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Mise au point

Syndrome néphrotique idiopathique de |'enfant :
existe t-il des facteurs prédictifs de corticodépendance ?

Nephrotic syndrom in children:
Are there risk factors for steroid dependence?

M. JELLOULI, M. BRIKA, K. ABIDI, T. GARGAH.

Service de pédiatrie, hdpital Charles Nicolle, Tunis

Résumé:

Prérequis : La majorité des enfants présentant un syndrome néphrotique idiopathique (SNI) répondent
aux corticoides, 50% font des rechutes avec évolution vers la corticodépendance et sont alors exposés aux
risques de toxicité de la corticothérapie au long cours.

But : Déterminer les facteurs prédictifs de corticodépendance au cours du SNI.
Méthodes : Revue systématique de la littérature

Résultats : Plusieurs facteurs ont été associés a un risque accru d'évoluer vers la corticodépendance : L'age
précoce de début de la maladie inférieur a 4 ans, le sexe masculin, des antécédents personnels ou familiaux
d'atopie, une hypercholestérolémie, une durée prolongée du traitement d'attaque par prednisone, une du-
rée de traitement initial par stéroides avant d'obtenir la négativation de la protéinurie supérieure a 7 jours,
une premiere rechute précoce dans les 6 mois.

Conclusion : En présence de facteurs de risque d'évolution vers la corticodépendance, une adaptation de la
prise en charge initiale peut étre proposée.

Abstract :

Backround : Most patients with idiopathic nephrotic syndrome are steroid-responsive, about 50% relapse
and often become steroid-dependent and exposed to long-term steroid complications.

Aim : To determine predictive risk factors for steroid dependence
Methods: review of literature

Results: Early age of onset of the disease less than 4 years, male gender, personal or family history of atopy,
hypercholesterolemia, prolonged course of prednisone therapy, initial remission time = 7 days and first relapse

within 6 months were significant risks for the development of steroid-dependent nephrotic syndrome.

Conclusion: By identifying these children, we could use adequate immunosuppressive drugs earlier and
reduce morbidity related to steroids and multiple relapses.

Mots clés : syndrome néphrotique, enfant, facteurs risque, rechute.
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INTRODUCTION

Le syndrome néphrotique idiopathique est une pa-
thologie fréquente de I'enfant. Son pronostic est bon
dans les formes corticosensibles et la fonction rénale
est conservée [1]. Cependant, la nature « a rechute »
de la maladie et le risque d'évolution vers la cortico-
dépendance constitue un défi majeur dans la prise en
charge de ces patients [2-4]. Celle-ci doit étre efficace
et rapide afin de maintenir une rémission prolongée et
éviter les complications aigues (thromboembolique et
infectieuse) et chroniques du syndrome néphrotique.
La reprise de la corticothérapie a forte dose a chaque
rechute notamment au cours des formes corticodé-
pendantes expose aux risques de la corticothérapie
au long cours et alourdit la prise en charge [5].

Prédire le risque de dépendance aux corticoides
pour un patient donné des le début de la maladie
parait alors d'un grand intérét. Ceci permettrait au
clinicien d'adapter la stratégie thérapeutique par
I'indication justifiée et précoce d'un traitement im-
munosuppresseur dans le but de réduire le nombre
de rechutes ultérieures et la dose cumulative de
corticoides [6].

1. Epidémiologie :
1.1. Age du début:

Plusieurs études [7-9] rapportaient que le jeune age
notamment inférieur a4 ans lors du premier épisode
était prédictif d'évolution vers la corticodépendance
et les rechutes fréquentes. Une étude Danoise [7]
sur des enfants ayant un syndrome néphrotique
idiopathique trouvait que 88% des patients dont la
maladie avait débuté avant I'age 4 ans évoluaient
vers la corticodépendance et avaient des rechutes
fréquentes. Une étude japonaise ayant suivi 60 en-
fants présentant un syndrome néphrotique idiopa-
thigue pendant plus de 10 ans montrait des résul-
tats similaires [9] ainsi qu'une étude Indienne qui
portait sur 1071 enfants [10]. Cependant d'autres
études [10-13] ne trouvaient pas que le jeune age
au début de la maladie était prédictif d'évolution
vers la corticodépendance et les rechutes fré-
quentes. En se basant sur ces données, on pourrait
émettre I'hypothese que le syndrome néphrotique
apparu a un jeune age et celui apparu aprés l'age
de 4 ans n‘auraient pas la méme étiopathogénie :
plutét une prédisposition génétique dans le jeune
age puisque la maladie serait plus active et le syn-
drome néphrotique a plus de risque d'évoluer vers
la corticodépendance.

1.2. Sexe:

Plusieurs études [11,12,14] montraient que le sexe
n'était pas un facteur prédictif d'évolution vers la
corticodépendance. Toutefois, d'autres études
établissaient une relation significative entre le sexe
masculin, la corticodépendance et les rechutes fré-
quentes notamment une étude rétrospective da-
noise portant sur 54 patients ayant un syndrome
néphrotique corticosensible [8]
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2. Tableau clinique :

2.1. Antécédents personnels ou familiaux d'atopie :
Des études ont établi une relation entre I'atopie
personnelle et familiale et le syndrome néphro-
tique corticodépendant et a rechutes fréquentes
[15]. Une étude bangladaise [14] rétrospective sur
100 patients ayant un syndrome néphrotique cor-
ticosensible démontrait que l'atopie personnelle
était un facteur de risque de rechutes fréquentes.
D'autres études trouvaient des taux d'IgE plus éle-
vés chez les patients ayant des rechutes fréquentes
[15-17]. La majorité des études ne montraient pas
de lien entre syndrome néphrotique corticodépen-
dant ou a rechutes fréquentes et l'atopie ce qui in-
firmerait le fait gqu'il soit un facteur prédictif de cor-
ticodépendance.

2.2. Edémes:

Limportance des cedémes était rapportée comme
un facteur pronostic. En effet, les patients ayant un
syndrome néphrotique idiopathique corticosen-
sible avec des manifestations atténuées avaient
une évolution moins longue et meilleure de la ma-
ladie [18]. Cependant, ceci n‘avait pas été rapporté
comme facteur prédictif d'évolution vers la corti-
codépendance. Klisic et al [19] démontraient que
la formation des cedemes se faisait par rétention
hydrosodée rénale primitive suite a la stimulation
directe par la protéinurie d'un échangeur Na+/H+ «
le NHE3 » responsable de la réabsorption proximale
du sodium. Le NHE3 joue un réle dans l'augmenta-
tion de I'endocytose de l'albumine urinaire qui de-
vient alors une protéine de surcharge au niveau des
tubules rénaux ce qui entraine une inflammation et
une évolution vers la fibrose. Ceci pourrait explique-
rait la progression de la maladie vers la chronicité,
les rechutes et la corticodépendance [20-22].

2.3. Hématurie microscopique :

Les différentes études [23,24] notamment une étude
prospective concernant 129 patients ayant un syn-
drome néphrotique pur primitif et corticosensible
[25] ne montrait pas de relation entre la présence
d'une hématurie microscopique et I'évolution vers
la corticodépendance. L'hématurie microscopique
n'est pas évocatrice d'une lésion histologique pré-
cise ni d'un phénomene physiopathologique
particulier .

3. Biologie:
3.1. Protéinurie :

Limportance de la protéinurie n'a pas été rapportée
dans la littérature comme étant un facteur prédictif
de corticodépendance. Cependant, on sait que la
protéinurie peut induire des lésions tubulointersti-
tielles, une protéinurie massive induirait-elle des lé-
sions plus rapidement pouvant expliquer des alté-
rations tubulointerstitielles et donc I'évolution vers
la corticodépendance [20] ?




3.2. Albuminémie :

Anderson et al [8] qui ont fait une étude rétrospec-
tive sur 54 patients ayant un syndrome néphrotique
idiopathique corticosensible ne trouvaient pas que
le taux d'albuminémie était lié a I'évolution vers la
corticodépendance. D'un autre cété, Takeda et al
[24] avaient démontré qu'un taux d'albumine sé-
rique < 21 g/l au début de la maladie était un facteur
de risque d'évolution vers les rechutes fréquentes.
Un taux sérique d'albumine < 20 g/l indiquait une
probabilité accrue de rechute pour Hiraoka et al
alors que 8 des 66 patients ayant un syndrome
néphrotique idiopathique corticosensible avec des
taux sériques élevés dalbumine étaient restés en
rémission pendant plus d'un an [18]. Il en est de
méme pour Hoyer et al [25]. Ceci pourrait s'expli-
quer par le fait que I'importance de I'hypoalbumi-
némie témoigne indirectement de l'importance de
I'albuminurie qui a des effets délétéres au niveau du
tubule rénal [20].

3.3.Hypercholestérolémie :

Plusieurs études trouvaient une relation significa-
tive entre une concentration élevée de cholestérol
oxydé (LDL oxydé) chez ces enfants et I'évolution
vers des rechutes fréquentes et prouvaient que le
LDL oxydé jouait un réle important dans la pro-
gression along terme vers la glomérulosclérose par
les dommages oxydatifs [26,27]. Ces études rap-
prochaient I'nypercholestérolémie a la présence
de substances oxydantes. Ces études suggéraient
que les radicaux libres de I'oxygene entraineraient
par des réactions de peroxydations la formation du
cholestérol oxydé. Les radicaux libres et le choles-
térol oxydé (notamment le LDL oxydé) provoque-
raient alors des dommages au niveau de la barriére
de filtration glomérulaire [27] et entraineraient une
augmentation de la perméabilité glomérulaire.

4. Traitement de I'épisode initial :

4.1. Corticothérapie initiale :

Il avait été démontré que la durée et la dose de la
corticothérapie de I'épisode initial pouvait influer
sur I'évolution de la maladie [28,29]. Le groupe Co-
chrane [30] avait examiné plusieurs essais publiés sur
limpact de la durée et de la dose du traitement par
prednisone chez les enfants lors du premier épisode
du syndrome néphrotique. lls rapportaient notam-
ment les résultats de quatre études [31-34] comparant
un protocole thérapeutique avec une corticothérapie
initiale pleine dose pendant 4 semaines suivie d'une
dégression progressive (total de 04 mois) et un autre
avec une corticothérapie initiale pleine dose pendant
6 semaines suivie d'une corticothérapie a la dose de
40 mg/m2 SC 1 jour sur 2 pendant 6 semaines sui-
vie d'une dégression progressive (total 06 mois).
Ces études montraient qu'un traitement plus long
réduirait le risque ultérieur de rechutes de 60%
avec le protocole classique a 33% et réduirait le
risque d'évolution vers la corticodépendance et les
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rechutes fréquentes de 80% a 40% [8]. Une mé-
ta-analyse de six essais trouvait une relation linéaire
inverse entre la durée du traitement et le risque de
rechute entre 12 et 24 mois qui baisse de 0,112 (11
%) pour chaque mois de plus dans le schéma thé-
rapeutique [30]..

4.2. Perfusion d'albumine :

Yoshimura et al [35] avaient démontré que les per-
fusions dalbumine pouvaient retarder la réponse
a la corticothérapie et conduire a une augmenta-
tion de la fréquence des rechutes chez les patients
ayant un syndrome néphrotique a lésions gloméru-
laires minimes. Cependant, d'autres n'ont pas iden-
tifié I'administration dalbumine humaine comme
un facteur de risque indépendant de rechutes [8].
Serait-ce par une augmentation de la charge pro-
téique au niveau du rein qui entrainerait alors des
lésions tubulointerstitielles plus importantes ?

5. Délai de la rémission initiale :

La majorité des études s'accordent a retenir que
le délai d'obtention de la rémission initiale comme
facteur prédictif de corticodépendance avec ce-
pendant une différence dans le délai en nombre de
jours allant de 7 a 20 jours [36,37]. Ceci nous laisse-
rait penser que les patients qui auront un syndrome
néphrotique corticodépendant seraient, dés le dé-
but de la maladie, différents des patients ayant un
syndrome néphrotique non corticodépendant ou
non a rechute. Ce délai nécessaire afin d'obtenir la
rémission supposerait la présence d'une substance
qui prendrait plus de temps a étre inhibée par les
corticoides et qui rendrait 'organisme plus suscep-
tible aux facteurs déclenchants (rechute) ou encore
qui persisterait dans I'organisme (d'ou la corticodé-
pendance).

6. Délai entre la premiére rechute et I'épisode initial

Fujinaga S. et al [12] montraient dans une étude ré-
trospective qu'une rechute dans un délai inférieur
ou égal a 6 mois était un facteur prédictif d'évolu-
tion vers la corticodépendance. Il en est de méme
pour une étude indonésienne [11]. Une étude ja-
ponaise [12] démontrait que la période de rémis-
sion avant la premiére rechute était un indicateur
indépendant de l'évolution vers les rechutes fré-
quentes et la corticodépendance. De méme une
étude prospective australienne [25] établissait la
rechute précoce comme facteur prédictif indépen-
dant d'évolution vers les rechutes fréquentes et la
corticodépendance.

Conclusion:

Lidentification dés I'épisode initial des enfants a
risque d'évoluer vers la corticodépendance et les
rechutes fréquentes nous permettrait d'adapter la
stratégie thérapeutique. On pourrait alors proposer
des protocoles thérapeutiques de I'épisode initial
ou on aurait une immunosuppression plus impor-
tante et plus durable.
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Déterminants d'une issue fatale au cours du paludisme
grave chez les enfants au CNHU-HKM de
Cotonou-BENIN

Determinants of a fatal outcome in severe malaria in
children at the teaching hospital HKM of
Cotonou-BENIN
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RESUME :

Introduction : Le paludisme touche particulierement les enfants des pays subsahariens. C'est pour mieux
cerner les facteurs déterminants le décés de ces enfants que nous avons initié ce travail dont le but était
d'étudier les facteurs associés au décés au cours du paludisme grave de l'enfant.

Patients et Méthodes : Il s'agissait d'une étude prospective, descriptive et analytique, déroulée du ler avril
au 15 aoGt 2015 a la clinique pédiatrique du CNHU-HKM de Cotonou. Le recrutement a été exhaustif pour
tous les patients agés de moins de 15 ans, admis pour un paludisme grave confirmé par une goutte épaisse.

Résultats: Sur 1774 patients admis, 449 ont présenté un paludisme grave soit une fréquence hospitaliere 25,31%.
La tranche d'age la plus touchée était celle des enfants de moins de 60 mois (73%), avec une prédominance fé-
minine. Le taux de létalité du paludisme était de 13,1% (n=59). Les facteurs déterminants dans la survenue du
déceés étaient: le coma (p=0,032), I'état de mal convulsif (p=0,08) et la coinfection bactérienne (p=0,021).

Conclusion : La réduction de la mortalité palustre en milieu hospitalier au Bénin reposera sur une prise en charge
correcte des facteurs de mauvais pronostic tels que le coma, la coinfection bactérienne, I'état de mal convulsif.

Mots clés : enfants, paludisme grave, létalité, troubles neurologiques, infection bactérienne.

Abstract :

Introduction : Malaria particularly affects children in sub-Saharan countries. The purpose of this study was
to study the factors associated with death in severe childhood malaria in order to better understand the
determinants of the death of these children.

Patients and Methods : This was a prospective, descriptive and analytical study conducted from 1 April to
15 August 2015 at the CNHU-HKM pediatric clinic in Cotonou. Recruitment was exhaustive for all patients
under the age of 15, admitted for severe malaria confirmed by a thick gout.

Results : Of 1774 patients admitted, 449 had severe malaria at a hospital frequency of 25.31%. The most
affected age group was children under 60 months (73%), with a female predominance. The malaria case fa-
tality rate was 13.1% (n = 59). The factors determining the occurrence of death were coma (p = 0.032), poor
convulsive condition (p = 0.08) and bacterial coinfection (p = 0.021).

Conclusion : The reduction of malaria mortality in hospitals in Benin will depend on correct management of
poor prognostic factors such as coma, bacterial co-infection, and convulsive illness.

Keywords : children, severe malaria, lethality, neurological disorders, bacterial infection
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1.INTRODUCTION:

Le paludisme est un probléme majeur de santé a
I'échelle mondiale avec plus de 3,2 milliards de per-
sonnes exposeées, en depit des investissements
dans la prévention et la lutte [1]. Selon 'OMS, en
2013, le paludisme grave était a l'origine de 584
mille décés annuels dans le monde dont 90% en
Afrigue subsaharienne et les enfants de moins de
5 ans étaient les principales victimes (78%) [2]. Au
Bénin, la létalité du paludisme a évolué en dents de
scie depuis I'an 2000 avec une moyenne de 8,8%
[3]. Néanmoins, des progrés ont été notés depuis
I'an 2000 avec une diminution de la mortalité de
47% dans le monde et de 54% en Afrique [4]. Ces
progrés étaient liés a plusieurs interventions no-
tamment le partenariat Roll Back Malaria (RBM),
l'utilisation du test de diagnostic rapide du palu-
disme (TDR) dans toutes les structures sanitaires
périphériques, la distribution des kits pour la prise
en charge de paludisme grave dans tous les hopi-
taux, notamment au Bénin. Malgré cette tendance
alabaisse, la mortalité reste encore élevée. Des au-
teurs avaient identifié certains facteurs de risque
liés au décés dans le paludisme grave [5,6]. Il existe
dautres facteurs qui pourraient expliquer cette
tendance encore élevée. Les auteurs de I'étude ac-
tuelle se proposent d'identifier les déterminants du
déces au cours du paludisme grave chez les enfants
au CNHU-HKM de Cotonou.

2.PATIENTS ET METHODES:

Il s'agissait d'une étude prospective, descriptive et
analytique menée du ler avril au 15 aoGt 2015 por-
tant sur des enfants agés de un mois a 15 ans, hos-
pitalisés dans le service de Pédiatrie du Centre Na-
tional Hospitalier et Universitaire Hubert K. Maga
de Cotonou pour paludisme grave. Lautorisation
du comité d'éthique de la Faculté des Sciences de
la Santé de Cotonou a été obtenue avant le démar-
rage de l'étude. Etaient considérés comme souf-
frant du paludisme grave tout enfant ayant une
goutte épaisse (GE) positive au Plasmodium falci-
parum associé a un ou plusieurs signes de gravité
selon les recommandations de I'Organisation Mon-
diale de la Santé [1]. Etaient exclus de cette étude
les enfants souffrant de paludisme grave et décé-
dés al'admission, ou associés a une drépanocytose.
Le recrutement était exhaustif, et basé sur les dos-
siers d'hospitalisation ou le registre. Les données
étaient collectées a l'aide d'une fiche de dépouil-
lement a partir des dossiers d'hospitalisation des
enfants. Les variables étudiés étaient les données
lices a I'enfant ('age, sexe, état nutritionnel, signes
de gravité clinique et paraclinique du paludisme,
signes cliniques et paracliniques d'une co-infec-
tion bactérienne, durée d'hospitalisation, caracté-
ristiques thérapeutiques, et devenir des enfants) ;
aux parents en charge de l'enfant (Age, niveau d'ins-
truction et la profession) : au systeme de santé si
référence (centre référant et le délai de référence).
Ces données (gérées en toute confidentialité) ont

été traitées et analysées a l'aide du logiciel SPSS 21
et les tests de Chi-2 de Pearson lorsque l'effectif
observé était supérieur ou égal a 5, ou le test du
Khi corrigé de Yates lorsque l'effectif était com-
pris entre 5 et 2,5, et enfin le test exact de Fischer
lorsque l'effectif était inférieur a 2,5. Chaque fois
qu'une relation a été établie entre la survenue du
déces et une des variables étudiées, le degré d'as-
sociation a été mesuré a l'aide des odds ratio (OR)
avec un intervalle de confiance de 95%. Un résultat
était considéré statistiquement significatif lorsque
le p était inférieur a 5%. Lanalyse univariée a été
complétée par une analyse multivariée par la tech-
nique de régression logistique binaire afin d'identi-
fier les facteurs indépendants de mauvais pronostic
dans la létalité palustre.

3.RESULTATS:

3.1. Caractéristiques de la population d'étude :

Au cours de l'étude 449 enfants ont été inclus sur
un total de 1774 admissions soit une fréquence hos-
pitaliere du paludisme grave de 25,31%. La sex-ra-
tio (M/F) était de O,9. Trente enfants (6,7%) étaient
agés de moins de 12 mois, 296 (65,9 %) de 12 mois a
60 mois et 123 enfants (27,4 %) de plus de 60 mois.
L'age médian de ces enfants était de 51 mois avec
des extrémes allant de 2 a 180 mois. Les enfants
de moins de 5 ans représentent 72,6% (326/449)
de la population d'étude. Les signes de gravité les
plus fréquents étaient I'anémie 279/449 (62,2% ;),
les urines « coca cola » 170/449 (379%), et le coma
152/449 (33,8%) (Figure 1, page 17).
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FIGURE 1: Répartition des enfants selon les signes de gravité
du paludisme

La durée moyenne d'hospitalisation était de 5 jours
avec une variation allant de O a 25 jours. Sur 449
enfants inclus, 59 ont connu une évolution fatale
soit une létalité hospitaliére du paludisme grave
de 13,1% (IC95% : 10,0 - 16,3). Le décés de deux
enfants sur trois survenait dans les 24 premiéres
heures d'hospitalisation.
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3.2. Comparaison des enfants hospitalisés pour
paludisme et vivants par rapport a ceux qui sont
décédés :

3.2.1. Caractéristiques épidémiologiques des
enfants, du niveau d'instruction et de la profession
de la personne en charge de ces enfants et de la
référence :

Les facteurs épidémiologiques des enfants, les carac-
téristiques de la personne en charge de ces demiers
ainsiles aspects du systeme de référence abordés dans
cette étude navaient aucune influence sur le risque de
déces des enfants hospitalisés pour paludisme. Pres
de trois enfants sur quatre (329/449 ; 71,2%) avaient
été référés par une autre structure sanitaire .

3.2.2. Caractéristiques cliniques des enfants inclus :

e Etat nutritionnel

'état nutritionnel était mauvais chez 12 des enfants
décédés sur un total de 64 enfants malnutris, mais
n‘augmentait pas significativement le risque de décés.

e Signes de gravité

Parmi les signes de gravité observés (figure 1,
page 17) seuls le coma (p<0,001), les convulsions
(p=0,005), I'hypoglycémie (p=0,005) et la détresse
respiratoire (p<0,001) étaient liées au déceés
(tableau 1, page 18).

Tableau | : Répartition des enfants vivants ou décé-
dés selon les signes de gravité du paludisme

Déces Total QR P
n/N(%)
Coma
Oui 39/152(25,7) 152 4,78[2,67-8,55] <0,001
Non 20/297(6,7) 297
Convulsions répétées
Oui 28/142(19,7) 142 2,19[1,21-3,95] 0,005
Non 31/307(10,1) 307
Détresse respiratoire
Oui 22/77(28,6) 77 3,62[1,99-6,60] <0,001
Non 37/372(9,9) 372
Hypoglycémie
Oui 7/18(38,9) 18 4,64[1,72-12,49] 0,005
Non 52/431(12,1) 431

o Coinfection bactérienne

Parmi les enfants, 87(449/19,4%)) avaient présenté une
coinfection bactérienne dont 19/87 (21,8%) étaient
décédés. Les infections bactériennes étaient la
septicémie, la méningite, I'infection urinaire et
I'entérocolite. Il existe une association entre la

survenue dudécés et la coinfection bactérienne no-
tamment la septicémie (p<0,001) (tableau 2, page 19).

Tableau Il : Répartition des enfants vivants ou décédés
en fonction de la présence ou non d'une co-infection
bactérienne

Déces Total OR P
n/N(%)
Septicémie
Oui 11/1961,1) 19 10,31[2,7-39,98] < 0,001
Non 8/68(11,8) 68
Pneumonie
Oui 4/40(10,0) 40 0,24[0,06-0,86] 0,014
Non 15/47(31,9) 47

o Caractéristiques thérapeutiques

Les caractéristiques thérapeutiques recherchés
étaient le délai de prise en charge, l'utilisation de
l'artésunate, de la quinine, des anticonvulsivants,
des antibiotiques, la transfusion sanguine et la du-
rée d'hospitalisation. Il existait une association dans
le sens de la protection entre le décés des enfants
et plusieurs facteurs thérapeutiques (facteurs pro-
tecteurs) : l'utilisation de l'artésunate (p<0,001),
I'utilisation des anticonvulsivants (p<0,001), I'utili-
sation des antibiotiques (p=0,012), et latransfusion
sanguine (p=0,019) (tableau 3, page 20).

Tableau Il : Répartition des enfants vivants ou dé-
cédés selon leurs caractéristiques thérapeutiques

Déces Total OR P
Artésunate
Oui 50 (11,4%) 437
Non 9 (75,0%) 12 23,22[6,08-88,63] <0,001
Antibiothérapie
Oui 26(19,3%) 135 2,03[1,12; 3,68] 0,012
Non 33(10,5%) 314
Total 59 449

* PEC = Prise en charge

NB : I'utlisation de l'atésunate, des anticonvulsivants et
des antibiotiques est protecteur de déces
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3.3. Facteurs associés au décés des enfants :

Aprés régression logistique les facteurs constants
associés au déces de ces enfants étaient le coma, la
co-infection bactérienne et I'état de mal convulsif avec
un intervalle de confiance de 95% (tableau 4, page 21).

Tableau VI :Facteurs déterminants dans la surve-
nue du décés =Préciser analyse multivariée 777

Variables P Coef. 1C95%

Coma 0,032 0.003 1.098 8.216
Coinfection 0,021 2.424 1.166 4.080
Etat de mal convulsif 0,008 3.940 1.426 10.884

4 . DISCUSSION :

La présente étude a permis d'analyser les caracté-
ristiques et les facteurs déterminants dans la léta-
lité hospitaliére du paludisme grave de I'enfant au
CNHU-HKM. Les facteurs les plus déterminants as-
sociés au déces de ces enfants étaient I'état de mall

convulsif, le coma et la co-infection bactérienne.
4.1 .Aspects épidémiologiques :

La fréquence du paludisme grave chez les enfants
hospitalisés dans cette étude était de 25,3%, proche
des 29,8% (n=409) observés en Tanzanie en 2012
[6]. Au Togo en 2002, au Sénégal en 2007 des fré-
quences respectives de 4,37% (n=361) et de 6,4%
(n=162) ont été retrouvées chez les enfants hospita-
lisés, chiffres qui sont bien en deca des nétres [7,8].
Ces différences pourraient s'expliquer par plusieurs
facteurs. D'abord la période ou cette étude avait eu
lieu qui correspondait a la période pluvieuse ou I'on
note le plus de cas de paludisme tandis qu'au Togo
et au Sénégal, il s'agissait de périodes plus longues
(3 ans pour le premier, 1 an pour le deuxiéme) in-
cluant donc des périodes de faible transmission du
paludisme grave. Ensuite le type de transmission qui
est halo endémique au Bénin alors qu'au Sénégal,
pays au climat soudano-sahélien, la transmission du
paludisme est intermittente, plus fréquente pendant
I'hivernage et faible le reste de l'année [9]. Enfin, la
structure du CNHU qui abrite le centre national de
transfusion sanguine recevant alors la plupart des
enfants présentant le paludisme grave avec anémie
(62,5% des cas) a cause de la pénurie fréquente de
produits sanguins dans les autres hépitaux de la ré-
gion au temps de forte demande.

L'Age moyen médian des enfants dans cette série
était de 52 mois et les enfants agés de moins de 5
ans étaient les plus nombreux (73%). Cette tranche
d'age était la plus touchée en cas de paludisme
grave comme retrouvé par un autre auteur [10].
La prépondérance de cette tranche d'age pour-
rait s'expliquer par la disparition déja a cet age de
l'immunité innée procurée par la présence de I'né-

moglobine foetale et la diversification alimentaire pas
toujours bien menée sous nos cieux en raison de la
pauvreté d'une part et d'autre part le retard d'acquisi-
tion de la prémunition palustre [11]. Au Sénégal, selon
deux études réalisées I'une en 1999 et l'autre en 2007,
la tranche d'age la plus représentée était celle des en-
fants agés de 5-10 ans [89]. Les auteurs l'expliquent
comme étant une des caractéristiques des zones de
paludisme intermédiaire telle que le Sénégal.

4.2.Aspects cliniques :

Les signes de gravité les plus fréquents étaient par
ordre de fréquence décroissante : I'anémie (62,6%),
les urines coca cola (38,1%), le coma (34,1%). L'ané-
mie sévére comme signe de gravité le plus fréquent
a déja été révélée par un autre auteur [12] . Sa fré-
quence élevée serait en rapport d'une part avec une
anémie carentielle présente chez 30 a 60% des en-
fants de moins de 5ans en Afrique tropicale [13,14]
d'une part, d'autre part, le CNHU étant I'hdpital de
référence nationale, le sang qualifié y est plus dispo-
nible en période de pénurie de sang que dans les ho-
pitaux périphériques. L'hémoglobinurie suivait avec
38,1%/ comme retrouvé également au Togo en 2002
[7]. Par contre, dans une étude réalisée au Sénégal en
2007, elle était peu fréquente [8]. Il serait intéressant
de rechercher les raisons de la fréquence élevée de
I'hémoglobinurie dans cette étude par rapport aux
autres pays a travers une étude scientifique. Parmi
les enfants, 87 (19,4%) avaient présenté une coinfec-
tion bactérienne. Une hypothése est que le passage
des hématozoaires dans le sang induirait une immu-
nodépression, bien que modérée et passageére [15].

4.3.Aspects thérapeutiques et évolutifs :

Dans cette étude, l'artésunate était la molécule la
plus utilisée comme recommandée par 'OMS [1]
a l'exception de 4 enfants qui ont recu de la qui-
nine. La durée moyenne d'’hospitalisation était de 5
jours avec une variation allant de O a 25 jours. Dans
I'étude, 59 des enfants inclus avaient connu une évo-
lution fatale soit un taux de létalité hospitaliere du
paludisme grave de 13,1% (IC : 10,0% - 16,3%). Les
chiffres notés sont proches de ceux déja observés
dans deux autres études réalisées en Afrique sub-
saharienne [12,16]. Globalement, les enfants conti-
nuent de payer un lourd tribut a cause du paludisme
grave. En effet, en 2015, le Groupe inter organisations
de 'ONU pour l'estimation de la mortalité juvénile
(IGME) a incriminé le paludisme comme la troisiéme
cause évitable de décés chez les enfants de moins
de 5 ans aprés la pneumonie et la diarrhée [17] alors
qu'il existe un guide de prise en charge existe du pa-
ludisme édité par 'OMS [1]. Le décés de deux en-
fants sur trois survenait dans les 24 premieres heures
d’hospitalisation. C'est le méme constat qui a été fait
par un autre auteur [5]. Il s'agit de décés précoces
qui témoignent de I'état particulierement grave des
enfants a I'admission. Le retard de recours aux soins
meédicaux db a la méconnaissance des signes de gra-
vité par les parents a l'origine pourrait I'expliquer.
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4.4. Facteurs de déces :

Le déceés survenait indifféremment dans les deux sexes.
D'autres auteurs avaient retrouvé que les enfants de
sexe féminin étaient plus a risque de décés [5,18].

Les résultats de I'analyse univariée montrent que le
risque de mortalité était associé de maniére signifi-
cative avec le coma (OR = 4,78), la détresse respira-
toire (OR = 3,62), les convulsions (OR = 2,19), I'nypo-
glycémie (OR = 4,64) et la coinfection bactérienne
(OR = 2,25) particulierement la septicémie (OR = 10,31).
Selon une étude menée au Congo en 2011 les fac-
teurs identifiés comme associés au déces étaient:
le choc hypovolémique, le coma, 'association dau
moins deux signes de gravité [10]. Au Ghana [12], en
plus des facteurs suscités, d'autres facteurs avaient
été identifiés comme associés au déces tels que I'hy-
perparasitémie et I'hyperlactatémie. Le coma était
I'un des signes de gravité les plus observés parmi les
enfants décédés (59%). En effet les formes neurolo-
giques du paludisme grave dont le coma demeurent
une cause importante de mortalité infantile en dé-
pit de la meilleure compréhension des mécanismes
physiopathologiques et des recommandations de
prise en charge. Les résultats notés dans |'étude
confirrment la fréquence et la valeur pronostique
de la détresse respiratoire. La pertinence de ce fac-
teur chez l'enfant avait été soulignée dans d'autres
études africaines [10,18]. Cette détresse respiratoire
était en rapport avec l'acidose, 'anémie, et I'cedeme
aigu du poumon. En effet I'cedeme pulmonaire est
une complication redoutable du paludisme a Plas-
modium falciparum grave, avec un taux de mortalité
élevé (plus de 80 %).

Malheureusement nous n'avions pu analyser les gaz
du sang dans cette étude. Il existait une association
statistiquement significative entre I'hypoglycémie
et la survenue du déceés. L'hypoglycémie résulte
d'une augmentation des besoins métaboliques et
des réserves limitées en glycogene surtout chez les
enfants de moins de 3 ans. De plus, cliniquement,
elle passe facilement inapercue, ses manifestations
pouvant étre semblables a celles du neuropalu-
disme [1]. Dans l'étude, une relation avait été éta-
blie entre les convulsions et le déces. Il s'agissait de
convulsions répétées traduisant souvent un état
de mal convulsif probablement en rapport avec un
cedeme cérébral. Loedeme cérébral résulte de lasé-
questration de P. falciparum dans les capillaires cé-
rébraux d'une part, et a la production de cytokines
inflammatoires d'autre part. Loedéme cérébral ainsi
constitué aggraverait lischémie en induisant une
compression des artéres, ce qui serait responsable
d'une baisse du flux sanguin cérébral, a I'origine de
lésions cérébrales (séquelles neurologiques) voir la
mort [19]. Les mesures de réanimations non opti-
males dans notre contexte de travail sont autant de
facteurs qui contribuent au mauvais pronostic ob-
servé dans la présente étude en cas d'état de mal
convulsif ou de coma avec cedeme cérébral.

La co-infection bactérienne particulierement la
septicémie était un facteur important dans la sur-
venue de déces des enfants admis pour paludisme
avec un risque de déces 10 fois plus élevé. En effet
la septicémie est une infection bactérienne sévére qui
met en jeu le pronostic vital contrairement a la pneu-
monie qui peut étre simple.

5.CONCLUSION:

Dans I'étude relative aux déterminants d'une issue
fatale au cours du paludisme grave chez les enfants
hospitalisés dans la clinique de pédiatrie et de gé-
nétique médicale du CNHU-HKM, il ressort que le
taux de létalité du paludisme était de 13,1% et les
facteurs identifiés comme étant déterminant dans
la survenue du décés de l'enfant étaient le coma,
I'état de mal convulsif et la coinfection bactérienne.
Il faudrait mettre les mesures correctrices en place
pour juguler ces facteurs identifiés afin de réduire
la létalité liée au paludisme grave.

Conflit d’'intérét : aucun
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Prise en charge des laryngomalacies : a propos de 25 cas
Management of laryngomalacies : about 25 cases

l.Hariga, S. Dhambri, W. Abid, F. Belhaj Younes, A. Maayouf, S. Zribi,
0O.Ben Gamra, Ch. Mbarek

Service D'ORL et de CCF Hopital Habib Thameur-Tunis
Faculté de médecine de Tunis-Université Tunis El Manar-Tunisie

RESUME :

Introduction : La laryngomalacie est la principale cause de stridor chez le nouveau-né et le nourrisson. Le but
de notre travail était de décrire la démarche diagnostique et de codifier la prise en charge de cette pathologie.
Matériel et

Méthodes : Notre étude rétrospective a intéressé 25 observations de laryngomalacie colligées sur une pé-
riode de 4 ans (janvier 2007-Décembre 2010).

Résultats : Lage moyen de nos malades était de 5,1 mois avec un Sex-ratio de 2,1. Le diagnostic était posé
par la nasofibroscopie souple dans 96% des cas. Une laryngoscopie directe a été pratiquée dans 11 cas. Le
type de laryngomalacie le plus fréquent était le type V. La fréquence de la forme séveére était de 32%. Une
surveillance clinique a été indiquée chez 17 malades, avec disparition du stridor chez 15 d'entre eux dans un
délai moyen de 7 mois. La supraglottoplastie a été pratiquée chez 8 nourrissons. L'évolution était bonne
avec disparition du stridor chez sept malades.

Conclusion : L'évolution de la laryngomalacie vers la guérison spontanée fait d'elle une pathologie bénigne dans
la majorité des cas. Néanmoins, la fréquence d'une forme sévere est non négligeable exigeant une intervention
chirurgicale urgente basée sur la supraglottoplastie.

ABSTRACT:

Introduction : Laryngomalacia is the leading cause of stridor in neonates and infants. The aim of our study
was to describe the diagnosis process and codify the therapeutic management of this disease

Methods : This retrospective study concerned 25 cases of laryngomalacia collected at our institution over a pe-
riod of 4 years (January 2007-December 2010).

Results : The average age of our patients was 5.1 months with a Sex-ratio of 2.1. The diagnosis was made
by the flexible nasofibroscopy in 96% of cases. Direct laryngoscopy was performed in 11 cases. The most
frequent type of laryngomalacia was the type V. The frequency of severe form was 32%. Medical treatment
was indicated in 17 patients. In this group, the disappearance of stridor was noted in 15 infants an average of
7 months. The supraglottoplastie was performed in 8 infants. The evolution was good with disappearance
of stridor in seven patients. The average follow-up was 18 months.

Conclusion : The evolution of laryngomalacia to spontaneous recovery makes it a benign pathology in the
majority of cases. However, the frequency of severe form is significant requiring urgent surgery based on
supraglottoplastie.
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INTRODUCTION:

La laryngomalacie est la cause la plus fréquente de
stridor chez le nouveau-né et le nourrisson (1,2). Elle
se définit comme un collapsus de la fente glottique
a l'inspiration. Cet affaissement crée un obstacle
au passage de l'air dont les répercussions sont va-
riables allant du simple bruit inspiratoire (le stridor)
ala dyspnée sévere (3). C'est une pathologie le plus
souvent bénigne avec évolution vers la guérison
spontanée vers I'age de 18 a 24 mois. Néanmoins,
dans 10% des cas, cette pathologie peut étre grave
nécessitant une prise en charge particuliere et mul-
tidisciplinaire.

MATERIEL ET METHODES :

Nous rapportons une étude rétrospective portant
sur 25 observations de laryngomalacie colligées
sur une période de 4 ans allant du mois de janvier
2007 au mois de Décembre 2010. Tous les malades
nous ont été confiés par un confrere pédiatre. Le
diagnostic était confirmé par une endoscopie la-
ryngée. Les malades étaient classés selon la classi-
fication de Hollinger.

RESULTATS :

Le diagnostic de laryngomalacie a été retenu chez
68% des nourrissons adressés a notre service pour
la prise en charge d'un stridor. Lage moyen de nos
patients était de 5 mois et 3 jours, avec des extrémes
allant de 7 jours a 20 mois. Une prédominance mas-
culine a été observée avec un sex-ratio de 2,1. Le
stridor était le symptéme motivant la consultation
chez tous nos malades. Son délai moyen d'appari-
tion était de 13 jours avec des extrémes allant de 1
jour a 5 mois. Le stridor était dans la majorité des
cas intermittent et permanent dans seulement
20% des cas. Il était isolé dans 36% des cas. Dans
le reste des cas, il s'associait a une dyspnée et des
fausses routes dans 44% des cas, rarement a un ti-
rage ou une cyanose. Une stagnation ou retard sta-
turo-pondéral, un syndrome d'apnée de sommeil,
des pauses respiratoires, des difficultés d'alimen-
tation et les pneumopathies a répétition étaient
considérés comme des critéres de gravité.

Ainsi on a pu distinguer deux formes cliniques :

- La forme commune regroupant les nourrissons
présentant une laryngomalacie simple a modérée
ou le stridor était isolé ou associé au plus a deux cri-
teres de gravité. Cette forme était la plus fréquente
observée chez 17 malades, soit 68% des cas.

- La forme sévere regroupant les nourrissons pré-
sentant un stridor associé au moins a trois critéres
de gravité. Elle a été notée chez 8 malades, soit
32% des cas. Le signe le plus fréquemment retrou-
vé était la difficulté d'alimentation avec un taux de
52% suivi du retard staturopondéral (48%) et des
pneumopathies a répétition (40%).

Différents facteurs aggravants ont été analysés. Le
reflux gastrocesophagien (RGO) représentait la
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coomorbidité la plus fréquente, notée dans 52%
des cas suivie par les antécédents d'intubation tra-
chéale (20%), les anomalies génétiques (syndrome
de Pierre Robin et Syndromes polymalformatifs:
16%), les troubles neurologiques (12%) et les mal-
formations cardio-respiratoires (12%). Le tabagisme
passif a été noté chez 16% de nos malades et une
carence martiale a été signalée chez 40% des cas.
Le diagnostic de laryngomalacie a été confirmée
grace a la nasofibroscopie pharyngo-laryngée dans
24 cas. Le 25éme cas a bénéficié d'une Laryngos-
copie directe sous anesthésie générale de premiere
intension devant la difficulté de réalisation d'un exa-
men nasofibroscopique chez un nourrisson agé de
25 jours ayant un syndrome polymalformatif avec
une hypotonie axiale et une dysmorphie faciale. Le
recours a la laryngoscopie directe en suspension
était guidé par la symptomatologie clinique. Ainsi,
elle a été pratiquée dans 11 cas, soit 44% des cas.

Elle a été réalisée dans un double but diagnostique et
thérapeutique dans 8 cas, devant la suspicion d'une
sténose trachéale post-intubation associée a la la-
ryngomalacie dans un cas, une sténose glotto-sous
glottique déja vu a la laryngoscopie au nasofibros-
cope dans un autre cas et enfin devant la difficulté
de réaliser une nasofibroscopie dans un cas.

L'examen endoscopique du larynx a montré des re-
plis aryépiglottiques (RAE) courts dans tous les cas.
Cet aspect a été plus ou moins associé a d'autres
anomalies a type d'épiglotte tombante ou plicatu-
rée ou encore la présence d'excés de mugueuse sus
aryténoidiennes (Tableau I).

Tableau | : Répartition des malades selon la classifi-
cation de Hollinger

Type Description Fréquence

[BY Collapsus interne des RAE associé a des RAE 4%
courts

1-v Epiglotte en forme de tube longitudinal et RAE 12%
courts

n-v Collapsus antérieur et médial des arythénoides 36%
aves des RAE courts

IV-v Déplacement postérieur inspiratoire de I'épiglotte 4%
contre la paroi postérieure du pharynx ou
inférieur dans la glotte avec RAE courts

\Y RAE courts sans autres anomalies 36%

1-1-v 8%

La demande des examens complémentaires était
restreinte. Une radiographie du thorax a été de-
mandé chez 16 malades et un transit oesogastro-
duodénal chez 4 patients objectivant un RGO mas-
sif dans deux cas.

Un traitement médical anti RGO associé a un simple
suivi clinique du stridor et de son retentissement
sur I'état général, sans recours a la chirurgie a été
réalisé dans 68% des cas. Dans ce groupe non opé-
ré il s'agissait d'une forme commune dans 15 cas.
Chez 2 nourrissons il s'agissait d'une forme sévere.
Dans le premier cas il s'agissait d'une sténose glot-
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to-sous glottique moyennement serrée associée
avec régression de la symptomatologie clinique au
cours du premier mois du suivi. Le deuxieme nour-
risson présentait un Syndrome d‘apnée de sommeil
(SAS) dans le cadre d'un syndrome polymalformatif
contre indiquant I'anesthésie et qui a été mis sous
CPAP.

Un traitement chirurgical a été réalisé chez 8 ma-
lades (32%) dont 6 présentaient une forme séveére.
Ainsi notre geste chirurgical a consisté en une su-
praglottoplastie avec section bilatérale et compléete
des replis ary-épiglottiques aux micro-ciseaux
jusqu'a libérer latéralement |'épiglotte pratiquée
chez six malades présentant une laryngomalacie
type V (figure 1,2).

FIGURE 2 : Aspect endoscopique aprés section bilatérale des
replis ary-épiglottiques

Une résection bilatérale de l'exces de muqueuse
sus-aryténoidienne aux microciseaux a été prati-
quée chez deux malades ayant une laryngomalacie
type lll. La supraglottoplastie était bilatérale chez
tous les malades. Les suites opératoires étaient
simples pour tous nos malades. Le recul moyen était
de 1 an et demi avec des extrémes allant de 2 mois
a4 ans.

Dans le groupe des malades traités médicalement
I'évolution était favorable chez 15 nourrissons avec
régression progressive du stridor jusqua sa dis-
parition dans des délais variables allant de 2 a 20
mois. Un des patients de ce groupe était perdu de
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VU aprés une période de surveillance de 1 mois : il
s'agissait d'un nourrisson porteur d'un syndrome de
Pierre Robin avec une micro-délétion du chromo-
some n°22. L'évolution était fatale pour le nourrisson
présentant un SAS avec syndrome polymalforma-
tif. Dans le groupe des malades traités chirurgica-
lement, les suites opératoires étaient bonnes chez
tous les malades avec disparition immédiate du
stridor chez 6 malades et une bonne prise de poids
avec régression nette des signes digestifs dans un
délai moyen de 3,7 mois pour tous les malades.

DISCUSSION

La laryngomalacie est la plus fréquente des ano-
malies laryngées congénitales et la principale cause
de stridor chez le nouveau-né et le nourrisson. Elle
est estimée par certains auteurs a 1/3000 nais-
sances (3). Sa fréquence réelle est difficile & estimer
car cette anomalie, jugée le plus souvent bénigne,
peut échapper a toute investigation et guérir spon-
tanément. Ainsi, on estime que la laryngomalacie
correspond a 50 a 70% des étiologies de stridor
du nouveau-né dans la plupart des études (1,4,5,6).
Cette affection touche les garcons dans deux tiers
des cas, soit un sex-ratio de 2 (7). Ce taux a été aussi
retrouvé dans notre série (Sex-ratio de 2,1). Au cours
de laryngomalacie, la filiere laryngée est réduite du-
rant l'inspiration et les tissus mous sus glottiques
se collabent. Lair y passe a une grande vitesse
créant des turbulences traduites cliniquement par
le stridor qui se manifeste dés la naissance ou peu
aprés, dans les dix premiers jours de vie (8). Une
apparition plus tardive doit rechercher une autre
cause (1,9). Le stridor est souvent aggravé par l'agi-
tation, les pleurs, I'alimentation, la flexion de la co-
lonne cervicale et amélioré par I'extension de celle
ci, le décubitus ventral et la respiration calme. Son
intensité est variable pendant le sommeil.

L'aggravation du stridor est habituelle au cours des
premiers mois de vie, soit vers les 3éme et 6eme
mois, suivie d'une lente régression apres I'age d'un
an, puis disparait spontanément vers l'age de 18
a 24 mois. Le stridor est dans la majorité des cas
isolé et bien toléré. Cependant, il peut étre associé
a d'autres signes, qui par leurs intensités, peuvent
transformer cette situation bénigne en une situa-
tion grave. Ainsi l'interrogatoire doit rechercher la
présence d'épisodes de dyspnée avec tirage sus
sternal, une cyanose, des difficultés d'alimentation
associées a des régurgitations, des vomissements,
une toux, une suffocation, ou des tétées lentes (10).
Des pauses respiratoires, un syndrome d'apnée de
sommeil et/ou des fausses routes alimentaires plus
ou moins accompagnées de malaise peuvent égale-
ment étre rapportés, et représentent des éléments
de gravité. Plusieurs facteurs peuvent aggraver la
symptomatologie de la laryngomalacie telle que :

la présence de lésions synchrones des voies aé-
riennes supérieures et les anomalies cardio-vas-
culaires, le RGO présent dans 50 a 70% des cas,
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les malformations du systéme cardiovasculaire, les
atteintes du systéme nerveux central, les maladies
génétique dont la trisomie 21 est la plus fréquente
(11). Il est recommandé de demander une PHmMé-
trie ala recherche d'un reflux pharyngolaryngé chez
tous les enfants ayant une laryngomalacie modérée
a sévere avec des signes respiratoires graves; d'ins-
taurer un traitement anti-reflux chaque fois que la
laryngomalacie est associée a des signes de gravité
ou des signes cliniques ou endoscopiques caracté-
ristiques de reflux pharyngolaryngée (12).

La nasofibroscopie souple est un excellent outil de
diagnostic. Elle doit étre systématique devant tout
stridor (13). En effet, on peut visualiser lors de la
fibroscopie : un collapsus inspiratoire plus ou moins
complet sus-glottique concomitant au stridor, des
replis ary-épiglottiques courts, une bascule anté-
rieure des massifs aryténoidiens et éventuellement
des cartilages corniculés (cartilages accessoires ou
sésamoides), ou une bascule postérieure de I'épi-
glotte qui peut étre enroulée sur elle-méme de
fagon tubulaire. Il importe aussi de rechercher des
signes évocateurs de reflux gastro-oesophagien
a savoir une inflammation de la margelle laryngée
postérieure. Lorsque la nasofibroscopie souple ne
permet pas de poser le diagnostic étiologique du
stridor, en cas de symptomatologie atypique ou en
cas de mauvaise tolérance de I'examen nasofibros-
copique, une endoscopie laryngotrachéale au bloc
opératoire est nécessaire permettant de poser le
diagnostic de laryngomalacie et d'éliminer une pa-
thologie laryngée sous-glottique ou une atteinte
trachéale intrinseque ou extrinséque complété
par une bronchoscopie et une oesophagoscopie
(1,2,14). Cette endoscopie sous anesthésie générale
ne doit pas étre systématique.

Elle estindiquée en cas d'absence delaryngomalacie
lors de I'examen pharyngo-laryngé a la nasofibros-
copie, en présence de signes de gravite, de discor-
dance entre la gravité des symptémes et l'aspect
fibroscopique ou de symptémes atypiques faisant
évoquer un diastéme laryngé (fausses routes au
premier plan) ou une fistule oeso-trachéale (fausses
routes, ballonnement abdominal, pneumopathies
associées..) (14). Outre la confirmation du diagnos-
tic, cette endoscopie permet d'éliminer tout obs-
tacle associé (sténoses sous glottique, paralysie
laryngée, hémangiome, papillomatose ou kyste la-
ryngé qui sont aussi responsables de stridor) et de
réaliser le traitement chirurgical si I'indication vy ait.
Jusqua I'neure actuelle, il n'y a eu aucune standar-
disation des parameétres utiles pour lindication du
traitement chirurgical de la laryngomalacie dans la
littérature. Mais tous s'accordent que la chirurgie est
réservée aux formes séveéres de laryngomalacie (15).
Les critéres de sévérité de la laryngomalacie varient
dans la littérature. lls sont déterminés par l'intensité
des symptémes associés au stridor. Ainsi, le traite-
ment chirurgical est formellement indiqué si trois
critéres de gravité sont présents (17,18) (Tableau II).
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Tableau IlI: Critéres de sévérité d'une laryngomla-
lacie

Dyspnée au repos ou dyspnée sévére durant I'effort
Antécédent d’intubation pour dyspnée obstructive

Coeur pulmonaire

Hypertension artérielle pulmonaire

Hypoxie a I'effort

Apnée obstructive du sommeil

Enregistrement polysomnographique avec élévation de I'index
d’apnée/hypopnée

Hypercapnie d’effort

Difficultés majeures d'alimentation avec des épisodes de suffocation
lors de I'alimentation

Reflux gastrooesophagien massif non contrélable

Retard de croissance.

Si un ou deux critéres seulement sont présents, le
nourrisson sera suivi régulierement avec une rééva-
luation aprés traitement d'un éventuel RGO associé.
La supraglottoplastie est actuellement la pierre
angulaire du traitement chirurgical de la laryngo-
malacie (10). Elle a bénéficié ces derniéres années
des progres de la micro-chirurgie endoscopique. En
fonction du type de laryngomalacie, la technique
chirurgicale consiste en :

- Une section des replis ary-épiglottiques
(aryépiglottoplastie) en cas de replis ary-épiglotti-
ques courts (laryngomalacie type V) ou Collapsus
interne des replis ary-épiglottiques (laryngomalacie
type 1) (19)

- Une résection de la muqueuse sus-aryté-
noidienne (aryténoidoplastie) en cas d'excés de la
mugueuse aryténoidienne ou en cas de collapsus
antérieur et médial des aryténoides (laryngomala-
cie type ).

- Une résection d'un surplus épiglottique
connue sous le terme d'épiglottectomie partielle ou
une pexie sous forme d'une glossoépiglottopexie
en cas de déplacement inspiratoire postérieur de
I'épiglotte contre la paroi postérieure du pharynx ou
bien inférieur dans la glotte (laryngomalacie type
IV) ou d'épiglotte en forme de tube longitudinal (la-
ryngomalacie type II) (20).

On peut parfois combiner deux gestes ou plus. Plu-
sieurs moyens sont actuellement a la disposition
des chirurgiens : micro ciseaux, Laser, microdébri-
deur ou radiofréquence. La supraglottoplastie est
généralement bilatérale. Cependant, certains pré-
férent pratiquer un geste unilatéral et n'agir sur
l'autre coté qu'en cas d'échec de la premiére procé-
dure (21,22,23). Quelque soit l'outil chirurgical utilisé,
la supraglottoplastie est corrélée a de bon résultats
dans plus de 90% des cas. Ce taux de succés est
nettement plus faible chez les patients ayant des
comorbidités associées a la laryngomalacie (24).

21




CONCLUSION

L'évolution de la laryngomalacie vers la guérison
spontanée fait d'elle une pathologie bénigne non
inquiétante dans la majorité des cas. Néanmoins, la
fréquence d'une forme sévére est non négligeable
par la présence de signes respiratoires et/ou diges-
tifs exigeant une intervention chirurgicale urgente
basée sur la supraglottoplastie.
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RESUME :

Lincidence des césariennes électives est en hausse ces dernieres années. Une augmentation paralléle de la
morbidité respiratoire chez le nouveau-né a terme est constatée.

Objectifs : Lobjectif de notre travail est d'évaluer le risque de la détresse respiratoire néonatale dans les
césariennes électives au centre de maternité de Bizerta.

Patients et méthodes : Notre étude est rétrospective analytique type cas-témoins réalisée a la maternité
de I'nopital régional de Bizerta du ler janvier 2009 au 31 décembre 2010. Pour le groupe des cas, nous
avons inclus toutes les naissances vivantes nées par césarienne électives. Pour le groupe des témoins, nous
avons considéré pour chaque nouveau-né du groupe des cas, le nouveau-né né immédiatement apres par
voie basse a un terme entre 37 et 41 semaines d'aménorrhée (SA) + 6j.

Résultats : Pendant la période d'étude, 300 nouveau-nés sont nés par césarienne élective. La fréquence
des naissances par césarienne élective est de 4,3% des naissances totales et de 14,3% des naissances par
césarienne. Lindication principale des césariennes électives était I'utérus multicicatriciel (30%). La césa-
rienne élective est réalisée a un terme moyen de 39 SA. La fréquence de la morbidité respiratoire était de
11% dans le groupe des cas versus 2% dans le groupe des témoins, ainsi la césarienne élective expose a un
risque de morbidité respiratoire avec un OR=6,05 IC 95% [2,78-16,87];P<10-3. La principale étiologie de la
morbidité respiratoire dans le groupe des cas est la tachypnée transitoire du nouveau-né. Apres le terme
de 39SA, lafréquence de la morbidité respiratoire dans le groupe des cas diminue de fagon statistiquement
significative (2% VS 19%) ; OR=11,53 ;IC 95% [4,23-30,1] ;P<0,01 et elle est statistiquement comparable
a celle du groupe de témoin ayant le méme age gestationnel (2%VS 1,7%),0OR=1,24 ;IC 95% [0,24-6,26]
;P=0,2. Ainsi apres 39SA, la césarienne élective n'expose pas particulierement le nouveau-né a un risque de
morbidité respiratoire.

Conclusion : Lindication de césarienne élective doit étre strictement basée sur des décisions médicales et
obstétricales car elle prédispose a un risque statistiquement significatif de détresse respiratoire néonatale.
Quand la césarienne élective s'impose, elle doit étre programmée aprés 39 SA.

ABSTRACT:

Elective caesarean section effect is increasing in recent years.A parallel increase of respiratory morbidity in
term infants is found.
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Ichrak Khamassi
E-mail : ichrak khamassi@yahoo fr
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Objectives : We aims to evaluate the risk of the
neonatal respiratory morbidity in elective ceasa-
rien section in Bizerta maternity center

Population and Methods : This is an analytical
and retrospective case-control study, achieved at
the Regional Maternity Hospital of Bizerta from
1st January2009 to 31 December 2010.

For the case group, we included all live births born
by ECS. For the control group, we considered for
each newborn case the newborn birth vaginally
immediately after at term between 37and 41+6
weeks of gestation (WG).

Results : During the study period, 300 newborns
were born by ECS. The frequency of elective cae-
sarean births is 4.3% of total births, and 14.3%
of births by cesarean section. The main indica-
tion was previous caesarean delivery (30%).ECS
is performed at a mean of 39 WG. The frequency
of respiratory morbidity is 11% in the case group
versus 2% in the control group, so ECS exposes
for a higher risk of respiratory morbidity with an
OR = 6.05; 95%IC [2.78-16.87], P<10-3. The main
etiology of respiratory morbidity in the group of
cases is transient tachypnea (10%). After 39 WG,
the frequency of respiratory morbidity in the case
group decreased statistically significantly (2%
versusl9%), OR =11.53: 95%.Cl [4.23-30.1], P<0.01
and is comparable to the control group with the
same gestational age (2% versus1.7%), OR = 1.24;
95%Cl [0.24-6.26];p=0,2. So after 39 WG, elec-
tive caesarean doesn't expose the newborn to a
particular risk of respiratory morbidity.

Conclusion : ECS should be based strictly on
obstetrical and medical decisions because it pre-
disposes to a significant risk of neonatal respira-
tory morbidity. When thecaesarean is necessary,
it must be programmed after 39 WG.

Mots clés : Césarienne élective- nouveau né-mor-
bidité respiratoire-age gestationnel- étude type
cas- témoins

Keywords: Elective caesarean section-Newborn-
Respiratory morbidity-Gestational age-Case/
control study

INTRODUCTION

An increased rate of cesarean birth and especially
of elective cesarean is observed in recent years (1,2).
At the same time, neonatal respiratory diseases,
especially hyaline membrane disease and transient
tachypnea have seen their incidence increase in the
term newborn (3). This increasing respiratory mor-
bidity results in a more frequent stay in intensive
care with use of invasive diagnostic and therapeutic
procedures.
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The objective of this study was :
1/ to assess the risk of neonatal respiratory mor-

bidity in neonates delivered by elective caesarean
section versus neonates born vaginally

PATIENTS AND METHODS

We conducted a retrospective case-control study in
the maternity center of Bizerta.

The cases : live births born by elective caesarean
section during 2 years (january 2009-december
2010).

The controls : live births born vaginally to a term
between 37 and 41 week of amenorrhea+ 6 days
drawn from the register of births in the delivery
room: for every newborn in the group of cases, we
considered the new baby born immediately after
We did not included newborns if the mother has
a previous pregnancy pathology (diabetes, heart
disease, nephropathy ..), if pregnancy was compli-
cated by gestational pathology or fetal distress, if
the term of pregnancy was imprecise,if they were
affected by major congenital anomalies or if they
had cardiac ,metabolic, infectious, neurological or
muscular respiratory morbidity.

We collected :

* Data on the mother (age, gravidity, parity)

* data on the monitoring of pregnancy (date of
last menstrual period, number, dates and results of
consultations and ultrasounds)

* data on caesarean section (term, indication,mode
anesthesia, duration of intervention)

* data on newborn (Apgar score, trophicity, mor-
phological maturity)

* data on respiratory morbidity (cause, Severity,
treatment, evolution)

* Datarelating to other diseases possibly associated
All data were entered and analyzed by EXCEL using
SPSS software version 11.5. For qualitative variables,
we calculated simple frequencies and relative fre-
guencies. For quantitative variables, we calculated
averages and standard deviations. To identify risk
factors directly related to the event we performed
a multivariate logistic regression analysis. In all sta-
tistical tests, the significance level was set at 0.05.

RESULTS

During the study period, 300 newborns were
born by elective caesarean representing 4.3%
of total births and 14.3% of all caesarean births.
Indications of elective caesarean are shown in order
of decreasing frequency in Table 1.
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Table I : Distribution of births according to obstetric

indications

Multi-scarred uterus 30%
pathological basin 19,3%
macrosomia 14,6%
precious pregnancy 12,3%
Single uterine scar 9,3%
Twins 6%
primipara with breech 3%
presentation

high myopia 1%
vaginismus 1%
uterine scar corporeal 0,7%
genital warts 0,7%
symptomatic disc herniation 0,7%
fibroma praevia 0,7%
Bilateral congenital hip 0,3%
dislocation

Complete vaginal septum 0,3%

Elective caesarean sections were performed at a
mean gestational age of 39 weeks and under ge-
neral anesthesia in 92,6% of cases (278 cases) (figl).

]II.L

A1.A1.U!.NA

v
[=}

S
o

w
o

N
(=}

percentage of pregnancies

=
o

272744 2R-2R+LA 20.204A AN.ANLA

FIGURE 1 : Distribution of births by term pregnant

The average age of mothers was 326 years.
They were primiparous in 23% of cases. Pre-
gnancy was correctly followed in 94% of cases
(282 cases). It was twins in 6% of cases (9 cases).
newborns were male in 577% of case (173 boy).
The average weight at birth was 3497gramme.
The frequency of respiratory morbidity in the group
of cases was 11% (33 cases)This frequency was si-
gnificantly higher in cases born before 39 weeks of
gestation (19%) compared to cases born after (2%):
OR = 1153, Cl 95% [4,23-30,1],P<0,001 (table2).

Table Il : assessing the risk of respiratory morbidity
according to the term of elective cesarean

DRNN+ DRNN- Total
37SA - 30 124 154 11,53 P<10-3
38SA+6) 1C 95%(4,23-30,1]
239SA 3 143 146
Total 33 267 300

Etiologies of respiratory morbidity were distributed
as follows: transient tachypnea (30 cases), hyaline
membrane disease (HMD) (2 cases), arterial per-
sistent pulmonary hypertention (1 case). The mean
duration of hospitalization was 3.91 days . One pa-
tient had developped at the fourth day of hospita-
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lisation a nosocomial infection having evolved well
under appropriate antibiotic therapy.

Respiratory distress was severe in 3 cases (Sil-
verman score > 4). Two of them were transfer-
red to a neonatal intensive care unit and required
mechanical ventilation for 72 hours with a good
evolution. The third died after 24 hours of his bir-
th by HMD. His transfer to a neonatal intensive
care unit was not possible due to lack of places.
Table 3 indicates general features of both study
groups.

Table Il : general characteristics of the two study
populations

Average maternal age 32,6ans 29 ans p=0,09
average parity 2,4 2,1 p=0,2
Average number of 73 6.9 =055
visits : : p=D
Average number of 5.24 5.16 p=0,6
ultrasounds ) ! :
Sex 57,7% 55% p=0,45
Birth weight 34979 3464,3g p=0,18

The frequency of respiratory distress was 2% in
controles group (OR=6,05, Cl 95% [2,78-16,87] P<10-
3) thus the risk of respiratory disease is 6 times hi-
gher in newborns born by elective cesarean (table4).

Table IV : Comparison of respiratory morbidity in
both groups

DRNN+ 33 6

6,05[2,78-16,87]

p<10-3

DRNN- 267 294

Comparing the frequency of respiratory morbidity
between the two groups according to gestational
age (before or after 39 weeks gestation) shows that
after 39 weeks of gestation elective caesarean not
particularly exposes the newborn to risk of respira-
tory morbidity (table5).

Table V : study of respiratory morbidity in both
groups per gestational age

DRNN+ DRNN- DRNN+ DRNN-
37GW- 30 124 3 116 9,35[1,19-17,22] p<10-3
38
GW+6d
239GW 3 143 3 178 1,24[0,24-6,26) 0,2

in contrast, infants born by elective cesarean section
before this term have a greater (OR = 9.35) risk of
developing respiratory distress compared with those
born vaginally.

Multivariate analysis by logistic regression allowed to
retain elective caesarean and gestational age before
39 weeks of gestation as risk factors for neonatal
respiratory morbidity (table 6):
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Table VI : Multivariate logistic regression

Term<39SA 0,00 6,58 [2,7-15,49]
Term239SA 0,12 1,4 [0,82-7,54]
Cesarean delivery 0,001 5,01 [1,8-13,5]
birth weight 0,19 1,9 [0,74-9,3]
Maternal age 0,9 1,2 [0,1-11,4]
sex 0,09 0,79 [0,4-1,5]
parity 0,85 1,7 [0,57-2,4]

* The elective caesarean birth increases the risk of
neonatal respiratory distress any gestational age
confused (11% vs 2%, p = 0.001)

* After 39 weeks of gestation, elective caesarean
birth does not increase the risk of neonatal respira-
tory distress (80.5% vs 98%, p = 0.12)

DISCUSSION

The frequency of elective caesarean was 4.3% of
total births and 14.3% of births by caesarean sec-
tion.Ben Hamida found in his study a frequency of
3.6% relative to all births (4). highest rates are found
in developed countries. They range from 7% to 26%
of births in different series (5,6, 7, 8, 2, 9,10). Seve-
ral factors are responsible for increasing the rate of
births by elective cesarean section: The increase in
the average age of parturients and in multiple pre-
gnancies(5,11) the attitude "has one section, always
a section” (12,13,14),the request of the mother wit-
hout medical or obstetric indication (15,16,17). In our
study, the two main indications for elective cesarean
section were multicicatriciel the uterus (30%) and
pathological obstetrical pelvis (19.3%). No cesarean
section was performed at the request of the mother.

We found that the frequency of respiratory morbi-
dity in neonates born by elective cesarean section
was 11%This rate is higher than that found in a si-
milar Tunisian study which found a rate of 6% (1).
The Danish study of Borgwardt and al [8], conduc-
ted over 3 years, found that 21 newborns among
494 elective cesarean births have developed a res-
piratory distress with a rate of 4.25%.In the study
of Zanardo et al. [18], respiratory morbidity is 3.2%
among newborns from elective cesarean.

Transient tachypnea is the most common cause of
respiratory morbidity in neonates born by elective
cesarean in our seriesThis result is consistent with
the literature data [19,4,20,18,21]. In our series we
had two cases of HMD with a rate of 0.7%. Ben Ha-
mida [1Jnoted no cases of HMD. According Zanar-
do[18], the risk of developing a HMD is 6 times hi-
gher in neonates born by elective cesarean. Studies
conducted by Parilla [22], Madar [23 Jand Gouyon [5]
also found a significant risk of HMD. This risk is attri-
buted to iatrogenic prematurity. Pulmonary arterial
hypertension, found in one case in our results was
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5 times more common in neonates born by elective
cesarean section in the series of Levine (24). neonatal
mortality caused by distress respiratory was null in
most series [4,18,10]. We recorded one case of death.

Ahigherincidence ofrespiratorydistressinnewborns
from elective cesarean compared to those from va-
ginal delivery is reported in the literature (4,18,9,8).
Our findings are thus consistent with the literature
data. Indeed, in our study the risk of developing a
respiratory distress among newborns from elective
cesarean is 6 times more than those born vaginally.
British and american societies in obstetrics recom-
mend elective caesarean section to be scheduled
after 39 weeks of gestation (25). In addition several
observational and cohort studies showed a decrea-
sing of risk of respiratory morbidity after 39 weeks
of gestation [4,26,10,27,28].

Glavind and alll29] conducted a randomised
controlled trial of neonatal and maternal morbi-
dity after elective cesarean section scheduled at
38+3 weeks compared with 39+3 weeks of gesta-
tion. They conclude that elective caesarean sec-
tion scheduled after 39weeks carried a similar risk
of neonatal special care admissionWhen our stu-
dy was initiated a substantial number of elective
caesarean section in Bizerta maternity center were
scheduled before 39 weeks of gestation. We found
that the risk of developing respiratory distress is 9
times higher in neonates born by elective cesarean
section compared with those born vaginally when
the cesarean is scheduled before 39 weeks of ges-
tation and that this risk is no longer significant after
this term.

CONCLUSION

In our study, the indications for elective cesarean
section were exclusively medical or obstetric. Elec-
tive caesarean section exposes the newborn to a si-
gnificant risk of respiratory distress if it is scheduled
before end of 39 WG.
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RESUME :

Objectifs : La coqueluche est une maladie infectieuse trés contagieuse due a Bordetella Pertussis qui peut
étre prévenue par la vaccination. A travers une série de nourrissons hospitalisés pour coqueluche nous rap-
portons les modalités évolutives de la maladie et nous discutons la stratégie préventive en Tunisie.

Matériel et méthodes : Il s'agit d'une étude descriptive transversale qui a été menée au service de pédiatrie
d'un hépital universitaire de Sousse sur une période d'un an (2014). Nous avons inclus tous les nourrissons
hospitalisés pour un tableau clinique évocateur de coqueluche. Le diagnostic était confirmé par la recherche
de I'ADN bactérienne dans les sécrétions naso-pharyngées par la technique Polymerase chain reaction (PCR).

Résultats : Nous avons colligé 26 cas de coqueluche durant la période d'étude avec un age moyen a l'ad-
mission était de 60,3 jours. La vaccination anti-coqueluche était non recue dans 70% des cas. Le motif
d'hospitalisation était les quintes de toux dans tous les cas associées a une cyanose chez 20 nourrissons.
La technique de PCR en temps réel sur sécrétions naso-pharyngées, réalisée chez 20 malades, a permis la
détection de 'ADN de Bordetella Pertussis dans 14 cas confirmant ainsi le diagnostic de coqueluche. Trois
patients ont présenté une coqueluche maligne avec un décés.

Conclusions : Nous assistons ces derniéres années a une réémergence de la maladie dans les différents
pays avec des tableaux cliniques particulierement sévere chez les nourrissons agés de moins de 3mois non
immunisés et exposés aux adultes non vaccinés. Nous discutons a travers notre expérience les modalités
diagnostiques, thérapeutiques et essentiellement préventives de la coqueluche en Tunisie.

ABSTRACT:

Aims : Pertussis is a contagious disease caused by Bordetella Pertussis that can be prevented by vaccina-
tion. Through a series of infants hospitalized pertussis we report the evolutionary modalities of the disease
and we discuss the preventive strategy in Tunisia.

Methods : This is a cross-sectional descriptive study conducted at the pediatric department of a university
hospital in Sousse over a period of one year (2014). We included all infants hospitalized for a clinical picture
suggestive of pertussis. The diagnosis was confirmed by the search for bacterial DNA in the nasopharyngeal
secretions by the Polymerase chain reaction (PCR) technique.

Results : We collected 26 cases of whooping cough during the study period with an average age at admission
was 60.3 days. Pertussis vaccination was not received in 70% of cases. The reason for hospitalization was
coughing in all cases associated with cyanosis in 20 infants. The real-time PCR technique on naso-pharyngeal
secretions, carried out in 20 patients, allowed the detection of the DNA of Bordetella Pertussis in 14 cases
thus confirming the diagnosis of pertussis. Three patients presented with malignant pertussis with one death.

Conclusion: In recent years, we have seen a re-emergence of the disease in the different countries with
particularly severe clinical signs in infants under three months of age, who are unimmunized and exposed
to unvaccinated adults. We discuss, through our experience, the diagnostic, therapeutic and essentially
preventive modalities of pertussis in Tunisia.
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INTRODUCTION

La coqueluche est une infection respiratoire causée
essentiellement par un coccobacile a gram négatif :
Bordetella Pertussis. Il s'agit d'une maladie toujours
d'actualité dans le monde du fait de sa gravité chez
le nourrisson et de la difficulté de son diagnostic
chez l'adolescent et l'adulte dans les populations
vaccinées [1].

Malgré la bonne couverture vaccinale, environ 50
millions cas de coqueluche survenaient chaque an-
née, avec approximativement 300 milles déces par
an, dont 90% dans les pays développés [2]. Une
réémergence surprenante de la maladie a marqué
cette derniere décennie

En Tunisie, la coqueluche est une maladie a déclara-
tion obligatoire, mais la situation épidémiologique
reste mal connue. Toutefois, la couverture vaccinale
qui atteint 98% dans notre pays n'a pas empéché
d'authentifier 30 cas de coqueluche confirmée sur
une période d'un an (de mars 2007 & mars 2008)
au gouvernorat de Tunis chez des nourrissons agés
de moins d'un an [3].

L'objectif de notre travail est de décrire le profil
épidémiologique clinique et thérapeutique des en-
fants porteurs de coqueluche des nourrissons de
discuter la stratégie préventive en Tunisie.

MATERIEL ET METHODES :

Il s'agit d'une étude descriptive transversale qui a
été menée au service de pédiatrie d'un hopital uni-
versitaire de Sousse sur une période d'un an [Jan-
vier 2014-Décembre 2014].

Nous avons inclus dans notre étude tous les nour-
rissons, agés de 29 jours a 2 ans, hospitalisés pour
un tableau clinique compatible avec le diagnostic
de la coqueluche. Les criteres de diagnostic positif
sont détaillés dans le tableau n°1 [4]. Les nourris-
sons ayant des antécédents néonataux ou une pa-
thologie sous-jacente n'ont pas été inclus al'étude.

La confirmation diagnostique a fait recours a la
technique PCR (Polymerase chain reaction) en
temps réel sur les sécrétions naso-pharyngées pour
isoler 'ADN bactérien. Les renseignements épidé-
miologiques, cliniques et évolutifs étaient recueillis
a partir des dossiers médicaux des patients.

Tableau | : Critéres diagnostiques cliniques de la co-
queluche [4]

Le diagnostic clinique de la coqueluche est retenu sur l'association du critére (1)
et un ou plusieurs des critéres (2) :

(1) - Toux évoluant depuis au moins 2 semaines
(2) - Quintes de toux
- Cri inspiratoire

- Toux émétisante en dehors d’autres causes de vomissement.

RESULTATS

Nous avons colligé 26 cas de coqueluche durant la
période d'étude. Il s'agit de 14 filles et 12 garcons.
L'age moyen a l'admission était de 60,3 jours avec
des extrémes de 36 jours a 3 mois. Le pic de fré-
quence des hospitalisations pour la coqueluche
était observé pendant la période estivale (Figure 1).

Nombre des cas
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FIGURE 1 : Nombre de cas de nourrisson hospitalisés pour
coqueluche par mois.

La durée moyenne de |'évolution des symptémes
avant I'hospitalisation était de 9 jours avec des ex-
trémes allant de 2 a 21 jours. Le vaccin anti-coque-
luche était non recu chez 19 nourrissons et les sept
autres patients ont eu une dose dans 3 cas et deux
doses dans 4 cas (tableau 2).

Le motif d'hospitalisation était les quintes de toux
dans tous les cas associées a une cyanose chez 20
nourrissons. Tous nos patients n‘ont pas eu de trai-
tement antibiotique dans la période pré-hospita-
liere avant la réalisation du prélévement nasopha-
ryngé (tableau 2).

Tableau II: Caractéristiques des patients inclus dans
I'étude

Diagnostic de la coqueluche
non confirmé par PCR (n=11)

Diagnostic de la coqueluche
confirmé (n=15) par PCR

N(%) N(%)
Vaccin anti-coquelucheux
Aucune dose 9(82) 10 (67)
1 dose 1(9) 2(18)
2 doses 1(9) 3(20)
3 doses 0 0
Signes cliniques
Quintes de toux 11 (100) 15 (100)
Accés de cyanose 8(73) 12 (80)
Dyspnée 3(31) 6 (40)
Refus de tétée 1(9) 2(13)
Fiévre modérée 1(9) 0
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L'examen clinique a révélé une polypnée chez 12 pa-
tients accompagnée de signes de lutte respiratoire
dans 5 cas et des rales sibilants chez 7 patients.

A la biologie, une hyperleucocytose avec une
moyenne de 23307 éléments/mm3 (12000-
85000 éléments/mm3) et une lymphocytose avec
une moyenne de 15289 éléments/mm3, étaient
retrouvées dans 20 cas. Une thrombocytose était
révélée dans 13 cas avec des extrémes de 500
000 éléments/mm3 a 1 172 000 éléments/mm3.
La technique de PCR en temps réel sur sécrétions
naso-pharyngées, réalisée chez 20 malades, a per-
mis la détection de 'ADN de Bordetella Pertussis
dans 14 cas et une coinfection Bordetella Pertus-
sis et Bordetella Parapertussis confirmant ainsi le
diagnostic de coqueluche. Pour les autres patients
(6 cas), les prélévements n'étaient pas pratiqués a
cause d'un probléme d'acheminement.

Le traitement s'est basé sur les macrolides : I'éry-
thromycine dans 6 cas et la clarithromycine dans
20 cas. La durée moyenne de l'antibiothérapie était
de 12,4 jours.

L'évolution était favorable pour 23 patients avec
une durée moyenne d'hospitalisation de 12,1 jours
avec des extrémes allant de 3 a 90 jours.

Trois patients ont présenté un tableau de coque-
luche maligne dont deux ont nécessité une ventila-
tion mécanique (tableau 3). Un patient était décé-
dé dans un tableau d'HTAP (hypertension artérielle
pulmonaire) réfractaire, syndrome hémolytique et
urémique, état de choc septique et défaillance mul-
ti viscérale.

Le deuxieme patient a présenté des convulsions
avec fievre a J25 d’hospitalisation. La ponction lom-
baire a montré une pleiocytose a 40 éléments/mm3
(100% lymphocytes), des hématies a 4800, une
proteinorachie élevée a 1,8g/l et une glucorachie
normale a 3mmol/l. La technique PCR a détecté
I'ADN bactérien dans le liquide céphalo-rachidien et
I'lRM cérébrale était sans anomalies. Le diagnostic
de coqueluche maligne compliqué d'encéphalopa-
thie était retenu et le nourrisson était traité par éry-
thromycine en intra-veineux et des veinoglobulines
(2g/kg sur 4jours), son évolution était favorable (ta-
bleau 3).

Tableau lll: Caractéristiques des nourrissons at-
teints de coqueluche maligne

Casn°l Casn®2 Casn®3

Age 55 jours 45 jours 36 jours

Signes cliniques  Détresse respiratoire sévere oui non oui
HTAP oui non non
Etat de choc septique oui oui non
Insuffisance rénale oui non non
Convulsions non oui non
Troubles de conscience oui non oui

Biologie Hyperleucocytose (/mm?3) 47 000 85 000 non
Thrombocytose (/mm?3) 679 000 non non

PCR coqueluche positive positive positive

Durée d’hospitalisation (jours) 15 105 12

PCR coqueluche oui non non

DISCUSSION

Nous rapportons dans cette étude une série de 26
observations de nourrissons hospitalisés pour co-
queluche pendant I'année 2014 -2015. La majori-
té des nourrissons étaient agés de moins de 2mois
avec un age moyen de 62 jours et qui ne sont pas
vaccinés dans 19 cas (73%). Leur jeune age et I'ab-
sence de protection par des anticorps maternels
expliquent leur exposition aux complications respi-
ratoires et neurologique séveéres de la maladie [1]. Le
motif d'hospitalisation était essentiellement la toux
trainante quinteuse souvent dyspneisante avec
cyanose lors des quintes. Ce tableau clinique était
trés évocateur de la coqueluche devant la toux per-
sistante, quinteuse avec recrudescence nocturne
souvent dyspnéisante et sans fiévre [1, 5]. Sur le
plan biologique, la coqueluche est évoquée devant
une hyperlymphocytose au dela de 10 000/mm3,
voire 30 000/mm3 [1].

Dans notre étude, Le diagnostic de la coqueluche
était confirmé chez 14 de nos patients par la tech-
nique de PCR en temps réel dans les sécrétions na-
so-pharyngée. Cette technique, par sa sensibilité
et sa rapidité offre au clinicien un outil performant
pour le diagnostic précoce de la coqueluche avant
méme que I'état du patient ne se soit aggrave [3].
L'hospitalisation doit étre rapide chez les enfants
agés de moins de 3mois, car le risque de compli-
cations est d'autant plus important que I'enfant est
jeune et non vacciné [6]. La forme clinique sévére
décrite dans la littérature sous le terme de « coque-
luche maligne» se traduit par une détresse res-
piratoire suivie d'une défaillance poly-viscérale ac-
compagnée d'une hyperleucocytose majeure. Cette
forme, qui atteint exclusivement les nourrissons de
O a 3 mois rend compte de la quasi-totalité des
déceés déclarés liés a la coqueluche [7].

L'HTAP réfractaire était retrouvée chez un parmi les
trois patients de notre série qui ont présenté une
coqueluche maligne et qui était décédé dans un
tableau de défaillance multi viscérale. La plupart
des cas rapportés dans la littérature de coque-
luche compliquée d'HTAP ont eu une évolution
fatale [8]. La pathogénie de cette complication
sévere n'est pas bien connue, plusieurs auteurs
ont suggéré qu'elle était secondaire a l'obstruc-
tion des vaisseaux pulmonaires par les leucocytes
d'ou l'indication de I'exsanguino-transfusion ou une
leucopherése comme alternative thérapeutique [8,
9]. L'atteinte neurologique était présente chez les 3
nourrissons qui ont présenté une forme sévere de
coqueluche dans notre série. Un patient a présenté
des convulsions avec détection de 'ADN de Bor-
detella Pertussis dans le liquide céphalo-rachidien
évoquant une encéphalopathie a pertussis. Incor-
pora et al [10], ont rapporté dans leur série de 340
cas de coqueluche, 14 cas avec complications neu-
rologiques parmi eux trois patients ont présenté un
tableau d'encéphalopathie aigue. Cette complica-
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tion est estimée & 0,3% des cas de coqueluche [10].
Le mécanisme pathogénique de l'encéphalopathie
est expliqué par laltération de la barriere héma-
to-méningée secondaire a I'nypoxie avec passage
de toxine dans le systéme nerveux central [10].
Bien que la vaccination ait eu un impact tres impor-
tant en réduisant la mortalité et la morbidité dues
de cette maladie dans plus de 95 % des cas, celle-ci
peut rester endémique chez les adolescents et les
adultes. Ces porteurs chroniques peuvent conta-
miner les jeunes nourrissons non vaccinés et donc
non protégé contre la maladie, des complications
mortelles pourront alors compliquer 'évolution de
cette maladie [1, 11]. Dans la littérature, Les facteurs
de risque de mortalité sont : I'état de choc, la ta-
chycardie, les convulsions, I'hyperleucocytose et le
score pédiatrique de risque de mortalité (PRISM)
élevé 12]

L'épidémiologie de la coqueluche est variable selon
les pays en raison de plusieurs facteurs dont le type
de vaccin utilisé, le calendrier vaccinal de chaque
pays et le Taux de la couverture vaccinale [1, 3].
Depuis une vingtaine d'année on parle de résur-
gence de la coqueluche [3]. Dans la littérature, cette
résurgence est expliquée par : la perte d'immunisa-
tion acquise de la vaccination au cours du temps,
puisque la vaccination protége pour une durée de
4 a 12 ans. Cette perte de I'immunisation lorsqu'elle
survient chez les parents pourraient constituer une
source de contage des petits nourrissons. D'autres
facteurs lié a la vaccination sont incriminés dans la
résurgence de la maladie telle que la nécessité de
deux doses de vaccin pour obtenir une immunisa-
tion. Par ailleurs, I'amélioration du diagnostic positif
de coqueluche en se basant sur I'étude moléculaire
a contribué a I'élévation du nombre total des cas
déclaré [3, 13, 14]

En Tunisie, le type de vaccin est différent selon le
secteur public ou privé, en effet dans le secteur pu-
blic, le vaccin est de type cellulaire alors que dans le
secteur privé il est acellulaire. La vaccination se fait
alage de 2, 3 et 6 mois avec un rappel a 18 mois.
Par ailleurs, dans notre pratique quotidienne nous
avons observé l'augmentation ces dernieres années
des cas de coqueluche chez les petits nourrissons
et particulierement des formes sévéres [15]. Malgré
que la coqueluche est une maladie a déclaration
obligatoire il y'a un manque d'indicateurs telle que
la prévalence de la coqueluche en Tunisie. Selon une
étude tunisienne récente, la prévalence de la co-
queluche est de 20% de l'année 2007 a 2011 [3].
L'équipe de Réanimation de I'hépital d'enfant a Tu-
nis a publié une série de 17 cas de coqueluche ma-
ligne colligés durant I'année 2013 avec 4 déces [12].
Dans notre service, nous avons colligé 26 cas de
coqueluche confirmé par PCR durant I'année 2014
avec 3 cas de coqueluche maligne et un déces.

Devant ces constations, la revue de la stratégie de
prévention contre la coqueluche s'impose. Malgré
le taux élevé de couverture vaccinale (98%) dans

notre pays [3]. En France, le rappel vaccinal chez les
adolescents agés de 11 a 13 ans était instauré de-
puis I'année 1998, puis en 2004 la vaccination était
recommandée chez les adultes a risque de trans-
mission aux nourrissons, gqu'il sagisse de jeunes
couples désirant une grossesse, de femmes en-
ceintes, de parents ou de professionnels au contact
des nourrissons : c'est la stratégie du cocooning
[16]. Le but de cette stratégie était de protéger le
nourrisson par la vaccination de l'entourage [16].
Lefficacité de cette stratégie était discutée dans
la littérature. Le vaccin acellulaire prévient contre la
maladie symptomatique et diminue la sévérité de
la maladie mais ne prévient ni l'infection ni la trans-
mission [17]. D'autres pays telle que le (Royaume-
Uni, Etats-Unis et Australie) recommandent la vac-
cination de la mere enceinte au 3eme trimestre par
un vaccin acellulaire afin de protéger le nouveau né
et le jeune nourrisson par les anticorps maternels
transmis [18, 19].

CONCLUSION

Malgré un taux de couverture vaccinal contre la co-
queluche élevée, une prévalence hospitaliere élevée
a été relevé avec une morbi-mortalité conséquente.
La revue de | a stratégie de prévention en Tunisie
contre la coqueluche s'impose par le renforcement
de la vaccination chez I'adulte jeune et en age de
procréation et par la réalisation d'enquétes a fin
d'évaluer l'efficacité de la vaccination.
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Fait clinique

Asthme difficile a contréler:
a propos de deux observations pédiatriques.

Difficult-to-control asthma:
Two pediatric cases
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RESUME :

Certains enfants présentent un asthme mal contrélé malgré un traitement optimal bien conduit. A travers
deux observations d'asthme mal contrélé, nous précisons la démarche diagnostique qui a pour objectif
d‘éliminer un diagnostic différentiel et de rechercher les facteurs aggravants et les comorbidités avant de
retenir le diagnostic d'asthme sévere par authentique résistance au traitement. Le phénotype de I'asthme
sévere de l'enfant est principalement allergique.

ABSTRACT:

Some children have a difficult-to-control asthma despite an optimal treatment. Through two case reports
of uncontrolled asthma, we held the diagnostic assessment which aims to eliminate a differential diagnosis
and to address contributory factors and comorbidities before making the diagnosis of severe asthma by
authentic resistance to treatment. Severe asthma phenotype is mainly allergic in child.
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Auteur correspondant :

Khaoula AISSA
Mail : khaoula_aissa@hotmail.com
Numéro de téléphone : 216 98 616 267

Asthme difficile a contréler : a propos de deux observations pédiatrique 33




INTRODUCTION :

Dans la majorité des cas le traitement de fond pres-
crit dans le respect des recommandations permet
de contréler 'asthme (1). Toutefois, certains enfants
présentent un asthme mal contrélé malgré un trai-
tement optimal bien conduit. A travers deux ob-
servations d'asthme mal contrdélé, nous précisons
la démarche diagnostique qui a pour objectif d'éli-
miner un diagnostic différentiel et de différencier
I'asthme difficile a traiter de I'asthme sévere par ré-
sistance au traitement.

OBSERVATIONS :

Observation1:

Hiba, agée de 8 ans, aux antécédents familiaux de
pere asthmatique sous traitement de fond, adressée
a notre consultation pour asthme difficile a traiter.

L'histoire de sa maladie remonte a I'age de 7 ans 2
mois marquée parlasurvenue de génes respiratoires
avec sifflement et encombrement a raison de une a
deux crises par mois traités par des nébulisations
de 2 mimétique. Entre ces épisodes elle présentait
une toux nocturne seche quotidienne et une toux
au moindre effort. Lenfant a été donc mise sous
une association de corticothérapie inhalée et de 2
mimétique de longue durée d'action. Elle nous a été
adressée au bout de 8 mois de traitement devant la
persistance des épisodes de sifflement et de la toux
quotidienne. Le traitement était bien conduit avec
une technique d'inhalation correcte.

A l'examen, elle était eutrophique. Elle n'avait pas
de déformation thoracique ni hippocratisme digital.
L'auscultation pulmonaire a trouvé des rales sibi-
lants diffus aux deux champs pulmonaires. Ces rales
sibilants sont aggravés par l'effort.

La radiographie du thorax a objectivée un syn-
drome bronchique bilatéral et un emphyseme loca-
lisé au sommet gauche (figurel). L'enfant était donc
mise sous ventoline et prednisolone per os pendant
5 jours avec régression du sifflement. Le traitement
de fond a été maintenu.

Les EFR de base n‘ont pas montré de syndrome
obstructif. Les prick-tests aux pneumallergénes
étaient négatifs. Devant la persistance de I'emphy-
séme du champ pulmonaire gauche a la radiogra-
phie thoracique, un scanner thoracique a été de-
mandé.

Ila montré une hypodensité systématisée du
culmen avec piégeage expiratoire par rétrécisse-
ment de la bronche culminale (figure 1).
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FIGURE 1 :emphyseme localisé au sommet gauche
a la radiographie thoracique avec hypodensité
systématisée du culmen ala TDM thoracique

La fibroscopie bronchique a montré un granulome
blanchatre obstructif au niveau de lorifice de la
LSC. La recherche de BK dans le liquide de lavage
bronchoalvéolaire était négative. L'examen anato-
mopathologique de la biopsie de la lésion granulo-
mateuse était non concluant. Une désobstruction
par cryothérapie était indiquée. Dans l'attente de
la prise en charge de cette intervention, I'enfant a
émis lors d'un effort de toux un corps étranger en
plastique (figure 2).

FIGURE 2 : corps étranger expulsé

La reprise de l'interrogatoire a retrouvé la notion de
syndrome de pénétration négligé par la mere il y 2
ans. Apres I'émission du corps étranger, les symp-
tdbmes respiratoires ont disparu en un mois et le
traitement inhalé a pu étre interrompu. La fibrosco-
pie bronchique de contrdle était normale.
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Observation 2 :

Mariem a été adressée a notre consultation a
I'dge de 8 ans pour prise en charge d'un asthme
mal contrélé par une corticothérapie inhalée.

Parmi les antécédents familiaux, nous avons noté
une sceur asthmatique et allergique aux acariens.
Mariem, née a terme, a regu son premier biberon
de lait artificiel a la maternité qui a entrainé la
survenue immeédiate de vomissements associés a
une urticaire généralisée et un cedeme des lévres.
Depuis cet incident, Mariem a été allaité exclu-
sivement au sein. Lintroduction de céréales au
lait a I'age de 7 mois a entrainé les mémes symp-
témes survenus a la naissance. A I'age de 15 mois,
I'introduction de petit suisse a déclenché des vo-
missements associés a une urticaire et a une crise
d'asthme. Le régime alimentaire était diversifié
avec exclusion des produits laitiers. L'allaitement
maternel a été poursuivi jusqu'a I'age de 21 mois.

L'évolution a été marquée par la survenue de
sensation de brulures de la langue associée a un
cedeme des lévres et une érythrose du visage
précédant la crise d'asthme apres chaque prise
de lait caché sous forme de gateaux. Les réac-
tions allergiques de Mariem se sont aggravées
avec l'age : l'inhalation de vapeur de lait bouil-
lit & domicile déclenche une crise d'asthme et
le contact cutané avec des produits laitiers fait
apparaitre une éruption cutanée locale. A L'age
de sept ans, Mariem a été mise sous une corti-
cothérapie inhalée. Devant la persistance d'une
toux seche quotidienne avec recours quotidien
aux beta2-mimétiques de courte durée d'action,
I'enfant nous a été adressé.

Linterrogatoire a révélé la notion d'amélioration
de son asthme pendant les vacances scolaires
passées chez son oncle. En fait, Mariem habite
pres d'un centre de collecte de lait de vache. Le
passage devant ce centre déclenche une toux
seche et un sifflement.

Les explorations fonctionnelles respiratoires ont
objectivé un syndrome obstructif réversible sous
béta-2-mimeétiques. Les prick-tests étaient posi-
tifs au lait de vache, au Pepti-junior®, aux aca-
riens et aux poils de chat et chien (figure 3).
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FIGURE 3 : Prick-tests de l'observation 2 positifs
pour le lait de vache, le Pepti-junior®, les acariens
et les poils de chat et chien

Les IgE spécifiques étaient positives pour le lait de
vache, la caséine, l'alphalactalbumine, la bétalacto-
globuline, les acariens et les poils de chat et chien.
Il s'agit donc d'un asthme apparu dans le cadre de
I'allergie aux protéines du lait de vache avec une
sensibilisation secondaire aux pneumallergénes.
L'enfant a été mise sous une association de cor-
ticothérapie inhalée et de bronchodilatateur de
longue durée d'action qui a permis le contréle de
son asthme. Cependant, 'inhalation accidentelle de
PLV déclenche toujours une crise d'asthme. Nous
avons donc prescrit une trousse d'urgence. L'adré-
naline en stylo auto-injecteur n'est pas disponible
dans nos pharmacies.

DISCUSSION:

Lasthme est la pathologie bronchique la plus fré-
quente de lI'enfant. La conduite thérapeutique selon
la gravité des symptémes et le degré de controle
de la maladie sont bien codifiés (2). En l'absence
de contréle malgré une prise en charge optimale,
I'asthme est dit difficile (3). En fait, I'asthme difficile
est une entité hétérogene qui recouvre des situa-
tions cliniques différentes. L'évaluation d'un asthme
difficile a controler nécessite I'élimination d'un dia-
gnostic différentiel, la recherche des facteurs aggra-
vants et des comorbidités non contrdlées avant de
retenir le diagnostic d'asthme séveére (3).

Le diagnostic dasthme peut étre porté a tort de-
vant la répétition des épisodes de sifflement et de
toux nocturne comme c'est le cas de notre patiente
de l'observation 1. L'erreur diagnostique est retrou-
vée dans 12 & 30 % des asthmes mal contrélés (4,5).
Toutes les affections qui s'accompagnent d'une
obstruction des voies aériennes proximales et dis-
tales peuvent simuler ou étre associées a un asthme
(tableau 1).
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Tableau I: principaux diagnostics différentiels de
l'asthme difficile a traiter (10)

Larynx Trachée, bronches Bronches proximales et Pathologies
souches distales d’inhalation
Dyskinésie Malformations Mucoviscidose RGO sévere

des cordes compressives

vocales Dyskinésie
trachéobronchique
Corps étranger

Dyskinésie ciliaire primitive
Dysplasie
bromchopulmonaire
Séquelles graves de viroses

Troubles de la
déglutition

L'histoire clinique, les explorations fonctionnelles
respiratoires completes avec les tests de provoca-
tion, la tomodensitométrie thoracique et l'endos-
copie bronchique permettent habituellement de
redresser le diagnostic (6). D'autres examens com-
plémentaires peuvent étres demandés au cas par
cas. Chez notre patiente, le scanner thoracique a
été demandé devant I'emphyséme persistant du
sommet gauche a la radiographie thoracique. La
présence de corps étranger intrabronchique était a
l'origine des sifflements et de la toux chronique. Les
corps étranger inorganique sont mieux tolérés avec
moins de complication. La présence d'un granulome
endobronchique est dépendante du délai d'extrac-
tion du corps étranger. Un granulome est retrouvé
dans 15 % si le délai est entre 4 et 30 jours, et dans
57 % aprés 30 jours (7). Pour notre patiente et mal-
gré un long séjour intrabronchique du corps étran-
ger, I'évolution était marquée par la disparition de la
symptomatologie respiratoire aprés |'évacuation du
cops sans lésions de bronchiectasies. Ceci peut étre
expliqué par la nature inorganique du corps étran-
ger et la présence d'un pertuis permettant le pas-
sage de l'air au niveau de la bronche.

Le mauvais contréle de I'asthme de I'enfant est dans
environ 50 % des cas expliqué par une prise en
charge thérapeutique inadéquate de la maladie (8,
9). Il faut ainsi commencer par apprécier l'observan-
ce thérapeutique et la technique d'inhalation chez
tout enfant adressé pour asthme mal contrélé mal-
gré un traitement optimal. L'éducation thérapeu-
tique de maniere individuelle ou en groupe a montré
son efficacité dans le contréle de la maladie (10).

Parmi les comorbidités a rechercher, le RGO et les
rhinosunisites pourraient jouer un réle d'entretien
et d'instabilité de l'asthme (3, 6). Lobésité est aussi
une comorbidité fréquemment associée a l'asthme
difficile (11). Comme toute maladie chronique, des
facteurs psychologiques (anxiété, dépression) sont
retrouvés dans I'asthme difficile (3).

Le contréle des facteurs environnementaux fait par-
tie de la prise en charge optimale de l'asthme. La
persistance d'une exposition tabagique doit étre re-
cherchée dans l'asthme difficile. Une teneur élevée
en allergénes au domicile comme les acariens ou les
blattes est associée a une maladie plus séveére (6).
Des enquétes alimentaires sont parfois nécessaires
a la recherche dabsorption dallergénes alimen-
taires. Lasthme peut étre secondaire a l'ingestion de
I'allergene, a son contact ou a l'inhalation de parti-
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cules aéroportées (12) comme cest le cas de notre
patiente de l'observation 2. Chez notre patiente,
l'asthme mal contrélé malgré |'éviction stricte des
protéines du lait de vache dans le régime alimentaire
était en rapport avec l'inhalation de l'allergene.

Lallergie alimentaire est un facteur de risque
d'asthme sévére de l'enfant, en dehors de tout
contact avec l'allergéne en cause (13). La définition
de lasthme sévere de l'enfant par résistance au
traitement est actuellement consensuelle (3, 14).
L'asthme sévére est défini par la persistance d'un
mauvais contréle et/ou d'un trouble ventilatoire
obstructif et/ou du recours a la corticothérapie gé-
nérale au long cours pour maintenir le contréle, en
dépit d'un traitement maximal intégrant des doses
élevées de corticoides inhalées. L'ensemble des cri-
teres sont détaillées au tableau 2.

Tableau Il : définition de l'asthme sévere des pa-
tients = 6 ans (3).

Lasthme sévére est un asthme qui nécessite pour étre contr6lé ou reste non contrélé so
Forte doses de corticoides inhalés (> 800 ug/j déquivalent budésonide) associés a un
béta2-mimétique ou antileucotriénes ou théophylline.

Et/ou

Traitement continu ou semi-continu (= 50%) par corticoides générales
Lasthme non controlé est défini par au moins 'un de ces critéres
1. Mauvais controle clinique : selon les recommandations de NAEPP/GINA*
2. Exacerbations sévéres fréquentes : > 2 cures par corticoides générales dans l'année
(> 3 jours chacune)
3. Exacerbations sérieuses : au moins une hospitalisation en unité de soins intensifs ou
ventilation mécanique dans I'année
4. Obstruction des voies aériennes aprés un bronchodilatateur approprié avec VEMS<8
Lasthme contr6lé qui saggrave en diminuant ces fortes doses de corticoides inhalés ou
corticoides générales (ou le traitement associé).

* : National asthma education and prevention program/Global initiative for asthma

La fréquence de l'asthme sévere a été évaluée a
4,5% chez les enfants asthmatiques (15). La déter-
mination de son phénotype est recommandée (3).
Elle tient compte de I'age de début, de la fréquence
des exacerbations graves, de la fonction respiratoire
et de la présence d'allergie (16, 17). L'exploration des
cellules et des molécules impliquées dans la phy-
siopathologie de ces différents phénotypes par des
techniques non invasives comme l'expectoration
induite, la mesure de la fraction exhalée du NO ou
encore I'étude du condensat devrait permettre de
mieux cibler le traitement non spécifique (cortico-
thérapie) et spécifique ( anti-IgE, anti-IL5, anti-IL13)
(3,17).

CONCLUSION:

La prise en charge d'un enfant ayant un asthme dif-
ficile a traiter nécessite une démarche rigoureuse
afin d'éliminer les diagnostics différentiels, de re-
chercher les facteurs aggravants et les comorbi-
dités non contrélées avant de retenir le diagnos-
tic d'asthme sévere par authentique résistance au
traitement. Lasthme sévere de I'enfant est princi-
palement allergique.
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Fait clinique

Hypertension portale par cavernome porte due aun
déficit en protéine S
chez un jeune nourrisson.

Portal hypertension due to portal cavernoma
caused by protein S deficiency
in a young infant.
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RESUME :

Le cavernome est la cause la plus fréquente de I'hypertension portale extra hépatique. Les facteurs de
risques incriminés a la période néonatale sont dominés par le sepsis et le cathétérisme veineux ombilical.
Les thrombophilies héréditaires n'ont été étudié chez I'enfant et I'adolescent que dans quelques séries de
la littérature. Nous rapportons I'observation d'un nourrisson qui déclare dés 'age de trois mois suite a des
antécédents néonataux dasphyxie périnatale sévere et de sepsis, un tableau d'’hypertension portale en
rapport avec un cavernome porte. Le bilan de thrombophilie dépiste un déficit sévere en protéine S.

ABSTRACT:

The portal cavernomais the most common cause of extrahepatic portal hypertension. The risk factors in the
neonatal period are dominated by sepsis and umbilical venous catheterization. The inherited thrombophi-
lias have been studied in children and adolescents in a few series in the literature. We report an infant who
develop after neonatal severe perinatal asphyxia and sepsis at the age of three months an array of portal
hypertension in relation to a portal cavernoma. The thrombophilia detects severe deficiency of protein S.
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Keys word : Portal cavernoma, portal hypertension, infant, protein S deficiency.
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INTRODUCTION :

Le cavernome portal se définissant comme étant
un réseau de veines au sein desquelles chemine un
sang portal hépatopete, résulte d'une thrombose
chronique sur le systeme porto-mésentérico-splé-
nique. La thrombose veineuse portale (TVP) est une
cause commune de I'hypertension portale chez les
enfants dans les pays développés [1]. Malgré tous
les efforts, la cause de l'obstruction de la veine porte
reste obscure dans 50% a 90% des enfants [2].
Les déficits en inhibiteurs physiologiques de la coa-
gulation protéines C, S et antithrombine touchent
moins de 0,4 % des individus sains et 1a 3 % des
individus avec thrombose veineuse profonde [9].
Nous rapportons I'observation d'un nourrisson at-
teint d'hypertension portale extrahépatique par ca-
vernome due a une carence en protéine S.

OBSERVATION:

Jamil N. est un nouveau-né de sexe masculin, qui
nous a été transféré d'un hopital régional a J7 de
vie pour la prise en charge d'une détresse neuro-
logique persistante. Il s'agissait du deuxiéme en-
fant de parents non consanguins. L'accouchement
s'était produit a terme avec une expulsion labo-
rieuse et extraction par ventouse en état de mort
apparente. Il avait un score dApgar coté a a 2,
3 et 5 respectivement a1, 3 et 5 min. Il avait été
réanimé par ventilation en pression positive et mas-
sage cardiaque externe. Les paramétres anthropo-
meétriques de naissance étaient de 4800g pour
le poids, de 53 cm pour la taille et de 37 cm pour
le périmetre cranien. Lenfant avait les signes d'un
traumatisme obstétrical grave avec une monoplé-
gie du membre supérieur droit, une ecchymose
thoracique para sternale gauche en rapport avec
un volet costal gauche par fracture dela4emeala
7éme cbte et un purpura ecchymotique du visage.
Il avait par ailleurs une détresse vitale, respiratoire,
hémodynamique et neurologique a type d'hypoto-
nie. L'examen a I'admission avait objectivé un nou-
veau-né a terme macrosome ictérique et stable sur
le plan vital. Il n'avait pas de viscéromégalie. Il avait
en plus de la paralysie flasque du membre supé-
rieur droit une hypotonie axiale sur les deux plans,
et un hématome du muscle sternocléidomastoi-
dien gauche. Le bilan d'admission avait montré une
anémie normochrome normocytaire régenerative
avec un taux d'hémoglobine a 10,8g/dl, un taux de
bilirubine totale a 178 mol/l a prédominance non
conjuguée, une insuffisance rénale fonctionnelle a
diurese conservée et une colonisation a klebsiella
pneumonia. L'échographie abdomino-rénale réali-
sée aJ9 de vie avait conclu a une structure hépato-
splénigue et rénale normale. Il existait un hématome
surrénalien bilatéral. L'évolution avait été marquée
par la survenue a J10 de vie d'une septicémie no-
socomiale a Klebsielle Pneumonia sans localisation
secondaire et a J14 de vie, d'un état de mal convul-
sif atypique a type de boxage et de pédalage. Le
nouveau-né avait été mis sortant a J21 de vie sous
valproate de sodium et clonazepam. L'enfant n‘avait
pas eu de cathétérisme veineux ombilical au cours
de ses deux hospitalisations. A l'age de trois mois,

il avait déclaré une hépatomeégalie avec une fleche
hépatique a7 cm et une splénomégalie sans circu-
lation veineuse collatérale. Les échographies abdo-
minales répétées des I'dge de 7 mois avaient trouvé
un cavernome porte complet et une hypertrophie
homogéne de la rate (Figure 1).

FIGURE 1 :Echographie abdominale : le tronc porte
et la division portale sont remplacés par un riche la-
cis veineux sinueux perméable siege d'un flux portal
de sens hépatopeéte réalisant le cavernome.

Un angio-scanner hépatique (Figure 2) avait confir-
mé le diagnostic de cavernome. Le bilan hépatique
était normal. La fibroscopie digestive pratiquée a
I'age de 8 mois avait objectivée des varices oeso-
phagiennes grade 2. Il avait été mis sous proprano-
lol. Un bilan de thrombophilie avait conclut a un
déficit profond en protéine S a 27 puis a 20% res-
pectivement a 13 et a 18 mois (VN 60-130). Il avait
la mutation C677T du gene de la MTHFR a l'état
hétérozygote. Le reste du bilan avait objectivé des
valeurs normales de la protéine C et de I'antithrom-
bine Il respectivement a 53% et a 220mg/I. L'ho-
mocystéine urinaire était absente. Les anticorps
anti- ADN, anti-phospholipides et anti-cardiolipine
étaient négatifs. Le bilan de thrombophilie paren-
tale et de la sceur était normal. Avec un recul de 2
ans, l'enfant a un une croissance et un développe-
ment psychomoteur normal.

FIGURE 2 a : Angio-scanner hépatique :
frontale : cavernome porte

coupe
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FIGURE 2 b : Angio-scanner hépatique :
coupe transversale : cavernome porte

DISCUSSION:

Le cavernome porte par thrombose veineuse por-
tale (TVP) chronique est une cause commune de
I'hypertension portale chez les enfants dans les
pays développés [1]. Certaines situations néonatales
de chirurgie abdominale, de sepsis, de cathétérisme
veineux ombilical (CVO) ou de déshydratation ont
été identifiées comme des facteurs de risque chez
les patients atteints de TVP [2]. Lincidence de la
TVP compliqguant le CVO rapportée dans la littéra-
ture est de 44 % [3-5] . A ce jour, la pathogenése
de la TVP reste encore obscure malgré le fait qu'elle
soit la principale cause de I'nypertension portale
chez les enfants et les adolescents [3]. Notre ob-
servation est singuliere par différents aspects: I'age
de révélation précoce a 3 mois de I'hypertension
portale en dehors de tout cathétérisme veineux
ombilical néonatal, la confirmation échographique
du cavernome porte a lI'age de 7 mois sans visuali-
sation de thrombus. Le cavernome porte supposé
étre secondaire a un accident thrombotique de la
veine porte est en fait associé a un déficit profond
et héréditaire de novo en protéine S.

Contrairement aux adultes, les études sur les
troubles thromboemboliques chez les enfants sont
rares, et a ce jour, seulement quelques études ont
évalué laprévalence des thrombophilies héréditaires
chez les enfants et adolescents atteints de TVP [6,
7, 9] Les déficits en inhibiteurs physiologiques de
la coagulation sont estimées a augmenter le risque
de thrombose veineuse profonde par environ 10
fois [8]. Les thrombophilies héréditaires connues
pour prédisposer a la TVP incluent certaines mu-
tations des génes de la prothrombine (mutation
G20210A), du facteur V Leiden, de la mutation
C677T de la méthyléne tetra hydrofolate réductase
(MTHFR) ou la déficience de l'un des anticoagu-
lants naturels protéines C, S ou antithrombine IlI
[9]. Le cavernome porte par thrombose chronique
de la veine porte d0 au déficit en protéine S a été
rarement rapporté dans la littérature chez I'enfant
et I'adolescent et exceptionnellement décrit chez le
nourrisson. La fréquence du déficit en protéine S

chez les enfants atteints de TVP varie de 13 a 65
% [6, 7]. Dans I' étude comparative cas - témoin la
plus large et la plus récente de la littérature [6], 31
garcons avaient exprimé les signes de TVP aun age
moyen de 4 ans avec des extrémes allant de 6 mois
a 16 ans par des manifestations hémorragiques
dans 87 % des cas et une splénomégalie dans 13 %
des cas. Le déficit en protéine S avait été retrouvé
dans 13 % des cas, en protéine C dans 13 % des
cas et les mutations des genes de la prothrombine,
du facteur V Leiden et de la MTHFR dans respec-
tivement 6,5; 9,7 et 677 % des cas. Notre patient
n'avait pas d'insuffisance hépatique a I'age de révé-
lation de I'nypertension portale et donc le niveau
de la protéine S dosé a 13 mois navait pas été ré-
duit en raison d'un dysfonctionnement hépatique.
Une étude faite chez des patients atteints de TVP
avec une fonction hépatique normale avait retrou-
vée des déficits seul ou combiné de la protéine C,
protéine S et de 'antithrombine dans 62% des cas,
mais les études familiales avaient suggéré que la
majorité d'entre elles étaient plutdt acquises qu'hé-
réditaires [9]. Pour notre patient, le déficit profond
en protéine S serait héréditaire de novo puisque la
fonction hépatique était normale et I'enquéte fami-
liale nucléaire était restée négative. Notre malade
associe aussi la présence de la mutation C677T du
gene MTHFR a l'état hétérozygote. Quoique de dé-
terminisme thrombotique peu élucidé [6], son as-
sociation au déficit en protéine S constituerait un
facteur de risque thrombotique supplémentaire et
inviterait a un age avancé de cet enfant ala préven-
tion des récidives thrombotiques en situation de
sepsis, de chirurgie ou d'immobilisation. Pour notre
patient la thrombose n'avait pas été objectivée a
I'échographie de 7 mois. Cependant la présence de
plusieurs facteurs de risque thrombotique a la pé-
riode néonatale (traumatisme obstétrical, asphyxie
périnatale, coagulation intra vasculaire disséminée)
mais sans cathétérisme de la veine ombilicale se-
rait a l'origine de I'hémorragie surrénalienne et de
la thrombose potentielle de la VP. Labsence de vi-
sualisation du thrombus a I'échographie de 7 mois
n‘élimine pas I'hypothese thrombotique de la veine
porte puisque l'enfant était déja au stade d'hy-
pertension portale a I'dge de 3 mois et que la for-
mation d'une vascularisation collatérale se réalise
entre 12 jours et 5 semaines du thrombus [7]. La
gestion des patients présentant une hypertension
portale avec thrombophilie sous-jacente repose
sur la sclérothérapie des varices cesophagiennes, le
traitement dappoint par le propranolol et le shunt
porto-systémique en cas de saignements graves.
Le réle des warfarine reste discutable [8].
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CONCLUSION :

Notre observation est singuliere par différents as-
pects: Il s'agirait du plus jeune nourrisson de la lit-
térature atteint de cavernome porte au stade d'hy-
pertension portale des I'age de trois mois avec un
déficit sévére en protéine S héréditaire associée a la
mutation du géne MTHFR al'état hétérozygote. Tout
accident vasculaire thromboembolique responsable
d'accident hémorragique ou thrombotique profond
chez le nouveau-né doit faire pratiquer un bilan de
thrombophilie au-dela de I'age de 3 mois.
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Fait clinique

Gliome du nerf optique bilatéral révélant une
maladie de Von Recklinghausen

Bilateral glioma of the optical nerve revealing Von
Recklinghausen disease

A. Chebil, A. Hsairi, R. Mammouri, M. Marzouki, L. EImatri

Service d'ophtalmologie B, institut Hédi Rais d'ophtalmologie de Tunis

RESUME :

But : Nous rapportons I'observation d'un enfant présentant un gliome bilatéral du nerf optique révélant une
maladie de Von Recklinghausen.

Observation : Nous rapportons le cas d'un garcon agé de 7 ans qui consulte pour une baisse de l'acuité
visuelle bilatérale. L'acuité visuelle était 2/10 aux deux yeux. L'examen de l'iris a mis en évidence des nodules
de Lish avec au fond d'ceil une paleur papillaire bilatérale. Limagerie par résonance magnétique retrouve un
gliome bilatéral des nerfs optiques. Lexamen général a noté des taches café au lait disséminées rentrant
dans le cadre de la maladie de Von Recklinghausen. Conclusion: Le diagnostic et la surveillance du sujet at-
teint de la maladie de Von Recklinghausen repose avant tout sur la clinique et secondairement sur l'imagerie
par résonance magnétique. Certaines atteintes oculaires en particuliers les gliomes du nerf optique sont
graves pouvant mettre en jeu le pronostic fonctionnel. Ceci justifie I'intérét d'un examen ophtalmologique
systématique chez ces patients.

ABSTRACT:

Purpose : We report the observation of a child with bilateral optic nerve glioma revealing Von Recklin-
ghausen disease.

Observation : We report the case of a 7-year-old boy consulted with bilateral visual loss. Visual acuity was
2/10 in both eyes. The examination of the iris showed nodules of Lish and fundus bilateral papillary pallor.
The magnetic resonance imaging revealed a bilateral optic nerve glioma. The general exam noted light
brown skin spots revealed Von Recklinghausen disease. Conclusion: The diagnosis and monitoring of the
patient with Von Recklinghausen's disease is primarily based on clinical and secondarily on magnetic reso-
nance imaging. Optic nerve glioma is a serious complication with functional prognosis. This justifies a rou-
tine eye examination in these patients.

Mots clés : Nerf optique; Tumeurs; Enfants
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Auteur correspondant :

Dr Ahmed CHEBIL /Service d'ophtalmologie B, Institut Hédi Rais, Boulevard 9 avril, 1006 Tunis, Tunisie.
Phone: +216 71 57 36 04 / Fax: +216 71 57 59 56

E-mail : E-mail :chebilahmed@yahoo.fr

Gliome du nerf optique bilatéral révélant une maladie de Von Recklinghausen 42




INTRODUCTION:

Les gliomes des nerfs optiques sont relativement
rares en pratique neurochirurgicale pédiatrique.
Ce sont des tumeurs graves qui sont le plus sou-
vent unilatérales évoluant de facon insidieuse vers
la cécité par atrophie optique [1]. Les gliomes des
voies optiques sont des tumeurs intracérébrales qui
touchent principalement les nerfs optiques et/ou
le chiasma optique et peuvent s'étendre jusqu'aux
voies optiques rétrochiasmatiques [1]. Elles peuvent
étre découvertes de maniére fortuite chez les pa-
tients porteurs d'une neurofibromatose de type 1
(NF1) ou la maladie de Von Recklinghausen, lors
d'une imagerie par résonance magnétique (IRM)
systématique ou lors de la surveillance. Par ailleurs,
elles peuvent se manifester par une exophtalmie
progressive et/ou une baisse de I'acuité visuelle uni
ou bilatérale et/ou un strabisme [1].

Nous rapportons l'observation d'un enfant agé de 7
ans présentant un gliome bilatéral du nerf optique
révélant une maladie de Von Recklinghausen.

OBSERVATION :

Nous rapportons l'observation d'un garcon agé de
7 ans sans antécédents particuliers qui a consulté
pour une baisse de l'acuité visuelle bilatérale évo-
luant depuis plusieurs mois sans autres signes as-
sociés.

L'examen ophtalmologique a révélé une acuité vi-
suelle corrigée a 2/10éme aux deux yeux, la pré-
sence de nodules a la surface de I'iris correspondant
aux nodules de Lish, par ailleurs, le reste de I'exa-
men du segment antérieur était sans particularités.
L'examen du fond d'ceil a révélé une paleur tempo-
rale bilatérale de I'anneau neuro-rétinien avec une
macula normale (Figure 1).

FIGURE 1: Clichés couleurs du fond d'ceil montrant
une paleur bilatérale du nerf optique

L'examen de l'oculomotricité et des annexes était
sans anomalies. L'examen pédiatrique a révélé la
présence de taches café au lait disséminées rentrant
dans le cadre de la maladie de Von Recklinghausen.
Nous avons complété I'examen par une imagerie
par résonance magnétique (IRM) cérébro-orbitaire
qui @ montré une augmentation du diametre des
nerfs optiques avec un élargissement fusiforme du

chiasma isosignal T1 hypersignal T2 rehaussé apres
injection de gadolinium, une extension postérieure
vers les bandelettes optiques évoquant un gliome
du chiasma et une atteinte des voies optiques rétro
chiasmatique avec présence de multiples lésions de
la substance blanche en hypersignal T2 dont lI'aspect
était en rapport avec des hamartomes (Figure 2).

FIGURE 2 : Imagerie par résonance magnétique cé-
rébro-orbitaire

A : Epaississement fusiforme des deux nerfs op-
tiques et du chiasma en hyposignal T1

B : Epaississement fusiforme des deux nerfs op-
tiques et du chiasma hypersignal T2

C: Gliome chiasmatique avec une extension vers les
bandelettes postérieures.

Le diagnostic d'un gliome bilatéral du nerf optique
révélant une maladie de Von Recklinghausen a été
retenu. En collaboration avec les neurochirurgiens,
une abstention thérapeutique a été préconisée
avec une surveillance de I'évolutivité.

DISCUSSION:

Les gliomes des voies optiques sont des tumeurs
rares qui représentent 3 a 5 % des tumeurs céré-
brales chez l'enfant [2]. Leur fréquence est estimée
a4 % de tous les gliomes ; 2,4 & 4 % de l'ensemble
des tumeurs orbitaires [3] et 4 % des tumeurs orbi-
taires de I'enfant [4]. Le diagnostic de gliome du nerf
optique est le plus souvent tardif au stade de neu-
ropathie optique avec retentissement sur la fonc-
tion visuelle comme c'est le cas de notre patient.
Le syndrome le plus connu associé aux gliomes des
voies optiques est la NF 1 et la fréquence de la NF
1 chez les patients ayant un gliomes des voies op-
tiques est estimée entre 30 et 58 % [4], tandis que
la prévalence des gliomes des voies optiques dans
la population de patients ayant une NF1 est évaluée
entre 1,5 et 19 % [4]. L'association d'un gliome des
voies optiques et d'une NF 1 a été proposée comme
étant un important facteur pronostique de ces tu-
meurs. Cependant, la revue de la littérature montre
des résultats disparates. Lexistence d'une NF1
double le risque de récidive apres exérése compléte
d'un GNO mais ne modifie pas le pronostic chez les
patients irradiés pour un gliome chiasmatique [5].
La baisse de l'acuité visuelle, voire la cécité mono-
culaire, est beaucoup plus fréquente pour les GNO
sporadiques que pour ceux associés a une NF1 [6].
Ainsi, Balcer et al, ont observé 25 % de baisse de
I'AV pour les GNO, 32 % pour les tumeurs chiasma-
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tiques et 61 % pour les tumeurs a développement
rétrochiasmatique dans leur série [7] La particularité
de notre observation est le caractére bilatéral et
I'atteinte des voies optiques rétrochiasmatiques qui
est rare et de mauvais pronostic. La bilatéralité est
retrouvée dans 10% des cas dans la littérature [7].

L'IRM est I'examen de choix lors du bilan initial et pour
surveiller la progression tumorale et la réponse au
traitement. La croissance des GNO est imprévisible
et variable, en particulier chez les enfants présentant
une NFL La prise en charge initiale neuro-ophtalmo-
logique et en imagerie par IRM et le suivi sont fon-
damentaux pour permettre de surveiller I'évolution
de la tumeur chez un individu donné [8] et de préci-
ser les indications thérapeutiques : abstention sous
surveillance, exérése chirurgicale et/ou traitement
oncologique. Quelques auteurs cependant recom-
mandent un controéle trimestriel pendant un a deux
ans, puis un contréle annuel [8]. Nous recomman-
dons le méme rythme des contrdles jusqu'a trois ans
apres le diagnostic, puis un suivi ophtalmologique
bi-annuel et une IRM tous les deux ans jusqu'a la
fin de la croissance. Lors du diagnostic, une attitude
conservatrice doit étre la régle. Seule une exophtal-
mie évolutive et/ou une aggravation visuelle sévere
posent un probléme de stratégie thérapeutique. La
constatation d'une augmentation de volume signi-
ficativement importante d'un gliome sur des IRM
répétées doit faire envisager en priorité un traite-
ment oncologique si l'acuité visuelle est conservée
ou utile. Une exérése chirurgicale ne doit étre en-
visagée gu'en cas d'exophtalmie menacante pour
I'ceil avec malocclusion palpébrale faisant craindre
des complications trophiques, esthétiques et infec-
tieuses ou en cas d'extension dans le canal optique
en direction du chiasma optique avec une fonction
visuelle sévérement altérée, voire une cécité [9].

CONCLUSION:

Le diagnostic et la surveillance du sujet atteint d'une
NF1 repose sur 'examen clinique et secondairement
sur l'imagerie par résonance magnétique. Certaines
atteintes oculaires en particuliers les gliomes du
nerf optique sont graves pouvant mettre en jeu le
pronostic fonctionnel. Cecijustifie I'intérét d'un exa-
men ophtalmologique systématique chez ces pa-
tients.
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Incessant idiopathic ventricular tachycardia in an
infant : a case report
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ABSTRACT:

Incessant ventricular tachycardia is rare in childhood and usually difficult to treat. We report a case of in-
cessant idiopathic ventricular tachycardia in a 9 month-old child complicated by tachycardia mediated car-
diomyopathy. The arythmia was resistant to Vagal maneuvers, multiple doses of adenosine and also to elec-
trical cardioversion. However, cardioversion was achieved with high dose of amiodaronne (800Omg/m2sc/
day). The heart has recovered a normal left ventricule function after 15 days of treatment. No recurrence of
arrhythmia was observed during 4 years of follow up.

Keywords :

Ventricular tachycardia ; amiodaronne ; cardiomyopathy ; infant

INTRODUCTION :

Ventricular tachycardia (VT) is rare in infancy and childhood. Few small pediatric series focused on this ar-
rhythmia have been reported in litterature. Roggen et al reported 27 cases of spontaneous VT in a pediatric
population, detected among 252000 children aged <16 years, being a VT incidence of 1,1 episodes/100000
childhood years (1). Idiopathic VT is the most frequent form in the observed cases of pediatric VT and in-
volving structurally normal hearts. Episodes of idiopathic VT are defined as sustained when lasting 30sec,
otherwise, they are defined as nonsustained or incessant. The VT is usually paroxysmal but occasionally
incessant in nature, and, thereby, may result in tachycardia mediated cardiomyopathy (TMC) (2); leading to
ventricular dilation and systolic dysfunction with signs and symptoms of heart failure (3). Incessant idio-
pathic VT represents a severe form of VT which could result in collapsus and death and often difficult to
manage in children.

We report an incessant idiopathic VT leading to TMC in a 9 month-old infant to highlight the difficulty of the
diagnosis confirmation of this arythmia and of its management in pediatric population.
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OBSERVATION :

A nine month-old male baby admitted for acute
dyspnea and poor feeding. He was a full term baby
born by normal delivery with uneventful antena-
tal and perinatal periods; the birth body weight
was 4300g. Upon admission, physical examina-
tion showed a normal grown child with a weight
of 9Kg (+ 0,2 standard deviations (SD)) and len-
gth of 73 cm (+ 1 SD). The body temperature was
at 375°C. The child was tachycardic (200/min),
polypneic (50/min) with oxygen saturation in air
at 96%, blood pressure at 100/75mmHg and no
heart murmur. Abdominal palpation found an iso-
lated hepatomegaly.

Chest X-ray revealed cardiomegaly (Cardio-thora-
cic ratio= 61%). Electro cardiogram (ECG) showed
a wide QRS tachycardia (QRS width=120ms) with
right bundle branch block (RBBB) morphology (Fi-
gure 1) suggesting a diagnosis of VT rather than
supraventricular tachycardia. Echocardiography
revealed dilated left ventricle with severe de-
pressed systolic function and mild mitral regurgi-
tation. Because echocardiography was performed
during tachycardia, calculation of an ejection frac-
tion was difficult and thus didn't be done. The co-
ronary arteries were normal, and no pericardial or
pleural effusion was detected.

FIGURE1la:

FIGURE1lb:

FIGURE 1 :ECG showing wide complex tachycardia
with QRS= 120ms, heart rate=200 beats per mi-
nute (figure 1a) and right bundle branch block mor-
phology (figure 1b)

Incessant idiopathic ventricular tachycardia in an infant : a case report

Biochemical analysis showed renal function with
normal level: blood urea= 7mmol/L, Creatinine= 34
mol/L; ionogram with natremia= 136mmol/L and
kaliema: 4,8mmol/L; Brain Nattriuretic peptid was
increased at 2477pg/ml; Serum transaminases
was at normal level (ASAT= 36/ ALAT=43UI/L) and
Creatine phosphokinase level was above 38UI/L.
Troponin | was at 0,1g/L (normal < 0,04). The com-
plete blood count showed severe anemia with he-
moglobin=10,7g/dl, White blood cells= 7830/mm3,
Platelets= 350000/mm3. Thyroid hormones were
in normal levels with free thyroxine and thyroid
stimulating hormone levels were 1,33 ng/dl (nor-
mal range: 0,70- 1,48ng/dl) and 1,9 Ul/ml (hormal
range: 0,35- 4,94mU/I), respectively. The arythmia
was resistant to Vagal maneuvers, multiple doses
of adenosine and also to electrical cardioversion.
We decided to treat the child with oral Amioda-
rone (500mg/m2sc/day). The dosage was then
increased to 800mg/m2sc/day since there was
no cardioversion of the tachycardia. With this new
dosage we obtained cardioversion to a normal si-
nus rhythm after 7 days of treatment. ECG in sinus
rhythm was normal with a corrected QT interval of
420 ms. Echocardiographic evaluation after 15th
days of treatment showed complete reversal of
left ventricular function with a left ventricle sizes
and systolic function at normal ranges. No recur-
rence of arrhythmia was observed during 4 years
of follow up.

DISCUSSION :

Our case illustrate a severe situation to manage.
Firstble, it was difficult to differentiate between
VT and supraventricular tachycardia, with aberrant
conduction. In fact, VT is usually misdiagnosed as
supraventricular tachycardia. Atrioventricular dis-
sociation or sinus capture and fusion beats are
characteristic of VT and could be usefull to diffe-
rentiate between these twoo diagnosis. However,
these signs occur in only 60% of cases (4). ECG
assessment of VT can define the site of origin of
the VT based on the bundle branch block morpho-
logy (5). Usually left bundle branch block morpho-
logy VT arises from the right ventricle and RBBB
morphology VT arises from the left ventricle (5). In
our patient, there was no atrioventricular dissocia-
tion on ECG, nor sinus capture and fusion beats.
However, the QRS morphology in V1-V3 showed
a RBBB pattern suggestive of VT arising from the
left ventricule. Vagal maneuvers, adenosine, and
cardioversion were attempted without success or
slowing. This fact was a second argument for the
VT diagnosis rather than supraventricular tachy-
cardia.

Severals cardiac disease could be complicated by
VT such as myocardial hamartomatous, myocar-
ditis or a long QT interval (6). Dilated cardiomyo-
pathy could be also cause VT as well as be the
consequence of this arythmia. The distinction
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between these twoo diagnosis is a challenge
for the physician. The rapid improvement of left
ventricular dysfunction after resolution of the
arythmia confirmed the diagnosis of TMC in our
patient. Several tachyarrhythmias have been re-
ported to result in ventricular dysfunction es-
pecially supraventricular tachycardias. However,
idiopathic incessant VT leading to a TMC is a very
rare form of clinical presentation (7). Garson et al
(6) reported 21 cases of incessant VT in infants. All
of these children had no structural abnormalities
found on the echocardiogram or angiocardiogram.
Because of the continued tachycardia and the re-
sistance to antiarrhythmic drugs, surgical treat-
ment was performed for all patients. In 15 cases
of them a tumor was found in biopsy: 13 myocar-
dial hamartomas and 2 rhabdomyomas. Although,
the myocardial biopsy could be normal, diagnosis
of cardiac tumor could not be excluded definitely.
The hamartomatous focus might be microscopic
in size and missed by intra-operative biopsy. Thus,
it seems that in infancy, incessant ventricular ta-
chycardia may be due to a cardiac tumor, despite a
normal echocardiogram (8) and in these situations,
it will be recommended to complete investigations
by either cardiac magnetic resonance imaging or
positron emission tomography (6).

Incessant VTs are usually difficult to treat and re-
fractory to conventional or investigational antiar-
rhythmic drugs (8). Early and agressive treatment
is indicated ; otherwise it could result in cardiac
arrest. In patients hemodynamically stable, like our
patient, high dose of amiodarone (500 to 2000
mg/m2/24 hr) is the treatment of choice for VT in
children, even by oral administration (9). Patiens
with VT refractory to drugs could be treated by
radiofrequency catheter ablation, or even invasive
surgical procedures (8).

CONCLUSION::

Incessant idiopathic VT is a rare and severe aryth-
mia which could be life-threatning in infancy. Its
treatment is difficult. Our case showed that amio-
daronne with high dose may have a good result.
Patients presenting this arythmia should be fol-
lowed up regularly in order to detect recurrence or
apearence of cardiac tumor.
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Une tamponnade compliquant un cathéter veineux
ombilical
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RESUME :

L'épanchement péricardique compliquant un cathétérisme veineux ombilical est une complication rare. |l
s'agit d'une urgence diagnostique et thérapeutique pouvant mettre en jeu le pronostic vital. Nous rappor-
tons une observation d'un prématuré qui a survécu a une tamponnade résolue apres une péricardiocenthé-
se. Nous insistons sur I'importance de vérifier la bonne position du cathéter veineux ombilical.

ABSTRACT:

Pericardial effusion in neonates due to umbilical venous catheter is a rare condition. It is an threatining life
condition requiring an early diagnosis and a vigourous rescucitation. This report illustrate a cardiac tampon-
nade in a premature infant who went a lifesaving urgent pericardiocentesis. We highlight the importance of
confirming the correct position of the umbilical venous catheter.

Mots clés : cathéter veineux ombilical - épanchement péricardique - tamponnade cardiaque - péricar-
diocenthése

Keys words : Pericardial effusion - Umbilical venous catheter - cardiac tamponade - pericardiocentesis
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INTRODUCTION :

Le cathétérisme veineux ombilical (CTVO) est lar-
gement utilisé pour l'abord veineux urgent chez le
nouveau-né en réanimation, ce qui n'est pas dénué
de risque [1].

Les complications sont essentiellement méca-
niques, dues au mauvais placement du CTVO.

La tamponnade est une des complications rares,
dangereuses pouvant étre rapidement fatale. Le
risque de survenue de cette complication est ma-
joré lorsque le cathéter est positionné loin dans
l'oreillette droite.

Nous rapportons le cas d'une tamponnade compli-
quant un CTVO mal placé chez un prématuré.

Cas Clinique:

Il s'agit d'un nouveau-né de sexe masculin, né par
césarienne a un terme de 31 semaines daménor-
rhée, avec un poids de naissance de 1160g, admis
en réanimation pour détresse respiratoire néo-
natale immédiate. Il est issu d'une grossesse bien
suivie, d'une mere agée de 36ans, multipare, por-
teuse d'un lupus érythémateux disséminé, sous
corticoides. L'accouchement s'est déroulé sans in-
cidents. LApgar de naissance était 9 a la cinquiéme
minute et 10 a la dixiéme minute de vie. L'examen
clinigue en réanimation a montré une détresse res-
piratoire avec un score de Silverman a 2. Le reste
de I'examen était sans anomalies. La radiographie
du thorax a montré un volume pulmonaire normal.
Il a été mis sous ventilation non invasive. Un CTVO
numéro 3 (Vygon R) a été mis en place afin d'assu-
rer une alimentation parentérale, indiquée devant le
retard de croissance intra-utérin associé a la pré-
maturité. Le CTVO aétéfixé aurepere 75 et il a été
considéré en place sur une radiographie du thorax
per-procédure (Figurel).

FIGURE 1: Position intracardiaque du cathéter vei-
neux central sur la radiographie du thorax.
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A j4 de vie, le nouveau-né a présenté une instal-
lation brutale d'un état de choc, une bradycardie
et une hypotension artérielle avec une pression ar-
térielle moyenne a 25 mmHg. Il a été intubé et a
recu un remplissage vasculaire par un bolus de 10
mil/kg de sérum physiologique et mis sous adréna-
line sur une voie veineuse axillaire. Le CTVO a été
retiré d'urgence dans I'hypothése d'une infection
nosocomiale sur cathéter. Une antibiothérapie a
large spectre a été administrée apres hémoculture.
Devant le caractére réfractaire du choc, une écho-
graphie cardiaque a été pratiquée et a conclut a un
épanchement péricardique (EP) circonférentiel de
grande abondance comprimant les cavités droites
a l'origine d'une adiastolie (Figures 2).

FIGUREA

FIGUREB

FIGURE 2 (A et B) : Epanchement péricardique
comprimant le coeur avant(A) et aprés(B) ponction.

Une péricardiocenthése a été réalisée sous contrdle
échocardiographique ramenant 10ml de liquide
jaunatre, permettant une amélioration spectacu-
laire de I'état hémodynamique.

L'analyse biochimique du liquide de ponction a
montré gu'il s'agissait du liquide de la perfusion pa-
rentérale. Lantibiothérapie a été arrétée au bout de
72heures devant la négativité du bilan infectieux.
L'évolution a été favorable avec extubation au bout
de 2 jours de ventilation assistée. Lalimentation

49




parentérale a été par la suite assurée via un cathéter
épicutanéo-cave dont la position a été contrblée
par I'échographie cardiaque. Le péricarde était sec.

DISCUSSION :

Le cas de notre patient illustre une complication
grave du CTVO. Bien que rare, 'EP compliquée de
tamponnade a mis en jeu le pronostic vital de notre
patient. La position intracardiaque du CTVO était
vraisemblablement en cause.

La position intracardiaque de l'extrémité inférieure
du cathéter ou la présence de boucles ou d'angu-
lations aigues avec la paroi cardiaque ont été lar-
gement incriminées dans la genése d'un EP sur un
cathéter veineux central [1-2]. La position intracar-
diaque avait été trouvée dans 82 % des cas d'EP
rapportées par Nowlen et al. [3], et dans 15 des 16
cas rapportés par Jouvencel et al. [1].

Cette complication aurait du étre prévenue par le re-
trait du cathéter. La meilleure position recommandée
est au niveau de la jonction entre la veine cave infé-
rieure et |'oreillette droite, en dehors de la cavité car-
diaque (au niveau des corps vertébraux D8-D9) [2-
3-4]. Les méthodes de calculs se basant sur le poids
sont les plus utilisés pour estimer la longueur d'in-
sertion et le repére du CTVO:((3xPds(en Kg)+9)/2+1)
[5]. A noter que chez les nouveau-né prématurés et
surtout les faibles poids de naissance, les méthodes
de calcul restent insuffisantes pour préciser la posi-
tion adéquate du CTVO et la position doit étre véri-
fiée sur le contréle radiologique surtout que la perte
pondérale des premiers jours de vie et la diminution
de la circonférence abdominale peut entrainer des
complications liées a la migration de cathéter ou a
son repositionnement [6].

La présentation clinique bruyante dans notre ob-
servation est en rapport avec un retard diagnostic
de I'épanchement qui a conduit au choc cardiogé-
nique. Le diagnostic de la tamponnade repose sur
I'échographie cardiaque.

L'EP doit étre redouté chez tout nouveau-né ayant
un cathéter veineux central et présentant une dé-
térioration clinique brutale [2-3-7].

CONCLUSION :

Cette observation rappelle l'importance de la véri-
fication et de la correction de la position du CTVO
afin de prévenir les complications qui peuvent
mettre en jeu le pronostic vital. Nous insistons sur
l'apport de I'échographie cardiaque dans le dia-
gnostic des complications liées aux cathéters vei-
neux centraux.
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Fait clinique

Une mucoviscidose compliquée d'aspergillose
broncho-pulmonaire allergique
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RESUME :

Laspergillose broncho-pulmonaire allergique ou ABPA est une pathologie rare et sévére qui survient chez
des terrains particuliers, notamment les patients présentant un asthme ou une mucoviscidose. Elle est se-
condaire a la co-existence de l'aspergillus dans les voies respiratoires et d'une réaction d'hypersensibilité vis-
a-vis des antigénes aspergillaires. La réaction inflamsmmatoire qui en résulte est a lI'origine de manifestations
cliniques, radiologiques et immunologiques avec dégradation de la fonction respiratoire. Le diagnostic
n'est pas facile et repose sur un faisceau d'arguments. Le traitement a pour objectifs principaux le controle
des exacerbations et la prévention des séquelles pulmonaires ; il repose sur I'association de corticothérapie
générale prolongée et d'un antifongique, essentiellement l'itraconazole.

Nous rapportons l'observation d'une fille suivie des le jeune age pour mucoviscidose, qui a présenté a l'age
de 6 ans un tableau respiratoire sévere non amélioré par un traitement antibiotique et bronchodilatateur
avec des anomalies radiologiques nouvelles faites d'infiltrats alvéolo-interstitiels. Les explorations immu-
nologiques ont montré des IgE totaux trés élevés, des IgE spécifiques positives a Aspergillus fumigatus,
Aspergillus Aternata et Aspergillus cladosporium et une sérologie aspergillaire positive. L'association de
tous ces éléments sur ce terrain particulier nous a permis de retenir le diagnostic d’ABPA. La conduite était
de mettre I'enfant sous corticothérapie orale pendant 3 mois associée a l'itraconazole puis au voriconazole
avec une nette amélioration clinique et radiologique.
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INTRODUCTION :

Laspergillose broncho-pulmonaire allergique ou
ABPA est une complication reconnue de la muco-
viscidose [1]. Son diagnostic n'est pas facile chez les
patients atteints de mucoviscidose [2]. Un diagnos-
tic précoce de la maladie et de ses exacerbations
est recommandé afin d'éviter la progression vers les
bronchectasies [3]. Nous rapportons le cas d'une
fille connue porteuse d'une mucoviscidose qui s'est
compliqué d’ABPA a l'age de 6 ans.

Observation :

Il s'agit d'une fille agée actuellement de 7 ans,
connue porteuse d'une mucoviscidose depuis l'age
de 5 mois. Elle était issue d'un mariage consan-
guin de 2éme degré, née a terme sans incidents,
avec notion de diarrhées chroniques depuis l'age
de 1 mois traitées symptomatiquement. Elle était
admise dans notre service a I'age de 4 mois dans
un tableau de déshydratation sévere, hypotrophie,
anémie et hépatomégalie. Le diagnostic de muco-
viscidose a été évoqué et confirmé par deux tests
delasueuravecau lertest:[Cl-] = 233 mmol/1000g
de sueur, et au 2éme test (test a la pilocarpine) [Cl-]
= 152 mmol/1000g de sueur). L'étude en biologie
moléculaire a mis en évidence la mutation AF508.
Depuis elle était mise sous traitement (extraits
pancréatiques, vitamines K, E et D, NaCl et cortico-
thérapie inhalée) et suivie réguliérement a la consul-
tation externe avec une bonne observance théra-
peutique.l'évolution était marquée par une nette
amélioration des symptémes digestifs avec récu-
pération d'une trophicité normale et d'un bon état
nutritionnel. Sur le plan respiratoire, elle a présenté
plusieurs épisodes d'infections broncho-pulmo-
naires traités soit en ambulatoire soit en intra-hos-
pitalier, plusieurs germes étant retrouvés a I'ECBC
(Pseudomonas aeroginusa, Staphylocoque aureus,
Serratiamarcescens...), sans qu'il y ait une colonisa-
tion par un germe particulier. Le scanner thoracique
réalisé al'age de 5 ans a objectivé une dilatation des
bronches diffuse (figure 1), et les EFR ont montré
une distension pulmonaire stade Il

FIGURE 1 : Scanner thoracique a l'age de 5 ans mon-
trant des dilatations des bronches bilatérales diffuses

A I'age de 6 ans, elle était hospitalisée pour fievre,
dyspnée, toux, encombrement bronchique, avec
des expectorations épaisses et verdatres évoluant
depuis O3 jours. A lI'examen, elle était fébrile avec
un état général altéré, polypnéique a 53 ¢/mn, avec
des signes de lutte intenses et des rales sibilants et
crépitants aux deux champs pulmonaires. La satu-
ration en oxygene était a 89% a l'air ambiant. Lara-
diographie de thorax a objectivé des infiltrats pul-
monaires alvéolo-interstitiels bilatéraux (figure n°2).

FIGURE 2 : Radiographie de thorax de face a l'ad-
mission : infiltrat alvéolo-interstitiel bilatéral

A la biologie, elle avait une CRP a 91mg/l, une hy-
perleucocytose a 15000/mm3 avec formule pana-
chée et une hyper-éosinophilie a 14% soit 2100/
mm3. La conduite était de mettre I'enfant sous oxy-
génothérapie, nébulisations (bronchodilatateurs,
corticoides et colimycine) et de prescrire une anti-
biothérapie intraveineuse probabiliste (tazocilline +
amikacine). Cependant, il n'y avait aucune améliora-
tion clinique avec persistance de la dyspnée, de la
fievre et de I'hypoxie. L'examen cytobactériologique
des crachats 3 jours de suite est revenu négatif. La
sérologie des germes atypiques, la recherche de BK
dans les crachats et l'intradermo-réaction a la tu-
berculine sont revenus négatifs. Devant ce tableau
infectieux sévére et inexpliqué, nous avons évoqué
I'éventualité d'une cause fongique, notamment une
aspergillose pulmonaire, un abcés fongique ou une
ABPA. Nous avons donc demandé le dosage des
IgE totales, revenues élevés a 20600Ul/I, et la re-
cherche des IgE spécifiques, revenues positives a
Aspergillus fumigatus, Aspergillus Aternata et As-
pergillus cladosporium. La sérologie de I'Aspergillus
Fumigatus était également positive. L'association
de ce tableau clinique, d'hyperéosinophilie, des IgE
Totales>1000 Ul/ml,de sérologie positive, d'IgE
spécifiques positifs a Aspergillus Fumigatus, des
anomalies radiologiques nouvelles avec absence
d'amélioration sous antibiotiques chez un enfant
d'age supérieur a 6 ans, porteur de la mutation
F508, nous a permis de retenir le diagnostic d'une
ABPA. La patiente a été mise sous corticothérapie
a base de prednisoloneQ,5 mg/kg/j pendant 7 jours
puis dégression sur 3 mois, associée a un traitement
antifongique a basse d'itraconazole (Sporanox®) 10
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mg/Kg/j. Cependant, elle a rapidement développé
une réaction allergique a ce dernier nécessitant son
arrét et la mise sous voriconazole (VFend®) 8mg/
kg/j. L'évolution était marquée par une nette amé-
lioration de I'état respiratoire avec disparition des
anomalies radiologiques 8 jours apres le début de
traitement (figure n°3).

FIGURE 3 : Radiographie de thorax 8 jours aprés le
début de traitement : disparition de l'infiltrat pul-
monaire

La durée totale du traitement antifongique était de
3 mois.Les EFR réalisés 5 mois apres cet épisode
ont montré : CVF= 78% (91%), VEMS=73% (79%),
DEMM25-75=50% (50%).

Discussion:

Les aspergillus sont des moisissures saprophytes
présents d'une facon ubiquitaire dans I'environne-
ment extérieur (air, sol, eau, végétations.) mais éga-
lement a l'intérieur de certains locaux humides ou
mal aérés. Asperqillus fumigatus (figure 4) est l'es-
peéce la plus souvent impliquée dans la pathologie
humaine.

FIGURE 4 : microphotographie d'Aspergillus Fumi-
gatus.

La contamination se fait le plus souvent suite a I'in-
halation de spores dont la petite taille (3-5 um) leur
permet d'arriver aux vois aériennes les plus distales
[4]. Chez lindividu immunocompétent, ces spores
sont rapidement éliminées ; mais quand il sagit
d'un terrain particulier (atopie, épithélium fragilisé,
altération du transport muco-ciliare..), Aspergillus-

fumigatus peut étre responsable de plusieurs pa-
thologies respiratoires sévéres [5, 6]. Ainsi, plusieurs
formes clinico-immunologiques peuvent se voir :
Linfection aspergillaire, la colonisation aspergillaire,
la sensibilisation a aspergillus, 'aspergillose invasive,
I'ABPA .. [6]. Cette derniére survient chez des sujets
prédisposés, essentiellement les patients asthma-
tiques ou atteints de mucoviscidose ; sa prévalence
est de l'ordre de 3 a 13% chez les patients asthma-
tiques et de 2 a 15% chez les patients atteints de
mucoviscidose [7]. Aspergillus fumigatus est l'orga-
nisme le plus souvent incriminé, mais d'autres es-
peces peuvent étre en cause : A. flavus, A. niger, A.
nidulans, A. clavatus, A. glaucus, A. terreus, A. ory-
zae, et A. ochraceus [2].

La physiopathologie de I'ABPA est complexe et
fait intervenir plusieurs mécanismes immunitaires,
principalement des réactions hypersensibilité type
1 avec présence d'IgE et d'hypersensibilité type 3
avec présence d'anticorps précipitant [1]. Chez les
patients atteints de mucoviscidose, le défaut de
clairance muco-ciliaire et l'immunité précaireen-
trainent une accumulation des spores d'aspergillu-
sinhalés dans les voies aériennes. Ceci va provoquer
une libération importante de protéines et de fac-
teurs de virulence aspergillaires (superoxidedismu-
tases, catalases, protéases, phospholipases..) qui
sont nocifs directement sur I'épithélium mais qui
ont également un haut pouvoir antigénique. Les lé-
sions endothéliales vont favoriser la dissémination
d'une grande quantité d'antigénes aspergillaires
dans les secteurs vasculaires et interstitiels, ce qui
va induire une réaction immunitaire via les lympho-
cytes T avec augmentation des CD4+Th2. Ces der-
nierssont responsables d'une réaction immunitaire
humorale qui va aboutir a la libération d'IgE qui vont
provoquer la dégranulation des mastocytes avec
libération d'histamine, de leucotriénes et d'autres
meédiateurs d'ou le bronchospasme ainsi que les
autres manifestations d'hypersensibilité.Les poly-
nucléaires éosinophiles jouent également un réle
important en fixant les IgE, Les IgAet les IgG anti
aspergillaires et en libérant de multiples protéines
inflamlnmatoires qui vont aggraver encore les Iésions
endothéliales. Les lésions continues des cellules
épithéliales déclenchent des processus de répara-
tion qui induisent un afflux de protéines de la ma-
trice extracellulaire dans la lumiere des voies respi-
ratoires, or ces protéines vont favoriser I'accrochage
d’Asprgillusfumigatus et contribuer davantage a la
pérennisation des Iésions avec aggravation de l'in-
flammation et formation de bronchectasies [2, 4].

Il existe une prédisposition génétique pour ’ABPA. Le
CFTR est lui-méme un facteur prédisposant a I'AB-
PA puisqu'une seule mutation du CFTR augmente
par 10 le risque de développer une cette maladie
versus des sujets contréles [8]. Plusieurs études ont
montré un risque plus important de développer une
ABPA chez les sujets porteurs de I'haplotype HLA
DR2, DR5 et probablement HLA DR4 et DR7 [2].
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La cascade de réactions inflammatoiressus-ci-
téeaura une traduction clinique assez sévere. En ef-
fet, nous retrouvons classiquement dans les ABPA
un bronchospasme et/ou un wheezing résistants
au traitement bronchodilatateur, une hyperréac-
tivité bronchique (retrouvée depuis des mois chez
les asthmatiques), une toux grasse avec expecto-
rations épaisses verdatres, brunes ou noiratres [4,
5]. Le tableau peut étre celui d'une broncho-pneu-
mopathie qui persiste malgré une antibiothérapie
bien conduite. Il existe souvent une aggravation
importante de la fonction respiratoire chez les pa-
tients atteint mucoviscidose au cours de I'épisode
aigu. Tous ces signes étaient présents chez notre
patiente au moment du diagnostic.

Sur le plan radiologique, IABPA se traduit par des
images labiles et/ou fixes. Les images labiles cor-
respondant a des infiltrats parenchymateux hété-
rogénes périhilaires, des opacités systématisées
rétractiles ou des impactions mucoides. Les lésions
fixes traduisant soit des bronchectasies proxi-
males, cylindriques pour la plupart, exceptionnel-
lement kystiques ou varigqueuses ; soit des images
de fibrose cicatricielle Ces images sont bien visibles
a la radiographie de thorax ou mieux encore sur le
scanner thoracique [2, 5]. Chez notre patiente, en
plus des anciennes images de DDB, nous avons ob-
jectivé des lésions labiles en rapport avec l'infiltrat
parenchymateux, qui ont rapidement disparu sous
traitement.

La survenue d'une ABPA s'accompagne d'une al-
tération importante de la fonction respiratoire [2,
5]. Au cours des poussées, les EFR objectivent une
diminution du VEMS, de la CV. de la CPT et de la DLCO ;
il existe une majoration du syndrome obstructif
mais un syndrome restrictif peut se voir [1]. En cas
de rémission, les EFR reviennent généralementa
I'état de base. Toutefois, la réversibilité du trouble
ventilatoire obstructif est moins fréquente et moins
importante dans 'ABPA, comparée a celle des pa-
tients asthmatiques [2]. En absence de traitement,
I'évolution se fait vers un profil mixte en rapport
avec la fibrose pulmonaire et les bronchectasies
[1]. En effet, il a été décrit que 'ABPA évoluait en 5
stades chez les enfants atteints de mucoviscidose :
aigu, remission, exacerbation,corticodépendance et
fibrose [8]. Par ailleurs, il a été démontré que la pré-
sence d'une infection chronique ou d'une colonisa-
tion par le Pseudomonas est un facteur aggravant
et serait responsable d'une détérioration encore
plus sévére de la fonction respiratoire [2].

Le diagnostic d’ABPA est difficile. Il est habituelle-
ment retenu suite a l'association de signes cliniques,
radiologiques et immunologiques selon les criteres
de Patterson (tableau 1) [9].

Tableau I: Critéres diagnostiques de I'ABPA selon
Patterson (d'aprés (9))

Critéres majeurs Critéres mineurs

Présenced 'Aspergillus fumigatus dans
I’expectoration

Bronchospasme

Infiltrats pulmonaires (transitoires ou fixés)
Présence de moules bronchiques dans

Présence de bronchectasies proximales I’expectoration

Hyperéosinophilie> 500/mm3 Tests cutanés positifs vis-a-vis d’Aspergillus

IgE totales > 1000U/ml Jfumigatusen lecture retardée

Tests cutanés positifs vis-a-vis d’Aspergillus
fumigatusen lecture immédiate

RAST >2

Précipitines> 2 arcs

Diagnostic retenu si 7 critéres majeurs ou 6 critéres majeurs et 2 critéres mineurs

Mais ces criteres ont été sujets a des controverses
et plusieurs auteurs ont proposé d'autres criteres,
tels que ceux proposés en 2013 par The Interna-
tional Society for Humanand Animal Mycology [9].
(tableau 2), eux méme révisés par le méme groupe
en 2016 [7].

Tableau lI: Critéeres diagnostiques de I'ABPA selon
Patterson (d'aprés (9))

Facteurs prédisposant

Asthme bronchique, mucoviscidose

Critéres obligatoires (les 2 sont obligatoires)

- Test cutané positif type 1 a Aspergillus (hypersensibilité immédiate) ou
augmentation des IgE spécifiques adspergillus
- Augmentation des IgE totales (> 1000 UI/mL)

Autres critéres (au moins 2/3)

- Sérologie Aspergillus fumigatus positive
- Anomalies radiologiques compatibles avec ABPA (labiles ou fixes)
- Hyper-éosinophilie > 500 /mm’

Une fois le diagnostic posé, une prise en charge op-
timale doit étre proposée au patient afin de traiter
I'épisode aigu mais également de prévenir les exa-
cerbations et de limiter les séquelles pulmonaires.
Le traitement repose essentiellement 2 molécules :
les glucocorticoides et l'itraconazole [6, 7,11, 12]. La
corticothérapie prolongée, par son action antiin-
flammatoire, a largement démontré son efficacité.
La voie orale est a privilégier par rapport a la voie in-
traveineuse car elle offre les mémes avantages avec
moins d'effets indésirables [13]. Cependant plu-
sieurs protocoles ont été proposés sans qu'il y ait
de consensus. Certains auteurs préconisent du pre-
dnisolone 0,5 mg/kg/j pendant 1 a 2 semaines, puis
1 jour sur 2 pendant 6 a 8 semaines, puis faire une
dégression tous les 15 jours [14]. D'autres auteurs
recommandent prednisolone 0,75 mg/kg/j pendant
6 semaines, puis 0,5 mg/kg/j pendant 6 semaines,
puis faire une dégression tous les 6 semaines (du-
rée totale : 6 a 12 mois) [15, 16]. Ce dernier régime
serait associé a des taux de rémission plus impor-
tants et une cortico-dépendance plus faible [16];;
toutefois ceci reste a vérifier par d'autres études,
d'autant plus qu'il faut prendre en considération les
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effets indésirables d'une corticothérapie aussi pro-
longée chez l'enfant.Les antifongiques ont un réle
important dans la prise en charge de I'ABPA ; en
effet ils diminuent la charge fongique dans le pou-
mon, ce qui permet de minimiser la stimulation an-
tigénique et de réduire ainsi la réaction immunitaire
délétere [17]. Litraconazole est la molécule de choix
vu son efficacité et sa bonne tolérance. Associé a la
corticothérapie, l'itraconazole permet de réduire la
durée de celle-ci et de diminuer les formes corti-
co-dépendantes [18]. Le voriconazole peut étre uti-
lisé en cas d'échec thérapeutique ou de résistance
a l'itraconazole [18]. Chez notre patiente, le vorico-
nazole était indiqué devant une réaction allergique
a l'itraconazole avec de bons résultats.

De nouvelles molécules ont été proposées pour le
traitement de I'ABPA. Lomalizumab, un anticorps
monoclonal humanisé anti-IgE, a donné des ré-
sultats prometteurs : amélioration des signes cli-
nigues, de la fonction respiratoire, diminution de la
cortico-dépendance [19-21]. Toutefois, il reste un
traitement onéreux, et des études prospectives et
plus larges sont nécessaires avant de recomman-
der son usage. Récemment, une équipe francaise
a commencé a tester 'efficacité de 'amphotéricine
B liposomale nébulisée (LamB) comme traitement
d'entretien des ABPA. Les résultats de cette étude
ne sont pas encore publiés [22].

Conclusion:

La mucoviscidose est une pathologie lourde qui
peut étre greffée de plusieurs complications res-
piratoires sévéres parmi lesquelles figure 'ABPA. II
est important d'évoquer cette entité devant cer-
tains signes cliniques et radiologiques et d'orien-
ter les examens complémentaires afin de poser le
diagnostic précocement. L'association corticothé-
rapie générale et itraconazole a permis de réduire
la morbidité de I'ABPA, toutefois, des recherches
plus poussées sont nécessaires afin de prévenir la
fibrose pulmonaire et le déclin de la fonction res-
piratoire.
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Lu pour vous

Complementary Feeding: A Position Paper by the
European Society for Paediatric Gastroenterology,
Hepatology, and Nutrition (ESPGHAN) Committee

on Nutrition

(JPGN. 2017;64:19-32)
S. Yahyaoui, S. Mazigh Mrad

Service de Médecine Infantile C, Hopital d'enfants Béchir Hamza de Tunis

La diversification alimentaire, telle que définie par 'OMS, est l'introduction d'aliments liquides ou solides
autres que le lait maternel et les formules infantiles. Elle correspond a une étape ou le lait maternel seul
est insuffisant pour couvrir 'augmentation des besoins énergétiques et nutritifs du nourrisson en pleine
croissance. Le manque de données scientifiques précises est a l'origine d'une grande variabilité des recom-
mandations d'un pays a l'autre. Néanmoins, ces dernieres années, des nouvelles données ont été publiées,
y compris des données provenant des essais contrdlés.

L'objectif de cet article était de réviser le « position paper » publié par le comité de nutrition de 'ESPGHAN
en 2008 (JPGN 2008;46:99-110).

Les recommandations actuelles rejoignent celles de 2008 concernant l'age et les méthodes de la diversifi-
cation. Cependant, le niveau de preuve est plus important. Les auteurs avaient élaboré leurs recommanda-
tions a travers une revue systématique de la littérature incluant essentiellement les essais randomisés, les
revues systématiques et les méta-analyses. Nous nous proposons de rappeler ces recommandations ,point
par point.

L'age de diversification : Les experts préconisent I'allaitement maternel exclusif jusqu'a I'age de 4 mois
révolus et 'introduction progressive d'autres aliments solides et liquides autres que le lait entre 'age de 4 et
6 mois pas plus tét ni plus tard. Le lait de vache entier, trop riche en protides et en calories, est déconseillé
comme boisson principale avant 12 mois.

Aliments allergéniques : Une augmentation de la prévalence des allergies alimentaires est rapportée
dans les pays arevenu élevé malgré les restrictions et le retard d'exposition a des aliments potentiellement
allergéniques, y compris le lait de vache, les ceufs,

le poisson, le gluten, l'arachide et les graines. En outre, les pays dans lesquels les arachides sont couram-
ment utilisées comme aliments de sevrage, ont une faible incidence d'allergie aux arachides. Par ailleurs,les
données récentes de la littérature suggérent que les phénomenes de tolérance nécessitent une exposition
répétée a l'allergéne. Les aliments potentiellement allergisants peuvent ainsi étre introduits des le début de
la diversification alimentaire. Pour les enfants présentant un risque élevé d'allergie a l'arachide, l'introduction
de produits a base d'arachide peut étre effectuée entre 4 et 11 mois apres avis d'un expert. Le gluten peut
étre introduit dans l'alimentation entre 4 et 12 mois, a condition de limiter les quantités consommeées. L'in-
troduction tardive de gluten pourrait diminuer l'incidence de la maladie cceliaque avant I'age de 2 ans mais
elle n'a aucun effet sur l'incidence cumulée et la prévalence de la maladie durant I'enfance. En outre I'in-
troduction de gluten avant I'age de 3 mois augmente le risque de diabéte type 1 chez les enfants a risque.

Diversification et risque infectieux : En dehors des infections respiratoires hautes, il n'y a pas de
preuves suffisantes de l'effet protecteur de I'allaitement maternel exclusif au-dela de 4 mois contre les
agents infectieux.
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Diversification : quoi et comment ?

L'excés d'apport calorique au moment de la diversification multiplie le risque d'obésité a l'enfance par 2 a
3. Les lipides doivent constituer 40% de l'apport calorique quotidien. De  méme, les apports excessifs
en protéines augmentent le risque de surpoids et d'obésité a moyen et a long terme. Ainsi, il est préconisé
que ces apports soient inférieurs a I'équivalent de 15 % des apports énergétiques quotidiens. La diversifica-
tion doit comporter des aliments naturellement riches en fer, tels que des produits carnés, ou des aliments
enrichis en fer.

Une diversification alimentaire de type végétarienne n'‘est pas formellement proscrite. Elle doit cependant
étre mise en place sous contréle médical ou diététique afin d'éviter les carences en micronutriments.

Concernent les stratégies générales a adopter par les parents en termes de méthode d'alimentation, I'utili-
sation prolongée d'aliments semi liquides ou en purée est a éviter. Lintroduction des textures doit suivre le
développement de I'enfant. Lenfant doit étre encouragé a manger progressivement par lui-méme. A partir
de 12 mois, il devrait principalement boire avec un verre ou une tasse.

Par ailleurs, il faut habituer le nourrisson a des aliments variés. Les saveurs et les textures doivent étre va-
riées. Pour qu'un nourrisson accepte un aliment, il faut parfois le lui proposer a plusieurs reprises méme s'il
est amer.

Aliments spécifiques a éviter:

Le sel et le sucre ne doivent pas étre ajoutés aux aliments complémentaires. Le miel ne doit pas étre in-
troduit avant 12 mois puisque la consommation répétée de miel a été associé au botulisme infantile. Le
fenouil, qui est parfois utilisé sous forme d'infusion pour le traitement des coliques infantiles et des symp-
témes digestifs contient de l'estragole, qui est un cancérogene génotoxique naturel. Lhuile de fenouil et les
préparations de fenouil ne sont pas recommandées chez les enfants de moins de 4 ans.
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quel diagnostic ?
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Cas clinique:

IG est un garcon agé de 8 ans, issu d'un mariage
consanguin de ler degré, suivi depuis l'age de deux
ans pour Cutis Laxa, qui a été hospitalisé pour dou-
leurs abdominales aigues fébriles. A I'interrogatoire,
la fievre évoluait depuis 12 jours et est associée a
une altération de I'état général et des vomissements
avec apparition de douleurs abdominales diffuses,
intenses et continues deux jours avant I'admission.
L'examen clinique initial a trouvé un enfant fébrile,
pale, hypothrophe, tachycarde, une amyotrophie
des quatre membres, une peau lache avec une aus-
cultation cardio-pulmonaire normale, une sensibilité
abdominale diffuse plus nette au niveau de la fosse
iliaque droite (FID) sans hépatosplénomégalie. Les
reste de l'examen est sans anomalies. Le bilan bio-
logique a montré : CRP a 1834 mg/L, GB a 35 240/
mm3 avec PNN a 27 880/mm3, une monocytose
a 2880/mm3, une thrombopénie a 103 0O00/mm3
et une anémie a 9g/dL. L'échographie abdominale
a montré une importante infiltration de la graisse
meésentérique au niveau de la région péri-ombili-
cale avec des ganglions centimétriques et ovalaires
dallure réactionnelle : aspect évoquant une Adé-
nolymphite mésentérique. Par ailleurs le foie est de
dimensions normales et d'échostructure homogéne,
tronc porte et ses branches sont perméables, rate
d'aspect normal, lame d'épanchement au niveau de
la FID. Une urgence chirurgicale a été éliminée. L'en-
fant a été mis sous antibiothérapie (Céfotaxime et
Gentamicine). Des explorations ont été entamées.
A J10 d'hospitalisation, I'enfant a présenté une exa-
cerbation des douleurs abdominales avec a I'examen
sensibilité abdominale diffuse, défense de I'hypo-
chondre droit et ascite de grande abondance. A la
biologie : régression du syndrome inflammatoire,
persistance de la thrombopénie et 'anémie et bilan
hépatique normal. L'échographie abdominale (+dop-
pler) refaite a montré un foie de taille normale et fi-
nement hétérogene, une thrombose du tronc porte
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étendue aux branches droite et gauche, un pancréas
tuméfié dans son ensemble, une rate de taille nor-
male et un épanchement intra péritonéale de grande
abondance en péri hépatique, péri splénique, en in-
ter anses et dans le sac de Douglas. Il s'agit d'une
thrombose porte aigue.

FIGURE 1 : angioscanner abdominal montrant le cavernome
porte (fleche jaune) le pancréas tuméfié (fléche rouge) en rapport
avec le développement de la circulation veineuse collatérale

Quelles sont vos hypothéses diagnostiques ?
Les hypothéses diagnostiques :

Les causes locales :

- Une Pyléphlébite septique (thrombose septique de
la veine porte) secondaire a un foyer septique intra
abdominal.

- Une diverticulite dans le cadre de la Cutis Laxa

- Une maladie de Crohn

- Des adénopathies tuberculeuses dans le cadre
d'unetuberculose péritonéale

Les causes générales :

- Les causes congénitales : mutation du facteur V
de Leiden, mutation du facteur Il, déficit en proté-
ine C, déficit en protéine S, déficit en antithrombine
[, homocystéinémie.

Les causes acquises :

- Les syndromes myéloprolifératifs

- Le syndrome des antiphospholipides

- Les causes tumorales (Iymphome, métastases
hépatiques)
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Thrombose porte aigue : mode de révélation
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Cas clinique:

IG est un garcon agé de 8 ans, issu d'un mariage
consanguin de ler degré, suivi depuis I'age de deux
ans pour Cutis Laxa, qui a été hospitalisé pour dou-
leurs abdominales aigues fébriles. Al'interrogatoire,
la fiévre évoluait depuis 12 jours et est associée a
une altération de I'état général et des vomissements
avec apparition de douleurs abdominales diffuses,
intenses et continues deux jours avant I'admission.
L'examen clinique initial a trouvé un enfant fébrile,
pale, hypothrophe, tachycarde, une amyotrophie
des quatre membres, une peau lache avec une
auscultation cardio-pulmonaire normale, une sen-
sibilité abdominale diffuse plus nette au niveau de
la fosse iliaque droite (FID) sans hépatosplénomé-
galie. Les reste de I'examen est sans anomalies. Le
bilan biologique a montré : CRP a183.4 mg/L, GB a
35 240/mm3 avec PNN a 27 880/mm3, une mo-
nocytose a 2880/mm3, une thrombopénie a 103
000/mm3 et une anémie a 9 g/dL. L'échographie
abdominale a montré une importante infiltration
de la graisse mésentérique au niveau de la région
péri-ombilicale avec des ganglions centimétriques
et ovalaires d'allure réactionnelle : aspect évoquant
une Adénolymphite mésentérique. Par ailleurs le
foie est de dimensions normales et d'échostruc-
ture homogéne, tronc porte et ses branches sont
perméables, rate d'aspect normal, lame d'épanche-
ment au niveau de la FID. Une urgence chirurgicale
a été éliminée. Lenfant a été mis sous antibiothéra-
pie (Céfotaxime et Gentamicine). Des explorations
ont été entamées. A J10 d'hospitalisation, I'enfant
a présenté une exacerbation des douleurs abdomi-
nales avec al'examen sensibilité abdominale diffuse,
défense de I'hypochondre droit et ascite de grande
abondance. A la biologie : régression du syndrome
inflammatoire, persistance de la thrombopénie et
I'anémie et bilan hépatique normal. L'échographie
abdominale (+doppler) refaite a montré un foie de
taille normale et finement hétérogene, une throm-
bose du tronc porte étendue aux branches droite
et gauche, un pancréas tuméfié dans son ensemble,
rate de taille normale et un épanchement intra pé-
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ritonéale de grande abondance en péri hépatique,
péri splénique, en inter anses et dans le sac de Dou-
glas. Il s'agit d'une thrombose porte aigue (TPA).

FIGURE 2 : Adénopathies mésentériques nécrosées et cal-
cifiées confluentes réalisant une collection intra péritonéale
contenant (fléche jaune et cercle jaune) de I'air faisant suspecter
une communication avec le tube digestif

Diagnostic:

A l'admission devant la fievre, 'altération de I'état gé-
néral et le SIB biologique, I'enfant a été mis sous anti-
biothérapie probabiliste (Céfotaxime et Gentamicine).
Le diagnostic d'une bactériémie a été retenu devant
I'hémoculture positive a Klebsiella Pneumoniae mul-
ti résistante. Lenfant a été mis sous Ciprofloxacine a
J3 d'hospitalisation. Lenquéte étiologique faite de-
vant la fievre prolongée a trouvé des sérologies vi-
rales négatives, sérologie mycoplasme négative,
IDR a la tuberculine négative, sérologie de WIDAL
négative, sérologie de WRIGHT négative, absence
de stigmates biologiques de syndrome d‘activation.
Le myélogramme a objectivé une moelle a prédomi-
nance granuleuse ne comportant pas de blocage, des
troubles de la maturation : gigantisme cellulaire, PNN
hyper segmentés, des granulations toxiques et des
vacuoles intra cytoplasmiques au niveau des PNN en
faveur d'un syndrome infectieux et absence de corps
de leishmanies et de cellules tumorales. L'évolution
initiale sous antibiothérapie était favorable clinique-
ment et biologiquement. A J10 d'hospitalisation le
diagnostic d'une TPA a été retenu. Lenfant a été mis
sous HBPM a dose curative et antivitamines K. Len-
quéte étiologique a trouvé un bilan de thrombophi-
lie normal et des Ac antiphospholipides négatifs. La
ponction d'ascite a ramené un liquide jaune citrin avec
une cellularité a 220 (96% lymphocytes), un taux de
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LDH a 64 U/L (normal) et un taux de protides a 54
g/L (transsudat). L'angio-scanner abdominal a montré
une thrombose porte et des branches portales droite
et gauche avec développement d'un cavernome
porte, des adénopathies mésentériques nécrosées
et calcifiées confluentes réalisant une collection intra
péritonéale contenant de lair faisant suspecter une
communication avec le tube digestif, une densifica-
tion de la graisse mésentérique et épanchement intra
péritonéal de faible abondance avec épaississement
digestif réactionnel, ensemble lésionnel faisant évo-
quer une tuberculose.

Une ceelioscopie diagnostique a été faite montrant
des nodules blanchatres péritonéaux qui ont été
biopsiés. L'étude histologique confirme le diagnostic
de tuberculose péritonéale. L'enfant a été mis sous
traitement antituberculeux : quadrithérapie (Rifa-
mpicine, lsoniazide, Pyrazinamide et Ethambutol)
pendant deux mois avec une évolution clinique et
biologique favorable initialement. Mais sur le plan ra-
diologique, extension de la thrombose a la veine mé-
sentérique supérieure avec développement d'un ca-
vernome porte malgré une anticoagulation efficace.
Il est décédé trois mois apres le début du traitement
antituberculeux par un état de choc hémorragique
suite a la rupture de varices oesophagiennes (VO).

DISCUSSION :

Cette observation présente plusieurs particularités.
D'abord la TPA est une affection rare chez l'enfant
car la thrombose porte est le plus souvent décou-
verte au stade de chronicité [1]. Chez ce patient les
arguments en faveur d'une thrombose récente sont
la présence d'imagerie antérieure montrant une veine
porte perméable, les manifestations cliniques a type
de douleurs abdominales et dascite d'installation
brutale et 'absence d'argument pour une thrombose
ancienne (cavernome, signes d'HTP). Les circons-
tances de découverte d'une TPA sont multiples et
non spécifiques : souvent des douleurs abdominales
accentuées par les repas associées a un iléus para-
lytique témoignant de lischémie intestinale, dans
d'autres cas des douleurs abdominales atroces avec
défense abdominale et épanchement péritonéal voire
des rectorragies témoignant d'un infarctus veineux
mésentérique, comme chez notre patient. Cette der-
niére présentation clinique est associée a un risque
de mortalité supérieur a 50% [1]. L'échographie cou-
plée au doppler est I'examen de premiéere intention
permettant de faire le diagnostic positif, de préciser
l'extension de la thrombose, de dater la thrombose et
de rechercher une cause locale [2]. Les étiologies chez
I'enfant sont dominées par les troubles de la coagu-
lation (60%). Ces troubles peuvent étre congénitaux :
déficit en protéine S, déficit en protéine C, déficit en
antithrombine ll, hyperhomocystéinémie, mutation
du facteur I, mutation du facteur V de Leiden, muta-
tion du géne de la méthyléne-tétra-hydro-folate ré-
ductase (MTHFR). Ainsi le bilan de thrombophilie s'im-
pose devant toute TPA. Chez notre patient ce bilan
était négatif. Les causes des troubles thrombotiques
acquis ont été également éliminés chez notre patient :
pas de syndrome myeéloprolifératif ni de syndrome
d'antiphospholipides. La deuxiéme cause de la TPA
apres les troubles de la coagulation est la pyléphlébite :
thrombose septique de la veine porte compliquant

souvent une infection intra abdominale qui peut étre
chez l'enfant une appendicite aigue, une pyéloné-
phrite aigue ou une complication infectieuse des MICI
[3]. Ce diagnostic a été évoqué chez notre patient de-
vant le tableau septique initial. La tuberculose (TBC)
péritonéale na pas été rapportée dans la littérature
comme cause de TPA chez I'enfant et elle est excep-
tionnelle chez l'adulte. Deux mécanismes contribuent
alaTPA au cours de la TBC péritonéale. Le ler corres-
pond aux anomalies de I'endothélium vasculaire. En
effet l'activation des facteurs prothrombotiques de
I'endothélium est induite par les pathologies inflam-
matoires intra abdominales. Le second correspond
a la diminution du flux sanguin portal par compres-
sion extrinseque par des adénopathies tuberculeuses
[1]. Le pronostic de la TPA est dominé par le risque
d'hémorragie digestive par rupture de VO et l'infarc-
tus mésentérique [1]. Ce pronostic est aggravé par le
terrain particulier de notre patient. En effet ce dernier
présente un Cutis Laxa qui est maladie génétique du
tissu conjonctif caractérisée par une anomalie d'orga-
nisation du réseau élastique. Le diagnostic a été rete-
nu chez notre patient par la biopsie cutanée [4]. Cette
pathologie rare donne des anomalies vasculaires a
type par fragilité de la paroi vasculaire ce qui pourrait
expliquer la rapidité et la gravité de la rupture des VO
chez notre patient. D'autre part cette maladie donne
des diverticules digestifs par anomalies des fibres
élastiques de la paroi digestive [4]. Ces diverticules
peuvent s'infecter. Les diverticulites ont été décrites
comme cause locale de la TPA chez l'adulte mais pas
chez I'enfant. Notre patient navait pas de diverticulite.
La prise en charge de la TPA repose sur l'instauration
rapide du traitement anticoagulant pour obtenir une
reperméabilisation de la veine porte, associant HBPM
(2 & 3 semaines) et anti vitamine K pendant 6 mois en
I'absence d'affection prothrombotique congénitale et
le traitement de la cause sous-jacente [5]. Les facteurs
prédictifs d'échec de la recanalisation sont la présence
dascite et I'extension de la thrombose vers la veine
mésentérique [6]. Notre patient avait une ascite de
grande abondance, c'est ce qui explique I'échec de re-
perméabilisation et I'évolution vers le cavernome.
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