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Introduction
L’anémie est un état dans lequel le taux d’hémoglo-
bine est insuffisant pour répondre aux besoins phy-
siologiques de l’organisme [1]. Les estimations les 
plus récentes de la Banque mondiale montrent une 
prévalence de l’anémie de 62,5 % chez les enfants de 
moins de cinq ans [2]. Sa forme sévère se définit par 
un taux d’hémoglobine inférieur à 70 g/l pour les en-
fants de 6 à 59 mois et à 80 g/l pour ceux de 5 à 15 
ans [1]. L'anémie sévère pose un problème de santé 

courant chez les enfants, représentant 10 à 29 % de 
toutes les admissions pédiatriques [3, 4], environ 8 à 
17 % des décès à l'hôpital en Afrique subsaharienne 
[3, 5 ]. De par son ampleur et ses conséquences 
graves sur la santé, l’anémie constitue un problème 
majeur de santé publique avec un risque de morta-
lité élevé dans les cas graves [6], surtout pendant la 
période périnatale. Elle affecte les performances co-
gnitives et physiques de l’enfant est source de retard 
de croissance et de morbidité accrue [7]. Ses consé-
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RÉSUMÉ 
Introduction : L’anémie sévère chez les enfants pose un problème majeur de morbidité et de mortalité dans 
les unités d’urgence pédiatrique

L’objectif : était de décrire le aspects épidémiologique, diagnostique, thérapeutique et évolutif de l’enfant 
admis dans cette unité pour anémie sévère.

Méthodes : Il s’agit d’une étude rétrospective, analytique réalisée du 1er Janvier 2021 au 30 Juin 2022.en 
pédiatrie au CHU de Angré. Étaient inclus les enfants âgés de 1 mois à 15 ans admis dans ce service pour 
une anémie sévère (Taux d’hémoglobine <7g/dL) et ayant bénéficié d’une Transfusion sanguine. Les variables 
étudiées étaient sociodémographiques, diagnostiques, thérapeutiques et évolutives. Le seuil de significativi-
té était fixé pour p<5%.

Résultats : Au total 6848 admissions dont 160 dossiers d’enfant admis pour une anémie sévère ayant bé-
néficié d’une transfusion sanguine (84 filles, 76 garçons) soit 2,3%. L’âge moyen des enfants était de 37,58 
mois, extrêmes [2 mois -156 mois]. Les antécédents d’allaitement exclusif avant 6 mois (59,4%), d’ablactation 
réalisée avant 24 mois (85,6%). de drépanocytose connue (1,8%), de transfusion sanguine (5%), d’utilisation 
de la MILDA (27,5%) et de vaccination PEV à jour (33,15%). Les principaux motifs de consultation étaient la 
pâleur (98,8%) et la fièvre (98,8%). Les principaux diagnostics étaient le paludisme grave (88,8%), la septi-
cémie (6,2%) et la drépanocytose (5%). La transfusion sanguine était réalisée dans 100%. Il s’agissait d’une 
poly-transfusion dans 35%. L’évolution était favorable dans 94,3% ; La sortie contre avis médical (4,3%) et 2 
cas de myosite (1,4%). 

Conclusion : L’anémie sévère est fréquente en pédiatrie au CHU de Angré. Ces étiologies sont d’ordre infec-
tieuses et génétiques. La réduction de son incidence pourrait se fait par le renforcement de la politique natio-
nale de la lutte contre le paludisme.

Mots clés : Anémie sévère, Transfusion sanguine, Enfant, Paludisme grave, Côte d’Ivoire.

Key words: Severe anaemia, Blood transfusion, Child, Severe malaria, Ivory Coast.
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quences et son impact néfastes sur la santé se font 
sentir à la fois au niveau individuel et sociétal [8].
Par ailleurs en Afrique subsaharienne, le paludisme 
est considéré comme la cause de la moitié des cas 
d’anémie sévère [7]. En Côte d’Ivoire, malgré les stra-
tégies et programmes de lutte contre l’anémie, les 
formes anémiques sévères de paludisme grave reste 
élevée (61,3%) [9], avec pour conséquence une mor-
talité élevée (12%) [10]. En vue d’améliorer la prise en 
charge de l’anémie sévère, nous avons mené cette 
étude avec pour objectif de déterminer les aspects 
épidémiologique, diagnostique et évolutif des en-
fants avec anémie sévère en milieu hospitalier dans 
le service de pédiatrie du CHU de Angré.

Materiel et methode
Il s’agit d’une étude rétrospective et descriptive, ré-
alisée dans l’unité des urgences portes pédiatriques 
(UPP) du service de pédiatrie et spécialités du CHU 
de Angré sur une période de trois mois (du 1er Juillet 
au 15 Septembre 2022). L’étude concernait tous les 
enfants admis aux urgences portes pédiatriques du 
CHUA pour anémie sévère et ayant bénéficié d’au 
moins une transfusion sanguine du 1er Janvier 2021 
au 30 Juin 2022.  
A leur admission, les patients présentant une anémie 
sévère sont installés au rez-de-chaussée, les exa-
mens paracliniques faits en première intention sont 
: Une NFS pour confirmer ou infirmer l’anémie, une 
Goutte épaisse/ frottis sanguin ou un QBC test réa-
lisé pour éliminer ou infirmer un paludisme, l’Electro-
phorèse de l’hémoglobine demandée pour éliminer 
ou infirmer une hémoglobinopathie et une C-Réac-
tive Protéine à la recherche d’un syndrome inflam-
matoire. Le Bilan pré-transfusionnel comprenait les 
Groupes sanguins dans le système ABO et rhésus. 
Nous avons réalisé la sérologie VIH/Sida avant la 
transfusion dans tous les cas. Le choix du culot glo-
bulaire (concentré érythrocytaire) ou du sang total 
tenait compte du tableau clinique de l’enfant. La 
quantité du sang administrée avait été calculée en 
utilisant l’une des formules suivantes :
- Quantité de sang (en mL) = ∆ Hb x 3 x Poids en Kg 
(culot globulaire) ou Quantité de sang (en mL) = ∆ Hb 
x 6 x Poids en Kg (sang total)
- Quantité de sang (en mL) = 15 mL x Poids en Kg 
(culot globulaire) ou Quantité de sang (en mL) = 30 
x Poids en Kg (sang total) Avant de procéder à la 
transfusion nous vérifions systématiquement les in-
formations suivantes inscrites sur la poche de sang 
du donneur : date de prélèvement et de péremption, 
groupes sanguins (système ABO/ Rhésus), quantité 
de sang. Les produits sanguins provenaient du Centre 
National de Transfusion Sanguine (CNTS) d’Abidjan 
situé dans la commune de Treichville. La Transfusion 
sanguine s’était faite grâce à une voie veineuse pé-
riphérique de on calibre mais au préalable était réa-
lisé un test de compatibilité au lit du malade entre 
le sang à transfuser et celui du patient. Le débit de 
la transfusion était calculé sur la base de 3 gouttes/ 
Kg/ minute. La surveillance clinique de l’enfant pen-

dant la transfusion comportait la température, la fré-
quence cardiaque, la fréquence respiratoire et la re-
cherche de signes d’intolérances (frissons, agitation, 
réaction cutanée, troubles de la conscience, troubles 
digestifs et urinaires…). Un hémogramme était de-
mandé dans les 72 heures suivant la transfusion. Le 
traitement étiologique du paludisme grave utilisait 
le protocole national qui comportait en première in-
tention l’injection intraveineuse lente de l’Artésunate 
à la posologie de 2,4 mg/kg  à H0 puis à la 12ème 
heure (H12), 24ème heure (H24), H48, H72, H96, 
H120 et H144 (si Poids < 20 Kg : 3 mg/kg) ou en cas 
de reprise alimentaire après la 72ème heures le relais 
se faisait par voie orale avec de l’Artéméther (4 mg/
kg/j) associé à la Luméfantrine (24 mg/kg/j) réparti 
en deux prises pendant trois (3) jours consécutifs. En 
cas de suspicion ou de confirmation d’une infection 
bactérienne, une antibiothérapie était prescrite. Les 
paramètre d’étude était d’ordre épidémiologique, 
diagnostique, thérapeutique et évolutif. L’échantil-
lonnage était consécutif, tout dossier médical rem-
plissant les critères d’inclusion était sélectionné. La 
taille de l’échantillon requise a été calculée selon la 
formule MARK LORENTZ suivante : n= Ɛ2 P (1- P) / i2 
avec P= 11,07% [EPPA-CI 2016] [11]
P : prévalence estimative de la variable étudiée ; I : 
marge d’erreur à 5% et Ɛ : niveau de confiance visé 
(valeur type = 1,96)

Soit un échantillon minimal de 160 patients.
Nous avons inclus dans notre étude les enfants de 
1 mois à 15 ans admis aux urgences de pédiatrie du 
CHU d’Angré pour anémie sévère sur la base des ar-
guments cliniques et paracliniques et ayant reçu une 
transfusion sanguine.
Les enfants dont le dossier médical n’était pas cor-
rectement renseigné ou introuvable n’étaient pas 
inclus dans l’étude. La collecte des données a été ré-
alisée à l’aide d’une fiche d’enquête, des registres de 
pédiatrie, du laboratoire, de la banque de sang du 
CHUA et des dossiers médicaux d’enfants avec ané-
mie sévère et ayant reçu une transfusion sanguine 
du 1er Janvier 2021 au 30 Juin 2022. Le système 
d’archivage a permis d’obtenir 160 dossiers d’en-
fants transfusés selon nos critères de sélection. Les 
variables étudiées étaient sociodémographiques, 
diagnostiques, thérapeutiques et évolutives. Les va-
riables quantitatives ont été décrites par le nombre 
de présents, la moyenne d’écart-type, la médiane, le 
minimum et le maximum. Toutes les analyses statis-
tiques ont été réalisées à l’aide des logiciels Epi info 
3.5.4 pour le traitement des données et Microsoft 
Excel 2016 pour les tableaux et graphiques. 
Ce travail a débuté par la rédaction d’un protocole. 
Après sa validation, une autorisation d’enquête a été 
accordée par la Direction Médicale et Scientifique du 
CHU d’Angré. Le recueil des données s’est effectué 
dans le respect de l’anonymat des patients, un numéro 
individuel d’identification a été utilisé pour chaque fiche 
d’enquête et pour la saisie informatique des données. 
Cette dernière a été menée sans conflit d’intérêts.
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Resultats
• Aspects épidémiologiques, 
Durant la période d’étude, 160 dossiers médicaux 
d’enfants ont été colligés sur un total de 6848 pa-
tients hospitalisés dans l’UPP, soit une prévalence 
de 2,3 %. Notre population d’étude était constituée 
de 84 filles (52,5%) et de 76 garçons (47,5%) avec un 
sex-ratio de 1,1 (H/F). L’âge moyen de nos patients 
était de 37,58 mois, avec des extrêmes [2 mois -156 
mois]. Les enfants âgés de moins de 5 ans (60 mois) 
étaient majoritaire (81,9%) avec une prédominance 
de la classe d’age [24 -59 mois] (47,5%).  Les antécé-
dents d’allaitement exclusif avant 6 mois dans 39,4% 
(63/160) et l’ablactation réalisée avant 24 mois dans 
85,6% (137/160). de drépanocytose connue (5/160) 
soit 5,63%, de transfusion sanguine (8/160) soit 5%, 
d’utilisation de la MILDA 27,5%, la vaccination PEV à 
jour (33,15%).

• Aspects cliniques
Tableau I : Répartition des motifs de référence et 
signes cliniques de l’anémie aux urgences portes pé-
diatriques (N=160)

* Un enfant pouvait présenter plusieurs des motifs 
de référence ou plusieurs signes aux urgences/ ** 
La référence pour PEC d’anémie sévère = Pâleur + 
signes d’intolérance cardiorespiratoire.

• Aspects biologiques
Sur le plan biologique, le taux d’hémoglobine moyen 
était de 5,31 g/dl [2 - 5,7 g/dl], de volume globulaire 
moyen (VGM) de 74,75 ± 12,4 fl et de teneur corpus-
culaire moyen en hémoglobine (TCMH) de 25,03± 
5,34 pg. La Goutte épaisse (GE) était positive dans 
88,8% des cas. Un syndrome inflammatoire biolo-
gique non spécifique (CRP) était noté (74,4%).

• Aspects étiologiques des anémies sévères chez 
les enfants 
Le paludisme grave était fréquent chez les patients 
anémiques (88,8%), Les autres causes étaient le 
sepsis (6,2%) et la crise vasoocclusive (5%) déclen-
chée par une pneumopathie bactérienne chez nos 
patients drépanocytaire de type SSFA2 (4/5) soit 
80% des cas ou Sβ0Thalassémie (SFA2) (1/5) (20%).

• Aspects Thérapeutiques  
A l’admission tous les enfants (100%) ont été trans-
fusés reparti comme suit dans un délai compris entre 

1 et 2H (76%), entre 2 et 3 H (14%) et au-delà de 3H 
(10%) suivant leur arrivée aux urgences après test de 
compatibilité au lit du malade. Une deuxième trans-
fusion sanguine était faite 48 heures plus tard chez 
35% des enfants (56/160).  La transfusion sanguine 
avait été décidée sur des arguments cliniques et bio-
logiques de l’anémie dans 100% des cas avec du cu-
lot globulaire. La quantité moyenne de sang transfu-
sée était de 350 mL par patient.
La quantité de sang prescrite était suffisante dans 
65% des cas. Une deuxième transfusion sanguine 
était faite 48 heures plus tard chez 56/160 des en-
fants (35%) pour corriger l’anémie.
La surveillance pendant la transfusion avait objecti-
vé un cas d’hyperthermie. Il s’agissait d’un enfant qui 
ne présentait pas de fièvre à l’admission. Le traite-
ment antianémique de relais après la transfusion en 
absence de signes d’intolérance était un sel de fer, 
soit de fer ferrique FE3+ (58,1%) (93/160) ou soit de 
fer ferreux2+ (41,8%) (67/160) per os à la posologie 
de 5-10mg /kg/jour de fer, pendant une durée mi-
nimale de 4 à 6 mois. Le traitement du paludisme 
grave étaient l’artésunate injectable (142/160) soit 
88,8% des cas en intra-veineuse. Le Traitement de 
relais du Paludisme grave se faisaient par voie orale 
sur une durée de 3 jours avec les combinaisons thé-
rapeutiques à base d'artémisinine (CTA) (33/142) soit 
23,2% des cas.
Une antibiothérapie a été administrée chez les 10 
patients présentant un sepsis (6,7%) et les 8 patients 
en crise vaso-occlusives déclenchée par une infec-
tion intercurrente (5%).
La durée moyenne d’hospitalisation était de 4,53 
jours avec des extrêmes entre 4 et 12 jours.

• Aspects évolutifs
Le taux moyen d’hémoglobine après la transfusion 
était de 8,5 g/L. L’évolution a été favorable chez 
151/160 patients (94,3%) et 7/160 patients étaient 
sortis contre avis médical (4,3%).  Deux 2/160 cas de 
myosite (1,4%) évoluant dans un contexte de sepsis 
ont été transférés dans une autre formation sanitaire 
pour bénéficier d’une mise à plat de l’abcès. Aucun 
décès n’a été enregistré dans la population d’étude

Discussion
Durant la période d’étude, 160 dossiers médicaux 
d’enfants ont été colligés sur un total de 6848 pa-
tients hospitalisés dans l’UPP, soit une prévalence de 
2,3 %. Nos résultats diffèrent de ceux de Diouf et al. 
[12] qui ont trouvé en 2013, une prévalence de l’ané-
mie sévère de 4,9% chez l’enfant de 6 mois à 5 ans 
dans 11 pays d’Afrique francophone. Cette différence 
s’explique par le fait que dans notre étude la préva-
lence était hospitalière et monocentrique. Notre po-
pulation d’étude était constituée de 84 filles (52,5%) 
et de 76 garçons (47,5%) avec un sex-ratio (H/F) de 
1,1. Ces résultats intra-hospitaliers diffèrent de la pré-
valence nationale de l’anémie chez les filles (65,4%) 
et chez les hommes (71,3%) en 2021 [13]. Mais aussi 
de ceux de Eric M. Foote et coll. au Kenya, qui re-
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trouvent une prédominance masculine (50.3%) [14]. 
Nos résultats corroborent ceux de Nfotabong et coll. 
en 2009 avec une prédominance de filles (54,5%) 
par rapport aux garçons (45,5%). Ceci confirme, 
comme l’ont souligné Luby et al. qu’il n’y a pas de 
prédominance de sexe vis-à-vis de l’anémie sévère 
chez l’enfant [15]. L’âge moyen était de 37,58 mois [2 
mois -156 mois]. Les enfants âgés de moins de 5 ans 
(60 mois) étaient majoritaire (81,9%) avec une prédo-
minance de la classe d’age [24 -59 mois] (47,5%). Ce 
résultat est semblable à celui de plusieurs auteurs à 
Yaoundé au Cameroun [16, 17]. La prévalence globale 
de l’anémie ne dépend pas du sexe de l’enfant, mais 
elle varie avec l’âge en étant légèrement plus faible 
chez les enfants les plus âgés. Les formes les plus 
sévères sont plus répandues chez les jeunes enfants 
[12]. Les antécédents d’allaitement exclusif avant 6 
mois dans 39,4% (63/160) et l’ablactation réalisée 
avant 24 mois dans 85,6% (137/160), de drépano-
cytose connue (9/160) soit 5,63%, de transfusion 
sanguine (8/160) soit 5%, d’utilisation de la MILDA 
27,5%, la vaccination PEV à jour (33,15%). Ce constat 
est fait dans un ordre variable par d’autres [18]. 
Les motifs de consultation les plus fréquents étaient 
respectivement la fièvre (98,8%), la pâleur (95%) et 
la référence pour prise en charge d’anémie sévère 
(61,9%). Ce qui rejoint les travaux de Koum et al. 
qui présentaient également la fièvre comme princi-
pal motif de consultation [18]. Cependant, ceux de 
Nfotabong présentaient la fièvre (70,5%) comme 
signe principal d’orientation étiologique [19]. Tous 
ces faits, montrent l’importance que représente la 
fièvre dans l’anémie et renseignent sur l’urgence de 
la prise en charge des enfants fébriles. Les organo-
mégalies (77,5%) et l’asthénie (75%) étaient les signes 
cliniques les plus retrouvés au sein de la population 
d’étude. Ceci rejoint les travaux de Koum et coll. qui 
avaient trouvé la pâleur cutanéo-muqueuse, l'asthé-
nie, la tachycardie et la dyspnée comme principaux 
signes chez les patients anémiques [18]. Nfotabong 
donnait la pâleur comme premier signe clinique [19]. 
Ceci conforte l’idée selon laquelle ces signes sont les 
plus retrouvés du syndrome anémique dans les dif-
férentes études et imposerait alors leur surveillance 
en cours d’hospitalisation. La pathologie dominante 
associée était le paludisme grave dans sa forme ané-
mique isolée ou associée à d’autres formes graves 
(88,8%). Ces résultats corroborent ceux de Aza-
goh-K. R. et al qui trouvaient 61,27% de cas d’anémie 
sévère causés par le paludisme [9] et ceux de Eleke 
et al.  (64,7%) au Congo [20]. L’anémie clinique peut 
s’expliquer par l’intrication de l’hémolyse palustre et 
de la carence nutritionnelle fréquente chez ces en-
fants [21, 22]. Cela conduit à un manque de fer dans 
la cellule responsable des globules rouges microcy-
taires et à une anémie. La survenue plus fréquente 
de l’anémie grave serait en rapport avec l’association 
d’autres affections génératrices d’anémie telles que 
les hémoglobinopathies comme rapportée dans la 
littérature. La présente étude a recensé 5,6% enfants 
présentant un antécédent de drépanocytose de type 

SSFA2 (4/5) soit 80% des cas ou Sβ0Thalassémie 
(SFA2) (1/5) (20%), relevant ainsi la problématique du 
dépistage systématique de la drépanocytose dans 
notre contexte comme l’avaient suggéré Macharia 
et al. dans leurs travaux en 2018 au Kenya [23]. Le 
taux moyen d’Hb était de 5,31 g/dl, qui est en déca 
du taux d'Hb moyen de 7,8 g/dl objectivé par cer-
tains auteurs dans une étude hospitalière à Yaoundé, 
[24]. Le VGM retrouvé était de 74,75 ± 12,4 fl. L’ané-
mie microcytaire était majoritaire. Elle serait proba-
blement d’origine multifactorielle telle que retrouvée 
par Koum et coll. [18], mais cette étude ne nous per-
met pas de préciser les étiologies de l’anémie micro-
cytaire. Ces anémies étaient le plus souvent hypo-
chromes avec une TCMH moyenne de 25,03± 5,34 
pg. Cette prédominance de l’anémie microcytaire 
et hypochrome rejoint les travaux de Koum et coll. 
[18]. A l’admission tous les enfants (100%) ont été 
transfusés avec du concentré érythrocytaire dans 
l’heure suivant leur arrivée aux urgences après test 
de compatibilité au lit du malade. Cette transfusion 
sanguine a été faite conformément aux directives de 
l'Organisation mondiale de la santé (OMS) qui pré-
conise la transfusion sanguine pour tous les enfants 
dont l'hémoglobine (Hb) est <5 g/dL et pour ceux 
dont l'Hb est de 4 à 6 g/dL et qui présentent des 
signes d'instabilité [25]. Une deuxième transfusion 
sanguine était faite 48 heures plus tard chez 56/160 
des enfants (35%). Le traitement de relais administré 
en absence de signes d’intolérance de l’anémie dans 
les suites de la transfusion sanguine était un sel de 
fer, soit 58,1% de fer ferrique FE3+ (93/160) ou soit 
41,8% de fer ferreux2+ (67/160) per os à la posologie 
de 5-10mg /kg/jour de fer, pendant une durée mini-
male de 4 à 6 mois. La supplémentation en fer est la 
stratégie la plus couramment utilisée pour augmen-
ter la concentration d'Hb et réduire l'anémie.  [26]. 
L’artésunate injectable est administré pour le traite-
ment du paludisme grave (142/160) soit 88,8% des 
cas en intra-veineuse conformément aux recom-
mandations du PNLP [27]. Le Traitement de relais du 
paludisme grave s’est fait par voie orale sur une du-
rée de 3 jours avec les combinaisons thérapeutiques 
à base d'artémisinine (CTA) (33/142) soit 23,2% des 
cas, conformément aux directives du PNLP car leur 
efficacité est établie [27]. La durée d’hospitalisation 
était inférieure à 7 jours dans la grande majorité (73%) 
des cas avec une durée moyenne d’hospitalisation 
de 4,53 jours avec des extrêmes [4-12 jours].  Nos 
résultats sont conformes aux recommandations du 
PNLP qui préconise une durée de 3 à 7 jours [27]. Une 
antibiothérapie a été administrée chez les (10/160) 
patients présentant un sepsis (6,7%) et les (8/160) 
patients en crise vaso-occlusives déclenchée par une 
infection intercurrente (5%). Nous avons obtenu un 
taux de guérison de 94,3% à leur sortie supérieur à 
celui de 83,6% retrouvé dans l’étude de Muoneke et 
coll. [28] au Nigeria.  Des réactions transfusionnelles 
ont été retrouvées chez 0,6% d’enfants (1/160) avec 
l’hyperthermie per transfusionnelle comme réaction 
prédominante, d’où la nécessité d’une surveillance 
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étroite des paramètres vitaux durant la transfusion.
Notre étude a recensé sept (7) enfants transfusés qui 
sont sortis contre avis médical pour des raisons fi-
nancières (4,3%). Ce taux de sortie contre avis médi-
cal est proche de celui de Muoneke et al. qui avaient 
trouvé 2,8% de sorties contre avis médical [28]. 
Deux 2/160 cas de myosite (1,4%) évoluant dans 
un contexte de sepsis ont été transférés dans une 
autre formation sanitaire pour bénéficier d’une mise 
à plat de l’abcès. Aucun décès n’a été enregistré dans 
la population d’étude. Ceci montre l’efficacité de la 
prise en charge dans l’urgence de l’anémie sévère par 
la transfusion sanguine et renforce l'importance de 
prévenir les causes d'anémie. Tandis que Muoneke et 
al. [28] au Nigeria retrouvaient dans leur étude un taux 
de létalité de l’anémie sévère de 13,6% avec comme 
variables associées à la mortalité, la malnutrition (P = 
0,02), la tachycardie (P = 0,03), le coma (P <0,001) et 
l'absence de transfusion sanguine (P = 0,001). Dans 
leur étude, lors de l'analyse de régression logistique, le 
coma (P = 0,002), le fait de ne pas recevoir de transfu-
sion sanguine (P = 0,002) et le sexe féminin (P = 0,04) 
prédisaient de mauvais résultats.

Conclusion
L’anémie sévère est un symptôme fréquent et consti-
tue un véritable défi en pédiatrie, surtout chez l’en-
fant de moins de 5 ans. Ces diverses étiologies sont 
dominées par les causes infectieuses. L’amélioration 
de son pronostic impose en urgence la transfusion 
sanguine et la lutte contre les principales étiologies. 
Ainsi le renforcement de la politique nationale de la 
lutte contre le paludisme et une bonne collaboration 
entre le centre de transfusion sanguine et la pédia-
trie permettraient de réduire son incidence.
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RÉSUMÉ 
La sclérose tubéreuse de Bounerville est l’affection génétique dominante la plus commune à l’origine d’une 
épilepsie, et d’une déficience mentale. Les auteurs rapportent quatre cas d’épilepsie de l’enfant sympto-
matique de la sclérose tubéreuse de Bounerville. Les crises convulsives ont été précoces dans tous les cas 
et associées à un retard intellectuel. Le diagnostic de la maladie a été possible grâce aux signes cutanés et 
la tomodensitométrie cérébrale. Tout en soulignant la rareté de cette affection, ils mettent l’accent sur la 
nécessité d’une étroite collaboration interdisciplinaire notamment l’examen dermatologique, l’imagerie et 
le conseil génétique pour le diagnostic et la prise en charge de cette maladie.

Mots clés : Epilepsie, Sclérose Tubéreuse de Bounerville, Dermatoses, Retard mental, Abidjan

Key words: Epilepsy, Tuberous Sclerosis of Bounerville, Dermatoses, Mental retardation, 

Introduction
La sclérose tubéreuse de Bounerville (STB) est une 
phacomatose mulisystémique à transmission auto-
somique dominante [1]. Elle résulte de la mutation 
du gène TSC 1 sur le chromosome 9 qui code pour 
l’hamartine ou de la mutation du gène TSC 2 sur le 
chromosome 16 q13 qui code pour la tuberine [1, 2]. 
Elle est rare avec une incidence de 1/6000 nais-
sance [3]. L’épilepsie y est fréquemment associée 
dans 80 à 90% des cas [4]. Elle donne lieu à des 
manifestations cutanées, cérébrales, et viscérales 
associées selon des formes diverses ou survenant 
isolement. La gravité avec des répercussions so-
ciales tient à l’existence de lésions cérébrales qui 
peuvent donner lieu à une déficience mentale à des 
crises convulsives, et à la fréquence des anomalies 
rénales [3].Le présent travail dont l’intérêt réside 
dans sa rareté, ses caractères démonstratifs a pour 
objectif de rapporter quatre observations de STB 
associée à une épilepsie sévère et un retard mental 
diagnostiqués à Abidjan. 

Observations
Observation N°1 : 
B.J. âgé de 15 ans élève consulte dans le service 
pour convulsion en contexte apyrétique. L’histoire 
actuelle remonte à 4 jours par la survenue de crises 
convulsives généralisées avec révulsion oculaire, 
hyperpnée répétés variant entre 5 à 15 par jour de 
durée 15-20 minutes suivie de perte de connais-
sance et amnésie. Dans les antécédents il est le 
3ème d’une fratrie de 5 dons le 5 ème est épilep-
tique. Né à terme, il a connu un développement nor-
mal jusqu’à l’âge de 5 ans ou ont débutés les crises 
convulsives en contexte apyretiques.de durée 3 à 
5 minutes parfois plus prolongée avec relâchement 
des sphincters ; crises pluriquotidiennes avec dé-
gradation intellectuelle, et baisse des performances 
scolaires entrainant l’arrêt de la scolarité en classe 
de CM1 alors âgé de 13 ans. Le patient était sous 
traitement anti épileptique (Carbamazépine, To-
piramate, Valproate de Sodium) mais l’observance 
thérapeutique était mauvaise. L’examen physique   
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notait une lenteur a l’idéation ; une dysarthrie, une 
dyscalculie, mais la praxie et la gnosie était conservée.  
L’examen dermatologique mettait en évidence une an-
giofibrome sur le visage (figure 1A), des macules hypo-
chromiques et des plaques d’aspect « peau de chagrin » 
de la région lombaire (figure 1B).

Figure  1A: Angiofibrome de la face de Chagrin 

Figure 1B: : Aspect de plaques en peau de dorso- 
lombaire

Ces lésions évoluaient depuis l’âge de 6 ans. L’EEG réali-
sée a montré un tracé de veille de type thêta à 6 cycles/
seconde et des anomalies a types de Pointes d’Ondes 
Lentes (POL) en courte bouffées généralisées (figure 2A) 
et la TDM des calcifications d’allure séquellaires (figure 2B).

Figure  2A: Scanner nodules calcifiés sous épendy-
maires des ventricules latéraux

Figure 2B: : EEG montrant des pointes ondes lentes 
en courtes bouffées généralisées

Observation N°2 :
N.S.P. âgé de 8 ans de sexe masculin consulte pour érup-
tions des lésions cutanées polymorphes faites de plaques 
et de papules évoluant depuis 2 ans. Dans les anté-
cédents on notait des convulsions apyrétiques évoluant 
depuis l’âge de 3ans ayant entrainé un ralentissement de 
l’apprentissage et un retard scolaire. A l’examen on notait 
des lésions cutanées sous forme de papules fermes, sail-
lantes, infracentimétriques disséminées au visage, des ma-
cules hypochromiques du tronc, des taches, « café au lait » 
du thorax et des plaques a surface rugueuse de 1-6 mm de 
diamètre, aspect « peau de chagrin » siégeant en la région 
lombaire gauche. Par ailleurs des fibromes péri-unguéaux 
des orteils gauches : II, III et IV. (figure 3A). 

Figure  3A: Fibromes unguéaux non traumatiques 
des 2ème, 3ème et 5ème orteils.

Les examens complémentaires réalisées : L’EEG est 
revenu normal, la TDM a mise en évidence des no-
dules calcifiés sous épendymaires de 2 à 10 mm évo-
cateurs de STB et l’échographie hépatique des no-
dules hépatiques juxta-vasculaires hyperéchogènes 
pouvant faire évoquer des angiofibromatomes dans 
ce contexte. Il n’y avait pas de lésions rénales et l’EEG 
est revenu normal.

Observation N°3 :
K.A. sexe masculin âgé de 14 ans élève en classe de 
CM2 consulte pour des lésions papuleuses du visage. 
Dans les antécédents, il est suivi depuis l’âge de 5 
ans pour convulsions en contexte apyrétique appa-
ru l’âge de 6 ans et traité avec Carbamazépine (non 
compliant) Les persistances des crises depuis l’âge 
de 8 ans ont entrainé une baisse des performances 
scolaires. A l’examen on notait des angio-fibromes 
du visage et des macules achromiques et des 
plaques « peau de chagrin » au niveau lombaire. La 
TDM cérébrale a mis en évidence des nodules sous 
épendymaires bilatéraux calcifiées et l’échographie 
rénale des reins dédifférenciés hyperéchogènes mi-
crokystiques compatibles avec un STB. A l’EEG un 
tracé lent pour l’âge sans anomalies épileptiques et 
l’échographie cardiaque normal.

Observation N°4 :
T.M. âgé de 15 ans consulte pour « encéphalopathie 
». Dans ses antécédents, on note une souffrance 
néonatale avec une hospitalisation de 2 semaines. 
Le développement psychomoteur était bon jusqu’à 
l’âge de 24 mois. L’apparition des crises convulsives 
tonicocloniques va secondairement entraver la sco-
larité avec l’arrêt en classe de CP2. Un traitement à 
base de Valproate de Sodium pendant 4 ans puis 
remplacé par le Phénobarbital demeure inefficace. 
Ce qui entraine une interruption des traitements au 
profit d’une tradithérapie également sans succès.
A l’examen on notait une lenteur à l’idéation et une 
lésion à type de peau de chagrin dorsolombaire, un   
angio-fibrome de la joue (figure 3B)et des anomalies 
gingivales sous forme de fibromes. 

Figure 3B: : Angiome de la joue

La TDM réalisée a l’âge de 13 ans a mis en évidence 
des lésions séquellaires bi-occipitales sur atrophie 
cortico sous corticale et l’ECG un tracé microvol-
té avec quelques ondes lentes antérieures. L’EEG a 
montré un tracé lent mais sans anomalie de nature 
épileptique. Une IRM demandée n’a pas été réalisée.

1A

2A

1B

2B
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Discussion
Il s’agit de quatre enfants âgés respectivement de 
8, 14, 15 et 15 ans suivi pour épilepsie chez qui l’exa-
men cutané a retrouvé des lésions évocatrices d’une 
sclérose tubéreuse de Bounerville (aspect de peau 
de Chagrin, et tache achromique, adénomes séba-
cées, un   angio-fibrome de la joue, fibrome péri-un-
guéaux) et le scanner cérébral a retrouvé des no-
dules sous épendymaires bilatéraux calcifiées et des 
tumeurs géantes sous épendymaires. Ces patients 
sont sous antiépileptiques avec une réponse théra-
peutique variant d’un patient à l’autre. La description 
du 1er cas de STB remonterait aux années 1880 à 
Bounerville chez un patient avec Epilepsie et retard 
mental (1).  Le premier cas chez un enfant africain est 
attribué à Agbessi et Vovor en 1967 (5).  Des travaux 
ultérieures sont fait l’objet de quelques publications 
en Afrique subsaharienne notamment Picthé por-
tant sur 4 cas au Togo (6), Languju portant sur 2cas 
au Nigeria (7) et plus récemment Nguefack et Moifo à 
propos de 8 et 5 cas au Cameroun (8,9) en 2012. Plu-
sieurs critères diagnostiques ont été proposés pour 
le diagnostic dont ceux de Gomez (10).  Mais les cri-
tères diagnostiques les plus utilisés aujourd’hui sont 
ceux de la conférence de consensus de l’Académie 
Américaine de Dermatologie (11) : Le diagnostic est 
certain devant deux critères majeurs ou l’association 
d’un critère majeur et deux mineurs ; probable quand 
un critère majeur et un mineur ; possible devant un 
critère majeur ou deux critères mineurs. [Tableau1].

Tableau I: critères diagnostiques pour la STB (11)

Classiquement la STB était définie par une triade-
clinique : déficience mentale, épilepsie et lésions 
cutanées typiques (12).  Cependant on admet que 
le diagnostic de la STB impose la réalisation d’une 
imagerie à la recherche d’anomalies et surtout de lé-
sions tumorales cérébrales qui font toute la gravité 
de ma pathologie.  En effet si les lésions cutanées 
sont très contributives au diagnostic   poser le dia-
gnostic, c’est l’imagerie qui permet de définir le pro-
nostic et parfois l’attitude thérapeutique (6). En effet, 
la STB fait partie des phacomatoses qui constituent 
un groupe d’affections assez rares associant outre 
les lésions cutanées d’autres manifestations notam-
ment viscérales, ou intracérébrales. Les manifesta-
tions neuropsychiques sont dominées par l’épilepsie 
et le retard intellectuel (7,13). Nos patients présen-
taient tous les critères pour le diagnostic final de STB 
comme mentionné dans le [tableau 2] 

Tableau II: critères diagnostiques pour nos patients

ce qui rend le diagnostic certain : Ils avaient au mini-
mum 2 critères majeurs ; les patients 3 et 4 avaient 
en plus1 critère mineur. Nous avons recensé 4 cas en 
5 ans, Moifo 6 cas ; Nguefack 5 cas, Pitché 4 cas et 
Languju 2 cas. L’épilepsie apparait comme une com-
plication majeure de la STB (2, 5, 6). Les manifesta-
tions cliniques de la STB peuvent survenir à n’importe 
quel âge, mais la plupart des patients présentent les 
signes de la maladie avant l’âge de 10 ans (4, 7,14). 
Les crises comitiales répétées peuvent aggraver 
l’état et entrainer des troubles de comportement im-
portant chez les malades ; d’ailleurs, Bounerville dès 
les premières observations a mis l’accent sur le retard 
mental qu’on rencontre au cours de cette affection 
(4). La déficience intellectuelle est plus ou moins im-
portante : déficience légère ou déficience profonde. 
Si les crises convulsives peuvent exister sans atteinte 
intellectuelle, les enfants atteints de débilité men-
tale ont par contre pratiquement tous une épilepsie. 
La débilité mentale est d’autant plus grave que les 
crises convulsives ont commencé plus tôt chez nos 
patients. L’épilepsie et la déficience mentale repré-
sentent le risque majeur de la STB ; il est bien dé-
montré dans toutes les études réalisées que le retard 
intellectuel s’observe uniquement chez les sujets 
épileptiques (13,15-16).  Cependant tous les cas de 
STB avec épilepsie ne comportent pas toujours un 
retard mental. L’élément déterminant du pronostic 
mental est l’âge de début des crises (16,17).  Le délais 
entre le début des crises épileptiques et le diagnos-
tic de STB dans notre série était supérieur à 5 ans. 
Ce retard pourrait s’expliquer par plusieurs facteurs 
notamment l’accès aux examens paracliniques no-
tamment la TDM et l’EEG, mais surtout le manque 
d’information et l’analphabétisme pouvant compro-
mettre directement la prise en charge globale des 
patients (18).  Seule la TDM et/ou l’IRM permettent la 
détection précoce des tumeurs. L’EEG était anormal 
dans un cas seulement comme chez Nguefack et 
Moifo (8,9). Dans la littérature les anomalies EEG les 
plus caractéristiques sont décrites dans le syndrome 
de West avec spasme en flexion et hypsarythmie (9)
Le scanner était l’examen clé de l’imagerie ayant 
fourni des éléments morphologiques pour le dia-
gnostic. Tous nos patients avaient au scanner céré-
bral des nodules sous épendymaires calcifiés mul-
tiples. Leur fréquence au scanner est estimée dans 
la littérature à plus de 90 % (9,18) ; les tubers cor-
ticaux apparaissent comme des lésions hypodenses 
rarement calcifiées et l’IRM est plus efficace que le 
scanner pour leur détection (19). Les tubers sont des 
« harmatomes » qui se constituent avant la naissance 



  Revue Maghrébine de Pédiatrie, N ° 31  Juillet / Septembre 2023 16

et ont un volume stable ; Ce sont eux qui sont res-
ponsables des principaux symptômes neurologiques 
que sont l’épilepsie et le retard mental. Ces symp-
tômes sont directement corrélés nombre de tubers 
et à leur localisation (16,20). 
Les 4 cas colligés dans notre série soulignaient l’im-
portance des complications neurologiques et la gra-
vité de cette affection.  Sur le plan épidémiologique 
notre travail se caractérise par la prédominance mas-
culine. Dans la littérature il n’y a pas de prédominance 
pour un sexe. (6, 8, 9). Cependant les garçons ont un 
risque accru de déficience mentale par rapport aux 
filles avec une plus grande fréquence de crises à dé-
but précoce dans la première année (16).

Conclusion
L’épilepsie et le retard mental sont deux manifesta-
tions qui font toute la gravité de la STB. Ainsi toute 
crise convulsive apyrétique chez les enfants en par-
ticulier les crises partielles devrait conduire à un exa-
men dermatologique minutieux. Et toutes lésions 
cutanées évocatrices devraient conduire aux exa-
mens paracliniques à la recherche de signes scanno-
graphiques d’une Sclérose Tubéreuse de Bourneville, 
afin d’instituer précocement une prise en charge 
thérapeutique de l’épilepsie. Celle-ci évite des dé-
gradations cognitives corrélées à la fréquence des 
crise afin d’améliorer l’insertion sociale des enfants. 
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Interstitial lung disease in perinatally-acquired HIV infection: A case report 

Abstract 
Human immunodeficiency virus (HIV) infection can lead to a wide range of lung disorders. These pulmona-
ry manifestations include both infectious and non-infectious conditions, These lung disorders can manifest 
as interstitial lung disease in children and adolescents living with HIV. We report the case of a 4-month-old 
female infant admitted for febrile dyspnea requiring intubation and mechanical ventilation. Computed tomo-
graphy of the lungs showed diffuse interstitial infiltrates. Bronchoalveolar lavage showed multiple Pneumo-
cystis jirovecii cysts. Molecular testing for HIV infection and Cytomegalovirus PCR assay were positive. The pa-
tient received Trimethoprim / Sulfamethoxazole, corticosteroids, folinic acid supplementation and Ganciclovir, 
and later antiretrovirals. She succumbed later to progressive respiratory failure, marking the progression of 
lung fibrosis despite the successful treatment of opportunistic infections.

Mots clés: Human immunodeficiency virus, Children, Interstitial lung disease

Pneumopathie interstitielle révélant une infection par le VIH: A propos d'un cas

RÉSUMÉ 
L'infection par le virus de l'immunodéficience humaine (VIH) peut se declarer par des manifestations respira-
toires, dont l’origine peut être infectieuse ou non infectieuse. Chez les enfants et les adolescents vivant avec 
le VIH, ces troubles peuvent se manifester sous forme de pneumopathie interstitielle. Nous rapportons le 
cas d'une fillette de 4 mois admise pour dyspnée fébrile nécessitant une intubation et une ventilation mé-
canique. La tomodensitométrie des poumons a révélé des infiltrats interstitiels diffus. Le lavage bronchoal-
véolaire a mis en évidence de multiples kystes de Pneumocystis jirovecii. Les tests moléculaires pour l'infec-
tion par le VIH ainsi que le test PCR pour le cytomégalovirus se sont avérés positifs. La patiente a reçu un 
traitement à base de triméthoprime/sulfaméthoxazole, de corticostéroïdes, une supplémentation en acide 
folinique et du ganciclovir, en association avec les antirétroviraux. L’évolution était fatale par une insuffisance 
respiratoire progressive, marquant la progression de la fibrose pulmonaire malgré le traitement réussi des 
infections opportunistes.

Mots clés: Virus de l'immunodéficience humaine, Enfants, Pneumopathie interstitielle

Introduction
Human immunodeficiency virus (HIV) infection can 

lead to a wide range of lung disorders, contributing 
significantly to morbidity and mortality. These pul-
monary manifestations encompass both infectious 
and non-infectious conditions, with their incidence 
varying based on access to treatment [1]. These 
complications often stem from systemic and pul-
monary inflammation, either directly related to HIV 
or secondary to opportunistic infections [2]. These 
mechanisms can be interrelated and occur concur-

rently in patients. Early detection of HIV-related lung 
disease is crucial for optimizing care, especially to 
children and adolescents living with HIV (CALWHIV) in 
order to reduce physical impairment in these popula-
tions. These diverse lung disorders can manifest as in-
terstitial lung disease in CALWHIV, requiring a thorough 
evaluation to determine their underlying etiology.

Case
We present a case of a 4-month-old female infant, with 
no prior medical history, admitted for febrile dyspnea. 
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Acute Bronchiolitis was initially suspected and the pa-
tient recieved symptomatic treatment with oxygen 
supplementation. Subsequently, she was transfer-
red to the paediatric intensive care unit due to acute 
respiratory failure, where she required intubation and 
mechanical ventilation. Chest X-Ray showed alveo-
lar-interstitial syndrome at the lung bases (Figure 1). 

Figure 1: Chest X-Ray showing alveolar-interstitial 
syndrome at the lung bases

Computed tomography (CT) of the lungs showed 
diffuse interstitial infiltrates with multiple alveolar 
condensations (Figure 2). 

 Figure 2: Computed tomography of the lungs 
showing diffuse interstitial infiltrates with multiple al-
veolar condensations

Interstitial pneumonia was suspected, and bronchoal-
veolar lavage (BAL) was performed. Giemsa stain 
showed multiple Pneumocystis jirovecii cysts. Molecu-
lar testing for HIV infection was positive with a viral load 
of 1000000 copies/mL. CD4 lymphocyte percentage 
was 26.3%. The mother’s HIV serology was positive 
as well. Cytomegalovirus (CMV) PCR assay was posi-
tive on blood and in BAL liquid. Gene Xpert MTB/RIF 
® PCR assay was negative in respiratory secretions. 
Pneumocystis pneumonia (PCP) and CMV disease 
complicating a perinatally acquired HIV infection was 
diagnosed, and the infant was put on Trimethoprim / 

Sulfamethoxazole, corticosteroids, folinic acid supple-
mentation and Ganciclovir. Dolutegravir, Abacavir and 
Lamivudine based antiretroviral (ART) was initiated 
two weeks later. The patient was extubated but still re-
quired heated humidified high-flow therapy. Follow-up 
CT scan showed the persistence of bilateral dense lung 
infiltrates with ground-glass opacification suggestive 
of interstitial lung disease. HIV viral load was controlled 
one month after ART initiation and showed virological 
failure. Baseline genotypic resistance testing showed 
resistance to Abacavir and Lamivudine. Treatment 
backbone was switched to Zidovudine/Lamivudine 
and was reinforced with Lopinavir/ritonavir. Inhaled 
corticosteroids were initiated. Initial clinical improve-
ment was noted but the infant would later succumb to 
progressive respiratory failure after 3 months, marking 
the progression of lung fibrosis despite the successful 
treatment of opportunistic infections.

Discussion
Our vignette illustrates a case of multifactorial intersti-
tial lung disease in HIV infection in perinatally infected 
children. The usual focus on opportunistic infections in 
HIV-related lung disease is warranted by the frequen-
cy of these pathogens in patients without ART. PCP 
remains a major AIDS-defining infection in CALWHIV 
with a peak incidence during the first year of life [3]. Cli-
nical presentation usually includes subacute or abrupt 
respiratory distress and substantial hypoxia [4]. In our 
case, the diagnosis of PCP was not initially suspected 
due to the lack of knowledge regarding the underlying 
immunosuppression. The analysis of BAL liquid remains 
the diagnostic gold standard, and treatment is based 
on Cotrimoxazole with the adjuvant corticosteroids in 
severe cases [4]. Concomitant CMV disease and PCP 
was a common condition in the pre-ART era [1]. Asses-
sing the involvement of CMV in respiratory complica-
tions is usually difficult and requires histopathological 
evidence [4]. In most cases, CMV is regarded as a mere 
passenger if end-organ disease is not demonstrated 
[1]. In our case, treatment for CMV disease was initiated 
in light of the severe presentation. The persistence of 
interstitial pneumonia with deteriorating lung function 
in our patient could have been caused by lymphocytic 
interstitial pneumonitis. Lymphocytic interstitial pneu-
monitis is more common in HIV-infected children and 
requires a histologic diagnostic confirmation [5,6]. This 
complication is now less prevalent among CALWHIV 
since the advent of ART [7]. Ground-glass opacities can 
be seen on CT imaging [6,8] , which is consistent with 
our case. Another possible diagnosis, although less 
characterised than lymphocytic interstitial pneumoni-
tis, is nonspecific interstitial pneumonitis (NSIP), which 
is more common among HIV-infected individuals with 
a higher probability of developing fibrosis than uninfec-
ted individuals [9]. HIV-induced immunological disrup-
tions and nonspecific response, with an up-regulation 
of fibrosis-inducing markers is the suggested mecha-
nism for NSIP [6,9,10]. We suggest that the multiple 
opportunistic infections and the initially uncontrolled 
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HIV infection may have accelerated the development 
of pulmonary fibrosis in our patient. Definite diagnosis 
can only be made via histology with an incidence va-
rying according to the use of pulmonary biopsy during 
diagnostic work-up during HIV-associated intersti-
tial lung disease [5]. Radiological findings can include 
ground-glass opacities, parenchymal areas of conden-
sations and less predominantly, honeycombing [6]. The 
first case of PCP-induced fibrosing interstitial lung-di-
sease was described by Suzuki & al. in a 68 years-old 
patient, with a persistent dyspnoea after completion of 
PCP treatment [11]. There are currently no clinical trials 
regarding NSIP treatment in CALWHIV. Treatment op-
tions can include corticosteroids, although case reports 
show inconsistent therapeutic outcomes [11–13].

Conclusions
This case demonstrates the multifaceted challenges 
in managing pediatric HIV, especially when compli-
cated by opportunistic infections and drug resistance. 
It highlights the importance of early diagnosis, clear 
treatment strategies, and the need for ongoing re-
search to improve outcomes for HIV-infected infants. 
Moreovern, interstitial lung disease can be the initial 
presentation of numerous pathologies in CALWHIV. 
Rigorous exclusion of opportunistic infections is re-
quired, considering the frequency of these disease in 
children who have yet to receive ART. Rigorous exa-
mination of radiological findings and lung biopsy are a 
useful tools for setting the diagnosis of non-infectious 
aetiologies. Establishing the right diagnosis is funda-
mental in order to initiate treatment and avoid the de-
velopment of pulmonary sequelae and chronic lung 
disease in CALWHIV.
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RÉSUMÉ
Introduction : ´Hypertension intracrânienne (HTIC) idiopathique de l´enfant est rare. L’objectif était de sou-
ligner l’importance de la précocité diagnostic et du traitement afin d’éviter les séquelles. 
Observation : Il s’agissait d’une adolescente de 10 ans, qui été admise pour un syndrome méningé, une HTIC, 
et une obésité. Le fond d’œil avait objectivé un œdème papillaire et les autres bilans étaient normaux (IRM, 
LCS). Elle avait reçu de la méthylprednisolone et de l’acétazolamide. L’évolution avait été favorable.
Conclusion : Le diagnostic et la prise en charge doivent se faire tôt afin d’éviter les séquelles visuelles. 

Mots clés: HTIC idiopathique- Enfant- Œdème papillaire 

ABSTRACT 
Introduction : ´Idiopathic intracranial hypertension (ICHT) in children is rare. The aim was to highlight the 
importance of early diagnosis and treatment to avoid sequelae. 
Observation : A 10-year-old girl was admitted with a meningeal syndrome, HTIC and obesity. The fundus 
showed papilledema, and other tests were normal (MRI, CSF). She received methylprednisolone and acetazo-
lamide. Progression was favourable.
Conclusion : Early diagnosis and management are essential to avoid visual sequelae.  

Key words:  Idiopathic HTIC- Child- Papilledema
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Introduction :
L’hypertension intracrânienne (HTIC) idiopa-
thique ou le syndrome de pseudotumeur céré-
brale (SPTC) est une affection qui présente une 
série de symptômes et de signes secondaires à 
une augmentation de la pression intracrânienne 
avec un parenchyme cérébral normal sans cause 
identifiée [1]. Il s’agit d’une pathologie rare chez 
l’enfant. L’incidence chez les enfants est estimée 
entre 0,6 – 0,71/100 000 [2, 3]. La présentation 
clinique est assez variable mais la plupart des pa-
tients présente des céphalées et les troubles vi-
suels [4]. Les facteurs de risques retrouvés dans 

la littérature étaient l’obésité et le sexe féminin 
[5]. Le pronostic est visuel si le malade n’est pas 
traité ou traité tardivement [6] et le traitement 
est essentiellement médical. Cette pathologie 
est fréquente dans les pays développés et peu 
rapporté en Afrique surtout en milieu pédiatrique 
[2]. L’objectif de notre travail était de présenter 
les aspects épidémiologiques, cliniques, thé-
rapeutiques et pronostiques puis de souligner 
l’importance de la précocité du diagnostic et du 
traitement afin d’éviter les séquelles dans notre 
contexte de travail.
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Observation
Nous rapportons le cas d’une adolescente de 10 
ans, de sexe féminin, aux antécédents de bons 
développement psychomoteur et une vaccina-
tion à jour. Elle a été admise aux urgences pé-
diatriques pour un syndrome méningé. L’his-
toire de la maladie révèle une symptomatologie 
d’évolution subaiguë faite de céphalées intenses 
cotées à 8/10 selon l’échelle visuelle analogique 
(EVA), en casque aggravées par la lumière, des 
douleurs abdominales diffuses, un flou visuel et 
des vomissements incoercibles dans un contexte 
apyrétique. L’examen physique à l’entrée avait 
objectivé une patiente pubère avec un score de 
Tanner S2P1, une obésité (IMC/âge= 24,78), un 
syndrome méningé (raideur de la nuque, Kernig 
et Brudzinski positifs), une paralysie faciale cen-
trale gauche, une hémiparésie droite coté à 4/5 
proportionnelle. Au niveau paraclinique, l’IRM 
cérébrale était normale et le fond d’œil (figure 1) 
avait objectivé un œdème papillaire stade 2 de 
l’œil gauche. La ponction lombaire réalisée avait 
ramené une ouverture du Liquide Cérébrospinal 
(LCS) à 36 cmH20 et l’analyse du LCS avait re-
trouvé une cytorrachie normale, une légère hy-
perprotéinorachie, une bactériologie et virologie 
du LCR stériles. Le bilan inflammatoire était nor-
mal. Le traitement en hospitalisation était consti-
tué de 3 boli de méthylprednisolone à la poso-
logie de 30mg/kg/J pendant 3 jours avec des 
mesures adjuvantes associées à l’acétazolamide 
par voie orale à posologie de 10mg/kg/j. Devant 
l’amélioration clinique (régression des céphalées 
et du flou visuel), un retour au domicile a été au-
torisé avec un relais par voie orale de 1mg/kg/j 
et de l’acétazolamide par voie orale à posologie 
de 10mg/kg/j pendant 1 mois avec surveillance 
de la natrémie. Elle a été vu de façon rapprochée 
en consultation ( J7,J14, J28) pour apprécier son 
évolution clinique. L’évolution avait été favorable 
marquée par l’amendement des signes (dispa-
rition des céphalées, des troubles visuels et de 
l’œdème papillaire).

Figure 1: œdème papillaire

Discussion
L'HTIC idiopathique de l´enfant dite également 
« bénigne », est une pathologie sans étiolo-
gie identifiée. Il s’agit d’une pathologie peu fré-
quente en milieu pédiatrique [2]. Les facteurs de 
risque les plus décrites dans la littérature étaient 
l’obésité et le sexe féminin [5]. La période pu-ber-
taire a été aussi rapportée dans le milieu pédia-
trique [7]. Ce qui corrobore avec les facteurs de 
risque retrouvés chez notre patiente (obésité et 
adolescente pubère). L’HTIC idiopathique de l’en-
fant est définie par une mesure de la pression du 
LCR ≥ 28cmH20 [1]. Elle découlerait d’une aug-
mentation pathologique de la pression veineuse 
intracrânienne, qui perturberait la ré-gulation de 
la pression intracrânienne. Les premiers critères 
diagnostiques ont été formulé par Smith en 1985 
sous l’appellation « critères modifiés de Dandy 
», en référence à son prédéces-seur qui a étudié 
les caractéristiques cliniques de ce syndrome. 
Ils ont été modifiés par Friedman en 2002 puis 
2013 pour prendre en compte la modernisation 
des pratiques [8]. Concernant le tableau clinique, 
les symptômes chez les adolescents pubères 
s´approchent de ceux retrouvés chez l´adulte, et 
la triade symptomatique typique faite de cépha-
lées, nausées et vomissements est souvent ren-
contrée en cas d´HTIC aussi bien chez l´adulte que 
l´enfant. Dans le présent cas cli-nique, la patiente 
a présenté les céphalées, les vomissements et les 
flous visuels. Les céphalées sont fréquemment 
rapportées dans la littérature (85,5% à 96,5%) [1]. 
Quant aux troubles vi-suels, la baisse de l´acuité 
visuelle est généralement légère à modérée chez 
l´enfant et souvent réversible, mais elle peut être 
permanente dans de rares cas. Et contrairement 
aux altérations du champ visuel retrouvées dans 
près de 90% des cas, cette chute de vision ne se 
voit que dans 6 à 20% des enfants atteints d´H-
TIC idiopathique [9]. L´œdème papillaire est le 
signe majeur qui signe l´élévation de la pression 
intracrânienne et est souvent retrouvé chez l´a-
dulte, mais il peut être absent chez l´enfant ainsi 
que les nourrissons avant la fermeture des sutures 
osseuses crâ-niennes [6]. La ponction lombaire 
reste un examen clé dans le diagnostic de l’HTIC 
idiopa-thique, permettant à la fois de prouver 
l’augmentation de la pression intracrânienne à 
travers la mesure de la pression d’ouverture du 
LCS, et d’exclure d’autres anomalies par étude 
biochi-mique, cytologique et mise en culture du 
LCS. Le diagnostic est certain lorsque la pression 
d’ouverture du LCS ≥ 28cmH20[1]. Quant à l’IRM 
cérébrale, elle permet d’éliminer les autres causes 
d’HTIC secondaires. Elle est rarement utile quand 
le diagnostic est certain mais est par-fois utilisée 
à partir des signes indirects (l’aspect de selle tur-
cique vide, l’aplatissement posté-rieur des globes 
oculaires, la distension de la gaine du nerf optique, 
la sténose bilatérale des si-nus transverses) en 
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l’absence d’œdème papillaire au fond d’œil [10]. 
La prise en charge de notre patiente a consisté à 
l’administration de trois boli de méthylpredniso-
lone avec l’acétazolamide. En effet dans la littéra-
ture, le traitement est essentiellement médical et 
le traitement de première intention est l’acétazo-
lamide [1,11]. Une corticothérapie est associée à 
l’acétazolamide en attente d’une chirurgie [6]. Le 
recours à la chirurgie pour traiter l´HTIC idiopa-
thique de l´enfant est un traitement de 2e ligne 
et son indication se pose dans deux principales 
situations : l´HTIC réfrac-taire au traitement mé-
dical et les formes rapidement évolutives carac-
térisées par une baisse ra-pide et importante de 
l´acuité visuelle [12]. L’évolution de notre patiente 
a été favorable marquée par la disparition des 
céphalées et de l’œdème papillaire, ce qui cor-
robore avec la littérature [1,6]. Certains éléments 
ont été retrouvés comme des facteurs de bon 
pronostic que sont Le sexe masculin, l´âge avan-
cé et l´absence de céphalées initialement [13]. En 
outre, le suivi ne devrait pas reposer uniquement 
sur l´œdème papillaire comme étant le seul critère 
de récurrence de la pathologie. Il peut cependant 
être absent en raison de l´atrophie séquellaire des 
fibres optiques péri-papillaires et des modifica-
tions gliales. Mais elle devrait reposer essentiel-
lement sur l´évaluation de l´acuité visuelle, le fond 
d´œil, le champ visuel et l´OCT papillaire [6].

Conclusion
L´HTIC idiopathique de l´enfant est une patho-
logie rare dont les caractéristiques diffèrent de 
celles de l´adulte. Le pronostic est essentiellement 
visuel mais généralement bon. Le diagnostic et la 
prise en charge doivent se faire tôt afin d’éviter 
les séquelles visuelles. 

Conflit d’intérêt : Aucun

Références
[ 1 ]     Cleves-Bayon C. Idiopathic Intracranial 

Hypertension in Children and Adolescents: An 
Update. Headache 2018, 58(3), 485–93. https://
doi.org/10.1111/head.13236 

[ 2 ]    Balbi GG M, Matas SL, Len CA, Fraga MM, 
Sousa IO, Terreri MT. Pseudotumor cerebri 
in childhood and adolescence: data from a 
specialized service. Arquivos de neuro-psi-
quiatria(2018), 76(11), 751–5. https://doi.
org/10.1590/0004-282X20180131.

[ 3 ]    Mollan SP, Davies B, Silver NC, Shaw S, 
Mallucci CL, Wakerley BR, Krishnan et al. Idiopa-
thic intracranial hypertension: consensus guide-
lines on management. J of neurology, neurosur-
gery, and psychiatry 2018, 89(10), 1088–1100. 
https://doi.org/10.1136/jnnp-2017-317440

[ 4 ]     Wall M, Kupersmith MJ, Kieburtz KD, Corbett JJ,
 Feldon SE, Friedman DI, et al. The Idiopathic In-

tracranial Hypertension Treatment Trial: Clinical 
Profile at Baseline. JAMA Neurol 2014;71:693

[ 5 ]    Markey KA, Mollan SP, Jensen RH, Sinclair 
AJ. Understanding idiopathic intracranial hy-
pertension: mechanisms, management, and 
future directions. Lancet Neurol 2016;15(1):78 91

[ 6 ]    El Arari Nihal, El Hachimi Rim, Hadiri Rida,
Amazouzi Abdellah, Lalla Ouafa Cherkaoui. 
Particularités de l´hypertension intracrânienne 
idiopathique de l´enfant : à propos de deux cas. 
PAMJ Clinical Medicine. 2022;10(20). 10.11604/
pamj-cm.2022.10.20.35089

 [ 7 ]   Boyter Elizabeth. Idiopathic intracranial 
hypertension. J of the American Academy of 
Physician Assistants. 2019 May;32(5): 30-5. Pu-
bMed| Google Scholar 

[ 8 ]    Friedman DI, Liu GT, Digre KB. Revised diagnostic
criteria for the pseudotumor cerebri syndrome 
in adults and children. Neurology 2013;81:1159–
65.

[ 9 ]     Melissa WKo, Grant TLiu. Pediatric idiopathic
intracranial hypertension (pseudotumor cerebri). 
Hormone Research in Paediatrics. 2010;74(6): 
381-9 

[ 10 ]   Kwee RM, Kwee TC. Systematic review and 
meta-analysis of MRI signs for diagnosis of idio-
pathic intracranial hypertension. Eur J Radiol 
2019;116:106–15.

[ 11 ]   Aylward SC and all. Pediatric Intracranial 
Hypertension. Pediatr Neurol. 2017 Jan;66:32-
43.

[ 12 ]  Chern JJ, Tubbs RS, Gordon AS, Donnithorne KJ,
Oakes WJ. Management of pediatric patients 
with pseudotumor cerebri. Childs Nerv Syst. 
2012 ; 28(04): 575-8 

[ 13 ]  Hadas Stiebel-Kalish, Yuval Kalish, Moshe Lusky,
Dan Gaton D, Rita Ehrlich, Avinoam Shuper. 
Puberty as a risk factor for less favorable visual 
outcome in idiopathic intracranial hypertension. 
Am J Ophthalmol. 2006 Aug;142(2): 279-83



  Revue Maghrébine de Pédiatrie, N ° 31  Juillet / Septembre 2023 24



  Revue Maghrébine de Pédiatrie, N ° 31  Juillet / Septembre 2023 25

Lu pour vous

Fenofibrate as an adjuvant to phototherapy in
 pathological unconjugated hyperbilirubinemia in 

neonates: a randomized control trial
Atitallah. S (1,2), Mazigh. S (1,2), Boukthir. S (1,2)

(1) Service de Médecine Infantile C - Hôpital d’enfant Béchir Hamza de Tunis 
(2) Faculté de Médecine de Tunis – Université Tunis El Manar

rédigé par Mohammad Hosny Awad et ses collabo-
rateurs. Il a été publié en Octobre 2020 dans la revue 
Journal of Perinatology. Cet article se penche sur une 
problématique importante dans la médecine néonatale, 
celle de l'hyperbilirubinémie non conjuguée, une affec-
tion courante chez les nouveau-nés qui, si elle n'est pas 
gérée de manière adéquate, peut entraîner des compli-
cations neurologiques irréversibles.  La photothérapie 
est le traitement de première ligne de l’ictère néonatal 
à bilirubine non conjuguée. Elle fonctionne en conver-
tissant la bilirubine non conjuguée en une forme soluble 
qui peut être excrétée par le corps du nouveau-né. Ce-
pendant, dans des cas d'hyperbilirubinémie plus sévères, 
la photothérapie seule peut ne pas suffire, nécessitant 
des interventions plus invasives telles que l’exsangui-
no-transfusion, qui comportent des risques accrus pour 
le nouveau-né. Dans ce contexte, cette étude explore 
l’association du fénofibrate, un médicament hypolipé-
miant bien connu, à la photothérapie pour améliorer 
l'efficacité du traitement et réduire le recours à l’exsan-
guino-transfusion. Le fénofibrate est choisi en raison de 
son mécanisme d'action sur les récepteurs PPARα, qui 
sont impliqués dans le métabolisme de la bilirubine. En 
effet, le fénofibrate est un inducteur enzymatique de la 
glucuronyl transférase, et donc favorise la conjugaison et 
l'excrétion de la bilirubine. Il s’agissait d’un essai clinique 
randomisé, mené en Egypte sur une période allant de 
Juin 2016 à Décembre 2018. Les auteurs ont inclus les 
nouveau-nés à terme présentant une hyperbilirubiné-
mie non conjuguée au seuil de la photothérapie selon 
les recommandations de l'American Academy of Pedia-
trics. Les nouveau-nés ont été répartis aléatoirement en 
trois groupes. Le groupe 1 comprenait des nouveau-nés 
traités par photothérapie avec une dose unique de fé-
nofibrate oral, puis un placebo jusqu'à la fin de la pho-
tothérapie. Le groupe 2 comprenait ceux ayant reçu la 
photothérapie avec deux doses de fénofibrate oral pen-
dant 2 jours, puis un placebo jusqu'à la fin de la photothé-
rapie. Le groupe 3 comprenait ceux ayant reçu la photo-
thérapie avec seulement un placebo. L'objectif principal 
était de comparer les niveaux de bilirubine sérique totale 
(BST) à différentes périodes (36, 48 et 72 heures après 
le début du traitement) entre les groupes. Les auteurs 
ont également évalué la durée totale de la photothéra-
pie nécessaire, la durée du séjour hospitalier, le recours 
à l’exsanguino-transfusion secondairement et le mode 
l'allaitement à la sortie de l'hôpital. Cent quatre-vingts 

nouveau-nés à terme présentant une hyperbilirubinémie 
non conjuguée au seuil de la photothérapie, ont été inclus 
et répartis aléatoirement en trois groupes de traitement 
de manière égale. Les trois groupes étaient comparables 
en ce qui concerne les données anamnéstiques, cliniques 
et biologiques. La cause la plus fréquente de l'ictère était 
l'ictère hémolytique dû à l’incompatibilité dans le système 
ABO. L'administration de fénofibrate était associée à une 
reduction statistiquement significative des taux de BST 
à 36, 48 et 72 heures après le début du traitement. Les 
nouveau-nés des groupes 1 et 2 ont montré une réduc-
tion significative des taux de BST à 36, 48 et 72 heures 
après le début de l'intervention par rapport au groupe 3. Il 
n'y avait pas, par contre, de différence significative entre 
le groupe 1 et le groupe 2 concernant les taux de BST  à 
toutes les durées de l’étude (Tableau 1).
Tableau I : Comparaison des taux de bilirubine sé-
rique totale chez les trois groups

BST: bilirubine sérique totale

Les auteurs ont également démontré que l'admi-
nistration de fénofibrate était associée à une durée de 
photothérapie et de séjour hospitalier significativement 
plus courte, ainsi qu'à une fréquence plus élevée d'allai-
tement maternel exclusif par rapport à la photothérapie 
seule. Le fénofibrate était bien toléré chez les patients 
inclus dans l’étude, et aucune différence statistiquement 
significative n’a été notée entre les trois groupes étudiés 
en ce qui concerne les effets indésirables possibles du 
fénofibrate. En conclusion, cette étude représente une 
avancée significative dans la gestion de l’ictère neonatal 
à bilirubine non conjuguée. L’association du fénofibrate 
à la photothérapie semble non seulement améliorer l'ef-
ficacité du traitement mais aussi écourter la durée du 
séjour hospitalier et donc réduire les taux l'interruption 
de l'allaitement maternel. Néanmoins, des recherches 
supplémentaires sont nécessaires pour confirmer ces 
résultats et assurer la sécurité à long terme de cette ap-
proche. Les cliniciens devront peser soigneusement les 
avantages potentiels du fénofibrate contre le besoin de 
preuves supplémentaires avant de l'adopter dans la pra-
tique clinique courante.
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