce aux données des autopsies.
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Pendant la phase d’évaluation, 42 athlètes (0,8 %) ont eu un 
problème cardiaque identifié pouvant être responsable d’une 
mort subite (cardiomyopathies hypertrophiques, arythmo-
gènes ou dilatées, des syndromes de QT long, des coronaro-
pathies, des bicuspidies aortiques sévères et des syndromes de 
Wolff-Parkinson-White) contre indiquant la pratique de sport à 
haut niveau. De plus, 225 athlètes (2 %) avaient des anomalies 
congénitales ou valvulaires ayant nécessité des explorations 
complémentaires et un suivi spécifique.

Après cette évaluation, 23 décès de toutes causes ont été 
recensés dont 8 d’entre elles (35 %) étaient des morts subites 
attribuées à une cause cardiaque. Des cardiomyopathies 
étaient responsables des décès dans 7 cas sur 8 et un trouble 
du rythme dans l’autre cas. Six de ces patients (75 %) avaient 
un bilan cardiaque normal lors de l’évaluation initiale même 
après réévaluation à distance. Les 2 autres athlètes avaient 
une contre-indication à la pratique du football à haut niveau 
en raison d’une myocardiopathie diagnostiquée au moment 
de l’évaluation initiale. Le délai moyen de survenue du décès 
était de 6, 8 ans. Il y avait un suivi de 118 351 personnes-années 
au cours de cette période de 20 ans.

Ainsi, l’incidence de survenue d’une mort subite après un 
screening cardiaque chez des adolescents faisant du sport à 
haut niveau était de 1 pour 14 794 personnes-années ou 6,8 
pour 100 000 athlètes.

Ce travail met en évidence qu’une évaluation initiale per-
met de détecter la majorité des sujets à risque de mort subite. 
Cependant, la survenue de 0,38 % de mort subite essentielle-
ment par myocardiopathie évolutive malgré cette évaluation 
initiale interroge sur la nécessité de refaire des investigations 
notamment une échographie cardiaque à distance du bilan 
initial.
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