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Mise au point

Conduite a tenir devant une premiére crise
épileptique chez I'enfant

Management of the first seizure in children

Sfaihi. L “?, Kmiha. S *?, Maaloul. | 2, Ben Ameur. S 2, Kammoun. TH &2

@ Service de pédiatrie CHU Hédi Chaker Sfax Tunisie
@ Faculté de médecine sfax Tunisie

RESUME

la survenue d'une crise épileptique est un événement fréquent chez I'enfant. Cependant la conduite a tenir
devant un tel événement n'est pas consensuelle. La démarche diagnostique devant une premiére crise épilep-
tique consiste habituellement a affirmer la nature épileptique d'un épisode paroxystique puis rechercher une
cause occasionnelle qui peut nécessiter un traitement urgent. Si finalement le diagnostic d'une épilepsie est
retenu, il faut préciser son type et rechercher son étiologie. L'interrogatoire, I'examen clinique, voire quelques
examens simples, sont habituellement suffisants pour orienter vers la cause et permettre un traitement ur-
gent avant toute exploration complémentaire.

ABSTRACT

seizures are a common cause of hospitalization. The first step of the diagnostic approach is to affirm the epi-
leptic nature of a paroxysmal episode, secondly search an occasional cause that may require an urgent treat-
ment. If the diagnosis of epilepsy is established, it is necessary to specify its type and etiology. The history of
the patient, the clinical examination, with a few simple exams, are usually sufficient to recognize the cause of
the seizure and allow urgent treatment before further exploration.

Démarche diagnostique devant une premiére crise épileptique de I'enfant
1- INTRODUCTION :

Les crises épileptiques (CE) sont une cause fréquente d’hospitalisation en pédiatrie : un enfant sur 20 fait
au moins une crise avant l'age de 5 ans [1].

Dans la plupart des cas, il s'agit d'une cause occasionnelle, le plus souvent en rapport avec la fievre. Cepen-
dant, c'est aussi dans cette tranche d'age que débute la majorité des épilepsies.

L'objectif devant une premiére CE est de déterminer, en premier lieu, si 'événement paroxystique est réelle-
ment une manifestation épileptique, secondairement rechercher une cause occasionnelle urgente, en par-
ticulier une infection du systéme nerveux central. Enfin, dans I'nypothese d'une premiere crise révélant une
épilepsie débutante, la démarche consiste a établir le diagnostic étiologique de I'épilepsie[2-4]. Linterroga-
toire, 'examen clinique, voire quelques examens simples, sont habituellement suffisants pour orienter vers
la cause et permettre un traitement urgent avant toute exploration complémentaire.

2- DEFINITIONS ET CLASSIFICATIONS :
2-1Crise épileptique

Une crise épileptique est définit par la présence transitoire de signes et/ou symptémes dus a une activité
neuronale anormale excessive ou synchrone dans le cerveau [3]. Les symptdmes peuvent étre trés variables
et dépendent de la ou des populations neuronales affectées par la décharge. L'étendue de la décharge
neuronale (localisée ou généralisée) au cours de la crise, permet d'opposer cliniquement les crises a début
focal aux crises a début généralisé.

Auteur correspondant :
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- Crise épileptique & début généralisé

Elle débute a un endroit, et met en jeu rapidement
des réseaux distribués de maniere bilatérale. De
tels réseaux bilatéraux peuvent inclure des struc-
tures corticales et sous-corticales, mais ne né-
cessitent pas d'inclure le cortex dans son inté-
gralité[2]. Les crises généralisées sont classées
selon la présence ou I'absence de manifestations
motrices ; ainsi on distingue les CE a début gé-
néralisé avec manifestations motrices (crises to-
nico-clonique, tonique, atonique, myoclonique,
myoclono-tonico-clonique, myoclono-atonique,
atonique et les spasmes épileptique) et les CE
généralisées sans manifestations motrices ou les
absences (Figure 1)[2].

[ Début focal ] [début généralisé ] [ Débutinconnu |

Altération de mo“-r \

Ia consclence

consclent Moteur

tonico-clomique tonico clonique
clonique spasme épileptique
Bebut moteur \ tonique Non-Moteur
automatisme myoclonique
atonique myoclono.-tonico-clonique trouble du comportemen
clonique myoclono-atomique
spasme épileptique atomique
hyperkinetique spasme épileptique [m
myoclonique Non-Moteur (ab )
(o-.lqn Wq.‘
Début non moteur atypique
autonomique myoclonique
trouble de comp ¥
cognitive
emotionel
\ semsoriel /

focal & tomico-clomique bilateral

figure 1 : Classification des crises épileptiques selon
I'ILAE 2017 [2]

- Crise épileptique & début focal

Elle débute au sein de réseaux limités a un seul hé-
misphére. Elle peut impliquer un secteur tres loca-
lisé ou plus large. Les crises focales peuvent dé-
buter dans des structures sous corticales. Pour
chaque type de crise, le point de départ de la crise
est identique d'une crise a l'autre, avec un mode
de propagation préférentiel qui peut impliquer
I'némisphere controlatéral. Dans certains cas, tou-
tefois, il existe plus d'un réseau mis en jeu, et plus
d'un type de crise, mais chaque crise individuelle
a le méme point de départ. La classification des
CE focales est basée sur l'altération du niveau de
conscience (Figure 1)[2].

- Crise épileptique & début inconnu

Lorsque le début de la CE n'est pas certain, elle est
classée dans ce groupe jusqu'a ce que davantage
de données permettent de la diagnostiquer de
maniere fiable.

2-2 Epilepsie

L'épilepsie est définie par I'une quelconque des ma-
nifestations suivantes: (1) survenue d'au moins
deux crises non provoquées (ou réflexes) espacées
de plus de 24 heures ; (2) survenue d'une crise non
provoquée (ou réflexe) et probabilité de survenue
de crises ultérieures au cours des 10 années sui-
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vantes similaire au risque général de récurrence
(au moins 60 %) observé aprés deux crises non
provoquées ; (3) diagnostic d'un syndrome épilep-
tique [5].

La classification des épilepsies de I''LAE 2017 [3]
distingue 3 types d'épilepsie : généralisée, focale
et combinée (focale et généralisée). Lorsque le
type d'épilepsie n'est pas déterminé, I'épilepsie est
classée dans la catégorie inconnue. Cette classifi-
cation est importante a suivre par le praticien car
elle permet de définirles stratégies thérapeutiques
et d'évaluer le pronostic de la maladie (Figure 2).
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figure 2 : Classification internationale de I'épilepsie
2017 [3]

- Epilepsie généralisée

Le diagnostic dépilepsie généralisée est basé sur
I'association de critéres clinique et électroencépha-
lographique. Différents types de CE généralisées
peuvent se voir : tonique, atonique, tonico clonique,
myoclonique ou absence. LEEG intercritique montre
typiquement des décharges généralisées de pointes
ondes [3].

- Epilepsie focale

Le diagnostic repose sur lassociation de CE fo-
cales a des anomalies EEG focales. Tous les types de
CE focales peuvent se voir : avec ou sans perte de
conscience, CE motrices ou non et CE focales tonico
clonique bilatérale.

- Epilepsie combinée généralisée et focale

Certains patients peuvent avoir des CE généralisée
et focale. Le diagnostic est fait sur la description
clinique des crises et les données de 'EEG. Les en-
registrements critiques sont utiles mais non obli-
gatoire pour le diagnostic. LEEG intercritique peut
montrer a la fois des décharges épileptiques foca-
lisées et généralisées. Le syndrome de Dravet et le
syndrome de Lennox-Gastaut sont des exemples
d'épilepsie combinée [3].

- Epilepsie de type inconnu

Le terme "Inconnu” est utilisé quand le clinicien est
incapable de déterminer si le type d'épilepsie est
focal ou généralisé parce qu'il n'y a pas suffisam-
ment d'informations disponibles[3].




2-3 L'état de mal épileptique

L'état de mal épileptique (EDM) est une condition
résultant soit de I'échec des mécanismes respon-
sables de l'arrét des crises épileptiques soit de
I'initiation de mécanismes qui conduisent a des
crises anormalement prolongées (aprés un temps
t1). C'est une condition, qui peut avoir a long terme
des conséquences (aprés le point de temps t2), in-
cluant la mort neuronale, les lésions neuronales, et
I'altération des réseaux neuronaux, selon le type et
la durée des crises. tl et t2 varient en fonction du
type des crises épileptiques (CE) (tableau I)[6].

Tableaul:. Définition de I'état de mal épileptique.
Dimensions opérationnelles avec tl indiquant le
temps a partir duquel le traitement d'urgence de CE
doit étre instauré et t2 indiquant le temps a partir
duquel des conséqguences a long terme peuvent étre
attendus [6].

tl t2
Quand la CE Quand la crise peut
est prolongée | entrainer des consé-
quences a long terme
Type de CE (Iésions neuronales,
mort neuronal,
altérations des réseaux
neuronaux et déficits
fonctionnels)
CE tonico- 5min 30min
clonique
CE focale avec 10min >60min
altération del'état
deconscience
Absence 10-15min inconnu

3-DIAGNOSTICS DIFFERENTIELS :

- Les trémulations

Ce sont de fins tremblements des extrémités, du
menton, accentués par les pleurs, la colére, dis-
paraissent lorsqu'on immobilise le segment de
membre.

- Les myoclonies du sommeil

Brusques sursauts d'un membre ou d'un segment
de membre, parfois répétées en salves, sont trés
fréquents chez les nourrissons et n‘'ont aucune si-
gnification pathologique.

- Les malaises dus da un reflux gastro-cesophagien

lls sont une expression sévere du reflux, marqués par
une hypertonie, puis apnée et cyanose, enfin hypo-
tonie et paleur ; quelques clonies peuvent se voir.

- Les syncopes vagales

Sont plus rares chez le nourrisson ; un facteur dé-
clenchant est retrouvé par l'interrogatoire soigneux
des parents : peurs, émotions, stress, vue du sang,
traumatisme.
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- Les spasmes du sanglot

lls sont la cause la plus fréquente de syncope entre
6 mois et 3 ans. Il existe un facteur déclenchant
qui est souvent le méme pour chaque patient. |l
s'agit souvent d'une colére ou une contrariété. Le
diagnostic se fait a l'interrogatoire. On note deux
formes cliniques différentes : la forme dite « bleue
» cyanosante et la forme dite « blanche » synco-
pale. La forme« bleue » avec cyanose est la plus fré-
guente. Le spasme survient a la suite d'un facteur
émotionnel déclenchant : contrariété, peur, colére...
L'enfant en pleurant reprend de moins en moins son
souffle avec une phase expiratoire de plus en plus
longue jusqu'a un blocage thoracique. Ces épi-
sodes peuvent aller jusqu'a la perte de conscience
avec une hypotonie globale. La forme « blanche
» est souvent déclenchée par la peur. Il peut exis-
ter un cri bref. Il s'agit d'un épisode de paleur suivi
d'une perte de conscience avec parfois une chute.
Dans cette forme blanche, il existe parfois des se-
cousses cloniques oculaires ou des membres (syn-
cope convulsivante)[1].

- Les terreurs nocturnes

Elles font partie des « parasomnies » et peuvent
parfois étre confondues avec des crises épileptiques
nocturnes. Il s'agit de manifestations paroxystiques
nocturnes sans gravité. Elles surviennent souvent
entre 2 et 4 ans et sont le plus souvent observées
en premiere partie de nuit en sommeil lent profond.
L'enfant présente un réveil nocturne, s'assoit avec
un air terrorisé. La terreur dure quelques minutes
pendant lesquelles sont observés des pleurs et des
cris que les parents ne peuvent pas calmer. Lenfant
se rendort ensuite calmement sans garder de sou-
venir de I'épisode [1].

- Les pseudo-crises épileptiques

Cette entité relativement fréquente n'est pas tou-
jours facile a reconnaitre.

Il n'y a pas de systématisation neurologique et les
épisodes sont souvent de longue durée. Ces crises
peuvent nécessiter un enregistrement EEG-vi-
déo prolongé pour faire la preuve de leur nature. |l
faut rester tres prudent avant d'exclure 'existence
de vraies crises épileptiques car la coexistence de
crises d'épilepsies et de crises pseudo-épileptiques
ne sont pas rares (environ 10 % des épileptiques) [1].

4-DEMARCHE DIAGNOSTIQUE :

Le diagnostic de crise épileptique n'est pas toujours
facile chez I'enfant, car la séméiologie des crises est
trés différente en fonction de I'age de survenue et
de la localisation de la décharge critique. Le dia-
gnostic positif est posé sur l'interrogatoire qui per-
met également de collecter les éléments orientant
vers |'étiologie de la crise et permet de cibler les
examens complémentaires en fonction de l'orien-
tation étiologique (Figure 3).




Premigre crise épileptique

“Interrogatoire +Examen clinique

“TDM cérébrale si CE prolongée, focale ou répétée, anomalie de
I'examen ou notion de ani

*ionogramme sanguin, calcémie, glycémie (si signes d'appel)
*PL (si CE+fidvre avant 6 mois ou si signes d'appel de
méningoencéphalite )

diagnostics différentiels

Convulsion
occasionnelle

EEG
IRM cérébrale
traitement étiologique +/-génétique

+/-bilan métabolique

Epilepsie

diagnostic étiologique
ou syndromique
+/-traitement antiépileptique

figure 3 : Démarche diagnostique devant une pre-
miere crise épileptique chez l'enfant.

4-1 Interrogatoire

Linterrogatoire de la famille, en particulier du ou
des témoins de la crise, permettant de préciser les
caractéristiques suivantes :

- Les circonstances de survenue (sommeil/veille,
horaire, éventuel facteur déclenchant..).

- Le premier signe considéré comme anormal :
révulsion oculaire, résolution du tonus, perte de
connaissance, rupture de contact, déviation de la
téte et/ou des yeux, changement de teint..

- Les phénomenes paroxystiques observés en insis-
tant sur la chronologie des évenements observés.
Aucun élément clinique seul ne permet de déter-
miner seul si un événement paroxystique était ou
non une crise épileptique. Les symptdmes observés
dépendent de l'origine de la décharge et de sa pro-
pagation au niveau du cortex cérébral :

e contraction tonique, mouvements cloniques, ré-
solution du tonus responsable d'une chute ou d'un
effondrement du tronc, crises généralisées tonico-
cloniques..

e révulsion oculaire isolée

e hypersialorrhée

o Existence de signes végétatifs (paleur, modifi-
cation pupillaire, vomissements, modification des
rythmes cardiaques et respiratoire

e Incontinence

- L'existence éventuelle d'un déficit post-critique
(hémiparésie en particulier), et sa durée.

- Lexistence ou non d'un coma post critique, qui
n'‘est pas spécifique ni constant en cas de CE.

- Le caractere unique de I'épisode ou l'existence
d'épisodes similaires. La répétition des épisodes
critiques et leur caractére stéréotypé permet
d'évoquer le diagnostic.

- Signes associés : fievre, traumatisme, vomisse-
ments, trouble de la conscience, changement de
comportement..

- Eléments pouvant évoquer le caractére occasion-
nel d'une crise tel gu'un traumatisme cranien ré-
cent, fievre, signes d'hypertension intracranienne,
trouble de conscience ..
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- antécédents médicaux de l'enfant (souffrance
foetale aigue, maladie chronique, malformation céré-
brale connue, facteurs de risque thromboembolique. . )
- Le développement psychomoteur de I'enfant

- antécédents familiaux d'épilepsie ou de crise fé-
brile [1,4,7.8].

4-2 Examen clinique

- Le caractére fébrile doit faire rechercher en urgence
une infection du systeme nerveux centrale, bien que
la cause la plus fréquente reste la crise fébrile.

- Mesure du périmétre cranien (macrocranie ou mi-
crocéphalie)

- Palpation de la fontanelle.

- Examen neurologique complet : appréciation de
I'état de conscience, recherche de déficit moteur,
hémiplégie, paralysie faciale...

- Apprécier l'état d’hydratation a la recherche de
signes de déshydratation.

- Mesurer de la tension artérielle a la recherche
d'une hypertension artérielle.

- Rechercher une paleur cutanéo-muqueuse qui
peut étre associée a un hématome intracranien.
- Examen cutané a la recherche de tache cutanée
café au lait, tache achromique ou de stigmates cu-
tanés de maltraitance ou écchymose.

- Auscultation cardiaque a la recherche d'un souffle
dans le cadre d'une cardiopathie

- Rechercher des signes de rachitisme chez le nourrisson
- Examen somatique complet[4,7,8].

4-3 Examens complémentaires

Les examens complémentaires ne sont pas systéma-
tiques et sont guidés par l'orientation étiologique.
4.3.1. Bilan biologique

4+glycémie et ionogramme sanguin

La réalisation d'examens biologiques n'est pas sys-
tématique, notamment lorsque I'examen clinique
et I'anamnése ne trouvent aucun facteur pouvant
étre a l'origine de désordres électrolytiques[4,8,9].
Les études ayant évalué l'apport diagnostique
d'un bilan biologique systématique compre-
nant une glycémie et un ionogramme suggérent
que les anomalies observées sur ces parameétres
étaient toujours liées a la présence d'éléments cli-
niques évocateurs. Par ailleurs en cas de troubles
ioniques, les crises épileptiques sont le plus sou-
vent prolongées ou répétitives[9-11].

4+ La ponction lombaire

La ponction lombaire est discutée chez un enfant
ayant fait une crise épileptique en contexte fébrile.
Elle doit étre systématique devant un syndrome
méningé et/ou d'un syndrome septique et/ou
d'un trouble du comportement et avant l'age de
6 mois[4,9,10].

A l'inverse, la PL est non indiquée en cas de crise
fébrile (CF) simple (généralisée, bréve et unique
sur24h) sans signe de méningite ni syndrome
septique ou trouble du comportement y compris
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chez le nourrisson entre 6 et 12 mois. Mais une sur-
veillance hospitaliére de courte durée (minimum
4h) pour réévaluation chez les moins de 12 mois
[9,10,12].

4.3.2. Electroencéphalogramme

Il est fortement recommandé d'effectuer rapide-
ment I'EEG apres I'événement paroxystique dans
le but déliminer les diagnostics différentiels de
mouvements anormaux, d'essayer de trouver des
éléments pour faire un diagnostic au sein de la
classification syndromique et de fournir des élé-
ments d'orientation topographique en cas d'épi-
lepsie focale [13]. Il doit alors étre réalisé le plus tét
possible, si possible dans les 24 heures suivant la
crise, afin d'augmenter sa sensibilité[14].

En cas de convulsions occasionnelles telles que les
crises fébriles complexes ou les crises d'état de mal
fébrile 'EEG peut contribuer au diagnostic d'une
encéphalite, d'abces cérébral.

En cas d'une épilepsie débutante, il aide au dia-
gnostic positif par I'enregistrement des anomalies
intercritiques ou des manifestations critiques en
EEG-vidéo. Il peut aussi contribuer au diagnostic
d'un syndrome épileptique dés la premiere crise
si 'ensemble des éléments cliniques et anamnes-
tiques sont concordants (ex. : épilepsie a pa-
roxysmes rolandiques, épilepsie occipitale bénigne
de l'enfant, épilepsie-absence de l'enfant..)[14].

4.3.3. Imagerie cérébrale

Aprés une premiere crise, I'imagerie cérébrale n'est
pas systématique. Elle doit étre réalisée chaque
fois qu'une anomalie cérébrale est suspectée.
Dans le cadre de I'urgence, un scanner cérébral doit
étre demandé lorsqu'il existe un déficit postcri-
tique qui n'est pas rapidement résolutif ou si
I'état clinique habituel n'est pas récupéré rapide-
ment [4]. Les indications d'imagerie en urgence
seront plus larges chez le nourrisson de moins
d'un an compte tenu de la difficulté de I'examen
neurologique avant un an et de la fréquence des
causes traumatiques des crises épileptique [15].
Le scanner recherchera en urgence, des compli-
cations de traumatisme cranien, une hémorragie
cérébrale, un cedéme cérébral, un accident isché-
mique ou une lésion parenchymateuse avec syn-
drome de masse. L'IRM est indiquée si suspicion
d'encéphalite ou en cas d'épilepsie débutante. En
effet, elle représente I'examen de choix pour faire
le diagnostic étiologique lorsque la clinique sug-
gére une crise d'épilepsie symptomatique [7,15].
Les indications de I'lRM varient en fonction de
I'age de l'enfant, des facilités a réaliser I'examen,
de la nécessité ou non de pratiquer une anesthé-
sie. Néanmoins, il est habituel de demander une
IRM devant :

- une premiere crise épileptique si elle est focale,
ou devant une premiére crise généralisée si elle
s'associe a une anomalie ou une régression du dé-
veloppement, a une anomalie de I'examen clinique
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(neurologique, cutané et général), ou & une anoma-
lie focale de l'électroencéphalogramme (EEG).

- Une crise fébrile complexe,

- des spasmes infantiles et des myoclonies avant
l'age de 1 an.

- Dans tous les cas d'épilepsie cas en dehors de
I'épilepsie a pointes centro temporale typique, I'épi-
lepsie absence de l'enfant et I'épilepsie myoclo-
nique juvénile [15,16].

4.3.4. Autres examens complémentaires

D'autres examens complémentaires sont rarement
envisagés apres une premiére CE sauf sil'anamnese
et 'examen clinique sont fortement évocateurs de
certaines étiologies comme un bilan métabolique
spécialisé a la recherche d'une maladie métabolique
ou une étude génétique voir un bilan immunolo-
gique. Ces bilans seront envisagés en deuxieme
étape et apres avis spécialisé.

5-CAUSES DES CRISES EPILEPTIQUES :

5-1 Convulsions occasionnelles

L'interrogatoire et lI'examen clinique permettent
d'envisager chacune des causes. Il est habituel
de classer ces causes en fonction de l'age (nou-
veau-né, nourrisson et enfant), et du caractére
fébrile ou non. Le Tableau Il présente une liste
non exhaustive de causes de crises épileptiques
occasionnelles.

Tableau Il : Principales causes des convulsions occa-
sionnelles

Infectieuse
Infections du systéme nerveux central : encéphalites,
méningite compliquée, abcés cérébral...
convulsions associées aux infections a rotavirus, virus
respiratoire syncytial...

Traumatique
Hématome sous dural - Hématome extradural
Contusion cérébrale - syndrome du bébé secoué

Toxique
- Médicaments : atropiniques, camphre, codéine,
opiacés, imipraminiques, phénothiazine, salicylés,
théophylline
- Alcool
- Organophosphoré
- Monoxyde de carbone

Vasculaire
Accident vasculaire cérébral

Métabolique
Hypoglycémie
Hypocalcémie
Hyponatrémie

Hypertension artérielle

4 Chez le nouveau-né

- Les encéphalopathies ischémiques/anoxiques
néonatales constituent la principale cause de
convulsions néonatales chez le nouveau-né aterme.
- L'accident vasculaire cérébral néonatal est res-
ponsable dans 6,1 % a 14 % des cas.
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- Les méningites et méningoencéphalites bacté-
riennes, constituent 5 % a 20 % des convulsions
néonatales.

- Les troubles métaboliques sont la cause de
convulsions néonatales peu séveéres s'ils sont tran-
sitoires et rapidement dépistés et corrigés.

- Les traumatismes obstétricaux peuvent étre res-
ponsables de contusion cérébrales, d'hématomes
sous-duraux et d’hémorragies intraventriculaires,
sous-durales ou sous-arachnoidiennes.

- Les intoxications néonatales sont rarement en
cause, il s'agit principalement du sevrage de bar-
biturique et d'alcool, plus rarement de morphine et
d'une intoxication par la lidocaine [1,4].

4 Chez le nourrisson et I'enfant
» Convulsions avec fiévre
v Les crises fébriles

Les crises fébriles (CF) (ou convulsions fébriles)
constituent la cause la plus fréquente des crises
épileptiques dans l'enfance [1]. Elles surviennent
chez 2 a 5 % des enfants, habituellement entre 6
mois et 5 ans, avec un pic a 18 mois. Selon la dé-
finition de la Ligue internationale contre I'épilepsie
(ILAE, 1993), il s'agit de crises épileptiques surve-
nant dans un contexte fébrile, non causées par une
infection du systéme nerveux central (SNC) ni par
d'autres causes bien définies telles que hypoglycé-
mie, déshydratation, toxique médicamenteux, chez
un enfant de plus de 6mois sans antécédent de
crise néonatale ou non fébrile[17]. La société fran-
caise de neurologie pédiatrique distingue les CF
en CF simples ou compliquées (complexes) sur la
base de cing critéres : I'age, la durée, la focalisation,
I'examen neurologique et les antécédents neurolo-
giques[9]. Quand a l'académie américaine de pédia-
trie, elle utilise seulement 3 critéres : la focalisation,
la durée prolongée et la répétition en 24 heures.
Ainsi, une CF est dite simple si elle est généralisée
de durée inférieure a 15 minutes et non répétée en
24heures (Tableau ) [10].

Tableaulll: Caractéristiques des crises fébriles simples
et compliquées[10]

Crise fébrile simple s

compliquée
durée inférieure a 15 Supérieur a 15
minutes minutes
Crise généralisée Crise focale
focalisation sans d.eflat post ou déficit post
critique critique
Répétée
dans les 24 non oui
heures
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v Infections du systéme nerveux central

Les méningites purulentes, virales et la ménin-
goencéphalite herpétique doivent systématique-
ment étre évoquées devant un nourrisson fébrile
présentant une et surtout plusieurs crises épilep-
tigues. Dans les méningites bactériennes, les crises
sont souvent généralisées tonicocloniques qui ré-
sultent de diverses complications (hyponatrémie,
ocedéme cérébral, thrombose artérielle ou veineuse).
Dans le cas de l'encéphalite herpétique, les crises
sont focales, motrices, de la face et du membre su
périeur, bréves mais répétées. Ce n'est qu'au bout
de quelgues heures ou quelques jours que se dé-
veloppe un état de mal. Leur topographie hémi-
faciale et leur survenue au deuxiéme ou troisieme
jour de fiévre sont trés suspectes, bien que I'age de

survenue soit celui des convulsions fébriles[1,4,7].

v Hyperthermie maligne du nourrisson

» Convulsions occasionnelles sans fiévre

Elles ont des causes variées. Le Tableau Il reprend
les différentes étiologies.

5-2 Epilepsie débutante

En cas d'une épilepsie débutante, la démarche
consiste a établir le diagnostic du type d'épilepsie
en utilisant la classification internationale des épi-
lepsies et des syndromes épileptiques (Figure 2 et
Tableau IV).

Tableau IV : Syndromes épileptiques organisés par
age de début [7]

Période Néonatale

- Epilepsie néonatale familiale bénigne (BFNE)
- Encéphalopathie myoclonique précoce (EME)
- Syndrome d'Ohtahara

Nourrisson

- Epilepsie du nourrisson a crises focales migrantes

- Syndrome de West

- Epilepsie myoclonique du nourrisson (MEI)

- Epilepsie bénigne du nourrisson

- Epilepsie familiale bénigne du nourrisson

- Syndrome de Dravet

- Encéphalopathie myoclonique des affections non progres-
sives

Enfant

- Crises fébriles plus (FS+) (peut débuter chez un nourrisson)
- Syndrome de Panayiotopoulos

- Epilepsie a crises myoclono atoniques (précédement
astatiques)

- Epilepsie bénigne avec pointes centrotemporales (BECTS)
- Epilepsie autosomique dominante a crises frontales noc-
turnes (ADNFLE)

- Epilepsie a crises occipitales de début tardif (Type Gas-
taut)

- Epilepsie avec absences myocloniques Syndrome de Len-
nox Gastaut

- Encéphalopathie épileptique avec pointes ondes continues
au cours du sommeil (CSWS)

- Syndrome de Landau Kleffner (LKS)

- Epilepsie absences de I'enfant (CAE)
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Adolescence - Adulte

- Epilepsie absences de l'adolescent (JAE)

- Epilepsie myoclonique juvénile (JME)

- Epilepsie a crises généralisées tonico-cloniques prédomi-
nantes

- Epilepsie myoclonique progressive (PME)

- Epilepsie autosomique dominante avec crises a symptoma-
tologie auditive (ADEAF)

- Autres formes d'épilepsie temporale familiale

Epilepsies dont I'age de début est moins spécifique
- Epilepsie focale familiale & foyer variable (enfant et adulte)
- Epilepsies réflexes

Il s'agit de rassembler les éléments cliniques (age
de début, antécédents, type(s) de crises épilep-
tiques) et les éléments paracliniques (données de
I'EEG et de I''RM).

5.2.1. Syndromes épileptiques

Les syndromes épileptiques sont représentés dans
le tableau |.

5.2.1.1. Chez le nouveau-né
» Syndrome d'Ohtahara

Le syndrome d'Ohtahara est une forme d'encépha-
lopathie épileptique précoce définie par I'associa-
tion de spasmes épileptiques a d'autres types de
crises ; d'un EEG de type suppression-burst, avec
des périodes de silence plus bréves que les bursts
en moyenne. Dans environ 50 % des cas, ce syn-
drome est en rapport avec une anomalie structu-
rale du systéme nerveux central ; dans le reste des
cas, il est d'origine génétique. Récemment, plu-
sieurs genes ont été impliqués dans ce syndrome:
ARX, GC1, MUNCI18-1/STXBP1 et SRGAP2. Aucun
traitement n'est actif dans cette pathologie[18].
> Epilepsie myoclonique précoce

Il s'agit d'une forme trés rare d'épilepsie. Les crises
sont essentiellement constituées par des myo-
clonies erratiques incessantes. Il existe parfois
des myoclonies massives, mais pas de spasmes
épileptiques. LEEG est pauvre, de type suppres-
sion-burst, mais avec des périodes de silence plus
longues que les bursts en moyenne. Les causes
sont souvent métabolique[18].

5.2.1.2. Chez le nourrisson
» Syndrome de West

Le syndrome de West ou syndrome des spasmes
infantiles est une encéphalopathie épileptique sé-
vére. Il est la cause la plus fréquente de détério-
ration psychomotrice du nourrisson. Son incidence
varie de 2,9 a 4,5 pour 100 OOO naissances vi-
vantes avec une prépondérance masculine. L'age
de début se situe entre 3 et 7 mois. La triade cli-
nique repose sur la présence d'un type particu-
lier de crises : les spasmes épileptiques associés a
une régression psychomotrice et a un tracé hyp-
sarythmique a I'EEG. La régression psychomotrice
accompagne |'épilepsie et est présente dans 95%
des cas. Une cause est identifiée chez 75% des
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enfants. Les principales étiologies sont les Iésions
anoxoischémiques, les syndromes neurocutanés,
les erreurs innées du métabolisme, les infections
anté et postnatales, les hémorragies intracra-
niennes et les causes génétiques. La fréquence des
cas cryptogéniques ont diminué en raison des pro-
gres des techniques d'imagerie cérébrale, métabo-
liques et génétiques et représentent 9 a 15% des
cas. Le syndrome de West idiopathique est rare
et est caractérisé par un développement normal
avant l'apparition des spasmes[18].

v _Epilepsie myoclonigue sévére du nourrisson ou
syndrome de Dravet

Le syndrome de Dravet est une forme rare d'épi-
lepsie de la petite enfance (1/20 OO0 naissances).
Elle débute souvent sous forme de crises prolon-
gées, fréquemment fébriles, vers le milieu de la
premiere année de vie. Les crises sont cloniques ou
tonicocloniques, généralisées ou unilatérales, al-
ternant d'un coté et de l'autre avec une durée trop
longue, souvent supérieure a 15 min. Secondaire-
ment, ces crises évoluent vers une épilepsie gé-
néralisée associant des myoclonies, des absences
atypiques et des crises focales. Au cours de la deu-
xiéme année de vie, un retard du développement
devient évident avec une maladresse, une ataxie,
des troubles cognitifs et des troubles du compor-
tement [1,18].

v Epilepsie avec crises partielles migrantes

Cest une encéphalopathie épileptique débutant
toujours avant 6 mois, mais souvent avant 3 mois
et évoluant vers des crises partielles subcontinues
qui migrent d'une région a l'autre du cortex, asso-

ciées a une détérioration psychomotrice majeure.
Cette épilepsie est pharmacorésistante[18].

5.2.1.3. Chez |'enfant
» Epilepsie absence de I'enfant

Elle représente environ 5-10 % des épilepsies de
I'enfant. Elle débute vers 5-7 ans et disparait gé-
néralement a l'adolescence. Elle se manifeste par
des ruptures de contact qui durent quelques se-
condes et qui sont pluriquotidiennes. Ces ruptures
de contact sont accompagnées sur 'EEG par des
bouffées de pointes ondes bilatérales, synchrones
atrois cycles par secondes de début et fin brutales.
Ces absences sont favorisées par I'hyperpnée. Le
pronostic est généralement bonl1,7]. Toutefois une
forme résistante est observée chez 5 a 10% des
patients et un trouble attentionnel chez presque
un tiers des patients.

» L'épilepsie a pointes centrotemporales

Elle débute a I'age scolaire (entre 4 et 12 ans). Les
crises ont typiquement lieu a I'endormissement ou
au réveil ; elles intéressent la sphére oropharyngée:
bruits de gorges, clonies de I'hémiface, troubles ar-
thritiques, parfois précédés de paresthésies de la
langue, des levres et des joues. Les crises peuvent
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se propager au membre supérieur et inférieur ipsi-
latéral. Le contact est, en regle, préservé mais une
rupture de contact est possible. Une généralisation
secondaire est possible. LEEG de veille peut-étre
normal ou peut aussi montrer des pointes ty-
pigues, de localisation centro temporale, tripha-
siques et de grande amplitude, survenant de fagon
isolée ou en bouffée. Ces anomalies sont toujours
trés activées par le sommeil. Cette épilepsie se ca-
ractérise par la rareté des crises et leur disparition
spontanée en la 3 ans et une évolution favorable
[7]. Mais au cours des derniéres années, plusieurs
études ont décrit chez ces patients des troubles de
I'attention et hyperactivité, des troubles cognitives
et des difficultés scolaires[19].

> Lépilepsie myoclonoastatique (syndrome de
Doose)

Il s'agit d'une épilepsie rare qui débute vers 2-3
ans, par un orage de crises généralisées tonico-
clonigues ou cloniques, des myoclonies massives
ou parcellaires, des chutes et des absences. L'EEG
est peu altéré, avec des pointes ondes pendant le
sommeil et un aspect un peu ralenti sur les deux
régions centrales. Initialement, le pronostic est dif-
ficile a préciser : certains enfants guérissent en
quelques années avec peu de troubles cognitifs,
d'autres gardent une épilepsie généralisées phar-
maco résistante et de troubles cognitifs[18].

» Le syndrome de Lennox-Gastaut

Le syndrome de Lennox-Gastaut est une épilep-
sie généralisée de l'enfant entre 3 et 10 ans. Il est
caractérisé par une triade symptomatique com-
portant des crises toniques axiales diurnes et
nocturnes, des crises atoniques responsables de
chutes et des absences atypiques ; un pattern EEG
associant des bouffées de pointes ondes lentes
diffuses pendant la veille, et des bouffées et des
pointes ondes rapides et des rythmes rapides gé-
néralisés pendant le sommeil et un ralentissement
du développement intellectuel et des troubles de
la personnalité. L'évolution se fait souvent vers une
épilepsie pharmacorésistante et I'aggravation des
troubles neuropsychologiques [1,18].

5.2.2. Les autres causes d’épilepsie

5.2.2.1. Les épilepsies structurelles

Le diagnostic d'une étiologie structurelle est re-
tenu devant la présence d'anomalies visibles sur
I'imagerie cérébrale concordantes avec la descrip-
tion clinique des CE et les anomalies électroen-
céphalographiques(3]. Lidentification d'une lésion
structurelle nécessite des études IRM appropriées
en utilisant des protocoles spécifiques d'épilepsie.
Ces épilepsies se caractérisent par la survenue des
crises focales stéréotypées. Les manifestations cli-
niques critiques sont fonction de la localisation cé-
rébrale initiale de la décharge puis de son éventuelle
propagation [20].

Elles peuvent étre secondaires aux anomalies de dé-
veloppement cortical (les dysplasies corticale avec
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cellules ballonisées (type I1), la sclérose tubéreuse de
bourneville, la tumeur dysembryoplasique neuroé-
pithéliale et le gangliogliome..), les séquelles d'hy-
poxie néonatale ou d'accident vasculaire cérébral
(AVQ), les tumeurs cérébrales ou post traumatique.

5.2.2.2. Les épilepsies infectieuses

Le concept d'une cause infectieuse est que I'épi-
lepsie est la conséquence directe d'une infection
connue ou présumée dont les crises sont la mani-
festation principale. La cause infectieuse concerne
les cas d'épilepsie survenant au décours d'un épi-
sode infectieux, plutdt qu'aux crises épileptiques
survenant durant la phase aigué de l'infection telle
que la méningite ou I'encéphalite.

5.2.2.3. Causes vasculaires

Par définition, les crises de ['épilepsie post vas-
culaire surviennent dans les suites d'un accident
vasculaire cérébral ischémique ou hémorragique
constitué dans un délai pouvant aller jusqu'a deux
ans ; les accidents hémorragiques sont les plus
pourvoyeurs d'épilepsie vasculaire[21].

5.2.2.4. Les épilepsies métaboliques

Le concept d'épilepsie métabolique est que I'épi-
lepsie est la conséquence directe d'un désordre
métabolique connu ou présumé dont les crises
sont la manifestation principale. Parmi ces maladies
meétaboliques la porphyrie, les aminoacidopathie,
I'épilepsie pyridoxinodépendance... Le plus souvent
les CE ne sont pas spécifiques. Cependant, certains
types de crises peuvent orienter vers certaines er-
reurs innées du métabolisme. Une maladie méta-
bolique doit étre suspectée chez des nourrissons
présentant des crises myocloniques, des crises to-
niques ou des spasmes a début précoce [22,23].

5.2.2.5. Les épilepsies immunes

Le concept d'une épilepsie immune est que I'épi-
lepsie résulte directement d'un désordre immuni-
taire dont les crises sont la manifestation principale.
Une étiologie immune peut étre conceptualisée si
mise en évidence d'une inflammation du systéme
nerveux central avec preuves dauto-immunité.
La plupart des cas rapportés concernent la popu-
lation adulte, bien que certains cas soient égale-
ment observés chez les adolescents et les enfants.
Trois anticorps sont maintenant décrits : l'anti-
corps anticanaux potassiques dépendant du vol-
tage (voltage-gated potassium channels (VGKQ)),
l'antiacide glutamique décarboxylase (GAD) et
I'antirécepteur a N-methyl-D-aspartate (NMDA).
La reconnaissance rapide de cette cause est trés
importante, car un traitement immunomodulateur
précoce semble modifier favorablement le décours
clinique[24,25].

5.2.2.6. Les épilepsies génétiques

Le concept d'épilepsie génétique est que I'épilepsie
est la conséquence directe d'un défaut génétique
connu ou présumé dont les crises sont la manifes-
tation principale[3].

De nombreux genes dépilepsie ont été identi-
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fiés ces dernieres années, principalement dans les
formes monogéniques, ceci grace a I'émergence
des approches de séquencage de nouvelle gé-
nération et a la baisse exponentielle de leur colt.
Au-dela du groupe des génes codant, comme cela
était prévisible, pour divers types de sous unités
de canaux ioniques (par exemple canaux sodium
ou potassium, ou encore récepteurs GABA, ou
récepteurs au glutamate de type NMDA), une plus
grande diversité fonctionnelle est apparue récem-
ment [26].

Lidentification de I'anomalie génétique au cours
de l'épilepsie a permit une meilleure compréhen-
sion des mécanismes physiopathologiques sous-
jacents, et par conséquent une meilleure approche
thérapeutique voir un conseil génétique dans un
certain nombre de cas [26,27].

6-TRAITEMENT :

Il n'y a aucune raison de proposer un traitement
autre qu'un traitement étiologique s'il s'agissait
d'une crise occasionnelle. La discussion d'un traite-
ment n'‘a lieu d'étre que si le diagnostic d'épilepsie
est retenu.

6-1 Traitement des crises épileptiques en urgence

Lorsque la crise a cessé, il n'y a pas lieu de don-
ner un traitement antiépileptique. Lorsque la crise
persiste au-dela de 5minutes, une injection de dia-
zépam a la dose de 0,3 a 0,5mg/kg en intra rec-
tal ou 0,2 a 0,4 mg/kg en intraveineux lent avec
une dose maximale de 5 mg si l'age est inférieur
a 5 ans et 10 mg si I'age est supérieur ou égal a
cing ans. En cas de persistance de la crise au bout
de 15 minutes, une injection de diazépam peut étre
répétée ou une autre benzodiazépine comme la
clonazépam intraveineuse a la dose de 0,02 a 0,04
mg/kg avec une dose maximale recommandée de
1Img[28]. Chez le nouveau-né, le phénobarbital in-
traveineux a la dose de 20 mg/kg est le traitement
de choix [29].

6-2 Traitement préventif des récurrences des crises
fébriles

Il n'y a pas de consensus pour un traitement de
fond de la récidive ; la balance bénéfices/risques
étant négative. Le traitement préventif des réci-
dives est justifié dans les crises fébriles complexes
avec un risque de récidive jugé élevé [12,32].

6-3 Traitement antiépileptique en cas d’épilepsie

Il n'y a pas de raison de débuter un traitement an-
tiépileptique en urgence en dehors d'un avis spé-
cialisé. D'autant qu'il a été montré qu'il n'y avait pas
de différence a long terme de débuter que le trai-
tement soit initié des la premiére crise ou ultérieu-
rement[9]. La monothérapie est la régle, choisie en
fonction du syndrome épileptique, de I'age et de
I'étiologie.
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7- CONCLUSION :

Devant une premiere crise, il faut écarter en premier
lieu, la possibilité de manifestations paroxystiques
non épileptiques. Par la suite, la prise en charge ini-
tiale est guidée par la recherche d'une cause occa-
sionnelle rapidement curable. Une fois éliminée et
en dehors d'une crise prolongée, la prise en charge
est moins urgente et nécessite secondairement un
avis spécialisé.

Conflits d’intérét : les auteurs ne déclarent aucun
conflit d'intérét
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RESUME

Introduction : Les cardiopathies congénitales (CC) constituent un réel probléme de santé publique en Tu-
nisie. Leur incidence est estimée a 6,8%. naissances vivantes avec une mortalité a 23% en Tunisie. Lobjectif
de notre étude était de décrire les circonstances de découverte et la prise en charge thérapeutique des CC
en milieu pédiatrique.

Méthodes : |l s'agissait d'une étude transversale rétrospective portant sur 32 enfants ayant une CC dé-
couverte dans le service de médecine infantile B de I'népital d'enfants Béchir Hamza entre janvier 2013 et
décembre 2016.

Résultats : Quinze patients (46,5%) étaient de sexe masculin, avec un sex ratio de 0,77. Une consanguinité
parentale a été retrouvée dans six cas (18,6%). Le diagnostic anténatal de CC a été fait chez deux patients
(6,2%). Lage moyen de début des signes cliniques était de 240,2 jours + 231 jours [J1 de vie- 11 ans]. Une
détresse respiratoire a été notée dans 25 cas (77,1%) et la cyanose dans 13 cas (40,6%), ces deux signes
étaient associés dans sept cas (21,9%). Des anomalies chromosomiques ou un syndrome polymalformatif
ont été retrouvés dans sept cas (21,9%). Le délai moyen a la réalisation de I'échocardiographie était de 3,75
jours*2,79 [1-12 jours]. Treize patients (40,5%) présentaient une cardiopathie a shunt gauche-droit, onze
patients (34,1%) une CC cyanogéne et sept patients (21,7%) une cardiopathie obstructive. Un traitement
médical orienté par le type de la CC a été prescrit chez 11 patients (34,4%). Un traitement chirurgical a été
rapporté chez trois patients (9,3%). Vingt deux patients (68,1%) ont été transférés en cardiopédiatrie. Sept
patients (21,7%) sont décédés au cours de leur hospitalisation.

Conclusion : Le pronostic des CC demeure sombre en Tunisie en raison de l'insuffisance du diagnostic an-
ténatal, du retard diagnostic et de l'insuffisance de structures spécialisées pour une prise adéquate des
patients porteurs de CC.

ABSTRACT:

Introduction : Congenital heart disease (CHD) occurs in 6,8%o live births and still have a high mortality level
of 23% in Tunisia. The aim of this study was to review the circumstance of discovery and management of
CHD's patients in a general pediatrics department.

Methods : Retrospective and transversal studywas performed. We included 32 patients with CHD dia-
gnosed in the pediatric department B of Bechir Hamza's Hospital between january 2013 and december
2016.
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Results : Fifteen patients were male (46,5%).
Consanguinity was noted in six cases (18,6%). Ante-
natal diagnosis was done in two cases (6,2%). The
mean age of CHD onset was 240,2 days * 231 days
[1 day to 11 years]. Respiratory distress was found in
25 cases (771%) and cyanosis in 13 cases (40,6%), this
two signs were associated in seven cases (21,9%).
Chromosomal abnormalities or polymalformative
syndrome were observed in seven cases (21,9%).
Echocardiography was done with a delay of 3,75
days+2,79 [1-12 days]. Diagnosis done by the echo-
cardiography was left-right-shunt heart disease for
13 patients (40,5%), cyanotic heart defect for 11 pa-
tients (34,1%) and obstructive heart disease for se-
ven patients (21,7%). Medical treatement interested
11 patients (34,4%). Heart surgery was reported for
three patients (9,3%). Twenty tow patients were re-
fered to pediatric cardiac department and seven pa-
tients died in the pediatric department.

Conclusion : CHD is a public health problem in Tu-
nisia. Delay to antenatal and post natal diagnosis
added to heart surgery inability for several CHD
lead to a preoccupent concern. Pediatric cardiac
unit and pediatric cardiac surgery center are nee-
ded in Tunisia to improve CHD patients outcome.

Mots clés : Cardiopathie congénitale - enfant -
diagnostic prenatal - cyanose — échocardiographie.
Keywords : congenital heart disease - infant - pre-
natal diagnosis - cyanosis ~echocardiography.

INTRODUCTION :

Les cardiopathies congénitales (CC) sont des ano-
malies structurelles du coeur et ou des gros vaisseaux
intra thoraciques ayant des conséquences fonction-
nelles de sévérité variable [1]. Elles représentent 28%
des anomalies congénitales majeures [2]. Une revue
systématique de la littérature en 2010 a estimé la
prévalence ala naissance de ces CC a8 %o [2]. En Tu-
nisie une extrapolation faite par Abid et al. [3] aprés
une étude menée dans la région de Sfax, a estimé la
prévalence des CC a 6,8 %o naissances vivantes. Des
progres notables ont été accomplis dans le diagnos-
tic prénatal et dans la prise en charge aussi bien mé-
dicale que chirurgicale, améliorant ainsi le pronostic
des CC. La mortalité liée a ces CC varie entre 3 et 7%
dans les pays industrialisés, elle est estimée a 20%
dans les pays en développement [4] et a 23 % en
Tunisie [3]. Les CC constituent un réel probléme de
santé publique en Tunisie, ou des progrés sont en-
core a réaliser pour améliorer leur pronostic. Notre
étude avait pour objectifs de décrire les modes de
révélation des cardiopathies congénitales, de relever
les caractéristiques cliniques et paracliniques de ces
pathologies et d'analyser leur prise en charge thé-
rapeutique.
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PATIENTS ET METHODES :

Il s'agissait d'une étude transversale descriptive me-
née sur une période de quatre années, (du premier
janvier 2013 au 31 décembre 2016). Nous avons ana-
lysé rétrospectivement les dossiers médicaux des
patients ayant une cardiopathie congénitale décou-
verte au cours de leur hospitalisation dans le service
de médecine infantile B de I'hépital d'enfants Béchir
Hamza. Ont été inclus les malades dage pédia-
trique (< 14 ans) ayant une CC diagnostiquée, révi-
sée, ou corroborée par les explorations pratiquées au
cours de I'hospitalisation dans le service de I'étude.
Le diagnostic a été confirmé chez tous les patients
par une échocardiographie par un cardiopédiatre.
Cette échocardiographie a été réalisée au service
de cardiopédiatrie de I'népital La Rabta, apres un
accord préalable et avec un transfert médicalisé du
service d'étude pour pratiquer I'examen. La CC a été
définie selon la classification physiopathologique [5].
Cette classification permet de hiérarchiser les CC de
maniere fonctionnelle en référence au flux sanguin
et aux conséquences hémodynamiques de leur ana-
tomie et présente l'avantage de correspondre aux
différentes stratégies chirurgicales. Elle attribue ainsi
aux patients se présentant avec plusieurs anomalies
du coeur ou/et des gros vaisseaux le diagnostic de
I'anomalie dont les conséquences hémodynamiques
sont les plus importantes, les autres malformations
cardiaques retrouvées sont considérées comme des
anomalies associées. Cette classification permet ain-
si de donner a chague malade un diagnostic unique.
Ainsi sont distinguées les CC a shunt gauche-droit
(Communication interventriculaire (CIV), Communi-
cation interauriculaire (CIA), Canal atrioventriculaire
(CAV)), les CC cyanogénes simples (Transposition
des gros vaisseaux (TGV), Atrésie pulmonaire (AP),
Anomalie du retour veineux), les CC cyanogénes
complexes (Ventricule unique (VU), Ventricule droit a
double issu (VDDI), Tronc artériel commun (TAC), Té-
tralogie de Fallot), les CC obstructives (Sténose pul-
monaire, Coarctation de l'aorte (CoA), Interruption
de l'arche aortique (IAA), Hypoplasie du ventricule
gauche) et les cardiomyopathies hypertrophiques
concentriques (CMH).Les malades prématurés ayant
un canal artériel persistant ou une cardiomyopathie
dilatée ont été exclus de I'étude.

Pour tous ces patients les données épidémiolo-
giques, les antécédents personnels et familiaux, les
résultats de l'examen clinique, de l'échocardiogra-
phie, le traitement médical et chirurgical institués et
I'évolution ont été recueillis et analysés.

L'analyse statistique a été réalisée avec le logiciel IBM
SPSS (statistical package for the social sciences). Des
fréquences ont été calculées pour les variables qua-
litatives et des moyennes pour les variables quanti-
tatives.
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RESULTATS :

Trente-deux observations ont été colligées. La pré-
valence des patients ayant une CC par rapport au
nombre total de patients admis durant la période
d'étude était de 1,55%.

Quinze patients (46,5%) étaient de sexe masculin,
avec un sex ratio de O,77. Une consanguinité paren-
tale a été retrouvée dans six cas (18,6%) et une CC
dans la famille dans deux cas (6,2%). L'age moyen
de la mere au moment de la grossesse était de 29,9
ans * 4,6 [23-41 ans], la grossesse était compliquée
de diabéte gestationnel dans trois cas (9,3%). Une
échographie morphologique a été réalisée chez 12
meéres (37,2%), le diagnostic anténatal de CC a été
fait pour deux patients (6,2%). Dans le premier cas,
le diagnostic anténatal de CIV médio-septale a été
posé, puis I'échocardiographie faite a huit jours de
vie a révélé |'association d'une CoA, d'une hypopla-
sie de l'aorte et d'une CIV.

Pour le deuxieme patient, I'echographie anténa-
tale ayant diagnostiqué une CoA associée a une
CIV, I'echocardiographie faite dans les premieres 24
heures de vie a montré une IAA associée a une CIV.
Six patients sont nés prématurément (entre 32 et
36 semaines d'aménorrhée) (18,7%) et trois patients
(9,3%) avaient un faible poids de naissance (infé-
rieur & 2500gq). L'age moyen de début des signes
cliniques était de 240,2 jours + 231 jours [J1 de
vie- 11 ans], avec une médiane de 16,5 jours. L'age
moyen al'admission était de 2446 jours [J1devie -
11 ans], avec une médiane de 18,5 jours. Le diagnos-
tic de CC a été posé a la période néonatale pour 18
patients (56,2%).

Les signes cliniques les plus fréquents étaient la dé-
tresse respiratoire dans 25 cas (77,1%) et la cyanose
dans 13 cas (40,6%), avec une saturation en oxy-
géne a l'air ambiant moyenne de 88,7% * 13,06
[50-100%).

La détresse respiratoire et la cyanose étaient asso-
ciées dans sept cas (21,9%) (Figure 1).

Fidvre aigue kolée 1
Douleurs thoraciques 1
Malaise 1
Hypotonie axiale 2
Toux 2
Signes de lutte
Hypotrophie

Gelgnement

wow ow o w

Refus de tétée
Cyanose 13

Détresse respiratoire 25

figure 1: Signes cliniques révélateurs de la cardiopa-
thie congénitale.
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L'auscultation cardiaque a décelé un souffle systo-
lique chez 13 patients (40,9%) et un bruit de galop
dans un cas (3,1%). Une hépatomégalie a été re-
trouvée a l'examen chez cing patients (15,5%), des
cedemes des membres inférieurs chez trois patients
(9,3%) et les pouls fémoraux n'ont pas été percus
chez cing patients (15,5%).

Des anomalies chromosomiques ou un syndrome
polymalformatif ont été retrouvés dans sept cas
(21,9%) (Tableau I).

Tableau | : Anomalies chromosomiques et syn-
dromes polymalformatifs identifiés chez les pa-
tients ayant une cardiopathie congénitale.

Anomalies chromosomiques N(%)
Trisomie 21 2(6,2%)
Délétion du chromosome 18 1(3,1%)
Trisomie partielle du chromosome 8 1(3,1%)
associée a une monosomie du chro-
mosom

Syndrome polymalformatif
syndrome de Pierre Robin 1(3,1%)
syndrome de VACTREL 1(3,1%)
Syndrome polymalformatif non iden- 1(3,1%)
tifié

Total 7(21,9%)

La radiographie du thorax a révélée une cardiome-
galie dans trois cas et une dextrocardie dans un
cas (3,1%). Le délai moyen a la réalisation de I'écho-
cardiographie par rapport au jour de l'admission
était de 3,75 jours+2,79 [1-12 jours]. Treize patients
(40,5%) présentaient une cardiopathie a shunt
gauche-droit, onze patients (34,1%) une CC cyano-
géne et sept patients (21,7%) une cardiopathie obs-
tructive (Tableau ).

Tableau Il : Répartition des différents types de
cardiopathies congénitales.

Type Soustype N (%)
Shunt gauche droit Clv 8 (25)
CIA 2(6,2)
CAV 3(93)
Total 13 (40,5)
CC cyanogénes Simples TGV 3(9,3)
AP 1(31)
RVPAT 131
Complexes TAC 2(6,2)
VU 131
VDDI 2(6,2)
T4F 1(31)
Total 11(34,1)
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CC obstructives CoA 3(9,3)
IAA 1(32)
Hypoplasie 1(3,1)
Ao
Hypoplasie 2 (6,2)
VG
Total 7(21,7)
Autres CMH 1(3,1)
Total 32 (100)

CIV= communication interventriculaire, CIA =commu-
nication interauriculaire, CAV=canal auriculo-ventri-
culaire, TGV=transposition des gros vaisseaux,
AP=atrésie pulmonaire, RVPAT=retour veineux pul-
monaire anormal total, TAC= tronc artériel commun,
VU=ventricule unique, VDDI=ventricule droit a double
issue, T4F=tétralogie de Fallot, CoA=Coarctation de
l'aorte, IAA=Interruption de l'arche aortique, Hypopla-
sie Ao=Hypoplasie de laorte, Hypoplasie VG=Hypo-
plasie ventricule gauche, CMH=cardiomyopathie hy-
pertrophique.

Le patient agé de 11 ans avait un CAV associé
a une insuffisance mitrale. La CIV a représen-
té l'anomalie la plus fréquente, retrouvée dans 19
cas (59,4%), isolée chez 8 patients et associées a
d'autres anomalies dans 11 cas (Tableau IlI).

Tableau Il : Caractéristiques cliniques et écho-
cardiographiques des patients porteurs d'une
communication interventriculaire.

0,6 F T21, Dyspnée, CAV
SS

01 F DRNN TAC, CIV

0,5 F Dyspnée, SS Clv

0,7 M Dyspnée CIV+ CoA+ Hypo-
plasie Ao

80 M T21, Dyspnée, Clv

(6,7 ans) tachycardie

132 M Douleurs thora- CAV + M

(11 ans) ciques

SS= souffle systolique, T21= Trisomie 21, DRNN= Dé-
tresse respiratoire néonatale, CIV= communication
interventriculaire, CAV= canal auriculo-ventriculaire,
TGV = transposition des gros vaisseaux, AP = atrésie
pulmonaire, TAC= tronc artériel commun, CoA= Coarc-
tation de l'aorte, IAA= Interruption de l'arche aortique,
Hypoplasie Ao= Hypoplasie de l'aorte, RM = rétrécis-
sement mitral, IM = insuffisance mitrale.

Sur le plan thérapeutique, 29 patients (90,6%)
ont requ une oxygénothérapie et cing patients
(15,5%) ont nécessité une réanimation médicale
avec une ventilation invasive. Une antibiothérapie
a été prescrite chez 19 patients (59,4%) pour une
infection bactérienne associée. Un traitement me-
dical orienté par le type de la CC a été prescrit chez
11 patients (34,4%) (Tableau IV).

Tableau IV : Caractéristiques cliniques et écho-
graphiques des patients mis sous traitement

Age Sexe Signes cliniques Echocardiogra-

(mois) révélateurs phie

0,16 Cyanose TGV+ AP+ CIV

15 F Fiévre aigue, CIV+ AP
cardiomégalie

22 Fievre aigue, SS CIV

16 F Dyspnée Clv

0,7 Dyspnée, CIV + CoA + Hy-
cyanose, SS, poplasie Ao
pouls fémoraux
abolis

0,8 F DRNN, SS, pouls 1AA + CIV
fémoraux abolis

0,9 M Cyanose, pouls TGV + CoA + CIV
fémoraux abolis

01 M DRNN, SS cv

0,6 M Dyspnée, bruit CoA + Hypoplasie
de galop, pouls Ao+ CAV+RM
fémoraux abolis

2 M Dyspnée, CAV
cyanose, SS

4,15 F Dyspnée Clv

16 Dyspnée Clv

4,15 F Dyspnée Clv

médical de la cardiopathie congénitale.
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Age Signes CcC Traitement
(jours) cliniques
60 Dyspnée, CAV Furosémide,
Cyanose Spironolactone
36 Dyspnée, CIV Furosémide
SS,
Hypotonie
135 Dyspnée  CIV Furosémide,
Spironolactone
18 Cyanose, CAV complet Furosémide,
signes de Captopril
lutte, SS
28 Dyspnée  CMH Digoxine,
Dobutamine,
Furosémide
5 Cyanose, TGV +CoA+ Prostaglandines
signesde CIV
lutte, gei-
gnement
1 Dyspnée, VDDI + Prostaglandines
cyanose Dextrocardie
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4 Cyanose, Hypoplasie VG Prostaglandine,

SS + Hypoplasie Dobutamine
AO +IM

1 DRNN, SS [AA+CIV Prostaglandines

1 Cyanose, AP + Prostaglandines
signes de  Hypoplasie VG
lutte

9 Dyspnée, CoA+ Captopril,
cyanose, Hypoplasie Ao spironolactone
refus de + RM + CAV
tétée complet

SS= souffle systolique, DRNN= Détresse respiratoire
néonatale, CIV= communication interventriculaire,
CAV= canal auriculo-ventriculaire, TGV = transposition
des gros vaisseaux, AP = atrésie pulmonaire, CoA=
Coarctation de laorte, IAA= Interruption de larche
aortique, Hypoplasie Ao= Hypoplasie de l'aorte, Hy-
poplasie VG= Hypoplasie du ventricule gauche, RM
=rétrécissement mitral, IM = insuffisance mitrale, VDDI
=ventricule droit a double issue.

Vingt deux malades (68,1%) ont été transférés en
cardiopédiatrie et deux patients (6,2%) au service
de réanimation pédiatrique polyvalente de I'hdpital
d'enfants Béchir Hamza. Le délai moyen de trans-
fert était de 3,63 jours + 2,9 [1-12 jours].

Trois patients ont été opérés, il s'agissait d'une cure
de la CoA et une ligature de la CIA chez un patient
ayant une CoA et un CAV, d'une ligature de CIA
chez un patient ayant une CIA isolée et de la cure
d'une TGV chez le troisieme patient. Nous n'avons
pas de renseignement sur le devenir chirurgical des
patients transférés en cardiopédiatrie ou en milieu
de réanimation et perdus de vue de notre service.
Quatre malades (12,4%) ont été ré hospitalisés
dans le service de I'étude pour des pathologies in-
fectieuses (bronchiolite, staphylococcie), associée
a une décompensation cardiaque pour un patient.
L'évolution était favorable sous traitement médical
pour ces patients. La durée moyenne de la réhos-
pitalisation était de 12,5 jourst 10,5 [5-28 jours],
avec une médiane de 8,5 jours. Sept patients sont
décédés au cours de I'hospitalisation (21,7%), & un
age moyen de 24,3 jours [1-120 jours]. Il s'agissait
de cardiopathies complexes dans quatre cas, d'une
bronchiolite avec une coinfection bactérienne sé-
vere dans un cas, d'une pousseée dhypertension
artérielle pulmonaire séveére dans un cas et d'une
fermeture probable du canal artériel dans un cas.

DISCUSSION :

Le diagnostic positif et la prise en charge des CC
souffrent de retard et d'insuffisance de moyens
assombrissant ainsi le pronostic de ces patients.
Notre étude, bien que limitée par son caractere
rétrospectif et monocentrique, a permis de pré-
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senter un profil de I'enfant tunisien porteur d'une
CC découverte en milieu pédiatrique. Elle a dé-
montré l'insuffisance du diagnostic anténatal et
le retard du diagnostic positif, mais également
les difficultés de prise en charge de ces CC en
milieu pédiatrique.

La reconnaissance précoce d'une CC est impor-
tante, elle permet une prise en charge rapide
et améliore le pronostic de lI'enfant. Dans notre
étude, une échographie morphologique n'a été
réalisée que chez 12 femmes (37,2%) et seuls
deux patients (6,2%) ont eu un diagnostic anté-
natal de leur CC permettant un diagnostic positif
néonatal précoce et une prise en charge rapide.
Dans les pays en développement seules 5% des
CC sont diagnostiquées avant la naissance [6].
Le diagnostic post natal étant souvent tardif,
I'examen clinique de routine insuffisant et I'oxy-
métrie loin d'étre de pratique courante dans les
maternités, le nouveau-né quitte le plus souvent
la maternité sans diagnostic de sa CC. Dans notre
étude 74,4% de nos patients ont quitté la ma-
ternité sans le diagnostic de CC, 'age moyen au
diagnostic de 248,8 jours était tardif et le dia-
gnostic a la période néonatale n'a été fait que
dans 56,2% des cas. Dans une série Malaisienne
de Hung et al. [7] menée sur 250 patients agés
de moins de trois mois et porteurs de CC, 4,9%
des patients ont été diagnostiqués au cours de la
premiere semaine de vie, 2,8% entre la deuxiéme
et la quatrieme semaine de vie et 16,7% entre
I'age de un et quatre mois. A l'opposé, dans les
pays occidentaux, dans le Baltimore-Washington
Infant Study [8] la proportion d'enfants diagnos-
tiqués avant I'age d'une semaine de vie, un mois
et trois mois était respectivement de 40%, 58%
et 77%. En outre des différences ont été rappor-
tées selon le lieu de naissance de I'enfant. Sur
3603 enfants américains ayant une CC, Dawson
et al. [9] ont rapporté que 22%, 26% et 37% des
nouveau-nés accusaient un retard diagnostique
respectivement dans les maternités de niveau
[, Il et lll. Méme les anomalies chromosomiques,
connues pour leur association élevée aux CC,
n‘ont pas été épargnées du retard diagnostique.
En effet, les malformations cardiaques sont une
composante importante des aberrations chro-
mosomiques, pres de 10% des enfants atteints
de CC sont porteurs d'anomalies chromatiques
correspondant principalement a des trisomies
autosomiques et au syndrome de Turner [10].
Dans I'étude de Chang et al. [8], chez les patients
trisomiques porteurs de CC, le diagnostic de
cette CC n'a pas été posé dans 34% et 24% des
cas a l'age de respectivement six semaines de vie
et trois mois. Dans notre étude, pour les deux pa-

22




tients porteurs d'une trisomie 21, le diagnostic de
CC a été posé a J18 de vie pour l'un et seulement
a l'age de 6,7 ans pour le deuxieme.

La cyanose est le maitre symptéme des CC
cyanogenes mais elle peut étre absente dans les
shunts gauches droits. Dans les CC non cyano-
geénes, elle peut étre présente au cours des
premieres heures de vie. Dans I'étude de Aoun
et al. [11], menée a Bizerte sur une série de 79
nouveau-nés, la cyanose a été retrouvée chez
70% des nouveau-nés ayant une CC. Dans notre
étude, la cyanose a été retrouvée dans 40,6%
des cas, elle était en rapport avec une CC cyano-
géne dans 11/13 cas.

La tachypnée et la détresse respiratoire néona-
tale sont des signes souvent révélateurs d'une
CC. Dans l'étude de Aoun et al [11], une détresse
respiratoire néonatale a été notée dans 89% des
cas. Stavisky et al. [12], ont retrouvé une détresse
respiratoire chez 22% des patients ayant une
CC et se présentant aux urgences pédiatriques.
Dans notre étude, la détresse respiratoire a été
retrouvée chez 25 patients (78%).

Tous les souffles systoliques observés en post
natal ne sont pas en rapport avec une CC et
toutes les CC ne se présentent pas avec un
souffle systolique [13]. L'étude de Ainsworth et
al. [14], intéressant 7763 nouveau-nés, a montré
que 54% des souffles objectivés a I'examen néo-
natal correspondaient a des CC et que l'incidence
de souffle systolique dans les CC était de 48,7%.
Dans notre étude, un souffle systolique a été re-
levé chez 40,9% des patients.
L'échocardiographie est 'examen de premiére in-
tention. Simple, non invasif et précis, cet examen
permet de faire le diagnostic positif, d'évaluer
les malformations congénitales, de rechercher
des anomalies associées, de dépister les com-
plications (hypertension artérielle pulmonaire,
signes d'endocardite infectieuse, insuffisance
cardiaque..) et d'orienter la prise en charge thé-
rapeutique. Cependant, notre étude a révélé un
acces non aisé a l'échocardiographie avec un dé-
lai moyen de réalisation de 3,75 jours+2,79 [1-12
jours].

Les CCcyanogenes considérées séveres comptent
pour 25% des CC [15]. La tétralogie de Fallot est
la plus fréquente de ces CC cyanogenes avec une
incidence de 0,16 a 0,46%. et représentant 5 a
10% des CC [15]. Dans notre étude, dix patients
(31%) présentaient une CC cyanogénes, la tétra-
logie de Fallot ne représentait que 3,1% des CC
et la TQV était la CC cyanogeéne la plus fréquente
(9,3%). La CIV est le sous type le plus fréquent
des CC. Son incidence varie de 0,3 a7 %o et elle
représente 30 a 50% des CC selon Jackson et
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al. [16]. Dans notre étude, la fréquence de la CIV
était similaire aux données de la littérature (25%).
Ces trente derniéres années d'importantes avan-
cées ont été réalisées en cardiologie pédiatrique
et en chirurgie cardiaque, rendant possible un
traitement curatif ou palliatif de la plupart des
CC y compris les CC complexes. La mortalité
précoce liée au traitement chirurgical a été ré-
duite & moins de 5% [17]. Ainsi, I'étude danoise
de Larsen et al. [18], intéressant 878 enfants
opérés d'une CC et suivis en moyenne pendant
huit ans, a rapporté une survie globale de 86%.
Dans I'étude tunisienne de Abid et al. [3], peu de
patients ayant une CC ont pu étre opérés. Ain-
si, parmi les patients ayant une CIV, ont pu étre
opérés seulement 50% des CIV nécessitant une
intervention chirurgicale. Ont également été
opérés cing des douze patients ayant un CAYV,
six des 16 patients ayant une tétralogie de Fal-
lot, les onze patients ayant une CoA, mais aucun
des sept patients ayant une TGV. Dans cette sé-
rie, 23,5% des patients opérés sont décédés au
cours de la premiere année de suivi. Ceci dépeint
l'acceés plus restreint aux cures chirurgicales des
enfants des pays développés comparativement
aux enfants des pays occidentaux. Cette inéga-
lité des chances fait que la majorité des enfants
ayant une CC dans les pays en développement
ne pourront pas bénéficier d’'un traitement adé-
quat et auront un plus mauvais pronostic.

CONCLUSION :

Dans les pays développés, les avancées réalisées
ces derniéres années en cardiologie pédiatrique
et en chirurgie cardiagque ont rendu possible la
prise en charge curative ou palliative de la plu-
part des CC. En Tunisie, des difficultés diagnos-
tiques et thérapeutiques subsistent au niveau de
la prise en charge des CC. Notre étude a montré
une insuffisance importante dans le diagnostic
anténatal, dans le dépistage néonatal et dans
l'accés aux moyens diagnostiques et thérapeu-
tiques des CC. Limplantation de centres de car-
diopédiatrie et de chirurgie cardiovasculaire pé-
diatrique en nombre suffisant avec une formation
spécialisée du personnel médical et paramédical
pourrait améliorer le pronostic de ces patients et
leur offrir l'accés a une prise en charge adéquate.
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RESUME

Les intoxications aigues aux hydrocarbures occupent une place importante dans les différentes intoxica-
tions du fait de leur usage domestique permanent et leurs conditions de conservation. Ces intoxications
posent un Véritable probléme de santé publique. Les objectifs de notre étude étaient de déterminer la
fréquence et les caractéristiques épidémiologiques, cliniques, thérapeutiques et évolutives des intoxica-
tions aigués aux hydrocarbures chez les enfants de O a 15 ans au service de pédiatrie du Centre Hospitalier
National de Pikine.

Il s'agissait d'une étude rétrospective incluant tous les dossiers d’enfants agés de O a 15 ans admis dans le
service pour une intoxication aigte aux hydrocarbures du 1 janvier 2015 au 31 décembre 2017.

Nous avions colligé 26 dossiers de patients soit une prévalence de 0,8%. Le pétrole était le produit le plus
incriminé (61,5%). La tranche d'age la plus représentée était celle des 2 a 3 ans (53,8%). Le sex ratio était de
4,3. Les intoxications étaient accidentelles dans 100% et survenaient a domicile. Les parents avaient admi-
nistré du lait chez 16 patients (61,5%) et provoqué des vomissements dans 46,6% des cas. Les manifesta-
tions cliniques étaient dominées par les troubles respiratoires 9 cas (34,6%) et digestifs 8 cas (30,8%). Les
patients avaient bénéficié d'une antibiothérapie dans 69,2% des cas et d'une corticothérapie dans 11,5%
des cas. La durée d'hospitalisation était souvent inférieure a 5 jours avec une bonne évolution dans 69,2%
des cas cependant 4 enfants (15,5%) avaient présenté une pneumopathie d'inhalation.

Méme si elles sont peu fréquentes au centre Hospitalier National de Pikine (CHN) de Pikine les intoxications
aigués aux hydrocarbures restent redoutables par le risque de séquelles respiratoires a long terme. Il s'avére
nécessaire pour |'état de veiller a une meilleure régulation des produits toxiques mis sur le marché et de
sensibiliser les parents a une meilleure vigilance envers leurs enfants.

Mots clés : intoxications aigués, hydrocarbures, pneumopathie, enfants.

SUMMARY

Acute poisoning with hydrocarbons occupies an important place in the various intoxications due to their
permanent domestic use and their conditions of conservation. These intoxications are a real public health
problem. The objectives of our study were to determine the frequency and epidemiological, clinical, thera-
peutic and evolutionary characteristics of acute hydrocarbon poisoning among children aged O to 15 years
in the Pediatric Department of Pikine National Hospital.

This was a retrospective study including all records of children aged O to 15 admitted to the acute Hydro-
carbon poisoning Service from January 1, 2015 to December 31, 2017.

We collected 26 patient files, a prevalence of 0.8%. Oil was the most incriminated product (61.5%). The most
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represented age group was 2 to 3 years old (53.8%).
The sex ratio was 4.3. The intoxications were acci-
dental in 100% and occurred at home. The parents
administered milk to 16 patients (61.5%), followed
by induced vomiting in 46.6% of cases. The clini-
cal manifestations were dominated by respiratory
disorders 9 cases (34.6%) and digestive 8 cases
(30.8%). The patients had received antibiotic the-
rapy in 69.2% of cases and corticosteroid therapy
in 115% of cases. The duration of hospitalization
was often less than 5 days with a good evolution in
69.2% of the cases however 4 children (15.5%) had
presented an inhalation pneumopathy.

Even though they are infrequent at the Pikine Na-
tional Hospital (PNH), acute poisoning with hydro-
carbons remains formidable by the risk of long-term
respiratory sequelae. It is necessary for the state to
ensure better regulation of toxic products placed
on the market and to make parents aware of better
vigilance towards their children.

Keywords : acute intoxication, hydrocarbons, pneu-
mopathy, children.

INTRODUCTION :

Lintoxication est I'ensemble des manifestations pa-
thologiques de l'organisme consécutives a l'ingestion
ou le contact avec une substance toxique. Les intoxi-
cations aigués représentent un motif fréquent d'appel
ou de consultation aux urgences en pédiatrie. Heu-
reusement, seul un faible pourcentage de celles-ci
va neécessiter une prise en charge en réanimation du
fait de la gravité immédiate ou potentielle de l'agent
toxique incriminé [1]. Selon 'OMS, les intoxications ac-
cidentelles sont responsables de 50000 décés d'en-
fant de O a 14 ans. Elles représentent environ 2% de
tous les décés par traumatisme chez les enfants dans
les pays industrialisés et 5% dans les pays en déve-
loppement [2]. Elles constituent la premiére cause
d'admission hospitaliere dans les pays développés et
la seconde cause de mort brutale dans les pays en dé-
veloppement apres les accidents de la voie publique
[3]. Les intoxications aux hydrocarbures occupent une
place importante dans les différentes intoxications
du fait de leur usage domestique fréquent (éclai-
rage, allumage fourneau malgache, peinture) et leurs
mauvaises conditions de conservation (les produits
sont souvent transvasés dans des bouteilles dont le
contenu d'origine est alimentaire) [4]. Ces intoxications
posent dans nos pays un double probléme de prise
en charge lié a un plateau technique peu performant
et un probleme pronostic du au risque de séquelles
a long terme [5]. Au Sénégal, des études ont déja
été menées sur les intoxications aux hydrocarbures
[4, 6] et notre travail s'inscrit dans cette dynamique.
Lobjectif était de déterminer la fréquence, les carac-
téristiques épidémiologiques, sociodémographiques,
cliniques, paracliniques, thérapeutiques et évolutives
des intoxications aigués aux hydrocarbures a I'hopital
de Pikine afin d'améliorer leur prise en charge.
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PATIENTS ET METHODES :

Il s'agissait d'une étude rétrospective et descriptive
portant sur les dossiers des patients admis dans le
service du ler janvier 2015 au 31 décembre 2017
(3ans).

Etaient inclus dans notre travail, tous les enfants
agés de O al5 ans hospitalisés dans le service, recus
en consultation ou aux urgences pour une intoxica-
tion aigué aux hydrocarbures datant de moins de 5
jours. Etaient exclus, tous les autres types d'intoxi-
cations et les intoxications datant de plus de 5 jours
apres l'accident.

Les données suivantes ont été recueillies :  épi-
démiologiques et  sociodémographiques (nom,
age, sexe, provenance, profession des parents, ni-
veau socio-économique), les données anamnes-
tiques (circonstances de survenue, nature du pro-
duit, quantité ingérée : petite (quelques gouttes),
moyenne (une gorgée) et grande (plusieurs gorgée
ou tasse de thé), reconditionnement dans un autre
emballage (bouteille en verre, bouteille en plastique,
tasse de café et sachet), signes immédiats aprés in-
gestion du toxique, gestes effectués a domicile, dé-
lai de consultation) ; les données cliniques a l'admis-
sion (signes notés a l'admission, délai d'apparition
des signes); les données paracliniques (biologie et
imagerie), les données thérapeutiques et les don-
nées évolutives (durée d'hospitalisation, complica-
tions, séquelles, décés). Une fiche d'exploitation a
été établie pour chaque patient permettant I'ana-
lyse des différentes données sus citées. Les don-
nées ont été saisies a l'aide du logiciel Sphinx et ont
été analysées avec le logiciel Statistical Package for
Social Sciences (SPSS) version 10.0.

RESULTATS :

Fréquence :
Nous avons colligé 26 cas d'intoxications sur un

nombre total de 3121 dossiers, soit une fréquence
de 0,8%.

Données épidémiologiques et sociodémographiques:

Le sexe : Le sexe sex-ratio était de 4,3 soit 20 gar-
cons (76,9 %) pour 06 filles (23,1 %).

L'age : La tranche dage la plus représentée était
celle des 2 a 3 ans dans 53,8% des cas (n=14), suivie
de celle des moins de 2 ans dans 23% des cas (n=6),
des 3a5ans dans 11,5% des cas (n=3) et des plus de
5 ans dans 11,5% des cas (n=3).

L'age moyen des patients était de 35,5 mois avec
des extrémes allant de 1 a 11 ans.

La résidence : Tous les enfants résidaient en ban-
lieue (100%).

La profession des parents : Dans 26,9% des cas
(n=7), les péres étaient des ouvriers (menuisiers,
peintres, chauffeurs, mécaniciens),des commercants

26




dans 154% des cas (n=4), des fonctionnaires dans
19,2% des cas (n=5) et sans emploi dans 154% des
cas (n=4). Dans 231% des cas (n=6), la profession
Navait pas été précisée.

Concernant la profession des meéres, la majorité
(n=15) était des femmes au foyer dans 577% des
cas, des commercantes dans 7.7% des cas (n=2), des
fonctionnaires dans 3,8% des cas (n=1). Dans 30,8%
des cas la profession navait pu étre précisée (n=8)

Le niveau socio-économique : Le niveau socio-éco-
nomique était jugé faible chez 15 patients (57.7%),
moyen chez 5 patients (19,2%) et non précisé chez
6 patients (23,1%).

Données anamnestiques :

Circonstances de survenue :Tous les cas d'intoxi-
cations aux hydrocarbures sont survenus acciden-
tellement dans notre étude n=26 (100%). Nous
n‘avons noté aucun cas d'intoxication volontaire.

Délai de consultation : Douze (12) patients (46
,2%) avaient été amenés en consultation dans les
2 heures suivant l'ingestion du produit toxique et 9
patients (34,6%) dans I'heure qui suivait l'ingestion.
Chez 5 patients (19,2%), ce délai de consultation
n‘avait pu étre précisé. Le délai moyen de consulta-
tion était de 1,8 heure avec des extrémes allant de
1 a4 heures.

La quantitéingérée: La quantité ingérée était jugée
petite pour 8 patients (30.8%), moyenne pour 9
patients (34.6%) et grande pour 5 patients (19.2%).
Dans 15.4% des cas (n=4), la quantité ingérée n'avait
pu étre précisée par les parents.

La nature du produit ingéré : Les produits ingérés
étaient dominés par le pétrole dans 61,5% des cas
(n=16), le diluant dans 30,8% des cas (n=8) et l'es-
sence dans 7,7% des cas (n=2) (figure 1).

/
0,00%

Pétrole Diluant Essence

figure 1: Répartition des patients selon la nature des
produits ingérés.

Le reconditionnement du produit toxique : Les
produits ingérés avaient été reconditionnés dans
dautres emballages dans soixante-seize virgu-
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le neuf pourcent des cas (76,9%) des cas (n=20).
Dans vingt-trois virgule un pourcent (23,1%) des
cas I'emballage n‘avait pas été spécifié (n=6). Les
types d'emballage retrouvés étaient surtout des
bouteilles en verre 8 cas (30,8%), des bouteilles en
plastiques 9 cas (34,6%), une tasse de café 1 cas
(3,8%) et des sachets dans 2 cas (7,7%).

Les signes immédiats aprés ingestion du toxique :
Les signes immédiats rapportés apres lingestion
du toxique étaient a type de manifestations : respi-
ratoires (polypnée, toux) dans 34,6% des cas (n=9),
digestifs (vomissements, douleurs abdominales)
dans 61,5% des cas (n=16), neurologiques (obnu-
bilation) dans 3,8% des cas (n=1). Deux (2) patients
avaient présenté une fiévre (7.6%).

Les gestes effectués a domicile : Les gestes effec-
tués par les parents a domicile apres l'ingestion du
toxique étaient I'administration : de lait dans 61,5%
des cas (n=16), de jus de fruit dans 3,8% des cas
(n=1), d'eau dans 3,8% des cas (n=1). Les parents
avaient ensuite provoqué des vomissements dans
46,6% des cas (n=12). Pour 8 patients (30,7%) aucun
geste n‘avait été effectué a domicile.

Données cliniques:

Le délai d'apparition des signes : Dans plus de la
moitié des cas (53,8%) les signes étaient apparus
dans I'neure qui suivait I'ingestion du toxique (n=14),
dans 23,1% des cas (n=6) dans les 2 heures, dans
3,8% des cas dans les 3 heures (n=1) et dans 7,8%
des cas (n=2) au-dela de 4 heures. Dans onze virgule
cing pourcent (11,5%) des cas (n=3), ce délai n‘avait
pu étre précisé par les parents (figure 2).

30,00%
20,00%

10,00%

L~

infa1h

infa1h

0,00% —
Supadh non précisé

2ha3h

figure 2 : Répartition des patients selon le délai d'ap-
parition des signes .

Les signes cliniques notés a I'admission : Les mani-
festations cliniques les plus fréquemment notées a
I'admission étaient a type de : troubles respiratoires
dans 34,6% des cas (n=9), hémodynamiques dans
34,6% des cas (n=9), digestifs dans 30,8% des cas
(n=8), et de la thermorégulation dans 30,8% des
cas (n=8). La plupart de ces signes était associée
(tableau I).
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Tableau | : Répartition des patients selon les
manifestations cliniques notées a I'admission.

Troubles Nombre Pourcentage
Respiratoires 9 34.6%
Digestifs 8 30.8%
Hémodynamiques 9 34.6%
Métaboliques 1 3.8%
Thermorégulation 8 30.8%

Données paracliniques:

La numération formule sanguine : Elle avait été réa-
lisée chez 14 patients (53,8%) parmi lesquels 4 patients
(15,3%) avaient présenté une hyperleucocytose et 2
patients (76%) une anémie hypochrome microcytaire.
La C-réactive protéine : Réalisée chez 11 patients
(42,3%), elle était revenue positive (supérieure a 6
mg/l) chez 4 patients (15,3%).

La radiographie thoracique : Réalisée chez 17 pa-
tients (65,3%) elle avait montré des images de pneu-
mopathie d'inhalation pétrolique chez 4 cas (15,38%).

Données thérapeutiques :

Les mesures de réanimation : 1 patient (3,.8%) avait
bénéficié d'une aspiration et 4 patients (15,3%)
d'une oxygénothérapie.

Les mesures diététiques : L'arrét de l'alimentation
avait été préconisé chez tous les patients des I'ad-
mission (100%).

Les moyens médicamenteux : Dix-huit (18) patients
avaient bénéficié d'une antibiothérapie (69,2%),
Douze (12) patients d'un traitement antalgique
(46,1%) et 3 patients d'une corticothérapie (11,5%).
Parmi les autres médicaments administrés on no-
tait : des antiémétiques dans 4 cas (15,3%) et un
anti H2 dans un cas (3,8%).

Données évolutives :

La durée d'hospitalisation : Dix-huit (18) patients
(69,2%) avait séjourné moins de 5 jours a I'hépital, 3
patients (11,5%) entre 5 et 7 jours et 1 patient (3,8%)
au-dela de 7 jours. Pour 4 patients, (15,3%) la durée
d'hospitalisation n‘avait pu étre précisée (figure 3).

Durée d’hospitalisation

34,60% 34,60%
20,50%
3,80% 3,80%
Inf & 1jour 1.4 jours S-7jours Sup A 7jours Transfére

figure 3 : Répartition des patients selon la durée
d'hospitalisation.
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L'évolution proprement dite : L'évolution était fa-
vorable pour 18 patients (69,2%). Quatre (4) pa-
tients (15,3%) avaient présenté une pneumopathie
d'inhalation, et un patient (3,8%) avait été transféré
dans une autre structure sanitaire faute de place.
Pour 3 patients (11,5%), I'évolution n‘avait pas été
précisée faute de renseignement.

DISCUSSION:

Fréquence:

Dans notre étude, la prévalence de lintoxication
aux hydrocarbures était faible comparée aux autres
pathologies pédiatriques rencontrées dans le ser-
vice de pédiatrie. Cela pourrait s'expliquer par le fait
que le Centre Hospitalier National de Pikine ne soit
pas le seul centre de référence dans la ville de Da-
kar ; Il est donc possible, que les autres cas d'in-
toxication aux hydrocarbures soient admis dans
d'autres structures ou qu'ils ne soient pas amenés
en consultation par leurs parents. Notre prévalence
est élevée par rapport a celles de Gueye et al [6]
et Diouf et al [4] au Sénégal, qui rapportaient une
prévalence de 0,6% et Ategbo et al [7] au Gabon,
une prévalence de 0,35%. Elle est faible comparée
a celle de Sylla et al [8] au Mali qui avait trouvé une
prévalence plus élevée de 1,08%.

Données épidémiologiques et sociodémogra-

phiques :

Le sexe : Le sexe masculin était le plus représen-
té dans notre étude. Cela pourrait s'expliquer par
le fait que les garcons soit plus turbulents que les
filles. lls sont donc plus exposés aux accidents do-
mestiques. Cette prédominance du sexe masculin a
fréquemment été retrouvée dans la littérature par :
Gueye et al [6] au Sénégal, un sex ratio 1,1 ; Mvita et
al [9] au Congo, un sex ratio de 2,2 ; et Salimi et al
[10] au Maroc, un sex ratio de 1,7. Par contre Diouf
et al [4] au Sénégal avaient retrouvé une prédomi-
nance féminine de 58% (sexe ratio 0,72) .

L'age : Dans notre travail, la tranche d'age la plus
représentée était celle des 2 a 3 ans. Lanalpha-
bétisme, la négligence des parents, sont autant
de facteurs favorisant les intoxications car cette
tranche d'age correspond a celle ou I'enfant explore
et découvre son environnement par les différents
sens. Son besoin naturel de mouvement joint a une
curiosité toujours insatisfaite lui fait tout porter a
la bouche [9]. Cette tranche d'age est classique-
ment rapportée dans la littérature [1, 4, 6, 10, 13].
Par contre, d'autres études ont trouvé des tranches
d'age plus jeunes entre 12 a 24 mois [9, 14].

La profession des parents : La classe ouvriere était
la plus représentée. Ces ouvriers utilisent pour la
plupart des hydrocarbures (Essence, pétrole, di-
luant) dans leur travail. Ces produits volatiles sont
souvent gardés a domicile a la portée des enfants.

28




La pauvreté combinée a la négligence et l'anal-
phabétisme sont autant de facteurs exposant les
enfants aux accidents domestiques. Cette prédo-
minance de la classe ouvriere a été rapportée par
Lailla et al [5] au Sénégal.

Dans notre étude, la majorité des meres étaient
aussi des femmes au foyer. Les jeunes enfants ac-
compagnent leurs mamans dans toutes leurs acti-
vités domestiques quotidiennes car 'age de scola-
risation en Afrique est encore tardif au-dela de 5
ans, surtout dans les milieux sociaux défavorisés.
La surcharge de travail des meres et le défaut de
surveillance des enfants favorisent les intoxications.
Dans la plupart des études les meres étaient aussi
des femmes au foyer [5, 14].

Données anamnestiques :

Les circonstances de survenue : Toutes les intoxi-
cations retrouvées dans notre étude étaient acci-
dentelles et survenaient le plus souvent a domicile.
Les hydrocarbures entrent dans la composition de
plusieurs produits a usage domestique et sont gar-
dés a domicile comme le pétrole utilisé pour allumer
le fourneau malgache [15]. Cette circonstance de
survenue accidentelle a été rapportée dans beau-
coup d'études [10, 13, 16, 17].

Le délai de consultation : La majorité des enfants
avait été amenée en consultation dans les deux
heures qui suivaient l'intoxication. Cette consulta-
tion précoce pourrait s'expliquer par la proximité
de notre hopital situé en pleine banlieue. Elle a été
fréguemment rapportée par la littérature [4, 18].
Cependant, des délais de consultation plus longs
étaient retrouvés dans d'autres études [10, 12].

La nature du produit ingéré : Les hydrocarbures
incriminés dans notre étude étaient dominés par
le pétrole et le diluant. Cette prédominance du
pétrole et du diluant confirme que ces deux pro-
duits sont fréquemment utilisés dans les foyers. Le
pétrole est fréquemment utilisé dans les maisons
pour l'allumage du fourneau malgache a charbon. |l
constitue également la principale source d'éclairage
(lampe a pétrole) dans les maisons non électrifiées.
Quant au diluant, il sert de solvant pour la peinture
des maisons et constitue lui aussi une source ma-
jeure d'intoxication pour les enfants dont les péres
sont peintres. Cette prédominance du pétrole a été
retrouvée dans plusieurs études [6, 19, 20, 21]. Dans
I'étude de Salimi et al [10] au Maroc, le diluant occu-
pait la premiére place (78%) suivi de I'essence (11%).

La quantité ingérée : La quantité ingérée était pe-
tite @ moyenne dans la majeure partie des cas. Le
gout et l'odeur repoussant des hydrocarbures ex-
pliguent la faible quantité ingérée par les enfants.
Des quantités ingérées beaucoup plus grandes ont
cependant été rapportées dans la littérature [6, 13].
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Le reconditionnement du produit toxique : Dans
notre étude les produits toxiques ont été recondi-
tionnés dans plus de deux tiers des cas. Les types
d'emballages étaient surtout des bouteilles et des
sachets. Les produits transvasés dans d'autres ré-
cipients et laissés a la portée des enfants sont sou-
vent confondus a tort avec de l'eau ou d'autres
boissons. Ce reconditionnement a été relaté par la
plupart des auteurs [2, 5, 22].

Les gestes effectués a domicile : Des gestes étaient
fréguemment effectués apres ingestion du toxique
dans notre série tels que I'administration de liquide
suivie de vomissements provoqués dans prés de la
moitié des cas. Ces gestes néfastes sont considérés
par des parents peu instruits comme bénéfiques
pour favoriser son élimination ou atténuer les effets
du toxique. lls aggravent au contraire les lésions
préexistantes du fait du caractére volatile des hy-
drocarbures. Ces mémes gestes ont été fréquem-
ment rapportés dans la littérature par: Diouf et al
[4], au Sénégal, du lait et de I'eau ont été donnés
dans 55% des cas suivis de vomissements provo-
qués dans 3% des cas.

Gueye et al [6], au Sénégal, avaient rapporté 60%
d'administration de lait.

Aké-Assi et al [19], en Cote d'ivoire avaient retrouvé
parmi les produits administrés : du lait (27,1 %), de
I'huile de palme (48,5 %), des selles d'éléphant (4%),
du miel, de I'eau, des ceufs frais, de la biére glacée (3
%), du jus de citron et du jus d'orange (1,4 %) .

Données cliniques :

Les signes cliniques retrouvés dans notre étude
étaient largement dominés par les troubles respira-
toires et digestifs. La prédominance des troubles res-
piratoires s'explique par le fait que les hydrocarbures
sont trés volatiles et diffusent rapidement dans les
poumons. Les gestes nocifs réalisés aprés 'ingestion
du toxique tels que I'administration de liquide et les
vomissements provoqués chez nos patients favo-
risent leur diffusion au niveau des poumons.

Lors de l'inhalation, le pétrole est piégé par les al-
véoles ou il exerce une action lipidolytique sur le
surfactant et provoque une atélectasie et des réac-
tions inflalmmatoires. Ces troubles respiratoires ont
été rapportés par la plupart des études : Ka et al
[12] au Sénégal, rapportait 20 cas de pneumopathie
d'inhalation chez 30 patients ayant ingéré du pé-
trole. Beaucoup d'auteurs ont rapporté ces mémes
manifestations cliniques [10, 23, 24, 25].

D'autres manifestations cliniques a type de crises
convulsives et de coma liées a l'intoxication aux hy-
drocarbures ont été décrites [26, 27]. La fieévre a été
aussi fréquemment rapportée dans la littérature [4,
6, 9] liée probablement a la surinfection.
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Données paracliniques :

La C-réactive protéine : Elle était positive chez 4
cas. Cette positivité est due a l'inflammation et a la
surinfection en cas de pneumonie d'inhalation.

La numération formule sanguine : L'hyperleuco-
cytose a été souvent retrouvée en rapport avec la
surinfection. L'étude de Mvita et al [9] au Congo,
rapportait 17 cas d’hyperleucocytose et 9 cas de
pneumopathie d'inhalation.

La radiographie du thorax : Elle était en faveur
d'une pneumopathie d'inhalation chez 4 patients
dans notre étude. Les images radiologiques retrou-
vées sont souvent a type d'opacités floues, mal li-
mitées, floconneuses, une accentuation de la trame
broncho vasculaire hilo basale et de petites images
nodulaires ou des foyers pneumoniques étendus
aux lobes moyens et inférieurs [4, 10].

Données thérapeutiques :

La prise en charge était symptomatique. Prés de 2/3
de nos patients avaient bénéficié d'une antibiothé-
rapie parfois associée a la corticothérapie. L'usage
des antibiotiques se justifie par la prévention de la
surinfection bactérienne due surtout aux germes
anaérobies, quant aux corticoides ils permettent
de réduire les phénomenes inflammatoires. Dans la
littérature, ces médicaments ont été fréquemment
utilisés [4, 6, 10, 23, 24, 27].

Données évolutives :

La durée d'hospitalisation : Elle était inférieure a 5
jours pour la majorité des patients. Cette courte du-
rée d’hospitalisation est due a l'‘évolution favorable
constatée dans notre série apres prise en charge.
Mvita et al [9] au Congo et Diouf et al [4] au Sénégal
avaient rapporté cette méme durée d'hospitalisa-
tion.

Les modalités évolutives : La plupart de nos pa-
tients avaient eu une évolution favorable. Ce fait a
souvent été rapporté dans la littérature [7, 10, 24].
Cependant, des complications ont été rapportées
par d'autres études. Ces complications dépendent
de la quantité du toxique ingéré et des gestes no-
cifs effectués par les parents. Yafat et al [13] au Ma-
roc rapportaient un cas d'intoxication compliquée
de défaillance multi viscérale et Mvita et al [9] au
Congo, 2 cas de pneumatocele et 2 cas d'emphy-
séme bulleux.

Nous n‘avions pas enregistré de décés dans notre
étude, cependant Gueye et al [6] au Sénégal, avaient
déploré 2 cas de décés liés a une ingestion massive
de pétrole et d'essence; Ka et al [12] au Sénégal, 2
cas de décés sur 30 cas d'ingestion de pétrole et
Diallo et al [16] au Mali, 5 cas de déces sur 105 in-
toxications au pétrole.
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Emergency Renal Replacement therapy in childhood
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ABSTRACT

Background : Acute kidney failure is a syndrome associated with a variety of diseases. It is a severe,
life-threatening event.

Objective : We aimed to describe patients’ characteristics, indications for renal replacement therapy (RRT),
and outcomes in children requiring emergency RRT.

Patients and Methods : A retrospective cohort study of all patients with acute renal failure (ARF) receiving
renal replacement therapy at the Pediatric Nephrology Unit in Charles Nicolle Hospital, Tunis from January
2012 to December 2017.

Results : thirty children received RRT. The median age was 5+4.7 years (9 days-15 years), sex ratio was 1.14.
Oliguria and hypertension were the main physical signs. Indications for dialysis included severe criteria, the
main ones being hyperuremia (77%), followed by anuria (60%) and hyperkalemia (33%). Peritoneal dialysis
(PD) was performed in 18 children (60%), and intermittent hemodialysis (HDI) in 12 children (40%). Diffe-
rent complications were noted with hypokalemia (50%), catheter dysfunction (35%), and catheter related
infections (29%). Hemolytic uremic syndrome (HUS) was diagnosed in 15 children (50%). Kidney recovery
function (50%), chronic renal insufficiency (13%), end stage renal failure (27%) and death (10%) were the
most evident.

Conclusion : In patients with severe ARF, renal replacement therapy (RRT) represents a cornerstone of
treatment, it can prevent complications and improve the prognosis. The age and hemodynamic status of
the patients are important when choosing treatment modality.

Key words: Acute renal failure, childhood, renal replacement therapy, hemodialysis, peritoneal dialysis.

INTRODUCTION :

Acute renal failure (ARF) is rare in children but can life-threatening. In patients with severe ARF, renal repla-
cement therapy (RRT) represents a cornerstone of treatment, it can prevent complications and improve the
prognosis. The choice of the RRT technique requires knowledge of the different RRT techniques as well as
the clinical context. The aim of this study is to clarify the indications to the emergencies RRT in childhood
and the modalities and complications of different dialysis techniques.
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PATIENTS AND METHODS :

A single center retrospective study that evaluated
the clinical profile and survival outcomes of patients
with ARF requiring RRT at the Pediatric Nephrolo-
gy Unit in Charles Nicolle Hospital, Tunis. Data was
collected on patients who received RRT for ARF
from January 2012 to December 2017.

RESULTS:

During the study period, 30 patients required
emergency RRT with an average of six cases per
year. Median age was 5 years (9 days-15 years) and
sex-ratio was 1.14.

parental consanguinity was found in 43% of cases.
there was a peak of hospitalization during win-
ter and summer (33% each). No family history of
nephropathy was noted in our patients.

the most common presenting symptom was diges-
tive disorders (vomiting, diarrhea) in 60% of cases.
Oliguria was present in 20 cases, different presen-
tation of ARF is graphically depicted in Figure 1.

Indications of consultation
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Infectious  Conwulsions  Others
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figure 1: indications of consultation.

Median creatinine was 652 umol/l (53-3606) at the
start of RRT (table 1). Indications of emergency RRT
were dominated by overt uremic manifestations in

Causes of ARF in children in our study were domi-
nated by Hemolytic uremic syndrome (HUS) in 50%
of cases. Typical HUS was found in 23% of cases
and atypical one in 27% of cases. Acute tubular ne-
crosis complicating septic shock, cardiopulmonary
arrest or acute hemolysis was found in 13% of pa-
tients. Acute post-streptococcal glomerulonephri-
tis (APSGN), and obstructive acute renal failure re-
lated to an obstructive megaureter in one case and
renal lithiasis in the other case were found in 2 pa-
tients respectively. Acute decompensation of chro-
nic interstitial nephropathy was found in 6 (20%)
children hospitalized for ARF. Severe hypercalcemia
was found in one child.

Various forms of continuous and prolonged inter-
mittent RRT (CRRT) were used for the management
of children with ARF. These techniques were domi-
nated by peritoneal dialysis in 60% of cases. RRT
was started on average of the 2nd day of hospitali-
zation. As it was already said, peritoneal dialysis was
the most used method (60%), using in all cases a
Tenckhoff® peritoneal dialysis catheter. Continuous
peritoneal dialysis over 24 hours was the method
initially used with a progressive reduction in dialysis
time.

Hemodialysis was used in 40% of cases used an
age-appropriate femoral catheter. the hemodialy-
sis session was started urgently and then continued
for 2 to 3 days a week lasting from 2 to 4 hours.
The mean duration of dialysis ranged from 13.7 days
for peritoneal dialysis to 5.4 days for hemodialysis,
mean age was 24.5 months in patients treated with
peritoneal dialysis compared with 117.2 months for
those treated with hemodialysis.

The occurrence of complications differed according
to the dialysis method, hypokalemia was observed
in 15 cases. Catheter dysfunction and Peritoneal
dialysis-related peritonitis was noted in respectively
7 and 6 patients under peritoneal dialysis (Table 2).

Tableau Il : Complications of RRT.

23 cases, anuria in 18 cases, severe hyperkalemia in Complications | Peritoneal | Hemodialysis | Total
10 cases, volume overload unresponsive to diuretic dialysis (n=29)
therapy in 12 cases. The other indications were severe Hypokalemia 10 (35%) 5 (15%) 15
metabolic acidosis in 2 cases and hypercalcemia in 1 (50%)
Case. Catheter 7 (25%) 3 (10%) 10
dysfunction (35%)
Tableau | : Serum creatinine level. Catheter related | 6 (21%) 2 (8%) 8 (29%)
infection
Creatinine |[0- |[200- |[400- |[600- 800 Seizure 3 (10%) 0 3 (10%)
pmol/l 200[ | 400[ |600[ |800[ Hemodynamic 1(3%) 0 1(3%)
Percentage 30% | 20% |13% 17% 20% disorders
Hematological o] 1(3%) 1(3%)
disorders
33
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Among the thirty children who were included in our
study, 14 recovered from ARF completely, and 4
children recovered partially with some persistent bio-
chemical abnormality during discharge and follow-up.
Eight children evolved towards the final renal insuffi-
ciency. Unfortunately, 3 patients died. One child with
malignant hypercalcemia of neoplastic origin was
transferred to oncology (table 3).

Tableau Ill : Complications of RRT.

Etiology

Typical
HUS

Atypical
HUS

Obstruc-
tive ARF

Acute
glomeru-

lonephritis

Acute
tubular

necrosis

Chronic
interstitial
nephropathy

Total

Favorable

evolution

2

4

14

Chronic
renal

failure

End-stage | -

renal

failure

Death

-

Total

29

the three dead children were less than 12 months of
age, the risk factors for mortality were: age <l-year,
water-overload and neurological distress. the average
length of stay was 33.8 +175 days (11-75 days).

DISCUSSION :

ARF is associated with high mortality and morbidity
[1,2,3], it has been used to describe an abrupt decline
in renal function. currently there is a standardized
definition given by the Pediatric RIFLE (pRIFLE) cri-
teria [4], and the AKI Network (AKIN) criteria [5]. The
most recent modification, the Kidney Disease Im-
proving Global Outcomes (KDIGO) classification sys-
tem, harmonized RIFLE, AKIN, and pRIFLE [6]. renal
replacement therapy (RRT) represents a cornerstone
of treatment. Although the precise incidence of acute
renal failure in children is unknown, studies suggest
that the incidence of acute renal failure in hospita-
lized children may be increasing. In a 22 years study
conducted, the incidence rate of ARF among children
admitted to hospital has dramatically increased from
0.5 - 33 cases for 1000 cases before 1995 to 4.6- 99
cases per 1000 after 1995 [7]. Even though other stu-
dies reported an incidence rate less than 1% in 2000,
in this study, on average, 6 children were receiving
emergency EER per year. This relatively high average
could be explained by the recruitment bias presented
by our pediatric nephrology department.
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HUS was one of the common etiologies of ARF in
children in many previous studies (12% to 24%), along
with acute tubular necrosis and glomerulonephritis
[8,9].

The timing of initiation of RRT remains controversial.
It is clear that derangements of potassium, acid-base
balance, pronounced azotemia, and fluid overload
need correction [10].

Absolute indications for starting RRT :

(1) Uremic complications, for example encephalo-
pathy, pericarditis, bleeding.

(2) Serum urea at least 36 mmol/l (100 mg/dl).

(3) K+ at least 6 mmol/I and/or ECG abnormalities.

(4) Mg at least 4 mmol/l and/or anuria/absent deep
tendon reflexes.

(5) Serum pH 715 or less.

(6) Urine output less than 200 ml/12 h or anuria.

(7) Diuretic-resistant organ edema (pulmonary ede-
ma) in the presence of AKI. Nevertheless, although
early initiation of RRT is not clearly associated with
benefit, avoiding or delaying RRT is associated with
higher mortality and increased hospital lengths of
stay. All our patients were dialyzed on the 2nd day of
hospitalization.

There is paucity of data on when to stop RRT, it
can be stopped when there is sufficient impro-
vement in renal function. Decisions to delay or
stop the next RRT session may be easier for in-
termittent treatments. Observational studies have
shown that the most significant predictor of suc-
cessful termination of CRRT is urine output [11]. In
our study, the duration of dialysis ranged from 5.4
to 13.7 days (1-50).

CONCLUSION :

The precise incidence of acute renal failure in the pe-
diatric patient is difficult to define. Both peritoneal
dialysis and hemodialysis are important renal replace-
ment treatment modalities in patients with ARF. The
age and hemodynamic status of the patients are im-
portant when choosing treatment modality; generally
peritoneal dialysis is preferred in infants and toddler,
while hemodialysis is preferred in older children. Many
causes of ARF in our environment are preventable.
Our study was comparatively of short duration with
the small number of cases. Therefore, it was very dif-
ficult to conclude an incidence, long-term mortality,
morbidity and other variables from the present stu-
dy. So, it is essential to conduct a large multi-centric
long-term follow-up assessment of children’s clinical
condition and renal function studly.
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Factors associated with febrile seizures occurence
in tunisian children
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ABSTRACT
Objective : We aimed to identify the factors associated with febrile seizures (FS) occurrence.

Methods : This was a case-control study. Sixty cases of FS were prospectively recorded and compared to 60
controls admitted for fever without seizures. Baseline Data were collected from all consecutive patients and
laboratory haematological parameters including complete blood count, serum iron, serum ferritin and zinc
levels were performed prospectively the first day of admission. The two groups were compared to identify pa-
rameters associated with FS occurrence. All statistical analysis was performed with SPSS software, version 19.

Results : The mean age was 18+12.7 months in cases and 20+13.9 months in controls. The consanguinity rate
was significantly higher in cases than in controls (p=0.028). A positive family history of febrile seizures was
found in 22 cases (36.7%) which was statistically significant as compared to controls (p=0.003).

In contrast, there was no significant statistical difference noted when considering the positive family history of
epilepsy (p= 0.43). Gestational age, weight birth and breastfeeding duration were significantly lower in cases
(p= 0.002, 0.023 and <0.0001 respectively). Similarly the duration of fever was lower in cases group (10.7+17.4
vs 356184 hours, p <0.001). Mean haemoglobin, serum iron, ferritin and zinc were significantly lower in cases
than controls. Multivariate analysis identified four factors associated with FS occurrence : family history of FS,
duration of breast-feeding less than 6 months, rapid rise of body temperature and iron deficiency anaemia.

Conclusion : in children with personal or family history of FS. Clinicians should particularly incite breastfee-
ding and prevent micronutrient deficiencies, especially iron deficiency.

Keywords : Febrile seizure; Childhood; Prophylaxis; Epilepsy; Anemia.
INTRODUCTION :

Febrile seizures (FS) are defined by the National Institute of Health as convulsions that occur in children
between three months and five years of age triggered by fever, without evidence of intracranial infection or
defined cause [1]. The definition of the International League Against Epilepsy (ILAE) is very similar, differing
only in the lower age limit which is one month [2]. FS are the most common type of childhood seizures ge-
nerating high healthcare costs. Despite their benign nature, they can be extremely frightening for parents.
Otherwise, the primary prevention measures of these frequent events cannot be conducted since the exact
causes are still unknown, although some studies indicate a possible association with environmental and
genetic factors. In this context, we aimed to study the risk factors associated with FS occurrence.

METHODS :

We prospectively performed a single centre case-control study between January and December 2018. The case
group included all children hospitalized for FS in the department C at the Children's Hospital of Tunis during the
study period. We did not include patients with history of perinatal period complications such as bleeding, difficult
labour or low APGAR score, children born less than 34 weeks gestation and those with mental retardation or epi-
lepsy and subjects with evidence of other definite causative diseases, such as central nervous system infection
or metabolic abnormality. For each patient we included a subject control of the same age and gender hospita-
lized for acute fever without convulsions during the same period. Data collected included age, gender, history of
consanguinity, family history of FS or epilepsy, gestational age, birth weight, breastfeeding duration, vaccination
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status. Clinical parameters included also anthropome-
tric parameters, central temperature measured at the
admission. We specified seizure types and duration,
duration and cause of fever. For each patient, we car-
ried out the following biological parameters: complete
blood count, serum iron, serum ferritin, and serum zinc.
Written informed consent was obtained from all pa-
rents of children included in the study. Allanalyses were
performed using SPSS software version 19.0. We com-
pared categorical variables with chi-square test or Fi-
sher's exact test and continuous variables with the stu-
dent t test. In all statistical tests, the significance level
was set to 0.05. Univariate odds ratio was calculated
as an approximation of relative risk factors by simple
cross-tabulation, with 95% confidence intervals (95%
Cl). We have transformed the quantitative variables
into categorical variables. To determine the threshold
at which it must “cut” we have established ROC (Re-
ceiver Operating Characteristics) curve. After verifying
that the area under the curve was significantly > 0.5, we
have chosen the threshold value of the variable as cor-
responding to the best couple “sensitivity-specificity. In
order to identify risk factors independently related to
the event, we conducted a logistic regression analysis
in descending order.

METHODS:

Atotal of 120 patients wereincludedinthe study. There
were 60 children admitted for FS and 60 controls. The
ratio maleto femalewas 15in casesand 185 in controls
without significant difference (p=0. 57). The mean age
was 214 + 127 ranging from 6 to 60 months in FS
group and 24.9 + 139 months (range 7- 60 mon-
ths) in controls (p= 0.15). Among the cases, 47 (78.3%)
children had simple FS, and 13 (21.7%) had complex FS.
The consanguinity rate was significantly higher in
cases than in controls (58.3% versus 38.3%, p= 0.028,
OR=2.25, 95 % Cl= 1.08-4.67). A positive family histo-
ry of febrile seizures was found in 22 cases (36.7%) and
8 controls (13.3%) (p=0.003, OR= 376, 95 % Cl= 1.51-
9.34). In contrast, there was no significant difference
between the two groups with regard to the positive
family history of epilepsy (p= 0.43) (tablel).

Tableau I : Comparison of baseline characteris-
tics parameters in the two groups.

Variable Total Febrile sei- | Control p
population | zures group | group
(N=120) (N=60) (N=60)

Meanage+ | 2316+1338 2142 + 249+ 0.15
SD (months) 1272 1390
Ratio (Male/ 166 15 185 057
female)
Consangui- 483 583 383 0.028
nity rate(%)
Family
history of FS 25 367 133 0.003
(%)
Family
history of 14.2 167 117 043
epilepsy(%)
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Preterm 26.7 133 0.068
birth (%)

Mean gesta-

tional age * 3724122 366+23 37919 | 0.002
SD (Weeks)

Birth weight 3132 + 817 2960 +781 3300+ | 0.023
+SD (grams) 823

Breast

feeding du- 83+62 595 +50 10.63 <103
ration *SD 6.4

(months)

SD : Standard deviation ;

Sixteen cases and eight controls were premature at
birth and the mean gestational age was of 366423
and 379+19 weeks respectively in cases and controls
(o= 0.002). Likewise, the birth weight was significantly
lower in cases (2960 +780 versus 3300 * 820 grams,
p=0.023). Concerning breastfeeding, it was more com-
mon and of longer duration in the control group. In-
deed, the mean duration of breastfeeding was 1063
6.4 months in controls versus 595+ 5 months in cases
(p <10-3). Of these, 38 children were breast-fed for less
than 6 month versus 17 controls (p <10-3). Otherwise,
vaccination status was similar in both groups. The du-
ration of fever was significantly lower in the case group
(107 + 174 versus 356 * 184 hours, p<10-3). Parace-
tamol intake prior to admission was significantly more
common in patients (45 versus 18; p<10-3, OR= 014,
95% Cl= 0.06-0.32). Similarly, anti-inflammatory drugs
intake was more common in the case group (36 versus
11; p <10-3, OR= 015, 95% Cl= 0.06-0.34). On physi-
cal examination, z-score height-for-age was between
-2 and +2 standard deviations (SD) in all cases and
controls. Z-score weight-for-age was normal in 58
cases and below -2 SD in 2 cases. It ranged between
-2 and +2 SD in 56 children and was below -2 SD in
4 children in the control group (p = 0.8). Viral infection
was the most commmon cause of fever in both groups
(50.8%), followed by Ear, Nose and Throat infections
(32.5%), urinary tract infection (9.2%), and respirato-
ry infection (75%). There was no significant difference
between the two groups regarding the origin of fever
(o= 0.40). The mean hemoglobin level was of 943+167
in cases versus 1045 * 157 in controls (p=0.001). All
the same, serum iron and serum ferritin were signifi-
cantly lower in cases than controls (table 2). Serum
zinc levels were significantly higher in control subjects
(1096 + 222 versus 1275 + 228 pmol/L, p= 0.004).

FS : Febrile seizures ;

Tableau Il : Comparison of biological parameters in
the two groups.

Variable Febrile sei- Control P-value
zures group | group

Hemoglobin (g/ 943 +167 1045 + 0.001
dL) 157

MCV (fl) 65.86 +10.57 | 71.23+6.50 0.001
MCH (pg) 2301+445 | 25+373 0.009
MCHC (g/dL) 2823 +441 | 30.35+3.56 0.005
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Platelet count 2945+ 23418 0.011
(cells/mcL) 141 100

Leukocytes 10586.67 9856.67 0.295
count (cells/mm3) 40 35

Serum ferritin 243 8% 5236 <103
(ng/mL) 24.59 3514

Serum iron 10.77 16.26 + 0.003
(umol/L) 10.59 9.15

Serum zinc 10.96 * 1275+ 0.004
(umol/L) 222 2.28

MCV: mean corpuscular volume, MCH: Mean Corpus-
cular Hemoglobin, MCHC : Mean Cell Hemoglobin
Concentration .

Independent risk factors for FS (multivariate analysis)
were family history of FS, duration of breast-feeding
less than 6 months, duration of fever less than 6 hours
before admission and iron deficiency anemia (table 3).

Tableau lll : Independent risk factors for Febrile
seizures in multivariate analysis.

Case Control | AOR | 95%ClI p
group group
Breast 38 16 9.56 2.47- 0.001
feeding (63.3%) | (26.7%) 36.9
<6 months
Fever 35 5(83%) | 14 355- | <103
duration (58.3%) 557
<6 hours
HB 29 15(25%) | 5.64 123 - 0.025
<10 g/dL (48.3%) 256
Serum 45 17(28.3) | 2757 | 57-133 | <1073
ferritin (75%)
<22 ug/L
Serum zinc 12 2(3.3%) | 5.83 0.65 - 0.114
<10 umol/L | (20 %) 5176
Family 22 8 55 14 - 0.014
history (36.7%) | (13.3%) 215
of FS

AOR : Adjusted Odds Ratio, Cl: Confidential interval
DISCUSSION :

Despite its predominantly benign nature, FS is a scary
experience for most parents. It occurs when a suscep-
tible child of a critical age has a fever. Any viral or bac-
terial illness may provoke FS. In the present study, FS
occurrence was associated with Family history of FS,
short breastfeeding duration, rapid increase in body
temperature and iron deficiency anaemia. In our series,
family history of FS was associated with FS occurrence
in childhood. Febrile seizures are known to aggregate
in families. Genetics seem to play a major role in FS.
Family history of FS is reported with the percentage of
20to 55 % in children with FS As many as 25% to 40%
of children with febrile seizures have a family history of
FS [3-7]. The role of genetic factors in the occurrence
of FS is currently well recognized and documented.
Family studies have demonstrated the high genetic
susceptibility to febrile seizures and have identified
Revue Maghrébine de Pédiatrie, N ©13 Jan, 2019

multiple gene variations responsible for this condition
[8, 9]. In opposition to our results, some authors consi-
der familial epilepsy as a risk factor for FS occurrence
[10, 11]. Prematurity and low birth weight have been re-
ported as risk factors for FS by several authors [7,12]. In
reality, it is difficult to study the relationship between
the birth term and the occurrence of FS because pre-
mature infants may have infra-clinical neurological le-
sions and even non-detectable by cerebral imaging
and it is thus difficult to make the diagnosis of FS in
these children. Despite the non-inclusion of very pre-
mature infants in our study, the mean birth term was
significantly lower in the case group. Similarly, control
children had a significantly higher birth weight. Howe-
ver, the two above mentioned parameters were not
independent risk factors for FS occurrence at multiva-
riate analysis. Otherwise, there is little data concerning
the preventive effect of breast-feeding on occurrence
of FS. In an Iranian case-control study published in
2010, mean duration of breastfeeding was significant-
ly lower in febrile controls without convulsion (p <10-3)
[13]. However, this study compared the two groups wi-
thout controlling the confounding effects. The breast-
feeding protective effect found in our series, has been
reported by other authors [13, 14]. Thus, it could be
suggested that exclusive breastfeeding during the
first six months of life protect children from FS occur-
rence. In fact, the high levels of polyunsaturated fatty
acids such as arachidonic acid and docosahexaenoic
acid, cholesterol and sialic acid in the Breast milk plays
an important role in brain development and stabili-
zation of neuronal membranes and may increase the
threshold of seizures. In addition, it is evident that gas-
troenteritis and respiratory infections are much less
common in breastfed children, with a low possibility
of developing fever. The majority agrees that the rapi-
dity of fever set-up increases the risk of developing FS
[15, 16]. However, the methodology is not detailed in
most of these studies. Several data are often unclear:
the temperature measurement technique (axillary or
rectal), the temperature measurement time (before
or after the crisis) and the location of the temperature
measurement at the home or emergencies. Similarly,
the measures taken and the antipyretic treatment are
not mentioned in all the above studies. In the present
study, we compared the rectal temperature measured
at the time of admission between the two groups.

Using multivariate analysis, we found that fever du-
ration less than 6 hours multiplies the risk of FS oc-
currence by 14. Otherwise, as reported in the literature
[17], viral infections were the first cause of fever in our
patients. In our studly, iron deficiency anemia was a risk
factor for FS occurrence. Indeed, iron is important for
the function of various enzymes and neurotransmit-
ters in the central nervous system. Thus, an iron de-
ficiency can decrease the threshold of convulsions. A
prospective case-control study, with a methodology
close to ours, investigated the association between
iron deficiency and CF by comparing two groups
of children aged 6 months to 5 years admitted to a
pediatric emergency department in southern Iran
between March 2007 and January 2009. Iron defi-
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ciency was more frequent in children with FS [18].
These results are consistent with those reported by
meta-analysis published in 2014 [19]. Another me-
ta-analysis enrolling 2416 children with FS and 2387
controls showed that iron deficiency anaemia was si-
gnificantly associated with FS (OR= 1.98) [20]. Finally,
we note that we prospectively conducted the first
study in our country with the objective of identifying
the clinical and biological parameters associated with
FS occurrence. This could serve as a basis for carrying
out preventive actions. However, the sample size was
too small. Thereby, our results should be supported by
other larger scale and multicenter studies.

CONCLUSION::

Despite its benignity, febrile seizures still frightening
for parents. They represent a common cause of
consultation and hospitalization. Genetic susceptibi-
lity for FS occurrence is currently admitted worldwide.
Identifying risk factors associated with FS could offer a
basis to prevent this condition and reduce its frequen-
cy. Based on our results, clinicians should support and
promote breastfeeding and prevent micronutrient de-
ficiencies, especially iron deficiency in children at risk
for FS occurrence .
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Fait clinique

Myopathie de réanimation compliquant
un asthme aigu grave

Mejaouel.H, Bahri.F, Ouali.A, Khenissi.S, Ben Abdallah.S
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RESUME

La myopathie de réanimation est une complication neuromusculaire acquise rare au milieu de réanimation
pédiatrique. Le tableau clinique est représenté par une tétraplégie flasque aréflexique et peut nécessiter
une ventilation mécanique. Contrairement a la polyneuropathie de réanimation, la myopathie est de bon
pronostic.

Nous rapportons I'observation d'un nourrisson qui a été hospitalisée pour un asthme aigu grave (AAG) com-
pligué par une myopathie de réanimation.

ABSTRACT

Resuscitation myopathy is a rare acquired neuromuscular complication in pediatric resuscitation. The clinical
picture is represented by a flaccid quadriplegia and may require mechanical ventilation. Unlike resuscitation
polyneuropathy, myopathy has a good prognosis.

We report the case of an infant who was hospitalized for severe acute asthma (AAG) complicated by resus-
citation myopathy.

Mots clés : myopathie de réanimation, polyneuropathie de réanimation, asthme aigu grave, nourrisson

Keywords : resuscitation myopathy, resuscitation polyneuropathy, severe acute asthma, infant

INTRODUCTION :

Les complications neuromusculaires acquises de réanimation comprennent deux entités distinctes : la po-
lyneuropathie de réanimation, qui est fréquente et de mauvais pronostic fonctionnel, et la myopathie de
réanimation, qui & l'inverse est rare mais de bon pronostic [1]. Ces deux pathologies peuvent provoquer une
tétraplégie flasque aréflexique et peuvent nécessiter une ventilation mécanique [1].

Nous rapportons I'observation d'un nourrisson qui a été hospitalisée pour un asthme aigu grave (AAG) com-
pliqué par une myopathie de réanimation.

OBSERVATION :

Il s'agit d'une fille agée actuellement de 2 ans, connue porteuse d'une allergie des protéines du lait de vache
depuis I'age de 2 mois. Elle était issue d'un mariage consanguin de 3éme degré, née a terme sans incidents,
avec notion de quelques épisodes des toux traitées symptomatiquement. Elle était admise dans notre
service a l'age de 14 mois dans un tableau de détresse respiratoire sévere. A I'examen, elle était apyrétique
avec un état général altéré, somnolente, polypneique a 50c/mn avec des signes de lutte intenses, silence
auscultatoire et cyanose péribuccal. La saturation en oxygéne était a 88% a I'airambiant. La radiographie de
thorax a objectivé une distension thoracique, un syndrome bronchique et une silhouette cardiaque normale
(figurel).
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Figure 1 : Radiographie du thorax de face.

A la biologie, elle avait une CRP a 1Img/|, acidose
respiratoire au gaz du sang et une hyperleucocy-
tose a 33000/mm3 avec formule panachée.

La conduite était de mettre le nourrisson sous oxy-
génothérapie, nébulisations en continu (betanyl).
Elle était mise sous traitement sous salbutamol en
intraveineuse, sulfate de magnésium 40mg/kg, so-
lumédrol 2mg/kg puis 1mg/kg 4fois/jour. Cepen-
dant, il n'y avait aucune amélioration clinique avec
persistance de la dyspnée et de I'hypoxie d'ou la
nécessité d'une assistance ventilatoire mécanique
associée a une sédation par ketamine Img/kg/h et
midazolam O,2mg/kg/h. L'évolution était marquée
par une nette amélioration des symptémes respi-
ratoires et la patiente a été sevrée de la ventilation
mécanique et extubée a j8 d'hospitalisation mais
elle avait une tétraplégie flasque aréflexique. Une
ponction lombaire était normale et les enzymes
musculaires (CPK, LDH) ont été élevées. Une ima-
gerie par résonance magnétique cérébro-médul-
laire était sans anomalies et une électromyographie
(EMQG) a objectivé une atteinte myogéne diffuse.
Le diagnostic de myopathie de réanimation a été
retenu. La patiente avait des séances de kinésithé-
rapie motrice intensive et |'évolution était favorable
avec récupération totale de lactivité motrice et
sensitive au bout de 15 jours.

DISCUSSION :

Une tétraplégie flasque aigué survenant au décours
d'une ventilation mécanique lors d'une insuffisance
respiratoire aigué doit faire penser a une compli-
cation neuromusculaire acquise de réanimation,
comme dans notre observation. Ces complications
sont divisées en deux entités différentes : la myo-
pathie de réanimation et la polyneuropathie de réa-
nimation.La polyneuropathie de réanimation, qui
est fréquente et de mauvais pronostic fonctionnel,
et la myopathie de réanimation, qui a l'inverse est
rare mais de bon pronostic [1]. La distinction entre
ces deux complications est clinique, biologique, his-
tologique et évolutive. (Voir tableau 1).
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Tableau | : Principales différences entre polyneu-
ropathie et myopathie de réanimation .

Polyneuropathie Myopathie de
de réanimation réanimation
Contexte Défaillance mul- Insuffisance
Clinique tiorganique avec respiratoire aigué
syndrome septique | (asthme, BPCO)
Etiologie Inconnue Curarisants,
corticostéroides
Délai de Semaines Jours (moyenne,
survenue (moyenne, 4) 10)
Fréquence Elevée Basse
Atteinte Sensitivo-motrice, | Motrice pure,
périphérique | distale diffuse
ENMG Réponses motrices | Réponses mo-
et sensitives effon- | trices effondrées.
drées. Pas d'anomalie
Présence d'anoma- | de repos
lies de repos
Créatine Normale Franche
kinase (CK) élévation
Biopsie Atteinte neuro- Myopthie, perte
musculaire gene des filaments
de myosine,
réexpression de
myosine foetale
et développe-
mentale
Evolution Récupération lente | bon pronostic
(mois), handicap
fréquent
Mortalité 50-60% (li¢e au Rare
sepsis)

Les éléments qui parlent en faveur d'une myopathie
de réanimation sont : la présence d'une tétraplégie
flasque aréflexique diffuse (proximale et distale) qui
atteint aussi les nerfs craniens moteurs, un début
plus précoce, une élévation franche des CPK, une
apparition au décours de la ventilation mécanique
de patients en détresse respiratoire et ventilés a
l'aide d'agents curarisants et traités par des corti-
costéroides [3,4]. Tel est le cas de notre observa-
tion. La fréquence estimée de cette myopathie est
d'environ 2% des patients admis aux soins intensifs
pour ventilation mécanique [10]. Elle est décrite par
de nombreux synonymes dans la littérature (myo-
pathie quadriplégique aigué ; myopathie aigué aux
stéroides ; quadriplégie aréflexique aigué ; myopa-
thie aux curares ; myopathie aigué ; myopathie de
réanimation ; myopathie nécrosante aigué ; myo-
pathie aigué avec déficit sélectif en filaments de
myosine) [2]. Elle est réputée beaucoup plus rare
que la polyneuropathie de réanimation, et depuis la
premiere description de Mc Farlane et Rosenthal en
19775] seulement 70 cas ont été rapportés dans la
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littérature [6]. La myopathie de réanimation serait
en fait sous-estimée pour deux raisons principales
[7]. Premiérement, l'examen de la sensibilité est sou-
vent impossible car les patients sont souvent sé-
datés pour la ventilation. Deuxiemement, I'examen
EMG peut objectiver, dans une forme associée d'at-
teinte nerf/muscle, une réduction de l'amplitude des
réponses motrices et sensitives, avec des anomalies
de repos plus évocatrices d'une polyneuropathie
que d'une myopathie (la myopathie de réanimation
isolée ne démontre pas danomalies de repos) [8].
Les principaux facteurs de risque pour le dévelop-
pement d'une myopathie de réanimation sont l'ex-
position aux curarisants et aux corticostéroides [2].
Enfin, dans notre cas, une myopathie aigué de réa-
nimation a été déclenchée lors de I'action conjointe
d'une insuffisance respiratoire aigué avec acidose
respiratoire et d'un traitement corticostéroides [9].
Ainsi, l'acidoserespiratoire, voire les bronchodila-
tateurs (salbutamol), pourraient également jouer
un réle dans la pathogenese de cette myopathie.
La biopsie musculaire s'est avérée primordiale dans
son diagnostic, notamment par la microscopie
électronique qui montre une perte sélective des fi-
laments de myosine (filament épais) [7], et d'autre
part par la mise en évidence de ses isoformes néo-
natales[11], présentes dans 1-30% des fibres mus-
culaires, témoignant de la régénération de myosine
[11]. Contrairement a la polyneuropathie, la myopa-
thie est de bon pronostic, la majorité des patients
recouvrant leur fonction musculaire dans les trois
mois.

CONCLUSION :

La myopathie de réanimation reste une entité rare
mais de bon pronostic a l'inverse de la polyneu-
ropathie de réanimation. Lexamen de choix pour
confirmer la myopathie de réanimation est alors la
biopsie musculaire. La prise en charge repose sur
le diagnostic précoce et la kinésithérapie motrice.
L'évolution est souvent bonne.
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Lupus érythémateux systémique révélé
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RESUME

Bien que la péricardite est I'atteinte cardiaque la plus fréquente au cours du lupus érythémateux systémique
(LES), la tamponnade cardiaque est trés rarement révélatrice de cette maladie. Nous rapportons le cas d'une
patiente agée de 15 ans, chez qui la tamponnade a révélé la maladie lupique.

Mots clés : Péricardite, Lupus systémique, Tamponnade

ABSTRACT

Although pericarditis is the most frequent cardiac involvement in systemic lupus erythematosus (SLE), cardiac
tamponade is very rarely the initial manifestation of this disease. We report the case of a 15-year-old female
patient in whom the diagnosis of SLE was discovered during the invesitigation of cardiac tamponade.

Keywords : Pericarditis, Systemic lupus erythematosus, Tamponade

INTRODUCTION :

La survenue d'une péricardite au cours du lupus érythémateux systémique (LES) est fréquente et peut étre révé-
latrice de la maladie dans 10 & 40 % des cas (1, 2). La tamponnade qui est une complication grave et redoutable
est exceptionnellement révélatrice de la maladie (3,4). Sa fréquence chez les patients porteurs de lupus est esti-
mée a moins de 10 % et elle peut se présenter comme premiére manifestation de la maladie dans 1% des cas (5).

OBSERVATION :

Il sSagit d'une patiente agée de 15 ans, sans antécédents pathologiques particuliers, hospitalisée pour douleur
thoracique et dyspnée d'aggravation progressive. Linterrogatoire a trouvé la notion d'amaigrissement ré-
cent et d'arthralgies migratrices touchant les coudes, les poignets et les chevilles évoluant depuis six mois.
L'examen physique a objectivé une patiente pale, fébrile a 38°, tachycarde a 120 bat/min, une pression
artérielle a 85/55 mmHg, avec présence d'une turgescence spontanée des veines jugulaires et d'un assour-
dissement des bruits du coeur a 'auscultation cardiaque. L'électrocardiogramme a montré une tachycardie
réguliere sinusale avec micro voltage diffus. La radiographie thoracique a objectivé une cardiomégalie avec
aspect en carafe et un épanchement pleural droit (figure 1).
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Figure 1 : Radiographie thoracique de face montrant
une cardiomégalie avec aspect en carafe et un épan-
chement pleural droit.

Le diagnostic de tamponnade a été fortement sus-
pecté et une échocardiographie transthoracique a eté
réalisée en urgence. Elle a révélé un épanchement pé-
ricardique circonférentiel de grande abondance avec
collapsus diastolique du ventricule droit et une varia-
tion respiratoire des flux mitral, aortique et tricuspidien
confirmant le diagnostic de tamponnade (figure 2).
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Figure 2 : Echocardiographie bidimensionnelle faite &
ladmission. 2A- Coupe parasternale grand axe : épan-
chement péricardique circonférentiel, abondant, avec
compression du ventricule droit (fléche). 2B- Coupe api-
cale 4 cavités : Iépanchement circonférentiel avec inva-
gination (fléche) de la paroi latérale de IOD. 2C- Coupe
sous costale : I'épanchement circonférentiel avec com-
pression du VD.2D- Variation des flux mitral (en haut) et
aortique (en bas) au doppler pulsé.

(EP: épanchement, VG : ventricule gauche, VD : ventricule droit,
OG: oreillette gauche, OD : oreillette droite).

Une ponction péricardique évacuatrice, échoguidée, a
été réalisée en urgence ramenant 1000 cc de liquide
séro-hématique exsudatif et lymphocytaire. Lexa-
men bactériologique du liquide péricardique et la re-
cherche de mycobactéries étaient négatifs, de méme
que les cultures. L'examen cytologique de ce liquide
na pas montré de cellules suspectes de malignité.
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Le bilan biologique révélait une anémie hémolytique
autoimmune a 8,5g/dl, une lymphopénie, une hy-
poalbuminémie, une hypo-complémentémie et des
anticorps antinucléaires et anti-DNA natifs positifs.
Le diagnostic de lupus érythémateux a été retenu de-
vant 4 criteres de 'American College of Rhumatology
(ACR) (sérite, atteinte hématologique, AAN positifs
et Ac anti DNA natifs positifs). Un traitement par des
boli de Méthylprednisolone a été entamé. L'évolution
a été marquée par la récidive d'un épanchement pé-
ricardique de grande abondance survenue au cours
d'une deuxieme poussée de sa maladie et ce aprés un
1 an de rémission. Elle a alors été opérée en chirurgie
cardiaque par voie sous xiphoidienne avec réalisation
d'une fenétre pleuropéricardique.

DISCUSSION :

Chez I'enfant, le LES est ['une des maladies auto-im-
munes les plus courantes et il a tendance a se mani-
fester plus gravement que chez les adultes (6). Notre
patiente a présenté une tamponnade cardiaque
comme manifestation révélatrice de sa maladie lu-
pique. Peu d'études ont porté sur latteinte car-
diaque du lupus chez l'enfant et la tamponnade car-
diaque chez ces patients n'est pas bien définie. Dans
une étude transversale multicentrique réalisée en
2005 portant sur 155 patients avec lupus (chez des
enfants agés de moins de 16 ans), la tamponnade
cardiaque était la manifestation initiale de la maladie
dans 2 cas soit 1,3% (7). Ce chiffre est proche aux data
étudiant les LES chez I'adulte. La péricardite survient
généralement lors des phases d'activation de la ma-
ladie. Les facteurs responsables de l'apparition de
tamponnade sont l'inflammation, l'insuffisance ré-
nale et le sepsis (5). Une prédominance féminine a
été notée (6). un épanchement pleural concomitant
peut &tre associé (89,10). Les épanchements pleu-
raux bilatéraux lors d'une tamponnade cardiaque
sont rares (11,12). Des anomalies hématologiques
ont également été fréquemment constatées, no-
tamment lanémie hémolytique, la thrombocytopé-
nie, la leucopénie et un taux faible du complément
sérique (8,13,14). Un faible taux de la fraction C4 du
complément sérique sest révélé prédictif de I'évolu-
tion vers une tamponnade cardiaque chez une sé-
rie de patients adultes lupiques (15,16). Cependant,
nous notons également qu'il a été rapporté que les
carences en complément héréditaire sont une co-
morbidité fréquente dans LES de l'enfant (717). Le
traitement de la tamponnade repose sur la péricar-
diocentese sous-xiphoidienne sous contréle écho-
cardiographique, comme dans notre cas, ou la pé-
ricardiotomie (5). Comparée au drainage chirurgical,
la péricardiocentése guidée par échocardiographie a
été associée a des taux de morbidité et de mortalité
plus faibles (18). La prise en charge médicale repose
sur les anti-inflammatoires stéroidiens a forte dose,
les antipaludéens et les anti-inflammatoires non sté-
roidiens (6). Un traitement immunosuppresseur peut
étre indiqué dans un but d'épargne cortisonique en
cas de récidive de la péricardite. Des fortes doses de
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corticoides administrés par voie parentérale seraient
efficaces et constitueraient parfois une alternative a
la péricardiocentése (19,20). L'évolution est presque
constamment favorable. La récidive de péricardite
est rare et elle est sensible aux anti-inflammatoires.
Dans les formes récidivantes avec épanchement
abondant, certains auteurs préconisent l'injection
intrapéricardique de corticoide aprés péricardiocen-
tese, mais il est parfois nécessaire de recourir a une
péricardectomie ou a une fenétre péricardique (19).
Certains auteurs recommandent un traitement par
colchicine (1 mg/j) pendant un a deux ans pour pré-
venir les récidives; la colchicine permettrait la dimi-
nution et méme l'arrét de la corticothérapie (en I'ab-
sence de signes d'activité du lupus). L'évolution vers
la constriction est exceptionnelle (19).

CONCLUSION::

La pratique d'un bilan immunologique devrait étre
systématique en cas de péricardite aigue chez I'en-
fant méme si elle est en apparence isolée et surtout
s'il s'agit d'un sujet jeune de sexe féminin. Le trai-
tement de la tamponnade est le drainage par pé-
ricardiocentése ou par chirurgie de I'épanchement
péricardique et il sera suivi par un traitement cor-
ticoide. Le risque de récidive existe en cas de nou-
velle poussée de la maladie d'ou la nécessité d'un
bon contréle thérapeutique de cette entité.
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RESUME

L'ascite chyleuse congénitale (ACC) est une affection rare. Généralement, elle est due & un drainage lympha-
tique insuffisant secondaire au développement anormal des voies lymphatiques abdominales. Le traitement
meédical repose sur l'alimentation parentérale totale, le régime a base des triglycérides a chaines moyennes
(TCM) et l'octréotide. La chirurgie est indiquée en cas d'échec du traitement médical. Nous rapportons un cas
d’ACC qui a bien répondu au régime a base de TCM associé a l'octréotide.

ABSTRACT

Congenital chylous ascites (CCA) is a rare disease. It's usually related to inadequate lymph drainage secondary to
the abnormal development of the intra-abdominal lymphatic duct. medical treatment based on total parenteral
nutrition, medium chain triglyceride (MCT) based diet and octreotide. Surgery is recommended in failed medical
treatment. we report a case of CCA which improved with MCT-based diet and octreotide.
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INTRODUCTION :

L'ascite chyleuse congénitale (ACC) est une affection rare liée & un développement anormal de voies lympha-
tiques intra-abdominales (1). Elle est définie par 'accumulation de chyle dans la cavité péritonéale chez un nour-
risson &gé moins de trois mois (2). Nous rapportons une observation d'ascite chyleuse congénitale chez un nou-
veau-né qui a bien répondu a l'octréotide et nous discutons les aspects diagnostiques et thérapeutiques de
cette affection.

OBSERVATION :

Rassil, nouveau-né de sexe féminin a été hospitalisée a I'age de 26 jours pour ballonnement abdominal. Issue
d'une mere agée de 25 ans G P A . La grossesse était de déroulement normal et I'accouchement était par voie
basse a terme sans incident, avec un poids de naissance de 3600g, un périmétre cranien a 35 cm et une taille
a 49 cm. Par ailleurs, il n'y avait ni de consanguinité parentale ni d'antécédents familiaux particuliers. A l'examen
la température était a 375 °C, un poids de 45009, un abdomen distendu avec une matité déclive et une hernie
ombilicale. Nous n‘avons pas noté d’hépato-splénomégalie ni d'cedéeme des membres inférieurs. L'échographie
abdominale a montré une ascite de moyenne abondance avec des organes intra abdominaux normaux. La nu-
mération de la formule sanguine a montré des globules blancs a 72700/mm?, un taux d'hémoglobine a14,7 g/dl et
des plaquettes a 350 O00/mm?. La protidémie était a 59g/I. Les triglycérides et le cholestérol sanguins étaient
respectivement a 112 mmol/l et a 2.26 mmol/I. Le bilan hépatique, la fonction rénale, l''onogrammme sanguin et
I'analyse des urines étaient sans anomalies. La ponction d'ascite a ramené un liquide blanc laiteux. L'étude cyto-
bactériologique et chimique a montré un taux de triglycérides élevé a 67mmol/L, des globules blancs a 2200/
mm? & prédominance lymphocytaire (80 %) et une culture négative.
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Le diagnostic dACC a été retenu. Le nouveau-né a été
alimenté par un lait a base de triglycérides a chaines
moyennes (L-TCM). Un traitement par octréotide en
sous cutané a été prescrit a la dose de 25ug/kg/j ré-
partie en deux prises. Ensuite, la posologie a été aug-
mentée progressivement jusqu’a atteindre 70 pg/kg/j
au 5%me jour.

L'évolution était marquée par la réduction progressive
du diametre abdominal. L'échographie abdominale a
montré une régression quasi totale de I'ascite au 10°me
jour du traitement. Le nouveau-né a recu 15 jours
d'octréotide et il a été mis sortant sous un L-TCM.
Un mois apres sa sortie, soit a I'age de 2 mois et demi,
I'échographie abdominale a révélé un épanchement
de faible abondance. La lymphoscintigraphie isoto-
pique au T%°™ n'a pas montré d'extravasation lympha-
tique dans I'abdomen (Figure 1).
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Figure 1 : lymphoscintigraphie isotopique au T%™ ne
montrant pas d'extravasation lymphatique au niveau de
l'abdomen.

Le contréle échographique al'age de 4 mois était sans
anomalies d'ou la réintroduction d'un régime alimen-
taire normal. Aprés un recul de 2 ans et demi, l'ascite
n‘a pas récidivé et la patiente avait un bon développe-
ment staturo-pondéral et psychomoteur.

DISCUSSION :

L'ascite chyleuse congénitale est une affection rare.
Dans la majorité des cas (45-60%) elle est secondaire
a des malformations des voies lymphatiques telles
que la lymphangiomatose congénitale, les lymphan-
giomes kystiques du mésentére et l'atrésie des canaux
lymphatiques (2,3). Plus rarement, 'ACC est due a une
compression extrinséque des voies lymphatiques se-
condaire a une malrotation digestive, une hernie in-
carcérée, une invagination intestinale ou une masse
tumorale (2). Par ailleurs, dans 50% des cas, LACC est
dite idiopathique et elle est liée a une immaturité des
vaisseaux lymphatiques induisant une fuite du chyle
dans la cavité péritonéale (2,3).

Les symptomes de 'ACC incluent : les vomissements,
la diminution de l'appétit, 'augmentation du péri-
meétre abdominal, I'nernie inguinale, 'cedéme scrotal
ou vaginal et la détresse respiratoire (4).
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Léchographie abdominale confirme l'ascite sans dé-
terminer son origine. La ponction d'ascite est |'étape
clé du diagnostic (1,3,4). Le liquide chyleux est géné-
ralement blanc laiteux ou sans couleur. Son aspect est
fonction de sa composition, de la substance cellulaire
et de l'alimentation (1,5). Le liquide chyleux est riche en
lymphocytes, en protéines et en triglycérides (1,3,5).
Le vrai défi consiste a déterminer la cause sous-
jacente de lascite chyleuse.

Lenquéte étiologique initiale comprend I'échographie
et la tomodensitométrie ou l'imagerie par résonance
magnétique de l'abdomen qui permet d'exclure des
conditions qui nécessitent une intervention chirurgi-
cale immediate (2).

La lymphangiographie se positionne comme le gold
standard de l'exploration du systeme lymphatique,
mais son utilisation est limitée en raison des difficultés
techniques et du risque de complication plus impor-
tant chez le nouveau-né et le nourrisson (3,4). La lym-
phoscintigraphie est 'examen de choix pour évaluer la
perméabilité du systeme lymphatique et pour locali-
ser le site de la fuite lymphatique (2). En fait, elle est
bien tolérée et elle n'a pas des contre-indications (6).
Par ailleurs, la lymphoscintigraphie n'est pas systéma-
tique et elle est indiquée en pré opératoire pour les
cas réfractaires au traitement conservateur (1,2,4,5).
Lobjectif du traitement conservateur est la diminu-
tion de la production du chyle. Il repose sur l'alimen-
tation parentérale totale ou les formules a bases des
triglycérides a chaines moyennes qui sont absorbées
directement par le systeme porte sans formation des
chylomicrons (1-3,6,7). A noter que I'utilisation prolon-
gée de ces formules peut entrainer une myélinisation
anormale du systéme nerveux central (8). Par ailleurs,
cette modalité thérapeutique nécessite plusieurs se-
maines pour étre efficace (7) et donc une hospitalisa-
tion prolongée et une fuite chronique de la lymphe
qui favorise la dénutrition et les infectons.

La Somatostatine et son analogue de synthese l'oc-
tréotide sont de plus en plus utilisés (1-4,6). Ces médi-
caments peuvent réduire la production de lymphe par
la réduction du débit sanguin splanchnique (7). Vu l'ef-
ficacité thérapeutique et la bonne tolérance, certains
auteurs recommandent l'utilisation de la somatosta-
tine ou l'octréotide de premiére intention en associa-
tion avec une alimentation parentérale totale. Cette
attitude permet d'écourter la durée du traitement et
de I'hospitalisation (4,7). Selon les études, l'octréotide
a été utilisé soit en sous cutané (10-70 pg/kg/j) soit en
intra veineuse continue (0,3-10 ug/kg/h) (9). Cepen-
dant, il n'existe pas dans la littérature un consensus
concernant la durée du traitement ou la modalité du
sevrage de l'octréotide apres la résolution de l'ascite
(Q). Le traitement chirurgical est indiqué s'il n'y a pas
de rémission apres 1 a 2 mois de traitement conser-
vateur (10,11). Il peut s'agir d'une ligature d'un canal
lymphatique incompétent ou d'une résection d'une
lésion anatomique. Un drainage péritonéo-veineux
est indiqué si échec des autres procédures thérapeu-
tiques (5).
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CONCLUSION:

L'ascite chyleuse congénitale est une maladie rare.
Actuellement, il n'existe pas un consensus bien défi-
ni pour sa prise en charge. Le traitement repose es-
sentiellement sur le traitement conservateur. L'oc-
tréotide a prouvé son efficacité dans le traitement
de I'ACC. Cependant, d'autres études prospectives
plus larges sont nécessaires pour optimiser la poso-
logie, la date de début, la durée et la tolérance de
l'octréotide chez le nouveau-né.
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RESUME

Lintolérance médicamenteuse multiple est caractérisée par des réactions vis a vis de 3 médicaments ou plus et
en l'absence de tout support immunologique connu. Elle est différente des réactions médicamenteuses croi-
sées. La symptomatologie clinique est trés variable allant d'une éruption cutanée bénigne au syndrome DRESS
et des réactions médicamenteuses systémiques sévéres. Nous rapportons l'observation d'un enfant atteint de
dyskinésie ciliaire primitive associée a une intolérance médicamenteuse multiple.

Mots clés : intolérance médicamenteuse multiple, enfant, dyskinésie ciliaire primitive

SUMMARY

The term multiple drug intolerance syndrome is used for patients who express adverse drug reactions to
three or more drugs without a known immunological mechanism It is a distinct clinical entity, different from
cross-reactivity. The symptoms can range from a benign rash to life threatening syndromes like drug reaction
with eosinophilia (DRESS) and systemic symptoms We report a case of a child with primary ciliary dyskinesia
who presented multiple drug intolerance syndrome.

Keywords : multiple drug intolerance syndrome, child, primary ciliary dyskinesia

INTRODUCTION :

Le syndrome d'intolérance médicamenteuse multiple (SIMM) est une entité clinique rare, caractérisée par des
réactions vis a vis de 3 médicaments ou plus et en absence de tout support immunologique connu [1]. Sa pré-
valence varie de 2.1 % & 6,4% [2,3]. Malgré sarareté, il pose un véritable probléme diagnostique et thérapeutique.
En effet, méconnaitre une allergie vraie expose au risque de réaction potentiellement sévere et le recours a des
traitements alternatifs risquent détre moins efficaces [4]. Nous rapportons un cas d'intolérance médicamen-
teuse multiple associée a une dyskinésie ciliaire primitive. Ce patient est hospitalisé a plusieurs reprises pour
surinfections bronchiques.

OBSERVATION :

Un garcon de 8 ans connu porteur de dyskinésie ciliaire primitive depuis I'age de 3 ans compliquée de bronchec-
tasie. Il nous consultait pour la premiére fois a I'age de 5 ans pour suspicion dallergie a la pénicilline. Linterro-
gatoire révélait la notion d'intolérance médicamenteuse multiple avec atopie chez son frére ainé présentant
la méme pathologie. Les évenements débutaient a I'age de 14 mois marquées par I'apparition d'une réaction
urticarienne associée a une géne respiratoire avec cedéme du visage (événement 1, tableau 1).
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Tableau 1 : Résumé des effets indésirables des
différents médicaments pris associé au score
d'imputabilité [5]

Evénement Type délai Médicament incriminé Score Interpréta-
d’événement d’imputa- tion
bilit
Molécule Classe é
thérapeu-
tique
1 Urticaire 2 Amoxicil- | Pénicilline 12 Plausible
Gene respira- | heures line
toire cedéme
du visage
2 Troubles 1jour | Pristinamy- | Synergis- 12 Plausible
digestifs cine tines
3 Eruption 7 Ampicilline | Pénicilline 13 Vraisem-
généralisée | heures blable
4 Fiévre Leuco- 10 Rifampi- Antituber- 12 Plausible
pénie jours cine culeux
5 Exanthéme 2jours | Imipenéme | Carbapé- 12 Plausible
maculo- neme
papuleux
6 Bronchos- 2 jours Clari- Macrolide 1 Douteux
pasme thromycine
7 Fievre 2jours | Azithromy- | Macrolide 12 Plausible
Leucopénie cine
Thrombopénie

Ces manifestations étaient apparues deux heures
apres laprise de l'amoxicilline indiquée pour une infec-
tion aigué des voies respiratoires hautes. L'évolution
a été rapidement favorable sous traitement sympto-
matique avec régression considérable des cedemes
et de la symptomatologie respiratoire. A I'age de 2
ans, il a présenté des troubles digestifs (diarrhée et
vomissement) apparus le jour de la prise de la pristi-
namycine (événement 2, tableaul). Ces troubles ont
disparus rapidement apres l'arrét du traitement. Ce
meédicament était réintroduit un an plus tard sans in-
cident. A l'age de 3 ans, une éruption généralisée est
apparue sept heures apres une injection intramus-
culaire d'ampicilline indiquée pour angine purulente.
Cet épisode était rapidement résolutif sans aucun
traiternent (événement 3, tableaul). Un autre épisode
est survenu al'age de 4 ans, lors d'une hospitalisation
pour surinfection bronchique traitée par rifampicine
intraveineuse. Dix jours apreés le début de traitement,
apparition d' une fievre a 40 °C associée a une leuco-
pénie motif de larrét de cet antibiotique et sa mise
sous imipenéme (événement 4, tableaul). Deux jours
apres la premiere dose d'imipeneme, cet enfant dé-
veloppait un exanthéme maculo-papuleux au niveau
des membres inférieurs avec généralisation rapide de
I'éruption (événement5, tableaul). A l'age de 5 ans, un
érythéme généralisé avec bronchospasme est surve-
nue au premier jour apres la prise de la clarithromy-
cine. La symptomatologie avait disparu au bout
d'une heure sous traitement symptomatique (évé-
nement 6, tableaul). Le dernier événement remon-
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tait a quelques mois plus tard avec apparition d'un
érytheme, d'une fievre chiffrée a 40,5°C, d'une leuco-
pénie a 2040/mm3 et d'une thrombopénie deux
jours aprés la prise de I'azithromycine (événement 7,
tableaul). En dehors de la pénicilling, tous autres mé-
dicaments étaient réintroduits pour le méme patient
apres prémédication par antihistaminiques. Aucun ef-
fet indésirable na été noté.

DISCUSSION :

Les dyskinésies ciliaires primitives (DCP) sont des
maladies génétiques rares liées a une anomalie fonc-
tionnelle et structurelle des cils mobiles [6]. La symp-
tomatologie est polymorphe et concerne essentielle-
ment la sphére pulmonaire, ORL et génitale. La prise
en charge optimale des manifestations respiratoires
nécessite le plus souvent lerecours a des cures
dantibiotiques intraveineux. Peu de données sont
actuellement disponibles concernant ce syndrome.
A notre connaissance, l'association de syndrome d'in-
tolérance médicamenteuse multiple et DCP n'est
pas décrite dans la littérature. Les manifestations
cliniques sont variées, allant d'une simple réaction
urticarienne au choc anaphylactique fatal. Le méca-
nisme exact du SIMM n'est pas bien élucidé. En effet,
labsence de critéres validés ainsi que la grande
hétérogénéité cliniques nont pas permis d'expliquer
de facon claire I'étiopathogénie de ce syndromel7].
Les médicaments et substances biologiques les
plus fréquemment accusés étant les anti-infectieux
et les anti-inflammatoires non stéroidiens [1,8]. Les
réactions les plus fréquentes sont essentiellement
cutanées [1]. Il s'agit souvent d'exanthémes maculo-
papuleux, des éruptions mal étiquetées ou des ur-
ticaires. Les réactions anaphylactiques graves, sont
rares chez I'enfant, modérée a sévére. Selon |étude
de Macy et al, des réactions séveres étaient identi-
fiées dans 0.2% des patients agés de moins de 18
ans [2]. Cet enfant a présenté sept événements dif-
férents, y une éruption cutanée, une fievre avec
leucopénie et une géne respiratoire (Tableaul). Ces
événements étaient associés a différentes classes
de médicaments n'ayant pas de structure commune:
une pénicilline, un antituberculeux et un macrolide.
La responsabilité de ces médicaments dans la surve-
nue des différents événements a été analysée selon
la méthode frangaise d'imputabilité et résumée dans
le tableau 1 [5]. Un certain nombre de facteurs de
risque associés a la survenue du SIMM ont été
identifiés. Parmi ces facteurs le sexe féminin, l'age
avancé et l'existence d'une comorbidité associée[8].
Des facteurs génétiques et psychologiques ont été
avancés par dautres auteurs[2,9]Conformément a
ce qui était décrit, le frere ainé de notre patient avait
présenté aussi un SIMM. Les enfants rapportant de
réactions plus ou moins évocatrices d'hypersensibi-
lité médicamenteuse doivent faire l'objet d'un bilan
allergologique. Ce bilan est essentiellement basé sur
un interrogatoire détaillé, des tests cutanés, lorsqu'ils
sont réalisables et validés, et, éventuellement, un test
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de provocation, lorsqu'il est justifié. La place des exa-
mens biologiques est limitée [10,11]. Un résultat né-
gatif permet d'exclure une origine allergique de I'hy-
persensibilité. Mais, malheureusement ces examens
ne sont réalisables que pour quelques médicaments.
Ces médicaments doivent étre évités et remplacés, si
possible, par des traitements alternatifs. Lorsque le
meédicament impliqué dans l'effet indésirable est né-
cessaire, iremplacable et ayant entrainé une réaction
anaphylactique, des protocoles de désensibilisation
se discutent. En cas de réactions peu séveres tels
qu'un rash maculo-papuleux, des troubles gastro-in-
testinaux ou une fiévre médicamenteuse, le médica-
ment peut étre réintroduit en toute sécurité [2,12].
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RESUME

Le lupus par les médicaments est un effet secondaire rare, dG a une exposition continue a un traitement et qui
disparait aprés arrét de celle-ci. Nous rapportons un cas de lupus systémique induit par le captopril. Il sagissait
d'une fille agée de 13 ans qui avait présenté un lupus induit 3 ans aprés sa mise sous captopril. La patiente
présentait une thrombopénie et une leucopénie. Les anticorps antinucléaires et les anticorps anti DNA natifs
étaient positifs. Lévolution était favorable apres arrét du captopril. Le lupus induit est une complication grave
qui doit étre évoqué devant l'association de signes clinico biologiques a l'usage d'un médicament inducteur.

ABSTRACT

Drug induced lupus is a rare side effect of the continuous exposure to a medication, that disappears after the
exposure is stopped. We report a case of systemic lupus induced by captopril in a 13-year-old girl. She pre-
sented with thrombocytopenia and leukopenia3 years after having been on captopril. Antinuclear antibodies
and native anti-DNA antibodies were positive. The outcome was favorable after captopril discontinuation.
Induced lupus is a serious complication that should be sought for when clinical and biological signs are asso-
ciated to the use of an inducing drug.

INTRODUCTION :

Le lupus induit par les médicaments est un effet secondaire de l'exposition prolongée et continue a certains
médicaments et qui disparait aprés arrét de cette exposition (1-7). Il sagit d'une réaction médicamenteuses
idiosyncrasique (1,3) dont le mécanisme reste encore imparfaitement connu malgré plusieurs avancées dans sa
compréhension au cours des derniéres années (1,2,4,8). Depuis sa premiére description en 1945 (2-4) un nombre
croissant de médicaments associés a cette situation pathologique a été rapporté (2,4,89). Plusieurs antihy-
pertenseurs ont été incriminés dans lapparition d'un lupus induit (2,4), cependant le captopril a peu été décrit(10).
Nous rapportons 'observation d'une fille ayant présenté un lupus médicamenteux induit par le captopril afin
den rappeler les particularités diagnostiques, thérapeutiques et évolutives.

OBSERVATION :

Il sagissait d'une fille agée de 13 ans, issue d'un mariage consanguin de 2¢™ degré, sans terrain dauto-im-
munité, qui était suivie depuis O3 Ans, pour une insuffisance rénale chronique terminale au stade d'hémodia-
lyse en rapport avec une vessie neurologique. Elle était hospitalisée pour exploration d'une leuco-neutropénie
(GB=3600mm?3, PNN=1400/mm?3) avec thrombopénie (60.000/mm?3) dinstallation récente confirmées sur plu-
sieurs prélevement. A l'examen elle était apyrétique, en BEG. Elle ne présentait ni syndrome hémorragique ni
syndrome tumoral. Le bilan étiologique avait permis déliminer une cause infectieuse en particulier virale (les
sérologies EBV, CMV, parvovirus B19, HVB, HVC, HIV étaient toutes négatives) et tuberculeuse (IDR a la tuber-
culine négative, dosage du Quantiféron, et recherche de BK dans le liquide de tubage gastrique négative). Une
origine immunologique était également recherchée, le test de Coombs direct était négatif, le test de Dixon était
faiblement positif et la recherche des AAN était revenue positive avec des Anticorps anti-DNA natifs positifs a
un titre de 1/100. Les anticorps anti-histones, anti-Sm, anti-SSA, anti-SSB, anti-RNP ainsi et les antiphospholi-
pides étaient négatifs. Le diagnostic de lupus a été retenu et une origine médicamenteuse était évoquée devant
labsence de terrain d'auto-immunité. Le Captopril (prescrit depuis O3 ans a la dose de 2 mg/kg/j) a en particulier
était incriminé parmi les traitements de la patiente. O1 mois apres l'arrét du captopril (le reste des médicaments
étant inchangé) nous avons observé une normalisation de la numération formule sanguine et négativation du-
rable des AAN et des anticorps anti-DNA natifs. Le Diagnostic de lupus induit par le captopril a alors été retenu.
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DISCUSSION :

Le lupus induit par les médicaments encore appelé
dans la littérature anglo-saxonne "drug induced au-
toimmunity” ou "drug induced lupus-like disease"(2,4),
na cessé depuis sa premiére description en 1945 (2-4)
de susciter de lintérét, et depuis quelques années un
certain nombre de données nouvelles sont venues
modifier la description des lupus médicamenteux
avec une meilleure compréhension des mécanismes
de cette réaction médicamenteuse (1,2,6-8). En effet,
plusieurs mécanismes ont été décrits, impliquant des
phénomeénes d'interaction héte environnement dans
le déclenchement de I'autoimmunité (2), notamment
une prédisposition génétique, la biotransformation de
médicaments et une dysrégulation épigénétique du
systéme immunitaire (2,6). Il nexiste pas de critéres
bien définis pour retenir le diagnostic induit par les mé-
dicaments, cependant, certaines conditions doivent
étre remplies avant de retenir ce diagnostic : une expo-
sition suffisante et continue a un médicament spéci-
figue, au moins un symptdéme compatible avec le LES,
aucun antécédent évocateur du LES avant le début
du traitement, et la résolution des symptémes dans
les semaines (parfois les mois) qui suivent larrét du
médicament incriminé(3,5). Certains auteurs exigent
également la positivité des AAN comme critére de
diagnostic (3,5). Les premiéres manifestations du lupus
induit apparaissent six mois a deux ans de traitement
(2,3). Dans notre observation, la patiente était suffi-
samment exposée au médicament (3 ans), elle navait
pas de terrain dauto-immunité et les signes avaient
disparu apres arrét du captopril. Sur le plan clinique les
manifestations sont variables, elle chevauchent avec
celles du lupus systémique idiopathique, elles sont
cependant moins sévéres (2,3,57) avec surtout des
manifestations ostéoarticulaires, de la fiévre et des
sérites(7). Dans notre observation la patiente ne pré-
sentait pas de signes cliniques particuliers, néanmoins,
ses signes auraient pu étre mis sur le compte de l'insuf-
fisance rénale chronique et l'oostéodystrophie rénale,
en revanche les manifestations biologiques hémato-
logiques nétaient pas explicables par une autre cause.
En comparaison avec le lupus systémique idiopa-
thique, dans le lupus induit par les médicaments, les
tests immunologiques montrent une positivité des
AAN dans plus de 99% des cas et des anti Histone
Ab dans 95% des cas. En revanche les anti DNA sont
retrouvés dans moins de 5% des cas (2,7). Dans notre
cas, nous avons observé la positivité des AAN ainsi
que des anti DNA et l'absence d'anti Histones.

Concernant les médicaments responsables, plus de
90 médicaments ont été incriminés dans la litté-
rature(1,2,7), et dans une revue récente Arnaud et al
avaient recensé 118 substances différents rapportés
dans la littérature (4). Parmi ces médicaments, plu-
sieurs antihypertenseurs ont été incriminés dans la
genése du lupus induit par les médicaments (2,4,7).
On en cite lacebutolol , la spironolactone, le labe-
talol, la prazosin, I' Hydrochlorothiazide, le Minoxidil
(2,4,5,7) ainsi que la captopril (2,4,5,710) comme dans
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notre observation. Nous citons cette observation afin
de rappeler cette complication rare mais qui ne doit
pas étre méconnue étant donné que larrét du mé-
dicament fait disparaitre les signes, et étant donné le
nombre croissant de cas rapportés dans la littérature
(1,4). La particularité de cette observation est égale-
ment l'age de l'enfant tant donné que la grande majo-
rité des cas rapportés avaient concerné des adultes (7).

CONCLUSION:

Il est fondamental de savoir faire le diagnostic de lu-
pus induit pour ne pas poser abusivement celui de
lupus ou de maladie auto-immune étant donné le
profil évolutif et le pronostic radicalement différent
de ces deux entités. Ce diagnostic ne repose non pas
sur un ou des tests spécifiques mais sur un faisceau
darguments incriminant un traitement inducteur.
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Fait clinique

Intrapericardial Teratoma : fetal diagnosis
and neonatal management
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ABSTRACT

Intrapericardial teratoma is a rare primary cardiac tumor arinsing from all three germinal layers and usually
diagnosed in the featal or neonatal period. They are mostly benign, but life-threating complications have
been reported such as hydrops fetalis, cardiac failure and cardiac tamponnade. We report a case of intrape-
ricardial teratoma diagnosed in prenatal life and operated in neonatal period with success.

Keywords : teratoma, fetus, ultrasound, computerized tomography, surgical excision

INTRODUCTION :

Intrapericardial teratoma is a rare form of primary cardiac tumor occurring in 5 to 6 of 10,000 newborns [1].
Less than 100 cases have been reported in the literature [2] since the first case report in 1890 [3]. Although
benign, they may cause large pericardial effusion/tamponade and cardiac compression [4]. With prenatal
ultrasound, early diagnosis can be accomplished before the onset of symptoms. It permits close prenatal
monitoring and post-partum surgical planning. Complete surgical resection is the treatment of choice [5].
Long-term follow-up is required for possible recurrence especially when the tumor is immature or when
resection is incomplete [6].

We report a case of intrapericardial teratoma diagnosed in prenatal life and operated in neonatal period
with success.

CASE REPORT:

A male fetus, coming from a spontaneous pregnancy followed by a primary care obstetrician, was diagnosed
to have a mediastinal mass on ultrasound at 26 weeks' gestation. He was the second child of a non- consan-
guineous young couple and his mother was 33-year-old, previously healthy and without dysgravidia. Fetal echo-
cardiography showed a heterogeneous multi-lobed mass, measuring 28 x 22 mm and compressing the right
atrium with moderate pericardial effusion. Fetal cardiac magnetic resonance imaging showed a large mediastinal
mass of heterogeneous signal with an intimate contact with the right heart cavities.

The mother was then referred to a tertiary level maternity and an ultrasound follow-up every 15 days was indi-
cated. No other structural abnormalities in the heart or in the body were detected. Delivery was then planned at
term. However, at 35 weeks' gestation, the mass increased in size (41X34mm) with appearance of a pericardial
effusion of average abundance. Delivery was then anticipated after a course for fetal lung maturation.

It was a caesarean birth of a boy, clinically term, eutrophic with good adaptation to the extra-uterine life. He had
transient respiratory distress without signs of heart failure.

On Chest X ray, lungs were not seen and a thoracic opacity of cardiac tissue tone occupies the thorax.
Computed tomography (CT) showed a large anterior mediastinal mass with predominant cystic component
measuring 53 X 48 X 52 mm.

Postnatal echocardiography showed a huge pericardial tumor measuring 48mm x 4mm compressing the upper
and lateral face of the right atrium and the left pulmonary artery with the presence of a circumferential pericar-
dial effusion. Its multi-lobed cystic appearance evokes a teratoma. There were no hemodynamic signs of com-
pression of the right cavities. Alpha foeto protein returned very high (111 33550 IU / mL).

The baby boy was clinically well and the search for another tumor localization came back negative. Surgical exci-
sion of the mass was done through a median sternotomy and cardiopulmonary bypass. A moderate pericardial
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effusion was drained and complete surgical resection
of the tumor was done successfully. The histopatho-
logical examination confirmed the diagnosis of be-
nign and mature teratoma.

The post-operative echocardiogram showed no resi-
dual mass and good biventricular function.

At one year follow -up, the Child was asymptomatic
with no residual mass at echocardiography.

DISCUSSION :

Teratomas are tumors originating from endodermic,
mesodermic or neuroectodermal germinal layers: En-
dodermal components are represented by gastric or
intestinal tissue, ectodermal components are neu-
roglial or neuroendothelial tissue and mesodermal
components are bone, muscle, cartilaginous or fatty
tissue[7]. The tumor mass may demonstrate com-
pression of the right atrium and/or ventricle, creating
hemodynamic compromise, ultimately resulting in
hydrops, pericardial effusion [8] and even heart fai-
lure [9]. It usually appears as a cystic mass outside the
cardiac cavities and is sometimes calcified [10]. These
tumors are voluminous and sometimes larger than
the heart [11] the majority are located anteriorly to the
right side, where they may compress the heart, great
vessels, and in some cases the trachea [12]. Echo-
cardiography, computerized tomography (CT) and
magnetic resonance imaging (MRI) of the heart are
the main non-invasive tools to detect the mass and
identify its borders [13,14]. They support the diagno-
sis if the characteristic features of fat density tissue in
combination with calcifications are found in the mass.
The findings of a large pericardial effusion or pericar-
dial thickening may suggest teratoma rupture [15].
The differential diagnosis includesa variety of cardiac
tumors to include fibromas, hemangiomas, and rhab-
domyomas [16].

The management is based on gestation at the time
of diagnosis and presence of hydrops fetalis, charac-
terized by fetal anasarca. If hydrops fetalis is absent,
the patient should be carried to term, with early neo-
natal tumor resection. Surgical excision of the tumor
without cardiopulmonary bypass can be performed.
If hydrops develops during the pregnancy, which is a
poor prognostic factor, antenatal pericardiocentesis
is the treatment of choice to remove the pericardial
effusion and reduce cardiac obstruction [17, 18]. Peri-
cardiocentesis is a temporizing strategy to allow pro-
gression of fetal development and lung maturation
before delivery [19]. Complete surgical resection is the
treatment of choice and early resection immediately
after diagnosis improves the outcome [20].
Long-term follow-up is required especially when the
tumor is immature or when resection is incomplete.

CONCLUSION :

Intrapericardial teratoma is a rare primary cardiac
benign tumor. Prenatal diagnosis, close monitoring
for hydrops fetalis, antenatal pericardiocentesis for
cardiac obstruction, and early neonatal tumor re-
section provide a good prognosis.
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Figure1: Fetal echocardiography at 26 weeks' gestation
showing a mediastinal mass : axial view (a) sagittal view

(o).

A

Figure 2 : Coronal view of fetal cardiac MRI showing a
heterogeneous mediastinal mass(a). Sagittal view of fe-
tal cadiac MRI showing a large mediastinal mass with an
intimate contact with the right heart cavities(b)

Figure 3 : Chest X ray showing a thoracic opacity with
unseen lung fields

$3imm(20)

Figure 4 : a-b Axial view of thorax on CT scan showing
anterior mediastinal mass with predominant cystic com-
ponent (@). Sagittal view of thorax on CT scan showing a
large cardiac cystic mass (b).
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Figure 5: Echocardiographic apical four and five-cham-
bers views (a+b) demonstrating a heterogeneous mass
(@rrow) with multiple hypolucent cystic areas compres-
sing the right atrium, with mild pericardial effusion. The
tumor mass measures 4.8 cm x 4.2 cm. Short axis view
(©) mild pericardial effusion regarding the unfundibular
tract.

LV : Left ventricle, RV: Right ventricle, LA: Left atrium,E:
pericardial effusion.
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Lu pour vous

Insuffisance rénale aigue associée
aux produits de contraste

Contrast Associated Acute Kidney Injury

(N Engl J Med 2019;380:2146-55.DOI: 10.1056/NEJMral805256 ) Roxana
Mehran, M.D., George D. Dangas,M.D., Ph.D.,and Steven D. Weisbord, M.D.,
Mabrouk. S

Faculté de Médecine de Sousse, Service de Pédiatrie CHU Sahloul (Sousse - Tunisie)

Linsuffisance rénale associée aux produits de contraste est caractérisée par une baisse de la fonction rénale qui
survient dans les jours qui suivent ladministration intraveineuse de produits de contraste iodés (PCl). Dans les
années 1950, les premiers cas étaient décrits parmi les malades bénéficiant d'une pyélographie, et qui présen-
taient une forte incidence de lésions rénales aigues. Depuis la conception des produits de contraste a évolué,
la reconnaissance des facteurs de risque s'est améliorée, et la mise en ceuvre de soins préventifs a entrainé une
baisse des taux de lésions rénales aigués aprés ladministration de produit de contraste. Des études récentes
suggérent que le risque lié aux PCl est surestimé avec limitation des techniques d'angiographie parmi les pa-
tients porteurs d'une maladie rénale chronique. Cette revue résume la physiopathologie de IRA liée aux PC, les
criteres de diagnostic, la stratification du risque, et les moyens préventifs.

Physiopathologie :

Bien que les mécanismes exacts des lésions rénales
causeées par les PCl ne soient pas completement élu-
cidés un effet direct et indirect ainsi que les pertur-
bations hémodynamiques étaient évoqués (figure 1).

Figure 1 : Mécanismes proposés pour les lésions rénales
aigués associées a un contraste.

Les mécanismes directs des lésions rénales résultant de
lexposition a desproduits de contraste sont dus a des
effets néphrotoxiques sur [épithélium tubulaire, entrai-
nant une perte de fonction, un apoptose et, éventuel-
lement, une nécrose. Ces effets sont liés aux propriétés
biochimiques particulieres du produit de contraste.

Au niveau du néphron, la lésion épithéliale tubulaire
précoce est caractérisée par une perte de polarité cel-

lulaire due a la redistribution de la Na + / K+ - ATPase
de la surface basolatérale a la surface luminale des
cellules tubulaires, ce qui entraine un transport anor-
mal des ions a travers les cellules et une augmentation
de la libération de sodium dans les tubules distaux. Ce
phénomeéne entraine une vasoconstriction rénale sup-
plémentaire par feedback tubulo-glomérulaire. Avec la
progression de lalésion cellulaire, les cellules épithéliales
se détachent des membranes basales et provoquent
une obstruction luminale, une augmentation de la
pression intratubulaire et, finalement, une diminution
du débit de filtration glomérulaire. Les effets indirects
des produits de contraste impliquent une lésion isché-
mique par perfusion diminuée au niveau local ou glo-
bal. Les produits de contraste peuvent entrainer une
vasoconstriction intrarénale, induite localement par des
substances vasoactives telles que l'endothéline, loxyde
nitrique et les prostaglandines, entrainant une réduc-
tion du flux sanguin glomérulaire et une diminution de
lapport doxygene aux parties du néphron actives sur
le plan métabolique. En outre, les agents de contraste
augmentent la viscosité du sang, entrainant une ré-
duction supplémentaire du flux microcirculatoire et
des modifications de losmolalité du sang, qui alterent
a leur tour la plasticité des érythrocytes et peuvent
augmenter le risque de thrombose microvasculaire. Les
produits de contraste sont directement toxiques pour
les cellules épithéliales tubulaires entrainant une perte
de fonction avec nécrose et apoptose. Les mécanismes
indirects sont en rapport avec lischémie qui est due
aux modifications hémodynamiques rénales par les
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agents vasoactifs comme lendothéline, l'acide nitrique
et les prostaglandines.

Définition:
Selon les recommendations des Kidney Disease Im-

proving Global Outcomes (KDIGO), I'RA associée aux
PCl est défine par :

- Une augmentation de la créatinine plasmatique par
un facteur 1.5 par rapport a la créatinine de base dans
les 7 jours qui suivent l'injection de PCl.

- Une augmentation de la créatinine plasmatique au
moins de 0.3 mg/d! (26.5 ymol/I) par rapport a la créa-
tinine de base dans les 48 h suivant l'injection de PCI.
- Ou un débit urinaire < 0.5 ml/kg/h pendant au moins
6h aprés l'exposition au PCI.

Facteurs derisque:

Le risque de survenue d'une IRA associée aux PCl est
influencé par des facteursliés au patient et des facteurs
liés a la procédure. Parmi les facteurs liés au patient la
préexistence d'une insuffisance rénale chronique est un
facteur de risque. Et ce d'autant plus que la fonction ré-
nale est altérée. Le diabéte est également souvent cité
comme facteur de risque. Concernant les facteurs liés
au produit, il est actuellement fortement recommandé
dutiliser les produits iso ou hypo-osmolaires et de dé-
laisser les produits hyper-osmolaires (grade A). De plus
lutilisation de grands volumes (> 350 ml ou > 4ml/kg)
ou la répétition de linjection dans les 72h sont associés
aun haut risque. Enfin certaines procédures exposent a
un risque plus important : par exemple lartériographie
en comparaison avec le scanner.

Effets indésirables graves et implications
pour la pratique clinique :

Dans cette partie de larticle les auteurs comparent les
études concernant leffet des Iésions rénales liges au
PCl comme facteur de mortalité et de dégradation de
la fonction rénale chez les patients porteurs de maladie
rénale chronique, et celles qui montrent que la préven-
tion de cette complication na pas deffet sur la morta-
lité , et quil sagirait vraisemblablement d'un marqueur
de mauvais pronostic plutét qu'un facteur causal.

Stratégies de prévention (Figure 2) :

Déterminer le risque d'IRA

Rechercher les facteurs de risque

/\

‘ Haut risque | | Falble risque |

Utiliser des PCl iso ou hypoosmolaires Utlliser des PO iso ou hypeosmolaires

Minimiser le volume de PCI Arméter les médicaments néphrotoxique

Arréter les médicaments néphrotoxiques

Administrer du sérum salé isotonique

Surveiller la fonction rénale

Figure 2 : Stratégie préventive de I'IRA associée au
PCl chez les patients bénéficiant de techniques an-
giographiques.
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La recherche concernant la prévention de I'lRA as-
sociée aux PCl cest principalement focalisée sur
lusage des techniques d'épuration extrarénales,
sur l'effet de certains agents pharmaceutiques et
sur les cristalloides. Cependant les bénéfices des
séances prophylactiques de dialyse et ceux des mé-
dicaments n'ont pas été prouvés, si bien que l'usage
des cristalloides reste le meilleur moyen préventif.
Expansion du volume intravasculaire :

Le college américain de radiologie recommande
l'utilisation d'une solution saline isotonique a un dé-
bit de 100 ml/h pendant 6 a 12 heures avant et 4 a
12 heures aprés une angiographie.

La société européenne de cardiologie recommande
une perfusion par une solution saline isotonique a
un débitde 1al,5 ml/kg/h pendant 12 heures avant
et 24 h apreés le geste. Un protocole plus court a été
proposé avec une perfusion pendant 1 a 3 heures
avant et 6 heures apres la procédure.

Les études comparant les solutions salines et le sé-
rum bicarbonaté iso tonique n'ont pas montré de
supériorité.

Acétylcystéine :

Plusieurs essais cliniques et méta-analyses ont étu-
dié l'effet de l'acétylcystéine pour la prévention de
I'lRA lige aux PCl, mais leurs résultats n‘étaient pas
concluants. Ce produit est facilement administré
avec un cout faible, cependant son utilisation n'est
pas recommandée de routine pour la prévention
des lésions rénales liées aux PCl.

Les statines:

Leffet préventif des statines est lié¢ a leurs proprié-
tés anti inflammatoires et antioxydantes.

Plusieurs études ont démontré cet effet préventif,
cependant les limitations méthodologiques ne per-
mettent pas daffirmer définitivement ces consta-
tations.

Autres mesures préventives :

Dautres mesures préventives peuvent étre préco-
nisées, en particulier le recours aux volumes et aux
osmolarités basses pour les PCl, ainsi que larrét
des médicaments néphrotoxiques en particulier les
AINS. Chez patients les diabétiques la metformine
doit également étre arrétée afin d'éviter le risque
dacidose lactique.

Conclusion:

Des avancées importantes ont été réalisées en ma-
tiere de compréhension de la physiopathologie de
I'lRA associée aux PCl, cependant I'impact clinique
réel de cette condition et sa définition restent en-
core a mieux déterminer par des études futures.
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Cas du jour

Retard de croissance précoce et séveére:
Quel est votre diagnostic ?

Kebaili. R 23, Ghorbel. S *22 , Ben Belgacem. H 23 Attig. A %3,
Abdelbari. M &-2.3) Tej. A*23) Tilouche.S *23), Soyah. N 23, Bouguila.J *23),
Boughamoura. L ®23

(1) Service de Pédiatrie CHU Farhat Hached Sousse
(2)Faculté de Médecine Ibn el Jazzar Sousse
(3)Université de Sousse Tunisie

Le retard de croissance staturo-pondéral est un
motif de consultation fréquent en pédiatrie. Ses
causes étant multiples, la démarche diagnostique
doit étre rigoureuse.

Nous rapportons lobservation dun nourrisson
de sexe masculin, hospitalisé dans notre service a
I'age de 2 mois pour prise en charge d'une dyspnée
aigue. Il était le premier bébé d'un couple consan-
guin de 2éme degré, avec des parents en bon état
de santé et notion de petite taille chez un oncle et
une cousine. Le pére agé de 27 ans avait une taille a
173 cm, et la mére agée de 21 ans mesurait 169 cm
(taille cible = 1775cm).

La grossesse était suivie par un gynécologue avec
constatation d'un retard de croissance intra-uté-
rin sans mise en évidence d'une cause maternelle
ou placentaire. Laccouchement était a terme par
voie basse sans incidents avec comme mensura-
tions néonatales : Poids =2,800 Kg, Taille=42cm et
PC=32cm.

Il était hospitalisé en néonatologie pendant 10 jours
pour une infection materno-foetale, sans notion
d'ictére, ni d'hypoglycémie ni de micropénis.
Lexamen a lage de 2 mois a révélé : un poids a 3kg
(<3%me percentile), une taille & 48cm (< 3™ percen-
tile), un PC a 40 cm (85°™percentile) et une dys-
morphie faciale avec un front large bombant et un
hypertélorisme. Par ailleurs, il avait une dyspnée
obstructive en rapport avec une bronchiolite dont
I'évolution était rapidement favorable. Le reste de
lexamen était sans particularités.

Devant le RCIU inexpliqué et le retard de crois-
sance post natal, le nourrisson était suivi et exploré
en ambulatoire. Une embryofcetopathie était sus-
pectée mais la sérologie TORSCH, l'examen oph-
talmologique et I'échographie abdominale étaient
normaux. Léchographie cardiaque a révélé un canal
artériel en voie de fermeture.

La numération formule sanguine, la fonction ré-
nale, lionogramme sanguin et le multistix étaient
sans anomalies. Le bilan thyroidien était normal
(T4 =11pmol/L, TSH=1,85mUl/L) et I'GF1 a 165 pg/L
(normal). Le caryotype était masculin 46XY. Devant
la persistance du retard staturo-pondéral au cours
du suivi, nous avons également complété par une
sérologie ceeliaque ainsi qu'une IRM cérébrale, les
deux revenants sans anomalies.

A l'age de 18mois, le gargon avait un bon état gé-
néral, un développement psychomoteur correct et
un retard staturo-pondéral sévere avec une taille a
67cm (-6 DS), un poids a 8kg (<3°™ percentile); et
un PCa 48 cm.

Il avait une dysmorphie faciale avec un front bom-
bant, des sourcils fournis, un nez retroussé, et un
petit menton pointu (figure 1).

-~

Figure 1: Dysmorphie faciale

Lexamen des membres a révélé une hyperlaxité liga-
mentaire et des talons proéminents (figure 2).
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Figure 2: Talon proéminent

Des radiographies du squelette étaient réalisées a la
recherche de signes en faveur d'une maladie osseuse
constitutionnelle notamment une achondroplasie
(figure 3).

Figure 3: Radiographie du squelette

L'age osseux était conforme a l'age chronologique.
A votre avis, quel est |'étiologie de ce retard de crois-
sance?
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Cas du jour

Syndrome de 3M révélé par un retard de croissance
sévere et précoce

3M Syndrome Revealed by severe and early
growth retardation

Kebaili. R *23, Ghorbel. S 23, Ben Belgacem. H %23, Attig. A %2,
Abdelbari. M *23), Tej. A*23, Tilouche.S *#3, Soyah. N *-23), Bouguila. J *23),
Boughamoura. L *23

(1) Service de Pédiatrie CHU Farhat Hached Sousse
(2)Faculté de Médecine Ibn el Jazzar Sousse
(3)Université de Sousse Tunisie

OBSERVATION :

Nous rapportons l'observation d'un nourrisson de
sexe masculin, issu de parents consanguins, né a
terme avec un RCIU inexpliqué, qui présente un retard
de croissance postnatal sévere. Les mensurations a
lage de 2 mois: poids a 3kg (< 3éme percentile), taille
a48cm (< 3éme percentile) et PC a 40 cm (85éme-
percentile). Il avait une dysmorphie faciale associée
avec un front large bombant et un hypertélorisme.
L'évolution al'age de 18mois a révélé une persistance
du retard staturo-pondéral sévére, de la dysmorphie
faciale avec une hyper laxité ligamentaire au niveau
des membres avec des talons proéminents.

Notre patient présente plusieurs éléments en faveur
d'une maladie osseuse constitutionnelle héréditaire:
le RCIU inexpliqué ; la notion de petite taille chez la
cousine, le retard statural précoce et sévere non ex-
pliqué par une pathologie générale ou endocrinienne
et la dysmorphie faciale. Dans ce genre de situation,
les radiographies du squelette doivent étre analysées
avec beaucoup d'attention afin de déceler des ano-
malies osseuses —parfois minimes- pouvant orienter
vers le diagnostic. Dans le cas présent, la lecture initiale
des radiographies du squelette n'était pas concluante.
Cependant, en reprenant l'analyse des clichés, nous
avons objectivé des os longs fins et minces, un élar-
gissement des métaphyses, et des corps vertébraux
plus hauts que larges. Ces anomalies nous ont orien-
tés vers le syndrome des 3M, une maladie osseuse
constitutionnelle peu connue. Nous avons convoqué
sa cousine M, agée de 17 ans, ayant un retard sta-
tural inexpliqué. A l'examen, celle-ci avait une taille a
137cm soit -4,5 DS, une hyper lordose avec une forte
ressemblance avec notre cas index. Les radiographies
osseuses de M. ont montré les mémes anomalies re-
trouvées chez le cousin. (Figures 1).

Figurel

Ainsi, nous avons pu conclure que notre patient ainsi
que sa cousine étaient porteurs du syndrome de 3M.

DISCUSSION :

Décrit pour la premiere fois en 1975 par Miller et al,
(d'ailleurs la dénomination 3M fait référence aux 3
premiers auteurs : Miller, McKusick et Malvaux), le
syndrome des 3M est une pathologie autosomique
récessive caractérisée par un retard de croissance
sévére pré et post natal, une dysmorphie faciale, des
lésions squelettiques incluant des os longs fins et des
corps vertébraux longs [1]. Le retard de croissance in-
tra-utérin, inexpliqué par une pathologie maternelle
ou placentaire, contraste avec un périmetre cranien
normal. Les mensurations moyennes pour une nais-
sance aterme sont : une taille & 41 cm (40-46 cm),un
poids de 2200 g (2000-3050 g) et un tour de téte
de 36 cm (32-37 cm) [2]. La dysmorphie faciale est
caractéristique (figures 2) avec un visage triangulaire,
des bosses frontales, des sourcils fournis, un étage
moyen de la face hypoplasique, une pointe nasale
large avec des narines antéversées, des lévres char-
nues et un menton pointu [2-3].
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Figure 2
Ces caractéristiques satténuent souvent avec lage. Il
existe une hyperlaxité ligamentaire généralisée ou li-

mitée & certaines articulations (figure 3) avec un risque
accru de dislocation congénitale de la hanche [4].

Figure 3

Certains enfants présentent également un cou
court, un thorax court et large, des trapézes proémi-
nents, des omoplates décollées, des épaules carrées,
des omoplates ailées [5], une hyper lordose, un ratio
segment supérieur/segment inférieur légerement
augmenté, une brachydactylie et une clinodactylie
du cinquiéme doigt [6]. La présence de talons char-
nus proéminents constitue une caractéristique qua-
si-constante [7]. Lintelligence est normale [3]. Sur le
plan radiologique, les radiographies du squelette sont
généralement normales a la naissance, a lexception
d'un thorax large et des cétes fines. Avec le temps, les
anomalies osseuses deviennent plus évidentes : les os
longs deviennent minces avec une constriction dia-
physaire et des métaphyses gravelées (figure4).

Figure4
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Les corps vertébraux (figure5) ont un diamétre an-
téropostérieur augmenté et transversal réduit, un
calage antérieur des corps vertébraux thoraciques,
avec des plagues terminales supérieure et inférieure
irrégulieres [2].

-
Figure 5

Bien que les traits morphologiques du syndrome de
3M soient trés caractéristiques, un bilan biologique
et endocrinien de base garde sa place pour l'explo-
ration du retard statural, notamment en l'absence
d'antécédents familiaux de syndrome des 3M [8].
Le bilan endocrinien est normal, en particulier il n'ya
pas d'anomalie de 'hormone de croissance. Les ni-
veaux d'IGF-1 sont normaux ainsi que la fonction
thyroidienne [8].

Toutefois, Miller et al [1] ont rapporté un patient por-
teur du syndrome de 3 M avec déficit partiel en GH.
Le diagnostic différentiel principal est le syndrome
de Silver-Russel, également caractérisé par une pe-
tite taille et un périmetre cranien normal. Les princi-
pales caractéristiques discriminantes sont les traits
du visage et I'absence d'asymeétrie de longueur des
membres, avec la présence de traits squelettiques
dans le syndrome des 3M. D'autres diagnostics dif-
férentiels ont été discutés dans la littérature, tel
que le syndrome de Dubowitz, le nanisme Mulibrey,
le syndrome de syndrome de Bloom, le syndrome
de Seckle et le syndrome d'alcoolisation foetale [9].
Le mécanisme moléculaire sous-jacent au syn-
drome 3M a été révélé pour la premiere fois en
2005 lorsque des mutations pathologiques du
géne CUL7 (6p211) ont été identifiées [10].

Sa transmission est autosomique récessive. Par la
suite, des mutations du géne OBSL1 (2g35) [11,12]
et plus récemment du géne CCDC8 (2g35) [13] ont
été identifiées . Cependant, CUL7 reste le géne ma-
jeur responsable de ce trouble et incriminé dans
plus de 70% des cas [14,15].

Concernant la prise en charge du syndrome de 3M,
certains auteurs ont rapporté le recours a I'hor-
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mone de croissance mais sans preuve évidente de
son efficacité [5,7].

Toutefois, vu que le profil de I'axe GH-IGF1 de
certains patients suggeére une résistance a la GH,
Clayton et al, recommandent de tenter le traite-
ment par GH chez tous patients [15]. Des mesures
de physiothérapie et de kinésithérapie sont parfois
indispensables, ainsi qu'une recherche de luxation
de la hanche chez le nourrisson.

CONCLUSION :

Le syndrome des 3 M est une cause a la fois facile-
ment identifiable et sous-diagnostiquée de retard
statural. Un diagnostic précoce est important pour
le conseil génétique dans ce syndrome, en particu-
lier dans notre pays ou les mariages consanguins
sont fréquents. Ces troubles génétiques récessifs
entrainant une petite taille grave doivent étre gar-
dés a l'esprit. Il faut sensibiliser davantage les pé-
diatres et les endocrinologues a ce syndrome pour
éviter une exploration colteuse et inutile [12].
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[24] :(1)1;,[2010/07/18 pages]. Disponible & I'URL:
http://www.cdc.gov/ncidod/EID/eid.htm

Tableaux :

Les tableaux doivent étre numérotés en chiffres
romains par ordre d'apparition dans le texte ; leur
emplacement doit étre précisé par un appel entre
parenthéses. lls doivent étre inscrits sur une feuille
séparée. lls doivent étre accompagnés d'un titre (au
dessus) et de toutes les notes nécessaires (au des-
sous).

[llustrations :

Les figures (graphiques ou photographies) doivent
étre numérotées en chiffre arabes entre paren-
theses par ordre dapparition dans le texte. lls
doivent étre de qualité irréprochable car ils seront
reproduits sans étre retouchés. Elles ne doivent pas
faire double emploi avec les tableaux et vice-versa.
Chaque figure est fournie sur un fichier distinct.

Les figures doivent étre fournies de préférences en
format TIFF (tif), ou PDF (. pdf).
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Abréviations :

Les articles doivent comporter le minimum d'abré-
viations. Seuls les termes acceptés internationale-
ment peuvent étre utilisés. Cette abréviation doit
apparaitre entre parenthéses apres la premiére uti-
lisation du mot ou de l'expression.

Ethique :

La revue suit les pratiques internationales relatives
aux conflits d'intéréts en rapport avec les publica-
tions soumises. Toute soumission de manuscrit doit
étre accompagnée d'une déclaration de conflit d'in-
térét.

Un conflit d'intérét existe quand un auteur et/ou
un co-auteur a des relations financiéres ou person-
nelles avec d'autres personnes ou organisations qui
sont susceptibles d'influencer ses jugements pro-
fessionnels concernant une valeur essentielle (bien
du patient, intégrité de la recherche.). Les princi-
paux conflits d'intérét étant les intéréts financiers,
les essais cliniques, les interventions ponctuelles, les
relations familiales...

Tous les auteurs de la publication doivent déclarer
toutes les relations qui peuvent étre considérées
comme ayant un potentiel de conflits d'intérét uni-
quement en lien avec le texte publié.

Au cas ou il n'existe aucun conflit d'intérét en lien
avec l'article soumis, la mention suivante doit étre
ajoutée directement dans le manuscrit : Conflit d'in-
térét : aucun
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