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Avant propos

La presse médicale représente un volet incontournable pour la formation médicale continue du 
médecin car elle est le principal vecteur de l’information et la diffusion des travaux de recherche.

Aprés la diffusion électronique aussi large que possible du numéro 44, qui a touché un grand nombre 
de lecteurs, le comité de rédaction de la RMME, a décidé de pérenniser cette expérience et de publier 
online dorénavant tous ses numéros à raison de 4 numéros par an, avec un numéro annuel supplémentaire 
hors série de sous-spécialité.

Les objectifs de notre revue qui a été créée en 2003, étant de publier des thémes d’actualité et des 
sujets pertinents par leur fréquence, la difficulté du diagnostic ou de la thérapeutique.

Cette revue souhaite en outre faire profiter tous les spécialistes de l’enfant de la problématique de 
chaque pathologie dans notre contexte, et leur donner une plate-forme où ils pourront s’exprimer, dans 
le cadre de la rigueur scientifique.

La RMME remercie enfin la Société Marocaine de Pédiatrie, les amicales des pédiatres, les 
associations régionales et les sociétés de sous-spécialités qui ont toujours encouragé l’échange, le débat 
et le perfectionnement dans les maladies de l’enfant.

N. Mikou
Rédactrice en chef de la 
Revue Marocaine des Maladies de l’Enfant.
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Editorial

Une pandémie sans précèdent, due à un nouveau coronavirus le « SARS-CoV-2 », a été déclarée par 
l’OMS en date du 11 Mars 2020 à la suite de la propagation à partir du territoire chinois d’une infection 
virale à tropisme respiratoire. Cette infection, baptisée COVID-19, semble mettre en jeu une dérégula-
tion de l’immunité innée pouvant occasionner un véritable orage cytokinique semblable à celui décrit 
dans le cadre du syndrome d’activation macrophagique. Elle induit une pneumonie sévère et une hyper 
activation de la cascade inflammatoire potentiellement mortelles chez l’adulte.

Les données préliminaires en pédiatrie décrivent des cas rares représentant moins de 2% de l’en-
semble des sujets atteints et plutôt des formes bénignes [1,2].

La maladie de Kawasaki est une vascularite à début pédiatrique par excellence dont la cause demeure 
mystérieuse. Il est néanmoins admis qu’elle est le résultat de facteurs infectieux induisant une activation 
du système immunitaire sur un terrain génétiquement prédisposé. De nombreux agents infectieux sont 
impliqués dans le déclenchement de cette maladie.

Une première théorie bactérienne met en exergue le rôle des super-antigènes bactériens dans l’ini-
tiation de la réponse immune à l’origine de la MK. Les bactéries principalement incriminées sont le 
streptocoque et le staphylocoque.

Une hypothèse virale est également considérée au vu du caractère saisonnier hiverno-printannier 
de la MK, des similitudes cliniques avec une infection virale et notamment sa survenue entre l’âge 
de 6 mois et 5 ans et sa résolution spontanée en 1 à 3 semaines et de la présence au niveau des artères 
coronaires de lymphocytes T CD8, de plasmocytes à IgA et de macrophages, comme observé dans 
toute infection virale aiguë. Par ailleurs, au sein d’échantillons d’autopsie de cas de MK, des études 
en microscopie électronique ont montré des inclusions cytoplasmiques faites d’agrégats d’ARN et de 
protéines virales dans l’épithélium bronchique cilié. Cela suggère que la MK pourrait être déclenchée 
par une infection virale aiguë du système respiratoire qui, par la suite, conduit à une réponse immuni-
taire dérégulée entraînant la maladie. Parmi ces virus identifiés figurent le Mycoplasma pneumoniae, 
le Cytomegalovirus, l’Adenovirus, le Rhinovirus, certains enterovirus mais également des coronavirus 
[3]. Le premier papier rapportant la présence d’un nouveau coronavirus humain, appelé «New Haven 
coronavirus» (HCoV-NH), dans les sécrétions respiratoires d’un nourrisson atteint de la MK remonte 
à 2004 [4] bien que controversé par certains [5]. Ce même auteur a démontré la présence de ce même 
HCoV-NH chez 8 parmi 11 enfants atteints de MK [4].

Ces semaines passées ont vu une recrudescence inhabituelle des cas de maladie de Kawasaki ou 
encore de présentations cliniques proches de la MK. Alors pourquoi le SARS-CoV-2 ne pourrait être lui 
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K. Bouayed
Professeur de Pédiatrie
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CHU Ibn Rochd, Université Hassan II, Faculté de Médecine et de Pharmacie, Casablanca.
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aussi un virus trigger à juste titre puisqu’il appartient à la 
famille des corona virus déjà incriminés dans la genèse 
de cette vascularite? 

Actuellement trois situations sont rencontrées :

Une situation réellement préoccupante parait émerger 
avec une incidence inhabituellement élevée au décours de 
cette pandémie, nommée par certains auteurs syndrome 
de choc toxique, par d’autres syndrome inflammatoire 
multi-systémique ou encore « Kawasaki like disease » 
maladie semblable à la MK. Ces patients répondent aux 
critères du choc toxique de la MK défini par Kanegaye 
et all. par la présence d’une hypotension systolique, de 
signes cliniques d’hypoperfusion, d’un syndrome inflam-
matoire patent, d’une bicytopénie portant sur les lignées 
érythrocytaire et plaquettaire, d’une coagulopathie, 
d’une réduction de la fonction myocardite et d’une résis-
tance aux immunoglobulines [6]. Une première alerte 
a été donnée à la suite de la publication anglaise d’une 
série de 8 enfants admis en soins intensifs et présentant 
un tableau clinique proche de la MK avec des signes de 
gravité à type d’état de choc hémodynamique, et ou d’at-
teinte cardiaque, un syndrome inflammatoire majeur et  
des stigmates d’activation macrophagique. Quatre parmi 
ces enfants avaient un contact familial ayant contracté 
le COVID-19 et 2 avaient une PCR positive au prélève-
ment par lavage broncho-alvéolaire [7]. Deux cas simi-
laires ont été rapportés en Italie chez des enfants ayant 
des prélèvements nasaux répétés pour le SRAS-CoV-2 
négatifs avec des titres élevés d’IgG et d’IgM contre 
le virus du SARS-CoV-2, suggérant que la réponse 
inflammatoire s’est développée suite à l’infection virale 
lorsque le virus n’était plus détectable [8]. A New York, 
15 enfants présentant des états inflammatoires sévères 
ont été signalés avec ou sans preuve de COVID-19 asso-
ciée [9]. Deux autres cas anecdotiques américains, le 
premier du Mississippi et le second de Détroit, ayant un 
COVID-19 confirmé par PCR, ont également fait l’objet 
d’une description détaillée répondant aux critères d’un 
syndrome de choc de la MK [10,11]. La dernière série en 
date concerne 21 patients français dont 19 avaient une 
preuve formelle d’infection à SARS-CoV-2 récente par 
PCR pour 8 et ancienne par détection d’anticorps pour 
19. Tous étaient admis pour une forte suspicion de MK 
avec des spécificités de type symptômes gastro-intesti-
naux, instabilité hémodynamique et myocardite pour la 
plupart [12]. S’agit-il d’un spectre phénotypique large 
avec une forme particulièrement sévère de COVID-19 

pour les patients à PCR positive ou encore une nouvelle 
maladie post infectieuse à médiation immunologique 
pour les patients présentant des anticorps positifs ?

A l’issue de ces publications, l’organisation mondiale 
de la santé (OMS) a développé une définition prélimi-
naire de ces cas afin de les signaler sur une plateforme 
pour une meilleure compréhension pathogénique et une 
prise en charge thérapeutique mieux ciblée. La défini-
tion des cas est comme suit [13] :

Enfants âgés de 0 à 19 ans ayant un état fébrile depuis 
3 jours minimum et présentant 2 des paramètres suivants:

1.	 une éruption cutanée ou une conjonctivite bilaté-
rale non purulente ou une chéilite ou une atteinte des 
extrémités,

2.	 une hypotension ou un choc hypovolémique,
3.	 des signes de dysfonctionnement myocardique, de 

péricardite, de valvulite ou d’anomalies coronariennes 
(y compris des anomalies à l’échocardiographie ou des 
taux élevés de troponine/proBNP),

4.	 des éléments révélateurs d’une coagulopathie (par 
TP, TCA, D-dimères élevés),

5.	 des symptômes gastro-intestinaux aigus (douleurs 
abdominales, diarrhée, vomissements).

Et une augmentation des marqueurs de l’inflamma-
tion (vitesse de sédimentation, protéine C réactive et 
procalcitonine).

Et aucune autre cause microbienne évidente d’in-
flammation, y compris la septicémie bactérienne, les 
syndromes de choc staphylococcique ou streptococ-
cique.

Et une preuve de COVID-19, soit un contact probable 
ou une PCR ou une sérologie ou une antigénémie posi-
tives.

Par ailleurs, un nombre de patients anormalement 
important présentant une MK classique qui répond aux 
critères de l’AHA « association of hard diseases » est 
rapporté dans différents pays ce premier trimestre 2020. 
Une série italienne de 20 enfants porteurs de MK est 
déclarée à Bergame, chiffre qui correspond au nombre 
total de cas que la région enregistre habituellement sur 
3 ans, les pédiatres français annoncent à leur tour 15 cas 
[9]. Ces chiffres relativement élevés posent le problème 
de la contribution du SARS-CoV-2 au déclenchement 
de la MK, d’autant qu’il est bien connu que la maladie 
est en partie induite par des infections virales, sachant 
que ces semaines passées les enfants privés d’école et de 
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garderie sont nettement moins exposés à d’autres virus. 
Si les scientifiques s’intéressent à cette association, c’est 
essentiellement en raison des implications potentielles 
dans la prise en charge de la MK survenue dans ce 
nouveau contexte.

Enfin, quelques cas de MK concomitants à l’infec-
tion COVID-19 ont attiré l’attention des soignants [2]. 
Ces circonstances amènent à deux hypothèses : soit une 
association fortuite sans lien de causalité ni implications 
cliniques, soit un nouveau phénotype du COVID-19 
pédiatrique mimant la MK à coté des formes classiques 
pauci-symptomatiques de COVID-19 pédiatrique avec 
des signes respiratoires discrets et des symptômes diges-
tifs communs.

Si la grande majorité des pédiatres connait bien la 
MK, leur pratique médicale fondée sur le concept de 
médecine basée sur les preuves « evidence based medi-
cine » est déstabilisée par la part d’inconnu que repré-
sente le COVID-19, ainsi que le danger et l’anxiété que 
cette affection peut générer auprès des familles et des 
soignants. Dans ces circonstances, de nombreuses ques-
tions demeurent sans réponse ou du moins sans certi-
tude. Seuls, le recul, le signalement des cas, la collecte 
des données et leur analyse pourront répondre aux 
diverses hypothèses émises. Les instances institution-
nelles représentées par l’OMS et le groupe des rhumato-
logues pédiatres ont publié des écrits incitant à la vigi-
lance et soulignant l’importance d’adhérer aux recom-
mandations de déclaration des cas graves et de prise en 
charge et de traitement des cas suspects [13,14]. 
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Hommage

Lettre écrite par Le Pr. Jilali Najib le 16 juillet 2019 lors de 
son hospitalisation au service de reanimation (Pavillon 17) de 
l’hopital Ibn Rochd de Casablanca :

Bonjour à toutes et à tous, Je me suis permis de «refuser» toute 
offre aussi généreuse et gentille d’être hospitalisé ailleurs que dans 
l’hôpital où je travaille. Cet endroit qui mérite notre respect comme 
citoyen ! Citoyen marocain, équitablement, comme les autres. En 
fait, ça ne serait pas éthique ni moral de faire de longs discours sur 
l’importance et la pertinence de la GRANDE RESPONSABILITÉ 
SOCIALE de notre précieux patrimoine national qui est « L’HÔPITAL 
IBN ROCHD». Une fois directement concerné, je refuse d’aller être 
soigné ailleurs.

Tout ceci va dans le sens du respect ABSOLU de l’éthique, la 
priorité de la clinique et le travail en équipe, conformément à 
l’esprit du SERMENT D’HIPPOCRATE. Je remercie spécialement 
le Pr. Mounir Anas et le Dr. Alaoui Soukaina, de l’équipe de Mr Le 
Pr BARROU pour leur douceur même avec l’aiguille et le trocard à 
la main !!!! Sans oublier les soldats invisibles aux lits des malades. 
Je salue le professionnalisme et l’experience cumulative de l’equipe 
administrative qui gére un tel établissement dont les missions 
depassent tout ce que l’on pourrait imaginer .

Je suis fier d’avoir pu servir les usagers de cet établissement 
pendant au moins 38 ans !!! JUSQU’À LA DERNIÈRE SECONDE 
DE MA CARRIÈRE et honoré d’avoir participé, au nom de la FMPC 
à la formation de mes confrères, consœurs et collègues.

Mes amis représentent pour moi une richesse inépuisable, et je 
ne remercierais jamais assez ma très chère petite famille pour leur 
soutien et leur amour inconditionels et sans modération .

Hommage à Feu Professeur Jilali Najib
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Feu Si Najib vient de nous quitter Le 26/1/2020 en laissant une image indélébile d’un ami qui était toujours porteur 
de conseil avec empathie, sagesse et sérénité. Il était l’homme de dialogue et de concertations dans les différentes 
réunions de l’hôpital d’enfants et au cours des divers jurys à la faculté, toujours à la recherche de la solution tout en 
veillant à préserver la dignité de chacun.

Si Najib était le pédagogue qui a toujours tenu à partager ses connaissances avec les étudiants et les résidents dans 
un climat de respect sans égal et avec générosité. Si Najib était aussi l’homme aux qualités humaines exemplaires en 
ayant passé sa vie à prodiguer des soins non pas tant aux enfants de l’hôpital mais aussi aux enfants des zones les plus 
éloignées et parfois même en Afrique.

تعازي الحارة لعائلة الفقيد تغمده االله برحمته. إنا الله وإنا إليه راجعون

Pr. Abdelhak Abkari
Chef du service de la pédiatrie 3

A « Najib », comme nous l’appelions et aimions l’appeler, les collègues du service et moi.
Quand mardi 28 janvier matin, un ami m’a annoncé le décès de Najib, ce fut un grand choc ! La veille même au 

soir, nous avions évoqué son nom pour un projet Solidarité Santé, car Najib est parmi les premiers citoyens marocains 
et du monde sans frontière auquel nous pensions pour un engagement responsable.

Et quelques jours plus tôt, je lui avais envoyé un petit mot pour le voir. Il m’avait confié qu’il était atteint d’une 
maladie sérieuse et j’avais à cœur de le rencontrer et de lui exprimer ma profonde estime et ma profonde gratitude.

Najib est pour moi un frère, un frère de cœur. Un grand frère inspirant. Et réconfortant, apaisant. Dans ce monde 
malheureusement cruel, de plus en plus cruel et déshumanisé, savoir qu’il existe des êtres qui restent humains me 
réconforte, m’apaise et me donne l’énergie dont j’ai besoin pour agir et vivre. Najib est de ceux-là et j’ai eu la chance 
de l’avoir près de moi pendant des années, jour après jour. Pour moi, il incarnait l’humain, la beauté des valeurs et des 
aspirations profondes de tout être humain à la justice, l’égalité, la liberté, la paix et la dignité pour tous. POUR TOUS !

D’autres proches et amis de Najib vous parleront de ses belles actions et de ses beaux engagements au Maroc et 
dans le monde.

Nous savions que nous partagions une même ambitieuse vision de l’humain, ambitieuse et tendre à la fois. Et nous 
savions que ni l’un ni l’autre ne se posait en juge ou en supérieur, mais en contributeur du mieux qu’il pouvait.

Nous « savions ». Et nous ne ressentions nullement le besoin d’en parler, frère et sœur inconditionnellement soli-
daires, confiants l’un en l’autre, mutuellement respectueux et fidèles. Cette inconditionnalité et cette complicité silen-
cieuse m’ont été précieuses et restent gravées en moi, d’où, encore une fois, ma profonde gratitude.

Najib n’était probablement pas parfait, c’était un être humain avec toute la tendre beauté de sa probable imperfec-
tion. Mais il incarnait un nombre impressionnant de valeurs et de qualités, sa vraie richesse. D’autres proches et amis 
vous en parleront. J’aimerais insister sur quelques-unes, rien que quelques- unes pour ne pas être trop longue.

Tout d’abord Najib était un être entier. Toujours le même Najib, à l’hôpital comme dans la rue, que ce soit avec ses collè-
gues ou avec les étudiants, les infirmières, les parents des enfants malades, les grands et les petits, les riches et les pauvres...

Il savait écouter, avec son cœur, de tout son être. Il avait aussi un talent particulier, un don pour parler, pour dire 
ce qu’il avait à dire. Non pas avec des mots ou très peu, ni même avec ses yeux souvent tournés vers l’intérieur... Il 
parlait et disait de tout son être, ce qui le distinguait encore plus particulièrement pour moi et qui m’inspirait. Et il 
parlait et disait par l’action, en agissant

Il était naturellement et foncièrement humble. Et il me semble que l’une des sources secrètes de son énergie qui lui 
donnait ces belles ailes pour s’investir dans tant de causes humanistes est cette humilité. Une vraie humilité. L’humilité 
de celui qui voit. Qui voit avec le cœur. Qui voit à travers les illusions du monde. L’humilité de celui qui a pleinement 
conscience des réalités du monde actuel et aussi de la condition humaine... et qui, en même temps, se reconnait de 
cette humanité, en rien supérieur.

Il était naturellement et foncièrement généreux. Sachant apprécier la beauté de la vie, il s’est donné entièrement 
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pour sauver et préserver toute vie et pour la rendre plus belle et douce à tous du mieux qu’il pouvait.
Et c’est ainsi que, ensemble, nous avons soigné et pris soin d’enfants malades et de futurs médecins, pendant des années 

et des années, nuit et jour, 7 jours sur 12 ,7 mois sur 12. Sans relâche! Najib a su rapidement prendre sa pleine place parmi 
notre équipe de médecins-infirmier(e)s-personnel de service et a contribué à la rendre encore plus belle au service des 
enfants malades et de leurs familles, plus formatrice pour les jeunes médecins, plus soudée, plus humaine ... et plus sereine.

Dr Najib, Professeur Najib, reposez en paix, « vous avez pleinement assumé votre responsabilité sociale, avec 
éthique, avec pleine conscience de là où vous alliez ».

Vous resterez vivant en moi et, j’en suis sûre en tous ceux qui ont eu la chance de vous rencontrer... car, que 
sommes-nous sinon ce qui nous nourrit, nos rencontres nourrissantes...

Quand je pense à vous, je vois toujours, toujours, un bel être humain au doux sourire
Avec mon immense tristesse aujourd’hui ... et mon immense joie de toujours d’avoir partagé un bout de chemin avec vous
Avec toute ma tendresse de sœur de cœur

Pr. Leïla Tazi
Ex Chef du Service des Maladies Infectieuses Pédiatriques Hôpital d’Enfants, Casablanca

,Chers Amis, chers Collèguesيا نجيب ليث النساء انجبن من الرجال

J’apprends à l’instant la mort de notre ami le Pr Najib Jilali. C’est une grande perte pour la pédiatrie en général, pas 
seulement pour la Sté Marocaine de pédiatrie dont il était un membre particulièrement rayonnant. Je pense en cette 
triste occasion à la belle phrase de Michelet sur la mort : « Admirable vertu de la mort, seule elle éclaire la vie.

L’homme vivant n’est vu de chacun que par un coté suivant qu’il le sert ou le gène. Meurt-il, on le voit sous mille 
aspects nouveaux. Tout homme est une immensité, une humanité toute entière.

Et pourtant cet être en qui tenait cette généralité infime, c’était en même temps un être unique, irréparable que rien 
ne remplacera. Rien de tel avant, rien après, Dieu ne recommencera pas.»

Je présente, en mon nom et en celui de la pédiatrie Française, à la communauté médicale Marocaine ainsi qu’a sa 
famille, ses amis et ses proches mes pensées attristées, ma sympathie et mes prières.

Pr. Jean-Marie Saudubray
Professeur honoraire de pédiatrie ancien chef de service à l’hôpital Necker Enfants malades. Ancien président du 

comité franco marocain de jumelage des hôpitaux pédiatriques universitaires de Paris Necker Enfants Malades et 
Robert Debré avec les hôpitaux pédiatrique universitaires de Rabat et Casablanca.

Au nom de ma sœur Taghride, mon frère Fajr, ma mère Bouchra, et le reste de ma famille, je vous remercie tous et 
toutes pour cette commémoration de la mémoire de mon père. Personnellement, je reconnais plusieurs visages qui ont 
ponctué mon enfance et vos sentiments me touchent.

Mon père était un homme exceptionnel avec une éthique de travail et une passion pour son métier exemplaires. La 
médecine, et plus précisément la pédiatrie, étaient une vocation pour lui et sa devise était de servir l’Humanité. Il pensait 
que son devoir était d’aider autrui, comme vous le savez c’est bien ce qu’il fait toute sa vie, il a servi sa famille, ses amis, 
ses patients au Maroc et dans le monde entier. Les messages de support que nous avons recus des quatre coins de monde 
en témoignent: Mexique, Haiti, les Etats Unis, le Canada, le Congo, Mali, Darfur, Madagascar, la France, le Vietnam, etc...
Il était aussi un professeur consciencieux et prenait très sérieusement sa responsabilité de transmettre le savoir et former la 
génération future de médecins Marocains. Un de mes plaisirs préfères étaient de lire les prologues des étudiants de thèses et 
je remarquais qu’ils mentionnaient souvent la pédagogie réfléchie de mon pere, sa gentillesse et comment il les encourageait 
à utiliser leur esprit critique.

C’est d’ailleurs comme ça qu’il nous a élevés, avec beaucoup d’amour, de droiture et de sacrifice. Il a cultivé notre 
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curiosité intellectuelle et a partagé avec nous sa passion pour la science, la littérature et pour les arts. Je lui dois mon 
intérêt pour la recherche scientifique, ma sœur pour le domaine médical et mon frère sa passion pour l’architecture, 
mais nous lui devons aussi la découverte.

De Nass El Ghiwane, Mohammad Rouicha que nous avons écoutés ensemble pendant nos voyages dans l’Atlas, 
ou la Symphonie 3# de Beethoven Heroica en voyant la neige tomber au Michigan. Il aimait les couchers du soleil, 
les couleurs d’automne dans le Midwest et la poésie de Khayyam et de Hafez qu’on lisait ensemble dans notre café 
préféré. Quand j’hésitais à faire un long voyage à l’autre bout du monde, il me rappelait les vers de Al Imam Alchafi :

و الأسد لولا فراق الأرض ما افترست       و السهم لولا فراق القوس لم يصب

Son sens du partage n’avait pas d’égal et nous disait que tout ce qui n’était pas donné était perdu. Et comme vous 
le savez, il a tellement donné!

Il nous a guidé avec beaucoup d’amour, de bienveillance et de douceur, et nous laisse avec un grand vide qu’on nous 
pourra jamais combler. Papinouche, merci pour tous tes sacrifices, nous tes enfants et tes petits enfants continuerons inshal-
lah à honorer ta mémoire en essayant tant bien que mal de suivre ton example, mais Dieu sait combien tu vas nous manquer !

Dalal Najib 

« Comment vas-tu, Fatima ?  Comment va ta fille ? Pourquoi tu n’appelles pas ? ». C’est par ces mots que tu avais 
toujours commencé tes conversations téléphoniques le long des dernières années, depuis que j’ai quitté le deuxième 
étage du bâtiment de l’Hôpital d’Enfants.

Ta mort soudaine m’a affectée et a beaucoup touché tes amis et de nombreuses personnes, un peu partout, à l’hôpital 
d’enfants, dans le monde de l’enseignement supérieur, de la santé, des droits de l’Homme…. et du monde humanitaire. 
En ce moment, en t’écrivant ces lignes, les larmes aux yeux, je n’arrive pas encore à réaliser ton départ.

Le destin a voulu que nos chemins se croisent et évoluent à plus d’un niveau. Ton engagement à améliorer la 
condition de l’Enfance et la condition de l’Etudiant en Médecine dans notre pays et à travers le monde, guidé par un 
système de valeurs infaillibles et d’une fidélité sans épreuve a toujours été au centre de nos discussions. Rassure-toi 
mon ami le combat continue.

J’ai eu l’honneur d’évoluer avec toi à travers la dynamique des problèmes de santé de l’Enfance Marocaine depuis 
la prise en charge des maladies diarrhéiques, du choléra, de la malnutrition en 1982 et des problèmes des enfants 
migrants en 2020. Oui, trente huit ans de collaboration et de partage au sein de l’hôpital d’enfants, au ministère de la 
santé et avec les organismes internationaux, dernière en date avec l’UNICEF sur la cause des enfants migrants.

Tu as été aussi mon compagnon en pédagogie des sciences de la santé, non seulement dans le département de 
pédiatrie où ton soutien était sans égal mais aussi au sein du décanat à la Faculté de médecine et de pharmacie de Casa-
blanca. Je ne peux jamais oublier les moments passés à la FMPC dans le local de l’accréditation à préparer ensemble 
l’évaluation institutionnelle de la faculté de médecine. Et depuis, tu n’as jamais cessé de créer et de rappeler autours 
de toi «la responsabilité sociale », et ce, jusqu’à ton dernier souffle. 

Ta présence, ton soutien et ton engagement inconditionnels à mes côtés avaient fait du projet de médecine solidaire en 
faveur de 56 quartiers vulnérables dits quartiers INDH de Casablanca durant six années d’études la plus grande réussite 
pédagogique   dans le cadre de la responsabilité sociale des facultés de médecine et de médecine dentaire du Maroc.

Oui, tu as été aussi mon voisin de quartier, et ce, durant une trentaine d’années ce qui n’a pas été sans impact sur la 
qualité de notre collaboration et sur la richesse de notre amitié. J’ai vu tes enfants grandir, et tu as été très proche de 
ma fille, toutes les deux, encore dans le déni.

Ça va être triste et difficile sans toi. Mais il le faut. Merci pour tout mon ami et repose en paix.

Pr. Fatima Dehbi
Ex chef de service de Pédiatrie 2
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QUELS SONT LES MÉCANISMES DE L’ALLER-
GIE ALIMENTAIRE ?

L’approche des mécanismes immunitaires, même 
simplifiée, est essentielle pour comprendre la stratégie 
diagnostique, utilisée en clinique. La réponse spécifique 
aux allergènes alimentaires fait intervenir l’immunité 
spécifique cellulaire (lymphocytes T, cellules présenta-
trices d’antigène) et humorale (IgE principalement). Si 
n’importe quelle manifestation allergique peut survenir 
quel que soit l’aliment, certains aliments donneront pré-
férentiellement des manifestations immédiates, Ig E 
dépendantes, et d’autres plutôt des mécanismes à média-
tion cellulaire. Ces données peuvent aider le clinicien 
lors de l’enquête alimentaire. Ainsi, La réponse Ig E 
médiée se développe rapidement (15 minutes) et la 
réponse cellulaire tardivement (48 heures) après le 
contact avec l’allergène. Ces différences de cinétique de 
la réponse sont essentielles pour comprendre le choix 
des tests d’investigations et pour pouvoir les interpréter.

La réponse immunitaire est déterminée par l’interac-
tion entre des facteurs génétiques prédisposant (princi-
palement "l’atopie " qui représente le risque génétique/
familial de développer une maladie allergique médiée 
par les IgE) et les facteurs environnementaux (exposi-
tion aux antigènes alimentaires et co-facteurs, tels les 
probiotiques, la vitamine D, la flore intestinale, et 
d’autres facteurs) [10]. Ainsi, ces cofacteurs influencent 
la régulation épigénétique qui suscite un grand intérêt 
scientifique actuellement. Des expositions précoces à de 
multiples facteurs environnementaux (pollution atmos-
phérique, tabagisme maternel pendant la grossesse, fac-
teurs nutritionnels – acide folique – environnement fer-
mier, situation de stress) sont associées à des modifica-
tions de signatures épigénétiques et peuvent ainsi favori-
ser la maladie allergique. 

Le mode d’exposition (ingestion, inhalation, et/ou 
exposition cutanée) aux allergènes alimentaires semble 
être important. Par exemple, l’exposition aux pollens de 

Mise au point

L’allergie alimentaire est l’ensemble des manifestations cliniques liées à des réactions adverses aux 
produits alimentaires par un mécanisme immunoallergique. Cette réaction immunitaire peut être IgE 
médiée, non IgE médiée (réponse cellulaire médiée) ou une réaction mixte [1]. Toutefois, l’intolérance 
alimentaire (ou hypersensibilité non immunologique) est à distinguer de l’allergie ; car il s’agit d’une 
réaction non immunitaire [2]. La prévalence de l’allergie alimentaire est estimée par les études récentes 
à 8% [1] avec une disparité entre les différentes régions du monde. Au royaume uni, au Canada et aux 
états unis d’Amérique la prévalence est estimée à 6-8% [3-7] alors qu’elle dépasse les 10% pour les 
nourrissons de 1 an en Australie [8]. Par ailleurs, l’allergie aux protéines lait de vache et aux œufs de 
poule sont les allergies alimentaires les plus courantes chez les nourrissons et les jeunes enfants [1,9]. 
Des progrès importants ont été réalisés ces dernières années dans le domaine de la traduction et la 
recherche clinique, permettant de mieux comprendre les mécanismes de l'allergie alimentaire avec une 
place prépondérante de l’épigénétique. Actuellement, de nouveaux outils diagnostiques ont vu le jour 
avec d’innovantes stratégies thérapeutiques et préventives. 

Allergie alimentaire : 
Quand y penser et quelle démarche diagnostique ?

I. Benhsaien, B. Slaoui
Unité de pneumo-allergologie pédiatrique, Service de pédiatrie 2, Hôpital Mère-Enfant A. Harouchi, CHU 
Ibn Rochd, Université Hassan II, Faculté de Médecine et de Pharmacie de Casablanca
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bouleau peut provoquer une rhinoconjonctivite printa-
nière mais aussi une allergie aux fruits (rosacées) avec 
des manifestations cliniques généralement légères (syn-
drome oral). La sensibilisation par voie transcutanée est 
favorisée par un dysfonctionnement de la barrière épi-
théliale, comme on le trouve dans l’eczéma atopique 
[11]. Enfin, le mode de préparation des aliments (crus, 
cuits, très cuits) modifie la structure tertiaire des pro-
téines et peut donc en modifier l’allergénicité.

QUAND PENSER À UNE ALLERGIE 
ALIMENTAIRE? 

L’allergie alimentaire peut se manifester par des 
manifestations cutanéo-muqueuses, respiratoires et/ou 
digestives et plus rarement par des manifestations ana-
phylactiques. La classification de ces manifestations se 
base sur les mécanismes immunologiques impliqués 

A. Tableau clinique de l’allergie Ig E mediée [11] :

1.	 Urticaire et angio-œdème aigu (rarement chro-
nique) déclenché par les œufs, lait, farine, soja, noix, 
arachide, poisson, crustacés.

2.	 Syndrome oral avec prurit et œdème léger de la  
cavité orale (évoluant dans moins de 2% vers l’anaphy-
laxie), déclenché par des fruits (croisement allergénique 
avec les pollens de bouleau). 

3.	 Rhinite et asthme souvent associés à d’autres 
symptômes de l’allergie (urticaire, œdème), par inges-
tion ou inhalation de l’aliment.

4.	 Symptômes  digestifs  immédiats faits souvent de 
vomissements et de diarrhée.

5.	 Anaphylaxie le plus souvent déclenchée par les 
noisettes, arachide, crustacés, poisson, lait ou œuf. Il 
s’agit d’une réaction allergique immédiate, grave et 
potentiellement létale ; regroupant une chute de la ten-
sion artérielle, une gêne respiratoire, une urticaire ou un 
angio-œdème.

6.	 Anaphylaxie induite par l’effort après ingestion 
d’un aliment. Il s’agit de réactions anaphylactiques 
sévères quelques minutes après un effort physique fai-
sant suite à la consommation d’aliment(s). L’effort n’est 
pas toujours intense et les aliments actuellement incrimi-
nés sont le plus souvent la farine de blé (en particulier un 
composant de la gliadine) et les crustacés. Outre les tests 
cutanés et les IgE spécifiques (ImmunoCAP), un test 
d’effort après ingestion de l’aliment suspect peut être 

nécessaire pour confirmer ou infirmer le diagnostic. 

B. Les tableaux cliniques mixtes :

1.	 Dermatite atopique : Il est bien établi qu’environ 
un tiers des patients présentant une dermatite atopique 
modérée à sévère peuvent souffrir d’une allergie alimen-
taire [12]. En effet, il existe une aggravation de l’eczéma 
survenant après la consommation de l’allergène alimen-
taire. Ceci peut survenir immédiatement dans les deux 
heures suivant l’ingestion ou tardivement jusqu’à 24 
heures.  

2.	 Oesophagite à éosinophile peut se manifester chez 
l’enfant par un retard de croissance, des difficultés  ou un 
refus d’alimentation, des vomissements, un reflux gas-
tro-oesophagien ou des douleurs abdominales [13].

3.	 Gastro-entérite et colite à éosinophiles : suspectée 
devant des douleurs abdominales, une diarrhée san-
glante,  des nausées, des vomissements, une perte de 
poids ou une ascite. 

C. Tableau clinique d’allergie non Ig E médiée :

1.	 Dermatite de contact aux protéines alimentaires 
déclenchée par une sensibilisation cellulaire. 

2.	 Entérocolite induite par les protéines alimentaires.

QUELS SYMPTÔMES PEUVENT PRÊTER 
CONFUSION AVEC L’ALLERGIE 

ALIMENTAIRE ?  

Il existe quelques tableaux cliniques qui peuvent 
mimer une allergie mais dont le mécanisme est non 
allergique [11].

Les réactions toxiques suite à l’ingestion de poissons 
mal conservés. Il s’agit d’une réaction toxique mimant 
la réaction allergique, avec flush facial, sensation de brû-
lure orale, vertiges, nausées, tachycardie, céphalées, 
diarrhée, crampes. Le mécanisme serait lié à une libéra-
tion massive d’histamine par les bactéries du poisson. 

Les fausses allergies alimentaires induites par la 
consommation d’aliments riches en histamine ou en 
tyramine ou histamino-libérateurs. L’urticaire est le 
symptôme prinicipal qui se produit suite à l’ingestion de 
ces aliments. Le bilan allergologique s’avère totalement 
négatif. Les aliments riches en histamine sont: la tomate, 
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les épinards, les poissons comme le thon et le saumon, 
les conserves d’anchois et les fromages fermentés. Par 
contre, les fraises, le chocolat, le blanc d’œuf, les 
tomates, l’ananas et la papaye sont identifiés comme 
étant des aliments  histamino-libérateurs. 

QUELLE DÉMARCHE DIAGNOSTIQUE 
ENTREPRENDRE ?

Le diagnostic repose toujours sur la confrontation de 
l’anamnèse détaillée, les tests de sensibilisation IgE spé-
cifiques, et dans certains cas, sur des tests d’exposition 
contrôlée (test de provocation ou d’éviction réintroduc-
tion).

1. L’enquête alimentaire : Elle doit être détaillée et 
doit relever la chronologie de l’apparition des symp-
tômes et l’ingestion ou l’exposition à l’aliment. Le jour-
nal alimentaire sur une période d’une semaine s’avère 
nécessaire dans certains cas. L’examen physique minu-
tieux est aussi indispensable.

2. Les tests cutanés allergologiques peuvent être 
faits très tôt dans la vie. Ils sont de deux types :  

Les prick-tests, ou tests cutanés à lecture immédiate 
peuvent être faits avec les extraits alimentaires ou les 
aliments frais  et étudient essentiellement les réactions 
liées aux Ig E. Une papule qui a un diamètre au moins de 
3 mm et supérieur ou égal à 50% du témoin positif et/ou 
supérieure de 3 mm à celle provoquée par le témoin 
négatif est considérée comme positive et témoigne d’une 
sensibilisation à l’allergène testé [2,14].

Les tests épicutanés ou patch-tests consistent à mettre 
l’aliment au contact de la peau pendant 48 heures, la lec-
ture se faisant par rapport à un témoin à 72 heures. Ils 
étudient essentiellement les réactions à médiation cellu-
laire et sont intéressants dans les pathologies mixtes ou 
non Ig E médiées [15-17].

Il a bien été démontré ces dernières années  qu’il 
existe une complémentarité des prick-tests et des patch- 
tests chez les enfants ayant une dermatite atopique 
(pathologie mixte) [15-17].

3. Le dosage des IgE sériques spécifiques peut être 
réalisé pour chaque aliment sans limite d’âge mais n’a 

d’intérêt que si la réaction est Ig E médiée.  Le taux des 
Ig E sériques spécifiques est correlé à la probabilité de 
réaction allergique à un aliment donné [18-23]. La ciné-
tique de ces Ig E  renseigne aussi sur la prédiction d’ac-
quisition de tolérance par la diminution du taux.  

4. Le dosage des IgE antiallergènes moléculaires 
naturels ou antirecombinants : Les développements 
récents en biologie moléculaire ont permis la production 
d’allergènes recombinants. Ces allergènes, ainsi que les 
allergènes naturels purifiés, sont aujourd’hui disponibles 
pour le dosage des IgE spécifiques sous forme soit de tests 
unitaires, soit de micro-arrays. Ceci permet de  définir très 
précisément le profil de sensibilisation d’un patient (réac-
tions croisées), d’identifier des marqueurs de sévérité, de 
persistance ou de guérison de la maladie allergique [24]. 
Ainsi, le dosage de ces IgE moléculaires permet d’écarter 
les fausses allergies ,d’établir le pronostic et connaître  
des marqueurs de persistance et de sévérité.

5. Le test de provocation orale de l’aliment incri-
miné permet de poser le diagnostic définitif, mais il est 
chronophage et coûteux. Le gold standard étant un test 
en double aveugle contre placebo. Cependant dans la 
pratique courante, le test de provocation est le plus sou-
vent réalisé en ouvert. Un test négatif permet d’éliminer 
le diagnostic. Par contre si le test reproduit une partie ou 
la totalité des symptômes il est considéré positif et per-
met de retenir le diagnostic [2,14]. 

6. Le test d’éviction- réintroduction est utilisé à 
titre d’épreuve thérapeutique, il peut être très utile 
lorsque les signes cliniques s’amendent lors de  la 
période d’éviction de l’aliment qui doit durer au moins 4 
semaines. Ainsi, l’aliment ou les aliments suspectés sont 
réintroduits un par un  sur plusieurs jours pour identifier 
l’aliment responsable de la réaction allergique [2,14].

En pratique, la démarche diagnostique repose sur 
deux questions principales:

1- les symptômes présentés peuvent-ils être liés à une 
allergie alimentaire ?

2- si oui, quel est l’aliment en cause ?

Devant une réaction immédiate (œdème, urticaire, choc 
anaphylactique) au décours de l’ingestion d’un aliment ou 
d’un repas, l’allergie alimentaire est facilement évoquée. 
Le seul problème étant celui de l’aliment en cause, l’en-
quête alimentaire est alors primordiale. Les prick-tests et le 
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dosage des Ig E sériques spécifiques seront la clé du dia-
gnostic. Si un seul aliment est suspect et que les prick-tets 
et les Ig E spécifiques sont concordants, le diagnostic est 
fait et le test de provocation  oral n’est pas nécessaire, voire 
dangereux dans certains cas. Si plusieurs aliments sont sus-
pectés, ou que les prick-tests et les Ig E spécifiques ne 
concordent pas, seul le test de provocation oral  par voie 
orale fera un diagnostic de certitude.

Devant une symptomatologie chronique (dermatite 
atopique, troubles digestifs chroniques) il faut évoquer 
la possibilité d’une allergie alimentaire si les symptômes 
sont sévères, résistants au traitement et s’amendent à 
l’arrêt des aliments suspectés. 

Si l’enfant n’est pas encore diversifié, un seul aliment 
peut être en cause : le lait de vache.  Le patch test au lait 
doit être fait en première intention. S’il est positif un 
régime d’exclusion doit être débuté. Si le patch test est 
négatif, un test d’exclusion-réintroduction de lait sera 
envisagé en l’absence d’autres étiologies retrouvées. Car 
plus l’enfant est jeune, plus il existe de faux négatifs des 
patch-tests au lait. Celui-ci pourra être refait quelques 
semaines ou mois plus tard.

Si l’enfant est diversifié, l’enquête alimentaire prend 
toute son importance : date d’apparition des symptômes 
, date d’introduction des aliments lors de la diversifica-
tion, symptômes permanents ou intermittents. Dans 
cette situation l’association des prick-tests, des patch-
tests et des Ig E spécifiques, orientés par l’enquête, sera 
la démarche la plus pertinente. Le diagnostic sera porté 
par un régime d’exclusion du ou des aliments suspects, 
suivi de tests de provocation orale qui confirmeront ou 
infirmeront le diagnostic de l’allergie alimentaire.

QUEL TRAITEMENT POUR L’ALLERGIE 
ALIMENTAIRE ?

Il n'existe actuellement aucun remède contre les aller-
gies alimentaires. Traditionnellement, l'approche 
consiste à éviter strictement l’aliment incriminé.  

La trousse d’urgence : est obligatoire en cas d’aller-
gie sévère avec mise en jeu du pronostic vital et le malade 
doit l’avoir en permanence sur lui. Elle contient essentiel-
lement deux stylos auto-injecteurs d’adrénaline dosés à 
0,15 mg (poids< 30kg) ou 0, 30 mg  (poids>30kg)  en 

fonction du poids. Ceci est non encore disponible au 
Maroc, mais les praticiens peuvent utiliser l'adrénaline à 
1mg/ml à la dose de 0,01 mg/kg en sous cutané. La trousse  
contient aussi des corticoides, des antihistaminiques et un 
bronchodilatateur  type salbutamol (si le patient présente 
des signes respiratoires lors de l’exposition à l’allergène). 
La prescription doit s’accompagner d’explications détail-
lées pour la méthode et les indications d’utilisation. Mais 
il faut savoir suivre l’évolution de l’allergie et savoir réex-
pliquer l’utilisation à chaque consultation. 

L’éviction de l’allergène en cause  doit répondre à 
des critères permettant d’éviter l’induction de carences 
nutritionnelles.  En cas d’allergie aux protéines de lait de 
vache (APLV), des formules infantiles à base d’hydroly-
sats extensifs (eHF) de protéines du lait de vache sont 
des substituts à  prescrire. Les eHF disponibles peuvent 
être dépourvus ou non de lactose et leur fraction pro-
téique est constituée soit d’hydrolysats de caséines du 
lait de vache, soit d’hydrolysats de protéines solubles du 
lait de vache, soit encore de protéines de riz. En cas 
d’inefficacité des ces eHF, il faut avoir recours à une for-
mule à base d’acides aminés.

L'éducation du patient et de la famille est la pierre 
angulaire de la prise en charge( y compris la reconnais-
sance d'une réaction allergique) et la prescription de 
médicaments d'urgence spécifiques au patient (auto-
injecteurs d'adrénaline) et de plans de gestion lors de 
chaque réaction allergique [25]. Une attention particu-
lière doit être prêtée à la lecture des étiquettes des ali-
ments, à la reconnaissance des allergènes dissimulés, et 
lors de restauration extérieure. Par ailleurs, il est néces-
saire d'éviter le contact des aliments allergènes lors de la 
préparation des repas (planches à découper partagées, 
trancheuses, mélangeurs) [26]. L'absence d'une poli-
tique stricte d'étiquetage des aliments pour au moins les 
allergènes les plus courants dans les aliments emballés 
et la non-disponibilité des auto-injecteurs d'adrénaline 
est un facteur de limitation énorme au Maroc. Par consé-
quent, les ingestions accidentelles se produisent fré-
quemment, et les patients ainsi que leurs familles sont 
très préoccupés par la mauvaise qualité de vie.

Stratégies plus récentes :

De nouvelles stratégies visant à aider à développer 
plus rapidement une tolérance aux aliments allergènes 
sont apparues récemment. Celles-ci incluent:
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1. Introduction précoce de formes cuites de lait et 
d’œufs si elles sont tolérées chez les nourrissons ayant 
une allergie aux protéines de lait de vache et aux œufs. Il 
existe maintenant des preuves dans la littérature que 70 
à 75% des enfants atteints d’allergie aux protéines de lait 
de vache et d’œuf  peuvent tolérer ces aliments s’ils sont 
chauffés ou cuits pendant longtemps. Cela pourrait 
potentiellement faciliter les restrictions alimentaires et 
accélérer le développement de la tolérance, même s'il 
reste difficile de prédire quels enfants toléreront les 
allergènes cuits [25, 27-28].

2. Immunothérapie orale ou désensibilisation aux 
allergènes alimentaires (ou OIT) qui s’intéresse essen-
tiellement au lait de vache, l’œuf et l’arachide. Ceci 
demeure un sujet de recherche intensive et représente un 
traitement passionnant qui va révolutionner la prise en 
charge de la maladie qui devrait évoluer à l'avenir [25]. 
L’OIT implique l'administration de petites quantités 
mais croissantes de l’aliment allergène dans le but d'aug-
menter la tolérance clinique [25].Il n'est pas encore 
recommandé pour une utilisation clinique de routine et 
ne doit pas être tenté en dehors des unités spécialisées en 
allergie.

3. Utilisation de probiotiques chez les nourrissons 
allergiques au lait de vache.

Il s’agit là d’un domaine d'intérêt émergent. La 
supplémentation d’hydrolysat extensif de caséine  avec 
le Lactobacillus GG a montré son effet  pour accélérer le 
développement de la tolérance chez les nourrissons 
allergiques au lait de vache. D'autres essais prospectifs 
sont actuellement en cours [25,29-30]. 

QUEL PRONOSTIC?

Les allergies au lait de vache, à l’œuf, au blé et au 
soja disparaissent généralement pendant l'enfance. Envi-
ron 80% des enfants allergiques au lait et àl’œuf 
acquièrent la tolérance vers l’âge de 3 ans. Cependant, 
ces enfants peuvent développer d’autres allergies plus 
tard sous forme d’asthme, ou de rhinite allergique ou 
d’une autre allergie alimentaire. En revanche, l'allergie à 
l'arachide, aux noix, au poisson, aux crustacés et aux 
sésames a tendance à persister toute la vie et à dispa-
raître rarement [1,25]. 

CONCLUSION

Les allergies alimentaires se manifestent par des symp-
tômes très variés selon l’organe atteint et les mécanismes 
immunologiques en cause. Une histoire clinique appro-
fondie et fiable, combinée à des tests d'allergie ciblés 
(SPT ou Ig E spécifiques aux aliments) est essentielle 
pour le diagnostic de l'allergie alimentaire Ig E induite. En 
cas d'incertitude diagnostique, la provocation alimentaire 
par voie orale reste le gold standard. Une meilleure com-
préhension des mécanismes impliqués permet une meil-
leure utilisation des différents tests à notre disposition. 
Ceci permettra d’éviter des régimes inutiles et déséquili-
brés mettant en péril la santé de l’enfant..
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Mise au point

PHYSIOLOGIE ET PHYSIOPATHOLOGIE

Le RH est lié à une anomalie des transporteurs de 
phosphate. Le défaut primitif est la perte de phosphate ce 
qui entraine un freinage de la synthèse du FGF23 et une 
levée de l’inhibition des facteurs. Le FGF23 est une hor-
mone qui a un rôle sur la régulation de la phosphorémie. 
Il est synthétisé principalement par les ostéocytes et les 
ostéoblastes. Une synthèse extra osseuse peut exister dans 
le foie au cours des atteinte hépatiques sévères et dans le 
rein au cours de l’insuffisance rénale. 

Le FGF23 est une hormone synthétisée par les ostéo-
cytes. Il a deux actions au niveau de la cellule tubulaire 
proximales : 

-	 Inhibition de la 25 hydroxylase. 
-	 Inhibition de l’expression membranaire apicale des 

cotransporteurs NpT2a/NpT2c, ce qui induit une diminu-
tion de la 1,25 (OH)2D. 

-	 Diminution de la réabsorption tubulaire des phos-
phates. 

Le FGF23 agit également au niveau de la parathy-

roïde (inhibition de la synthèse de parathormone) et au 
niveau de l’os (inhibition de la différenciation ostéoblas-
tique et de la minéralisation). Le FGF23 agit en triméri-
sation avec son cofacteur KLOTHO et son récepteur 
spécifique. La régulation du FGF23 est complexe : la 
parathormone et la vitamine D stimulent sa synthèse 
alors que la physiologie exacte des régulateurs « osseux » 
est encore mal comprise.

La stimulation de sécrétion de FGF23 diminue :
-	 La phosphorémie à travers l’augmentation de l’éli-

mination urinaire des phosphates secondaire à l’inhibition 
de l’expression des transporteurs rénaux de phosphate.

-	 La calcitriolémie secondaire à l’inhibition de l’ex-
pression de la 1 alphahydroxylase et la stimulation de 
24-25 hydroxylase dans le rein.

-	 La production de PTH.

Pour que le FGF23 puisse agir sur les récepteurs au 
niveau rénal, il a besoin de la présence d’un récepteur aux 
FGF23 et de la protéine KLOTHO.

KLOTHO est une protéine exprimée à la surface du 

Le rachitisme hypophosphatémique (RH) de l’enfant est une pathologie de l’os en croissance. Il est 
lié à un défaut de minéralisation du tissu pré osseux nouvellement formé. Il a une incidence de 1/20 
000 personnes. Le RH a été décrit pour la première fois en 1937 comme étant un rachitisme résistant 
à la vitamine D par Albright et communément appelé rachitisme vitamino-résistant. Ce n’est qu’en 
1975 que le RH a pu bénéficier du traitement par la 1,25-OH vitamine D. Ce n’est qu’en 1995 qu’il y a 
eu identification du gène PHEX et des mécanismes génétiques du déclenchement du RH.

Les RH sur le plan génétique sont très hétérogènes alors que les rachitisme vitamino-résistants sont 
génétiquement très homogènes.

Le RH est le trouble héréditaire le plus fréquent. L'hypophosphatémie, dans la plupart des cas, 
persiste après une transplantation rénale. Il est aussi associé à un taux plasmatique élevé de FGF23. 

Rachitisme hypophosphatémique

M. Oumlil
Professeur de Pediatrie
250, Boulevard Abdelmoumen, Casablanca
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rein et de la glande parathyroïde. La production de FGF23 
est ainsi régulée par : 

-	 La phosphatémie : l’apport excessif de phosphate 
par voie digestive augmente le taux de FGF23.

-	 La vitamine D : l’ingestion de vitamine D augmente 
la concentration de la PTH sur les ostéoblastes et pro-
voque la synthèse de FGF23. 

Il y a corrélation entre l’élévation du taux de FGF23 
plasmatique et le risque de mortalité cardio-vasculaire  en 
particulier chez les sujets en insuffisance rénale, les 
patients dialysés et également les transplantés rénaux. 

GENETIQUE

Sur le plan génétique les RH peuvent être :
-	 Lié à l’X
-	 Autosomique dominant 
-	 Autosomique récessif
-	 Ou avoir d’autres mutations 

PHEX : phosphate-regulating gene with homologies to 
endopeptidase on the X chromosome; CICN5: canal 
chlore voltage dépendant; FGF23 : fibroblast growth fac-
tor 23; DMP1 : dentin matrix protein 1; ENPP1 : ectonu-
cleotide pyrophosphatase/phosphodiesterase 1; Npt2c : 
cotransporteur sodium/phosphate type 2c

Le PHEX (Phosphate-regulating gene with Homolo-
gies to Endopeptidase on the X chromosome) et DMP1 
(Dentin Matric Protein 1) auraient un rôle inhibiteur sur la 
synthèse de FGF23 alors que le MEPE (Matrix Extracel-
lular Phosphoglycoprotein) aurait un rôle stimulateur des 
synthèses.

L’excès de FGF23 altère le métabolisme rénal du phos-
phate et de la vitamine D.

SIGNES CLINIQUES 

Sur le plan clinique, le diagnostic est évoqué devant la 
constatation de déformation des membres inférieurs. 
Cette déformation est dépistée le plus souvent après l’âge 
de la marche ce qui est un élément du retard diagnostique. 
Le RH est responsable d’un retard de croissance net qui 
parfois est un motif de consultation. 

Il est important de distinguer ces déformations osseuses 
de l’atteinte osseuse au cours de l’insuffisance rénale 
chronique ou au cours des tubulopathies. Ces atteintes 
tubulaires s’accompagnent d’une acidose métabolique. 
Elles ne s’accompagnent pas de l’hypophosphatémie qui 
est le seul symptôme biologique au cours du RH. Ces 
malformations osseuses doivent aussi être distinguées des 
tumeurs sécrétant des phosphatonines (tumor induced 
osteopalacia TIO). 

En plus des déformations osseuses, le RH peut s’ac-
compagner d’anomalies dentaires telles que l’apparition 
d’abcès dentaires dits « spontanés » aussi bien en denture 
temporaire qu’en denture permanente. Ils sont essentielle-
ment la conséquence d’anomalies de minéralisation de la 
dent, en particulier de la dentine. Le traitement systé-
mique de la maladie (phosphate et forme hydroxylée de la 
vitamine D) permettra de limiter la formation de ces ano-
malies, en particulier si ce traitement est initié tôt pendant 
la croissance (entre 1 et 2 ans), et si la compliance du 
patient est bonne. 

Des complications infectieuses peuvent s’étendre dans 
les tissus péridentaires du fait de l’hypominéralisation des 
os des maxillaires et générer de sévères évènements infec-
tieux locorégionaux (cellulites de la face). Il est égale-
ment important que l’enfant soit suivi dès la mise en place 
de la denture temporaire par un chirurgien-dentiste qui 
s’informera sur la pathologie et suivra des protocoles spé-
cifiques (fluoration, pose de la résine).  

Outre les déformations osseuses, les défauts de crois-
sances et les anomalies dentaires, le RH peut s’accompa-
gner d’une craniosténose d’où une surveillance régulière 
du périmètre crânien chez les nourrissons et également 
chez les enfants plus grands. 

La craniosténose peut se manifester par des troubles 
neurologiques tels des céphalées, vertiges, qui doivent 
faire éliminer une malformation cérébrale sous-jacente. 

Tableau 1. Types de RH 

RH lié à l’X Mutations inhibitrices de PHEX
Mutation de CICN5

RH autosomique 
dominant

Mutation activatrice de FGF23

RH autosomique 
récessif 

Mutation inhibitrice de DMP1
Mutation inhibitrice de ENPP1

Autre formes Avec hypercalciurie : mutation 
inhibitrice de Npt2c 
Translocation activatrice de KLOTHO 
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SIGNES BIOLOGIQUES

Sur le plan biologique l’élément diagnostique principal 
du RH est l’hypophosphatémie qui est nette avec une 
hyperphosphaturie contrastant avec une calcémie nor-
male et une vit D qui est soit normale soit anormalement 
basse.La parathormone est normale ou à la limite supé-
rieure de la normale tandis que les phosphatases alcalines 
sont augmentées.

 Cet état biologique est totalement différent de la biolo-
gie du rachitisme carentiel ou des autres pathologies liées 
aux anomalies du métabolisme de la vit D (Tab.2). 

SIGNES RADIOLOGIQUES 

L’atteinte osseuse touche précocement les métaphyses 
puis les épiphyses et les diaphyses : 

-- Elargissement en cupule convexe des métaphyses 
avec spicule latéral en toit de pagode, aspect irrégulier et 
flou au niveau de l’extrémité inférieure du cubitus, du 
tibia et du péroné, aspect en bouchon de champagne des 
métaphyses chondrocostales.

-- Les noyaux d’ossification sont irréguliers, flous 

avec retard de maturation ou d’ossification des noyaux 
avec augmentation de la distance métaphysoépiphysaire

-- Au niveau du crâne : épaississement de la voûte crâ-
nienne après 2 ans, élargissement des sutures et fonta-
nelles.

TRAITEMENT

1. Traitement symptomatique :

Le traitement du RH vise à stopper l’évolution des 
déformations osseuses puis à améliorer la minéralisation 
et la calcification du tissus osseux. L’idéal est de le démar-
rer dès l’âge de 8-12 mois. 

Les objectifs du traitement sont d’assurer la croissance 
la plus correcte possible et réduire les déformations 
osseuses. Elle est basée sur les dérivés actifs 1 alpha OH 
vit D et une supplémentation phosphatée (Tab.3).

Le phosphore est donné en au moins 3 prises. L’idéal 
serait 4 prises par jour chez l’enfant de moins de 6 ans, 
puis au-delà assurer en 2 à 3 prises par jour en se rappro-
chant de l’adolescence. La supplémentation de phosphate 
par voie orale sera réduite de 50% à la fin de l’enfance et 
de l’adolescence. La supplémentation calcique est inutile. 
La supplémentation de 1.25(OH)D sera faite s’il y a une 
déficience. 

Les besoins de phosphates se réduisent au fur et à 
mesure que la vitesse de croissance se ralentie, c’est-à-
dire autour de l’adolescence. A l’âge adulte, le traitement 
peut être arrêté. Il ne sera repris uniquement qu’en pré-
sence de signes fonctionnels témoignant d’une perte 
phosphorée. 

Ce traitement doit être étroitement surveillé de manière 
régulière sur le plan biologique et à l’aide de l’échogra-
phie rénale. En effet, la supplémentation en vit D et en 
phosphore peuvent entrainer des conséquences à type 
d’apparition de néphrocalcinose et d’hyperparathyroïdie. 

Un bilan biologique régulier sera fait au début tous les 
mois jusqu’à la correction des troubles biologique ini-
tiaux. Ce bilan est composé du dosage de la calcémie, de 
la phosphatémie, de la parathormone, des phosphatases 
alcalines, du 1.25(OH)D et de la calciurie.

Tableau 2. Caractéristiques biologiques des RH et 
diagnostics différentiels des RH
Rachitisme Signes biologiques 
Hypophosphatémique Hypophosphatémie, 

hyperphosphaturie
Calcémie normale
Vitamine D anormalement basse 
ou normale 
PTH normale ou limite supérieure 
de la normale 
Phosphatase alcaline augmentée

Carentiel Calcémie et phosphatémie 
normales ou abaissées
Vitamine D basse
PTH augmentée 
Phosphatase alcaline augmentée

Anomalie du 
métabolisme de la 
vitamine D

Hypocalcémie et 
hypophosphatémie 
PTH augmentée
1.25(OH)D normale 
1.25(OH)D basse si VDDR1
1.25(OH)D élevée si VDDR2

VDDR1: Vitamin D dependent rickets 1
VDDR2: Vitamin D dependent rickets 2
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L’objectif du traitement est d’avoir une phosphorémie 
à la limite inférieure de la normale. Il est inutile de 
s’acharner à avoir une phosphorémie normale ou élevée. 
Il faut atteindre une phosphorémie inférieure à la limite 
normale (Tabl.4). 

Le deuxième objectif du traitement est d’avoir des 
phosphatases alcalines dans la limite supérieure de la 
valeur normale. Ces valeurs doivent être comparées aux 
valeurs normales données par le laboratoire. 

Certaines déformations osseuses peuvent être très 
importantes. Un suivi orthopédique sera d’appoint per-
mettant de bloquer certaines déformations en particulier 
lorsqu’il y a une hypertrophie importante du condyle 
interne en faisant des traitements orthopédiques spéci-
fiques pour limiter la déformation osseuse. 

Un autre objectif du traitement sera le suivi sur l’état 
dentaire avec prise en charge spécialisée (fluoration, pose 
de résine) et traitement des infections locorégionales. 

L’objectif final est d’arriver à une croissance dans les 
limites inférieures de la normale car il est très difficile de 
rattraper le retard de croissance. 

Le traitement symptomatique améliore les symptômes 
mais ne guérit pas la maladie. Sa réponse est variable chez 
les patients et bien sûr avec des risques d’effets secon-
daires. Le traitement symptomatique peut favoriser l’ap-
parition d’un cercle vicieux. La supplémentation en phos-
phore et vit D activent et stimulent le taux de FGF23. 

En outre, Il faut rechercher toute carence martiale et la 
corriger 

Le traitement optimal par les dérivés 1ALPHA de la vit 
D et le phosphore fait gagner une déviation standard de 
taille, corrige les déformations osseuses et évite souvent 
la chirurgie pour la plupart des patients. 

Le traitement par l’hormone de croissance dans ces RH 
est efficace s’il est démarré en période péri pubertaire 

Le début du traitement doit être le plus précoce pos-
sible, le mieux est entre l’âge de 8 à 12 mois. Son objectif 
n’est pas de normaliser la phosphatémie. Il faut entre 6 à 
12 mois pour normaliser les phosphatases alcalines. Après 
1 an, il y a une reprise de la croissance avec une améliora-
tion d’une déviation standard par an et entre 2 à 3 ans de 
traitement, on pourra corriger les déformations à raison de 
1 cm tous les 6 mois 

2. Traitement par anti-FGF23 (BUROSUMAB) : 

Le Burosumab aussi appelé KRN23 (CRYSVITA) est 
un anticorps monoclonal humain conçu pour le traitement 
de l'hypophosphatémie liée à l’X.

Le flacon est sous forme de 10,20 ou 30 mg du Buro-
sumab pour 1 ml de solution 

Les analogues oraux de phosphate et de vitamine D 
doivent être interrompus une semaine avant le début du 
traitement. Au début du traitement, la concentration 
sérique de phosphate sérique à jeun devrait être inférieure 
à la limite de référence pour l’âge.

Tableau 3. Posologie des traitements en fonction de l’âge :

Début du traitement Enfant Adolescent Adulte
Alfacalcidol (µg/j) 1,0 1,0 – 1,5 2,0 – 3,5 0,5 – 1,5
Phosphate (mg/kg/j) 30 - 50 50 - 70 20 - 40 10 - 30
Vitamine D A tout âge supplémentation tous les 3 mois 

Tableau 4. Valeurs normales de la phosphorémie en fonction 
de l’âge 
Âge Phosphatémie (mmol/L)
< 3 mois 1,55 – 2,40
3 mois – 1 an 1,55 – 2,20
1 – 4 ans 1,29 – 2,20
5 – 11 ans 1,19 – 2,10
12 – 18 ans 1,10 – 1,90
Adulte 0,8 – 1,45
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La posologie est de 0,4 mg/kg jusqu'à une dose maxi-
male de 2,0 mg/kg (dose maximale de 90 mg). La phos-
phorémie à jeun doit être mesurée 4 semaines après 
l'ajustement de la dose.  Si le phosphate sérique à jeun 
est supérieur à la limite de référence pour l’âge, la dose 
suivante doit être suspendue et le phosphate sérique à 
jeun doit être réévalué dans les 4 semaines.  

CONCLUSION 

Le RH reste une entité encore mal connue dans notre 
contexte, et qui est malheureusement souvent diagnosti-
quée tard devant des retards de croissance et des défor-

mations osseuses sévères. Son diagnostic est pourtant 
simple : il s’agit d’un rachitisme associé à une hypo-
phosphatémie majeure. Son traitement est simple et bien 
codifié. Les anti-FGF23 semblent être un traitement pro-
metteur mais reste onéreux.
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Article original

Facteurs de mortalité dans l’insuffisance rénale sévère du 
nouveau-né

Mortality factors in severe renal failure in newborns

I. Bendriss, F. Hmami, W. Kojmane, S. Atmani

Service de Néonatologie et Réanimation Néonatale, CHU Hassan II, Université Sidi Mohammed Ben 
Abdellah, Faculté de Médecine et de Pharmacie, 30000 Fès 

Résumé

L’objectif de notre travail est d’évaluer les caractéristiques cliniques, étiologiques, évolutives et les facteurs de mortalité 
de l’insuffisance rénale aigue (IRA) sévère à la période néonatale. Nous avons mené une étude rétrospective incluant tous 
les nouveau-nés ayant une insuffisance rénale sévère (taux d’urée supérieur à 1g/l), pris en charge au service de Réani-
mation Néonatale du CHU Hassan II Fès Maroc, entre Janvier 2012 et Décembre 2014. Sur un total de 3175 nouveau-nés 
hospitalisés au cours de la période de notre étude, 117 cas (3,7%) avaient une insuffisance rénale sévère. 18% de nos 
patients étaient des prématurés. Le poids de naissance moyen était de 2627g ± 706g avec 23% d’hypotrophie. L’âge moyen 
à l’admission était de 8 jours (5 heures à 48 jours) et le sexe ratio était de 1,37. L’oligoanurie a été objectivée dans 37% 
des cas. Les taux moyens d’urée et de la créatinine sanguines étaient de 1.63 ± 0.61g/l et de 28 ± 25,8 mg/l respectivement. 
Les étiologies étaient dominées par la déshydratation (61,5%), l’infection (33,3%) et l'asphyxie périnatale (28,2%). La 
répartition des patients selon l’origine anatomique de l’insuffisance rénale note une prédominance de l’IRA intrinsèque 
avec un pourcentage de 49% versus 38% pour l’IRA fonctionnelle et 13% pour l’origine post rénale. La mortalité était de 
38,5%. Les facteurs significativement associés à la mortalité retenus dans notre étude étaient la défaillance multi-viscérale, 
la prématurité, le recours à une ventilation mécanique, l’oligoanurie persistante et la surcharge hydrique > 20% par rapport 
au poids initial.

Mots clés : Insuffisance rénale. Nouveau-né.

Summary

We have conducted a retrospective study including all cases of severe neonatal renal failure (urea greater than 1g/l), hospi-
talized in the neonatal resuscitation service CHU Hassan II Fez, from 2012 to 2014. The aim of this study is to evaluate the 
clinical, etiological and evolutive features of severe renal failure and factors related to mortality in these neonates. Of a 
total of 3175 infants hospitalized during the period of our study 117 cases had severe renal failure (3,7%). 82% of patients 
were born at term against 18% of prematurity. The average born weight was 2627 ± 706g with 23% of hypotrophy and the 
average age at admission was 8 days (5 hours to 48 days). The oligoanuria was objectified in 37% of cases. The average 
rate of blood urea and creatinine were 1.63 ± 0.61g/l and 28 ± 25.8 mg/l, respectively.The c auses were dominated by dehy-
dratation (61.5% of cases), followed by sepsis (33.3% of patients), birth asphyxia (28.2% of cases). The anatomic origin of 
renal impairment was intrinsic in 49% versus 38% for prerenal and 13% for post renal origin. The mortality rate was 38.5%. 
Factors significantly associated with mortality identified in our study are multi-organ failure, prematurity, mechanical 
ventilation, persistent oligoanuria and hydric inflation > 20% compared to initial weight.

Keywords: Renal failure. Newborn.
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Introduction

L’insuffisance rénale aigue (IRA) constitue un 
problème fréquent à la période néonatale. Son incidence 
varie entre 2,6 et 25%, aux unités de soins intensifs avec 
une mortalité estimée entre 11 et 71% [1-11].  

Les étiologies sont souvent intriquées, dominées par la 
déshydratation, l'asphyxie et l’infection et elles peuvent 
compliquer une pathologie rénale ou post rénale malfor-
mative préexistante [1-11].   

Les études réalisées sur l’insuffisance rénale du 
nouveau-né incluent en général tous les stades de gravité 
et les facteurs de mortalité évalués n’incluaient pas l’im-
portance d’élévation des chiffres d’urée et de la créatinine 
[3,6,8,10-12]. Nous avons choisis dans cette présente 
étude d’étudier les cas d’IRA sévère (Taux d’urée > 1g/l). 
L’objectif est d’évaluer les caractéristiques cliniques, 
biologiques, étiologiques et évolutives et les facteurs de 
mortalité incluant l’impact des valeurs d’urée et de la 
créatinine. 

Matériels et méthodes 

Nous avons mené une étude rétrospective au service 
de Néonatologie et de Réanimation Néonatale du CHU 
HASSAN II Fès, durant une période de trois ans, s’étalant 
du premier Janvier 2012 au 31 Décembre 2014. Ont été 
inclus, tous les bébés présentant à l’admission ou au cours 
de l’hospitalisation une IRA sévère avec un taux d’urée 
contrôlé supérieur à 1g/l et sans insuffisance rénale mater-
nelle. Ils ont été exclus, de cette étude, tous les patients 
présentant une insuffisance rénale avec un taux d’urée infé-
rieur à 1 g/l. 

L’oligurie était définie par une diurèse inférieure à 1ml/
Kg/h.  

Les données ont été recueillies à partir des dossiers 
cliniques des malades. Chaque dossier a été analysé en se 
référant à une fiche type, exploitant les données épidémiolo-
giques, obstétricales, cliniques, paracliniques, étiologiques, 
thérapeutiques et évolutives au cours de l’hospitalisation. 

La répartition des patients selon l’origine de l’insuffi-
sance rénale a été basée sur la rapidité d’amélioration de 
l’insuffisance rénale sous traitement, l’échographie-doopler 

rénale et l’analyse de la composition des urines par mesure 
de la fraction d’excrétion du sodium (FENa). La formule 
utilisée était : FENa % = [UNa × Pcr/ Ucr× PNa]× 100, P 
et U désignant respectivement la concentration dans le sang 
et dans les urines du sodium (Na) et de la créatinine (cr).  

L’insuffisance rénale fonctionnelle a été retenue devant 
l’amélioration rapide (dans les 24 heures) de la fonction 
rénale et la disparition de l’oligurie après remplissage 
vasculaire. Ainsi, les malades qui n’ont pas répondu aux 
mesures de restauration volémique après 24 heures ont 
été considérés comme des cas d’insuffisance rénale intrin-
sèque.  

Une FE Na inférieure à 1% a été en faveur de l’ori-
gine pré-rénale. Elle a été en faveur de l’atteinte rénale 
lorsqu’elle était supérieure à 2.5 - 3% chez le nouveau-né à 
terme, et supérieure à 6% chez le prématuré.  

Les insuffisances rénales obstructives ont été diagnosti-
quées à l’échographie rénale. 

Les différents paramètres recueillis ont été saisis sur un 
fichier Excel et traités par le logiciel statistique Epi Info 
version 7. Les variables quantitatives ont été exprimées en 
moyenne et écart type alors que les variables qualitatives 
ont été résumées en effectif et pourcentage. 

Nous avons utilisé le test de Chi2 pour comparer les 
fréquences de la mortalité entre les groupes. Les auteurs 
ont ensuite réalisé une analyse multivariée par régression 
logistique en utilisant une procédure de pas à pas ascendant 
pour étudier l’association entre la mortalité et les différents 
facteurs cliniques, biologiques et étiologiques. Les diffé-
rences sont statistiquement significatives lorsque p < 0,05.

Résultats

Sur un total de 3175 nouveau-nés hospitalisés au cours 
de la période de notre étude, 117 d’entre eux avaient une 
insuffisance rénale sévère. Ce qui représentait 3,7% de 
l’ensemble des hospitalisations.  

La répartition selon le sexe a montré une prépondé-
rance masculine avec un sexe ratio de 1,37. 

L’âge gestationnel moyen chez les malades dans notre 
série était de 37,87±2,38 avec des extrêmes allant de 30 
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à 40 SA. Les caractéristiques cliniques des malades sont 
résumées dans le tableau 1. L’âge médian d’admission 
était de 8 jours avec des extrêmes allant de 5 heures à 
48 jours. Les signes cliniques initiaux étaient représen-
tés par les troubles neurologiques à type de refus de téter 
et d’hypotonie chez 60 malades, les signes digestifs chez 
36 patients (vomissements et d’anomalies du transit), les 
signes respiratoires chez 33 nouveau-nés, la fièvre chez 
27 malades, l’ictère chez 15 patients et les signes urinaires 
(hématurie et/ou des urines troubles) chez 9 nouveau-nés. 
L’oligoanurie était objectivée dans 37% des cas.   

L’urée sanguine initiale (Tab.2) était entre 1 et 4,13 
g/L avec une moyenne de 1,63 ± 0,61g/l. Les valeurs 
de la créatinine variaient entre 19 et 144 mg/L avec une 
moyenne de 28,05 ± 25,8 mg/l. L’hyperkaliémie > 6 meq/l 
était présente chez 69 malades, soit 59% des cas. L’hypo-
natrémie a été retrouvée chez 36 nouveau-nés, soit 30,7% 
des cas et 27 patients, soit 23% des cas, avaient une hyper-
natrémie > 150 meq/l. 

Les étiologies (Tab.3) étaient dominées par la déshy-
dratation, l’infection et l'asphyxie alors que 49% des étio-
logies étaient en association. La répartition des patients 
selon l’origine anatomique de l’insuffisance rénale a noté 
une prédominance de l’IRA intrinsèque dans notre série 
avec un pourcentage de 49% versus 38% pour l’IRA fonc-
tionnelle ou pré rénale et 13% pour l’origine post rénale.  

La durée d’hospitalisation était de 15 jours +/- 7,6 
(extrêmes : 2 à 38 jours). La mortalité était de 38,5%. Le 
traitement s’est basé sur la correction des troubles hydro 
électrolytiques, les diurétiques de l’anse, le traitement 
antibiotique en cas d’infection, les mesures de soutien 
hémodynamique et respiratoire en fonction des situations 
et la dialyse péritonéale. 

Sur le plan biologique, une normalisation de la fonc-
tion rénale a été notée chez 72 malades (61,5%), une 
amélioration chez 27 malades (23%), une aggravation 
chez 9 malades (7,6%) et 9 malades (7,6%) ont gardé des 
chiffres d’urée et de créatinine stables. 

L’analyse comparative du groupe des décès contre le 
groupe des survivants (Tab.4) a retrouvé une association 
significative entre la mortalité et la présence de la préma-
turité, de la défaillance multi viscérale (DMV), de la 
ventilation mécanique, de la persistance de l’oligoanurie 
et de la surcharge volémique >20% par rapport au poids 

initial avec un p statistiquement significatif pour tous ces 
paramètres (p<0,05). 

Concernant le taux d’urée, la moyenne était de 1,66 ± 
0,62 g/l chez les malades décédés versus 1,59 ± 0,61 g/l 
chez les survivants (p=0,63). Alors que la moyenne des 
taux de la créatininémie était de 26,54 ± 16,5 mg/l versus 
29,51 ± 20,4 mg/l (p=0.68). 

La comparaison de l’importance de l’élévation de 
l’urée, de l’hyperkaliémie et de l’hyponatrémie, ainsi que 
la présence de l’acidose métabolique entre les 2 groupes 
ne trouvait pas de différence statistiquement significative. 

La répartition des malades décédés et des survivants 
selon le type et les étiologies de l’insuffisance rénale n’a 
pas pu mettre en évidence de différences statistiquement 
significatives.

Discussion

L’IRA se définit par l’altération brutale de la fonc-
tion rénale entrainant un déséquilibre de l’homéostasie 
hydro-électrolytique et une rétention des déchets azotés. 
Il s’agit d’une pathologie complexe, cliniquement hété-
rogène avec de multiples étiologies sous-jacentes. C’est 
une pathologie évolutive et dynamique avec divers degrés 
de gravité, conditionnant le pronostic et soulignant l'im-
portance du diagnostic précoce. Le taux de créatinine 
sanguine et la diurèse constituent encore les principaux 
éléments diagnostiques et de classification de l’IRA à 
la période néonatale bien que reconnus insuffisants et 
d’interprétation délicate [12-14]. La créatinine sanguine 
dépend de l’âge gestationnel, de l’âge post natal et de la 
créatinine maternelle pendant les premières 72 heures de 
vie. Egalement, en cas d’hypo perfusion rénale, l’urée 
sanguine augmente en premier alors que la créatinine 
reste normale ou peu changée au départ [12,13]. D’autre 
part, le profil évolutif de la diurèse chez les nouveau-nés 
est variable ; La première miction peut être retardée avec 
alternance de phases polyuriques et de phases oliguriques 
sur les 24 heures [15]. De ce fait, il y a une grande varia-
bilité de l’incidence de l’IRA, de l’incidence de l’oligurie 
et de la mortalité dans les différentes études réalisées sur 
l’IRA du nouveau-né [1-11].  

L’origine la plus fréquente de l’IRA chez les nouveau-
nés est l'insuffisance rénale fonctionnelle (pré rénale). 
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Tableau 1. Caractéristiques cliniques des nouveau-nés

Caractéristiques Nombre (n)  (%)
Age 
d’admission

<24H 9 7,7
24H-7jours 45 38,5
>7jours 63 53,8

Terme Prématurés 21 18
A terme 96 82

Diurèse Conservée 74 63
Oligoanurie 42 37

Signes 
fonctionnels

Signes neurologiques 60 51
Signes digestifs 36 31
Signes respiratoires 33 28
Fièvre 27 23
Ictère 15 13
Hématurie 3 2,5

Tableau 2. Taux d’urée et de la créatinine des malades à 
l’admission

Moyenne+/-ET Extrêmes 
Urée (g/l) 1.63 ± 0.6 1- 4,13 
Créatinine (mg/l) 28,05 ± 25.8 19- 144 

Tableau 3. Etiologies des insuffisances rénales néonatales

Les causes Effectif  %
DHA 72 61,5 
Sepsis 39 33,3 
Asphyxie périnatale 33 28,2
Uro-néphropathies congénitales 18 15
Compression vasculaire rénale 9 7,7
Insuffisance cardiaque 9 7,7
Thrombose vasculaire rénale 6 5

Tableau 4. Facteurs de mortalité en cas d’IRA par la régression logistique : Odds ratio (IC à 95 %).   

Paramètres OR IC 95% P
Prématurité 1,65 1,07-2,54 0,026
DMV 3,1 1,9-5,1 <0,001
Besoin en ventilation assistée 1,9 1,3- 2,8 0,01
Anurie persistante 2,3 1,21-4,36 <0,001
Surcharge hydrique>20% 3,7 1,2-11,4 0,02
DMV : Défaillance multi viscérale

Celle-ci peut évoluer vers l’insuffisance rénale intrin-
sèque en cas de retard thérapeutique [11]. Dans notre 
étude, on a noté une prédominance de l’IRA intrinsèque 
avec un pourcentage de 49% versus 38% pour l’IRA fonc-
tionnelle. Ceci peut être expliqué par la gravité ou l’état 
avancé des malades comparativement aux études incluant 
toutes les formes d’IRA. 

La DHA est la cause la plus fréquente dans notre 
contexte, avec un pourcentage de 61,5%. Ce taux est le 
plus élevé par rapport aux autres séries [8,16]. Les sorties 
précoces de la maternité et les défauts d’apport représen-
taient  les principales causes dans notre contexte.

Dans notre série, le délai de consultation médian chez 
ces malades était de 5 jours entre l’apparition de la symp-
tomatologie et l’hospitalisation dans notre service. Ainsi, 
35% de ces malades ont consulté une semaine après l’ap-
parition de la symptomatologie clinique initiale. 

L’asphyxie périnatale est une cause considérable d’hos-
pitalisation dans notre contexte. La survenue d’une IRA 
après une anoxo-ischémie est expliquée par différents  
mécanismes physiopathologiques : l’hypoperfusion, la 
nécrose tubulaire ou rarement la nécrose corticale [17]. 
L’IRA au cours de l’asphyxie périnatale est le plus souvent 
non oligurique. De ce fait, la surveillance journalière de 
la fonction rénale s’impose en cas d'asphyxie périnatale 
sévère [8]. La réduction néphronique causée par l’asphyxie 
périnatale aboutit à une hypertrophie compensatrice des 
néphrons résiduels au cours des premiers mois de vie. 
L’IRA est souvent transitoire [17]. L’atteinte rénale au 
cours de l’asphyxie périnatale est corrélée à la sévérité des 
signes neurologiques : 9 à 61% des nouveaux nés ayant une 
asphyxie périnatale sévère développent l’IRA [17]. 

Plusieurs mécanismes sont impliqués dans l’apparition 
de l’IRA dans le contexte du sepsis: la coagulation intra 
vasculaire disséminée (CIVD), l’état de choc, l’hémor-
ragie et l’insuffisance cardiaque [8]. Le faible poids de 
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naissance est un important facteur de risque de dévelop-
pement de l’IRA en cas de sepsis. Dans notre étude, 15 
malades avaient un  poids faible à la naissance dans le 
contexte du sepsis, soit 38,5% des cas. 

Les uro-néphropathies congénitales ont été retrouvées 
chez 18 malades dans notre étude, soit 15% des cas.  

Les causes de l’IRA sont souvent intriquées l’associa-
tion étiologique était de 49% des cas. Une gestion précoce 
des pathologies néonatales telles que l’asphyxie périna-
tale, les infections et les uronéphropathies congénitales 
avant le stade de complications et une surveillance régu-
lière de la prise pondérale des nouveau-nés et des apports 
nutritionnels sont des mesures préventives essentielles.  

La mortalité dans l’insuffisance rénale néonatale n’était 
pas liée aux chiffres d’urée et de créatinine dans notre 
étude. Les facteurs de mortalité retenus étaient la défail-
lance multi-viscérale (DMV), la prématurité, la ventila-
tion mécanique, la surcharge hydrique supérieure à 20% 
du poids initial et l’oligoanurie persistante. La DMV, la 
prématurité, la ventilation mécanique, l’anurie, la néces-
sité d’une ventilation assistée et de drogues vasoactives ont 
été également reconnues comme des facteurs de risque de 
mortalité dans plusieurs autres séries [7-9,11-13].  

La ventilation mécanique est un facteur de risque de 
survenue de l’IRA. Plusieurs mécanismes sont impli-
qués (l’hypoxie et l’hypercapnie) mais aussi la possibilité 
d’une réponse inflammatoire pulmonaire aux barotrauma-
tismes avec induction d’une réaction inflammatoire systé-
mique [16]. Le risque de mortalité est multiplié par 2 en 
cas de recours à la ventilation mécanique dans notre série. 

L’inflation hydrique > 20% du poids initial a été 
retrouvé comme un facteur de risque de mortalité dans 
notre série. Elle augmentait le risque de mortalité par 
quatre. De ce fait, l’adaptation des apports en fonction 
de la diurèse, la surveillance régulière du poids, la lutte 
contre l’hyper-volémie et la stimulation de la diurèse sont 
des éléments à considérer pour l’amélioration du pronos-
tic de l’IRA. 

L’origine de l’IRA, les chiffres d’urée et de créatinine 
ainsi que les autres perturbations telles que l’hypo ou 
l’hypernatrémie, l’hyperkaliémie et l’acidose métabo-
lique ne sont pas des critères prédictifs de mortalité dans 
notre étude.  

Conclusion

L’incidence et la mortalité de l’IRA sévère étaient de 
3,7% et 38,5% respectivement dans notre série. La déshy-
dratation, la septicémie néonatale et l'asphyxie périna-
tale étaient les causes les plus fréquentes suivies par les 
anomalies génito-urinaires, la DMV, la prématurité, l’oli-
goanurie persistante, le besoin en ventilation mécanique, 
et la surcharge hydrique qui ont été identifiés comme des 
indicateurs de mauvais pronostic chez ces nouveau-nés. 
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Les kystes hydatiques du poumon chez l’enfant : expérience du 
service de chirurgie viscérale pédiatrique, Hôpital Mère-Enfant 

A. Harouchi de Casablanca

Lung hydatic cysts in children: experience of the Pediatrics 
Visceral Surgery Service, A. Harouchi Mother and Child Hospital, 
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Université Hassan II, Faculté de Médecine et de pharmacie de Casablanca

Résumé

Le poumon constitue la première localisation du kyste hydatique (KHP) chez l’enfant. Il s’agit d’un problème de santé 
publique au Maroc, son traitement est surtout chirurgical. Patients et méthode : Il s’agit d’une étude rétrospective sur une série 
de dossiers de KHP de 51 enfants, comprise entre Janvier 2012 et Décembre 2016. 28 garçons (54,9%) et 23 filles (45,1%), 
âgés de 3 à 13 ans (âge moyen : 8.0 ans). Résultats : Ces KHP ont été découverts grâce à la clinique dans 86.3% des cas 
(Douleurs thoracique = 47,1%, Toux = 54,9%, Fièvre = 27,5%, hémoptysie = 29,4%, hydatidoptysie = 23,5%) contre 9,8% 
des cas lors d’une radiographie du thorax systématique après découverte d’un KH d’un autre site. La radiographie du thorax a 
été réalisée chez tous les patients sauf un seul pour lequel une TDM thoracique a été demandé d’emblée. Cette dernière a été 
réalisée dans 54.9% des cas, avec une meilleure précision par rapport à la radiographie. 50 cas ont bénéficié d’une chirurgie, 
le seul cas restant ayant déjà évacué son KHP. La technique chirurgicale de référence était celle de Barret (78,4%), suivie de la 
technique d’Ugon (5,9%). Les fistules ont été retrouvé dans 88,2% des cas et ont nécessité une ligature avec une bonne qualité 
du périkyste dans 82.4% des cas. Le contenu des kystes était composé dans 47,1% cas de liquide clair, 31,4% de pus. Un seul 
des 4 KH du foie a bénéficié d’une kystectomie en même temps que celle du KHP. La durée moyenne en post-op était de 5,91 
jour. 7,8% des patients ont eu un pneumothorax, 27,5% une pleurésie de petite ou moyenne abondance. L’anémie a été retrouvé 
dans 7,8% des cas, dont 2 ont nécessité une transfusion, la fièvre dans 19,6% des cas, jugulée par l’antibiothérapie. Au final, 1 
seul cas de décès per-opératoire a été enregistré. Conclusion : Le KHP chez l’enfant peut se compliquer lors de l’évolution de 
la maladie ainsi qu’en post-opératoire après kystectomie. Malgré cela, le pronostic reste excellent lors d’une prise en charge 
adéquate. Cependant, les mesures de prévention restent le meilleur traitement du kyste hydatique.

Mots clés : Kyste hydatique pulmonaire. Enfant. Chirurgie.

Summary

Lungs are the main localization of hydatic cyst (HC) in children. It’s a public health problem in Morocco, its treatment is 
mainly surgical. Patients and methods: This is a retrospective study about a series of cases of Pulmonary Hydatic Cysts (PHC) 
of 51 children, between January 2012 and December 2016. Results: We found 28 boys (54.9%) and 23 girls (45.1%), aged 
between 3 and 13 years old (Middle age: 8.0 years old). Those PHCs were revealed by clinical symptoms in 86.3% of cases 
(Chest pain = 47.1%, Cough = 54.9%, Hemoptysis = 29.5%, Fever = 27.5%, hydatid vomiting = 23.5%) versus 9.8% of cases 
revealed by a systematic chest radiography after discovery of an hydatic cyst of another organ. Chest radiography was perfor-
med in almost all cases but one, which had a thoracic CT at first. It was performed in 54.9% of cases, with better precision 
than radiography. 50 cases have undergone surgery, the last one had already evacuated his PHC. Our reference techniques were 
Barret’s (78.4%), and Ugon’s (5.9%). Fistulas were found in 88.2% of cases and needed ligation with a good quality of the 
tissue around the cyst in 82.4% of cases. Cyst content was constituted by a clear liquid in 47.1% of cases, pus in 31.4%. One 
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Introduction

L’hydatidose est considérée comme un fléau mondial. 
Si elle est rare dans les pays développés, elle constitue 
une endémie dans les pays en voie de développement [1]. 
En l’occurrence, c’est un problème de santé publique au 
Maroc. L’agent pathogène est l’Echinococcus Granulosis. 
L’homme est un porteur accidentel, soit par contact avec 
les chiens, soit en consommant des crudités infestées [2].

Contrairement à l’adulte, la première localisation du 
kyste hydatique (KH) chez l’enfant est le poumon [3], et 
son traitement est chirurgical, à travers des interventions 
lourdes et menant au sacrifice d’une partie du parenchyme 
pulmonaire dans certains cas.

Notre travail a pour but d’étudier les circonstances de 
découverte, les particularités radiologiques de l’hydati-
dose pulmonaire, la description des techniques chirurgi-
cales ainsi que les complications en rapport avec la mala-
die et avec l’acte chirurgical. 

Patients et méthodes 

Il s’agit d’une étude rétrospective sur une durée de 5 ans 
portant sur 51 enfants traités pour KHP, de Janvier 2012 à 
Décembre 2016, au sein du service de Chirurgie Viscérale 
Pédiatrique de l’hôpital Mère-Enfant A. Harouchi de Casa-
blanca.

Nous avons recensé et analysé 50 cas ayant bénéficié 
d’une chirurgie, un seul cas restant ayant évacué spontané-
ment son KHP. Les techniques de référence étaient celles 
de Barret et celle de Ugon. Tous les malades ont été opérés 
par thoracotomie conventionnelle.

Résultats

- Nous avons retrouvé : 28 garçons (54,9%) et 23 filles 
(45,1%), avec un sexe ratio de 1,2.

- L'âge moyen est de 8ans avec des extrêmes allant de 
3 à 13 ans.

• Circonstances de découverte : La durée moyenne 
entre l’apparition des premiers symptômes et la première 
consultation a été de six mois, avec un minimum de 48h 
et un maximum de 2 ans, au décours d’une symptoma-
tologie clinique dans 86,3% des cas, contre 9,8% où le 
KHP a été découvert lors d’une radiographie systéma-
tique après découverte d’un KH d’un autre site (Foie = 4 
cas, cerveau = 1 cas).

• Clinique : Parmi les signes cliniques retrouvés dans 
notre étude, la toux a été retrouvée dans 54,9% des cas, les 
douleurs thoraciques dans 47,1% des cas, l’hémoptysie 
dans 29.4% des cas, la fièvre dans 27,5%, l’hydatidopty-
sie dans 23,5% des cas, et la détresse respiratoire dans 1 
seul cas.

• Imagerie : La radiographie thoracique a été réali-
sée de façon systématique chez tous les patients sauf un 
seul. Le poumon droit constituait le principal lit du KHP 
(80%), contre 28% pour le poumon gauche. L’atteinte 
pulmonaire bilatérale a été constatée dans 4 cas. Un kyste 
isolé a été retrouvé dans presque tous les cas sauf dans 3 
cas (2 localisations pulmonaires). Le lobe inférieur était 
le siège de prédilection (33%), suivi du lobe moyen droit 
(21,6%). L’image radiologique la plus fréquente était « 
l’image en boulet de canon », dans 45% des cas, suivie de 
l’image de kyste rompu dans 39% des cas. Le kyste était 
associé à un épanchement pleural dans 19% des cas.

L’échographie transthoracique, couplée en général à 

of the 4 hepatic hydatic cysts had undergone cystostomy at the same time as PHC’s. The average time of hospitalization in 
post operatory was 5.91 days. 7.8% of patients had pneumothorax, 27.5% had pleural effusion of medium or large abundance. 
Anemia was found in 7.8% of cases, whom 2 needed transfusion, fever in 19.6% of cases, treated by antibiotics. One case 
deceased during surgery.
Conclusion: PHC in children may complicate the natural evolution of the disease or could be revealed as a postoperatory 
complication of a cystectomy. However, its prognosis is excellent when the management is adequate. Prevention remains 
the best treatment of hydatic cyst.

Keywords: Pulmonary hydatic cyst. Children. Surgery.
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l’échographie abdominale à la recherche du KH du foie, 
a été réalisée dans 49% des cas, et a mis en évidence 
l’image de kyste simple dans 77,8% des cas.

Le scanner thoracique a été réalisé dans 54,9% des cas. 
L’image de KH simple a été retrouvée dans 33,3% des 
cas, et l’image de KH rompu dans 37,1%.

• Traitement : Le traitement préopératoire à base 
d’Albendazole n’a été instauré que dans 17,6% des cas et 
concernait les localisations multiples. La kinésithérapie a 
été préconisée dans 11,8% des cas, et a eu pour objectif 
de vider le contenu du kyste lorsqu’il était rompu dans les 
bronches.

Un seul enfant a présenté un épanchement thoracique 
de grande abondance suite à la rupture du kyste dans la 
plèvre, ayant nécessité la mise en place d’un drain thora-
cique maintenu pendant 3 jours, couplé à une triple anti-
biothérapie à base d’association amoxicilline-sulbactam, 
gentamycine et métronidazole. C’est la seule patiente 
ayant eu besoin d’un séjour en réanimation en post-opéra-
toire (1 jour), et qui a nécessité un séjour post-opératoire 
total de 32 jours (la durée maximale dans notre série), 
et ceci à cause de la persistance d’un pneumothorax de 
moyenne abondance ayant nécessité un drainage pendant 
28 jours.

• Chirurgie : La quasi-totalité des patients ont bénéficié 
de la chirurgie (50/51 cas). Aucun patient n’a bénéficié 
d’une intubation sélective. Dans un seul cas, le kyste avait 
été évacué totalement par des hydatidoptysies. La chirur-
gie a consisté en une ponction-aspiration du contenu du 
kyste et résection du dôme saillant avec surjet aérostatique 
sur les berges du périkystes, ou évacuation du kyste intact 
à la Ugon. Un seul cas n’en ayant pas bénéficié à cause 
de la découverte en peropératoire d’un abcès pulmonaire, 
imposant une vidange et un lavage au lieu de la ponction-
aspiration.

Les techniques utilisées par notre équipe ont été : celle 
de Barrett dans 78,4%, et qui constitue la technique de 
référence dans notre structure, ainsi que la technique 
de Ugon (5,9%). Les fistules ont été retrouvées dans 
88,2% des cas et ont nécessité des sutures. La qualité du 
périkyste était bonne dans 82,4% des cas, évitant ainsi 
dans la plupart des cas le capitonnage. Ce dernier n’a été 
réalisé que dans 1 seul cas dû à un périkyste trop inflam-
matoire et friable. Le contenu des kystes était composé 
dans 47,1% des cas de liquide clair, et dans 31,4% des cas 
de pus. Un cas de décès per-opératoire a été enregistré. 
Tous les patients ont eu un drainage thoracique .

• Période post-opératoire : La durée moyenne d’hos-
pitalisation en post-opératoire était de 5,91 jours (3-32 
jours). La durée moyenne avant l’ablation des drains était 
de 3,66 jours (1-28 jours) pour le drain antérieur et 2,79 
jours (1-11 jours) pour le drain postérieur.

Le traitement antibiotique utilisé était à base d’associa-
tion amoxicilline-sulbactam d’une durée de 48h, prolon-
gée lorsque le contenu du kyste était purulent. Elle a été 
utilisée dans 92,2% des cas. Le métronidazole dans 25,5% 
des cas, la Gentamycine dans 7,8%, la Ceftriaxone dans 
5,9%, l’Amikacine dans 5,9% des cas, la Ceftazidime 
dans 3,9% des cas et les Imipenèmes dans 2,0% des cas.

Parmi les complications rencontrées en post-opéra-
toire, nous avons noté une pleurésie de petite ou moyenne 
abondance dans 27,5% des cas, une fièvre dans 19,6% 
des cas, jugulée par l’antibiothérapie. Nous rapportons 
également 4 cas de pneumothorax dans 7,8% des cas et 
un cas d’anémie dans 7,8% des cas, dont 2 ont nécessité 
une transfusion.

L’évolution a été marquée par la guérison dans tous 
les cas sauf un seul. Il s’agit d’une patiente décédée sur la 
table opératoire en début d’intervention par inondation du 
poumon controlatéral.

• A moyen et long terme : L’évolution était excellente. 
Les 50 enfants survivants ont été recontrôlés à quelques 
mois après l’intervention, certains avaient gardé une cica-
trice pulmonaire pendant les premiers mois, qui avait fini 
par disparaître. Au final, aucun n’a été témoin de récidive.

Parmi les 4 enfants ayant eu une localisation hépatique 
concomitante, un seul enfant avait bénéficié de la cure 
simultanée avec celle du KHP, les autres en avaient béné-
ficié en second lieu quelques mois plus tard avec bonne 
évolution.

Discussion

L’hydatidose est une maladie endémique au Maroc. Le 
mécanisme physiopathologique du développement du kyste 
hydatique pulmonaire est le suivant : les embryons hexa-
canthes traversent la muqueuse intestinale et empruntent la 
voie chylifère et le système porte. Ils passent par la suite 
les sinusoïdes hépatiques, le système cave inférieur et les 
cavités cardiaques droites et se retrouvent au niveau des 
poumons [4,5]. La première localisation du kyste hydatique 
chez l’enfant est le poumon, puis en second lieu le foie, ce 
n’est pas le cas chez l’adulte dont la première localisation 
est hépatique [3]. Ceci s’explique par le fait que le filtre 
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hépatique chez l’enfant est «poreux» pour les embryons 
hexacanthes, qui passent donc facilement pour se retrouver 
dans le poumon [3].

Le manque de sensibilisation de la population par 
rapport à cette maladie et le non-respect des règles d’hy-
giène font qu’elle est très fréquente dans notre pays.  

De même, malgré les symptomatologies respiratoires 
fréquentes retrouvées dans les KHP, nous constatons que 
le délai entre leur apparition et la première consultation 
varie et peut atteindre une longue durée (24 mois). Cela 
peut s’expliquer par l’ignorance de la population rurale 
par rapport à l’hydatidose, par la banalisation des symp-
tômes, ou encore par la méconnaissance des médecins 
généralistes de la spécificité des KH chez l’enfant. En 
effet, le foie constituant la première localisation chez 
l’adulte, les diagnostics évoqués en premier lors d’une 
toux chronique concernent surtout les infections banales 
des voies aériennes.

Le diagnostic du KHP chez l’enfant reste majori-
tairement radiologique. La radiographie du thorax doit 
être systématique. Le poumon droit constitue le siège 
de prédilection du KHP [6], surtout au niveau de la base 
pulmonaire droite, expliquée par la riche vascularisation 
au niveau de ce lobe. 

Les images rencontrées peuvent aller de la forme 
simple « en boulet de canon » typique (Fig.1), à des 
images plus évoluées comme les KH calcifiés ainsi que 
les KH rompus (Fig.2), soit dans les bronches, se tradui-
sant par des hydatidoptysies, soit dans la plèvre, se tradui-
sant alors par un épanchement pleural qui peut nécessiter 
un drainage [2].

A part le caractère systématique d’une radiographie 
thoracique lors de la découverte de KH hépatiques, le 
radiologue échographiste a la possibilité de compléter 
l’échographie abdominale par une échographie transtho-
racique, malgré une sensibilité de : 52,3% [3], et donc 
faire le diagnostic d’une localisation pulmonaire conco-
mitante (Fig.3).  Cette imagerie est souvent complétée par 
une TDM thoracique lorsque la radiographie thoracique 
met en évidence des KH compliqués, à savoir les kystes 
rompus, les kystes surinfectés ou lorsque la détresse respi-
ratoire est associée. Le scanner thoracique (Fig.4) permet 
dans ces cas-là d’identifier avec précision le siège des 
lésions, le caractère du KH, calcifié ou rompu, et de faire 

un état des lieux de la destruction du parenchyme pulmo-
naire. Il permet aussi un diagnostic plus précis des forma-
tions kystiques lorsque d’autres diagnostics différentiels 
sont posés [2,3].

L’administration de l’Albendazole est indiquée 
lorsqu’il y a une infestation d’organe. A savoir lors de 
la contamination de deux organes ou plus, ou lorsque le 
nombre de kystes hydatiques est supérieur à 3. Son but 
étant l’arrêt de la dissémination [7,8].

Les principales urgences du KHP chez l’enfant et 
nécessitant une hospitalisation dans l’immédiat sont la 
surinfection, la réaction allergique due à sa rupture et 
la détresse respiratoire [9]. Le drainage thoracique est 
contre-indiqué sauf en cas de pleurésie de grande abon-
dance, comme vu précédemment dans notre série.

Le traitement du KHP chez l’enfant reste essentielle-
ment chirurgical, consistant en une kystectomie dans la 
plupart du temps [10]. La chirurgie du kyste hydatique 
est réalisée sous anesthésie générale et par intubation 
sélective. Cela permet l’exclusion peropératoire du côté 
de la lésion et la protection d’une contamination endo-
bronchique controlatérale. Dans notre série de cas, aucun 
patient n’a bénéficié d’une intubation sélective. Ceci est 
expliqué par le fait que nous ne disposons pas de la sonde 
Carlens dans notre structure nécessaire à cet effet. Le 
patient est en décubitus latéral ou dorsal en fonction de la 
voie d’abord. Après libération de la totalité du poumon, 
le kyste est facilement repéré par l’aspect blanchâtre de 
sa coque. Avant toute manipulation, on réalise la protec-
tion du champ opératoire par des compresses imbibées 
de solution scolicide [11,12]. Dans notre pratique quoti-
dienne, nous n’utilisons pas d’eau oxygénée dans le 
thorax et la substituons par de la bétadine.

Quelle que soit la technique de kystectomie, la ferme-
ture des fistules bronchopleurales est réalisée en fin de 
procédure à travers le périkyste. Ainsi on verse du sérum 
dans la cavité pleurale tout en demandant à l’anesthé-
siste de réaliser une réexpansion pulmonaire, et ce pour 
détecter les petites fistules. La fermeture des fistules bron-
chopleurales est réalisée au fur et à mesure par des points 
en X au fil résorbable. Ces fistules doivent être minutieu-
sement recherchées, en particulier au niveau des replis 
pour diminuer au maximum les fuites aériennes postopé-
ratoires [11].
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Dans d’autres cas, une exérèse plus large peut être 
requise en fonction des lésions parenchymateuses rencon-
trées en per-opératoire. Notamment, les périkystectomies, 
les segmentectomies ou encore les lobectomies dans les 
cas sévères, quand la quasi-totalité du lobe est détruite 
[11]. Le diagnostic précoce évite le sacrifice pulmonaire 
non justifié par une pathologie bénigne.

Par ailleurs, à la fin de l’exérèse, un capitonnage peut 
être nécessaire si la qualité du périkyste est inflammatoire 
ou très friable. Il s’agit de fermer la cavité résiduelle par 
des points séparés. Même si cette technique est systéma-
tique chez d’autres équipes, dans notre structure, le capi-
tonnage n’est que rarement utilisé. Et ceci en raison de 
l’augmentation du risque d’infection occasionnée par la 

Fig.1. Radiographie thoracique montrant l’image en boulet de 
canon d’un KHP siégeant à la base pulmonaire droite.

Fig.2. Radiographie thoracique montrant une image de niveau 
hydro-aérique droite en rapport un KHP droit rompu.

Fig.3. Échographie thoracique : kyste hydatique rompu du 
poumon gauche avec un aspect serpigineux de la membrane 
proligère.

Fig.4. Scanner thoracique montrant un kyste hydatique 
pulmonaire basal droit fistulisé avec mise en évidence de la 
membrane proligère en son sein.
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rétention de sécrétions au sein du parenchyme [11,12].

En post-opératoire, le suivi est d’habitude simple. Les 
drains sont généralement laissés 48-72h sauf si un pneu-
mothorax ou une pleurésie n’ont pas été drainés compléte-
ment. Le drain postérieur est d’habitude retiré en premier, 
suivi du drain antérieur qui sert à guetter l’apparition d’un 
éventuel pneumothorax. Les complications sont rarement 
d’une grande gravité. En effet, l’existence d’un pneumo-
thorax ou d’une pleurésie ne nécessitent en général qu’un 
maintien prolongé des drains.

L’antibioprophylaxie à base de l’association amoxicil-
line-sulbactam pendant 48h est souvent suffisante pour 
prévenir une infection post-opératoire. Lorsque le contenu 
d’un KHP est purulent, une antibiothérapie doit être insti-
tuée couvrant les germes de la région, puis modifiée 
selon l’antibiogramme du prélèvement bactériologique. 
Au final, le traitement du KHP chez l’enfant se solde très 
souvent par une guérison totale, certains patients gardent 
une cicatrice pulmonaire qui peut être visible à la radio de 
contrôle au bout 3 à 6 mois. 

Dans notre série, un décès s’est produit en peropéra-
toire. Le KH était volumineux et s’est rompu, se vidant 
dans le poumon controlatéral non protégé. En effet, nous 
ne disposons pas de sonde de Carlens dans notre structure. 
Ces sondes permettent une intubation sélective intermit-
tente qui permet d’éviter cet accident.  

Conclusion

L’hydatidose reste un problème de santé publique au 
Maroc, et concerne autant la population pédiatrique que 
l’adulte. Son traitement reste essentiellement chirurgical, 
avec un taux de guérison élevé sans complications à long 
terme dans la plupart des cas. Cependant, elle peut très 
bien être prévenue en respectant des règles d’hygiène 
qui ne sont pas ou peu connues du grand public et par la 
suppression de l’abattage clandestin. D’où la nécessité de 
la sensibilisation de la population Marocaine en ciblant les 

régions rurales. Ces règles visent à rompre le cycle parasi-
taire de l’échinococcus granulosis, comme la diminution 
du contact avec les chiens, une bonne hygiène mains-
bouche, le bon lavage des crudités, la gestion correcte des 
carcasses et des viscères des ovins infectés en les élimi-
nant par incinération. Le but étant de réduire au maximum 
l’incidence de cette pathologie certes bénigne, mais dont 
les complications peuvent être source d’une morbidité 
importante voire d’une mortalité non négligeable. 
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PHYSIOPATHOLOGIE DU  METABOLISME DE 
LA BILIRUBINE 

La bilirubine est un produit de dégradation de l’hé-
moglobine, la fraction héminique dégradée par action de 
l’hème oxygénase, conduit à la libération de la biliru-
bine libre qui est constituée de 2 fractions : 

1. Fraction de la bilirubine libre liée à l’albumine: 
c’est cette fraction qui sera transformée dans le foie en 
bilirubine conjuguée grâce à la glucoronyl transférase. 
La bilirubine conjuguée, hydrosoluble, sera ensuite 
excrétée dans la bile puis déversée au niveau du duodé-
num où elle subira une succession de modifications 
structurales conduisant à la formation de bilirubinogène, 
dont la majeure partie sera excrétée sous forme de ster-
cobiline dans les selles et urobiline dans les urines. Une 
réabsorption de la bilirubine est possible à partir du tube 
digestif par activation du cycle entérohépatique.

2. Fraction de la bilirubine libre non liée à l’albu-
mine: Liposoluble, elle traverse librement la barrière 
hémato-encéphalique et se dépose sur les noyaux gris 
centraux du cerveau induisant une nécrose cellulaire, 
c’est l’encéphalopathie hyperbilirubinémique. Ce risque 
est majoré chez le nouveau-né dans les situations d’hy-
poxie, de déshydratation ou d’acidose métabolique.

Particularités du métabolisme de la bilirubine en 
période néonatale : Le métabolisme de la bilirubine a 
des caractéristiques propres à l’origine d’un déséquilibre 
physiologique entre la production importante et l’élimi-
nation réduite [2] :

-	 Chez le nouveau-né, la masse de globules rouges 
(à demi vie plus courte) est plus importante et l’hème 
oxygénase est 8 fois plus concentré que chez l’adulte.

-	 La réduction de l’activité de la glycuronosyl trans-
férase. 

-	 L’excrétion de la bilirubine conjuguée est immature.

Pédiatrie au quotidien

L’ictère néonatal est un symptôme fréquent au cours des premiers jours de vie, il concerne 60 
à 80% des nouveau-nés [1], on distingue 2 types: l’ictère à bilirubine libre et l’ictère à bilirubine 
conjuguée qui différent par leurs mécanismes physiopathologiques et pronostiques. 

L’ictère à bilirubine libre ou non conjuguée est le plus fréquent. Certes, son évolution est 
favorable, voire spontanément résolutive dans la majorité des cas. Cependant, l’existence du risque 
de neurotoxicité et d’évolution vers l’encéphalopathie hyperbilirubinémique avec des séquelles 
neurosensorielles sévères et irréversibles, impose l’élaboration de protocoles pour le dépistage, la 
prise en charge et le suivi des cas d’ictère à la maternité [2].

Les ictères à bilirubine conjugué sont plus rares puisqu’ils représentent moins de 1% des ictères du 
nouveau-né. Néanmoins ils sont toujours pathologiques et doivent faire systématiquement rechercher 
une cause chirurgicale notamment une atrésie des voies biliaires dont le diagnostic est conditionné 
par la précocité de l’intervention chirurgicale.

Surveillance de l’ictère à la maternité

A. Badre, M. Lehlimi, M. Chemsi, A. Habzi, S. Benomar
Service de Médecine et de Réanimation Néonatale, Hôpital Mère-Enfant A. Harouchi, CHU Ibn Rochd, 
Université Hassan II, Faculté de Médecine et de Pharmacie de Casablanca
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-	 Le cycle enterohépatique est très actif du fait d’une 
colonisation bactérienne faible et d’une activité augmen-
tée de la béta glycuronidase.

Le métabolisme de la bilirubine s’adapte physiologi-
quement après la naissance sur 7 à 10 jours de vie chez 
un nouveau-né à terme par ses trois étapes : production, 
conjugaison et excrétion. La première quinzaine de vie 
représente donc le temps nécessaire pour que les diffé-
rentes étapes du métabolisme s’adaptent et que l’équi-
libre production élimination de la bilirubine soit atteint 
de façon physiologique. Cette période dépasse toujours 
la durée d’observation du nouveau-né à la maternité.

ETIOLOGIES DES ICTERES A BILIRUBINE 
LIBRE

Il est nécessaire de s’assurer, dans le suivi d’un ictère, 
qu’il n’y a pas une part de bilirubine conjuguée (supé-
rieure à 30%) qui ferait envisager d’autres diagnostics et 
prises en charge.

Selon l’existence ou non de l’hémolyse, on distingue 
les ictères hémolytiques et les ictères non hémolytiques. 
L’ictère hémolytique peut être d’origine immunologique 
ou constitutionnelle.

1. L’ictère hémolytique immunologique est l’ex-
pression clinique d’une incompatibilité fœto-maternelle 
érythrocytaire dans le système Rhésus, ABO ou dans 
les autres systèmes (Kell, Duffy, MNS…). L’hémolyse 
induite par le conflit immunologique entre les anticorps 

anti érythrocytaires maternels et les antigènes fœtaux 
entraine l’anémie et l’hyperbilirubinémie à prédomi-
nance libre.

 Le risque majeur de ce type d’ictère est l’évolu-
tion vers l’encéphalopathie hyperbilirubinémique avec 
retard psychomoteur et neurosensoriel, d’où l’intérêt du 
dépistage et de la prise en charge précoce des nouveaux-
nés à risque. 

- Les allo immunisations Rhésus 1 : Le système 
RH comprend une cinquantaine d’antigènes. Seuls 
5 d’entre eux sont impliqués dans l’incompatibilité 
fœto-maternelle. Il s’agit des antigènes D (RH1), C 
(RH2), E (RH3), c(RH4) et e (RH5). 

L’allo immunisation rhésus 1 est la plus fréquente, 
reste d’actualité; malgré une prophylaxie par les immu-
noglobulines spécifiques anti D mise en place depuis 
les années 70. Elle induit une immunohémolyse intra-
utérine avec atteintes fœtales, néonatales et risque 
d’évolution vers une encéphalopathie hyperbilirubiné-
mique [3].

L’incompatibilité foeto-maternelle rhésus 1 peut se 
manifester par plusieurs tableaux cliniques : mort fœtal 
in utéro, état d’anasarque, anémie, ictère et hépatosplé-
nomégalie.

L’ictère est précoce avant H24 de vie, imposant l’hos-
pitalisation du nouveau-né dans une unité de néonatolo-
gie avec réalisation d’une bilirubinémie et d’un hémo-
gramme. Les chiffres de bilirubinémie seront interprétés 

Tableau. Les facteurs aggravants le risque d’hyperbilirubinémie

Facteurs 
de majoration 
du risque 

-	 Age gestationnel <38semaines d’aménorrhée
-	 Ictère précoce débutant avant H24 de vie  
-	 Situation d’incompatibilité fœto-maternelle érythrocytaire, ou présence d’agglutinines 
irrégulières maternelles dans le dernier trimestre de grossesse
-	 Antécédents familiaux de maladie hémolytique (sphérocytose, déficit en G6PD…..)
-	 Antécédents d’ictère dans la fratrie
-	 Bosse séro-sanguine, ecchymose et / ou hématome   
-	 Allaitement maternel exclusif inefficace 
-	 Origine géographique

Facteurs de vulnérabilité 
à la neurotoxicité 
de la bilirubine 

-	 Acidose
-	 Hypoxie
-	 Infection
-	 Existence de signes neurologiques
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en se referont aux courbes d’indication de la photothéra-
pie et d’exsanguinotransfusion (AAP 2004) et en prenant 
en considération l’âge et le niveau de risque ainsi que 
l’existence ou non de facteurs aggravants (Annexe 1, 2).

La prévention de ces allo immunisations graves se 
fait par l’administration des gammaglobulines anti D, 
dans les 72 heures qui suivent des circonstances expo-
sant une femme rhésus négatif  avec recherche d’agglu-
tinines irrégulières négative, à un risque d’immunisation 
(post partum, post avortum...). 

La prise en charge des nouveaux nés à risque 
commence en salle de naissance par la réalisation d’un 
groupage et d’un test de coombs au cordon ombilical. Le 
dépistage de l’ictère doit se faire dès la première consul-
tation post natale avec surveillance rigoureuse lors du 
séjour à la maternité (voir l’algorithme proposée).

- L’incompatibilité dans le système ABO est relati-
vement fréquente, elle est due à l’existence d’anticorps 
immuns anti A ou anti B sécrétés le plus souvent par une 
mère O et qui sont susceptibles d’induire une hémolyse 
néonatale. 

A la différence des incompatibilités rhésus, elle peut 
survenir dès la première grossesse, les atteintes fœtales 
sont exceptionnelles. Il n’y a donc pas lieu d’envisager 
de surveillance biologique particulière pendant la gros-
sesse [5]. 

La maladie hémolytique ABO est essentiellement 
néonatale, le test de coombs n’est positif que dans 50%, 
le dépistage visuel et instrumental ainsi qu’une surveil-
lance de l’ictère s’imposent à la maternité. 

2. Les ictères hémolytiques non immunologiques: 

Quelques anémies hémolytiques constitutionnelles 
peuvent se révéler en période néonatale, les plus 
fréquemment retrouvées sont le déficit en G6PD et la 
sphérocytose.

- Le déficit en G6PD est une anomalie enzymatique 
des globules rouges qui touche préférentiellement le 
sexe masculin. Elle peut générer des ictères sévères avec 
hémolyse intense dès les premiers jours surtout s’il est 
associé à une incompatibilité ABO. Le diagnostic est 
aisé par  le dosage sanguin de l’enzyme glucose-6-phos-

phate déshydrogénase. Classiquement, l’hémolyse 
survient entre le 3eme et le 6éme jour de vie; cependant 
ce déficit peut générer des ictères extrêmement sévères 
avec hémolyse intense dès les premiers jours surtout s’il 
est associé à une autre pathologie telle une incompatibi-
lité fœto-maternelle dans le système ABO [6].

- La sphérocytose : La  maladie de Minkowski chauf-
fard est une maladie héréditaire dominante. Il existe des 
formes à manifestations néonatales avec ictères sévères. 
La morphologie des globules rouges est souvent diffi-
cile à apprécier. La confirmation de la fragilité de la 
membrane par étude de la résistance globulaire permet 
de retenir le diagnostic

3. Les ictères non hémolytiques :

- Ictères infectieux : l’ictère, comme tout signe 
anormal, peut être un signe révélateur d’une infection 
néonatale et impose la recherche de critères anamnes-
tiques et biologiques d’infection. La corrélation entre 
l’ictère et l’infection urinaire chez le nouveau-né est 
évoquée par plusieurs auteurs [8].

- L’ictère par résorption se caractérise par un début 
tardif et une évolution prolongée. En présence d’une 
bosse séro sanguine ou d’un céphalhématome, les 
parents doivent être informés sur la possibilité de surve-
nue d’un ictère par résorption surtout si sortie précoce de 
la maternité. L’ictère peut être aussi un signe révélateur 
d’un hématome à localisation profonde (surrénalien, 
cérébral) en cas d’accouchement dystocique.

4. D’autres étiologies : moins graves peuvent être 
responsables d’ictère à bilirubine libre, Ce sont des 
diagnostics d’élimination qui ne doivent être retenus 
qu’après avoir éliminé les autres étiologies. C’est le cas 
de l’ictère commun et de l’ictère au lait de femme. 

- L’ictère commun ou physiologique est très fréquent. 
C’est un  ictère isolé et modéré, qui apparait entre la 
2ème  et 3ème  jour et il disparaît avant 8ème jour. Il est 
secondaire à un déséquilibre temporaire entre la produc-
tion et l’élimination de la bilirubine, il ne nécessite pas 
de phothothérapie.

- Ictère au lait de mère apparaît après les 4 à 5 jours 
de vie, c’est un ictère isolé avec un bon état général et 
une courbe pondérale ascendante. Cet ictère peut se 
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Annexe 1. Indication de la Photothérapie AAP 2004.

Annexe 2. Indication de l’exsanguino transfusion 2004.
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Nouveau-né ayant des facteurs de risque

Dépistage visuel +Instrumental(BTC)Mère Rhésus négative

Coombs (+) 
Mére RAI (+)
Nné Rhésus (+)

Risque d’ictère intense
Hospitalisation
Pas de sérum anti D

Chiffres (BTC) indiquant la photothérapie
Chiffres (BTC) discordants avec la clinique

Pas d’indication à la photothérapie

Dépistage quotidien à la maternité
Information des parents +++
Organisation de la sortie et du suivi

Risque d’ictère intense
Sérum anti D

Coombs (-) 
Mére RAI (-)
Nné Rhésus (+)

Groupage

Test de Coombs
Cordon ombilical

Bilirubinémie sanguine

Bilan étiologique

Prise en charge thérapeutique

}

Proposition d’un algorithme de prise en charge de l’ictère à la maternité
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prolonger au-delà du premier mois. Le diagnostic est 
retenu s’il y a disparition de l’ictère après l’épreuve de 
l’arrêt momentané du lait maternel (2 à 3 jours), ou bien 
le chauffage du lait à 56° pendant 10 minutes. Il faut 
rassurer la mère et l’encourager à continuer l’allaitement 
car il ne constitue pas une contre indication à l’allaite-
ment maternel.

ETIOLOGIES DE L’ICTERE A BILIRUBINE 
CONJUGUEE  

Les ictères à bilirubine conjuguée sont certes plus 
rares puisqu’ils représentent moins de 1% des ictères 
du nouveau-né, mais ils sont toujours pathologiques. 
En présence d’un ictère néonatal, il est indispensable 
de s’assurer cliniquement qu’il ne s’agit pas d’un ictère 
cholestatique, qui s’accompagne d’une décoloration des 
selles et d’une coloration brune des urines, La décolo-
ration des selles doit être recherchée dès les premiers 
jours de vie par le pédiatre à la maternité. Cependant, Le 
syndrome de cholestase n’a pas toujours une expression 
clinique franche pendant les premiers jours de vie. Ainsi, 
à la sortie de la maternité, la mère doit être informée et 
sensibilisée sur la nécessité de consulter en urgence si 
elle constatate une décoloration totale ou partielle des 
selles (Annexe 3). Les causes sont dominées par l’atré-
sie des voies biliaires.

1. L’atrésie des voies biliaires est la première cause 
de cholestase néonatale. Elle est caractérisée par une 
oblitération des voies biliaires intra et extra-hépatiques. 
C’est une urgence diagnostique et thérapeutique qui doit 
être évoquée systématiquement devant un nouveau-né 

ictérique ayant des selles décolorées. Une échographie 
hépatique normale n’exclut pas une atrésie des voies 
biliaires, la prise en charge chirurgicale doit être urgente.

2. Autres étiologies : l’ictère à bilirubine conjuguée 
peut être secondaire à plusieurs pathologies chirur-
gicales (ex : kyste du cholédoque) et médicales (ex : 
embryofoetopathies). La décoloration des selles totale, 
partielle, permanente ou intermittente permet d’orienter 
notre bilan étiologique.

DEPISTAGE DES NOUVEAU-NES A RISQUE A 
LA MATERNITE 

Plusieurs pays se sont dotés de recommandations 
pratiques qui précisent les modalités de dépistage de 
l’ictère en maternité, de l’organisation de la sortie et du 
suivi des nouveaux nés ictériques [1,5]. Le dépistage de 
l’ictère à la maternité concerne tous les nouveaux nés, 
il fait partie des soins courants et de la surveillance post 
natale. Les unités accueillant les nouveaux nés doivent 
disposer de protocoles précisant les modalités de dépis-
tage, de surveillance et de traitement de l’ictère en défi-
nissant le rôle de chaque acteur de soins [2,9].

L’objectif est de détecter les ictères pathologiques 
et de prévenir les hyperbilirubinémies sévères à risque 
d’encéphalopathie hyperbilirubinémique. Ainsi, au 
cours du séjour à la maternité, il faut identifier, au sein 
d’une population de nouveau nés, ceux à risque en se 
basant sur des éléments de l’anamnèse ou du contexte 
clinique. Ce dépistage repose sur l’observation quoti-
dienne du nouveau-né et l’identification des facteurs de 
risque exposant ou majorant le risque de neurotoxicité 
qui doit être systématique afin d’identifier et cibler les 
nouveaux nés nécessitant une surveillance et une prise 
en charge adéquate [4,7,9].

L’organisation du dépistage à la maternité doit 
débuter dès le 1er examen clinique, se poursuivre en 
suites de couches et doit être répétée tous les jours au 
cours du séjour. L’organisation du dépistage en maternité 
a été décrite par Cortey et al, elle repose sur 4 points : 

1. L’évaluation visuelle doit être faite dès le premier 
examen clinique et répété tout le long du séjour en 
maternité y compris le jour de la sortie. Elle n’est pas 
toujours aisée, l’appréciation peut être rendue difficile Annexe 3. Surveillance de la coloration des selles.
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par la couleur de la peau (peau noire ou matte) et de la 
qualité de l’éclairage lors de l’examen. 	

2. L’évaluation instrumentale par le bilirubinomètre 
transcutanée (BTC) (Annexe4): c’est le seul moyen non 
invasif de dépistage à la maternité [7,10]. Elle permet 
d’estimer le taux de bilirubine chez le nouveau-né grâce 
à des mesures spectrophotométriques. Ce dépistage 
instrumental de l’ictère permet de réduire le nombre de 
prélèvements sanguins. Il existe cependant des erreurs 
possibles d’estimation du taux de bilirubine, c’est le cas 
chez le nouveau-né de race noire, en cas de contrôle dans 
les 12h suivant un traitement par photothérapie ainsi que 
chez les prématurés moins de 35SA [10]. Le bilirubino-
métre est donc un outil de dépistage et de cinétique de 
l’ictère et non un substitut du prélèvement 

3. Le dosage sanguin de la bilirubine doit être systé-
matique lorsque les valeurs mesurées par le bilirubino-
métre avoisinent le seuil de photothérapie et lorsqu’il 
y a une discordance entre la clinique et les valeurs du 
dosage transcutané .  La valeur de la bilirubinémie doit 
être interprétée en fonction de l’âge gestationnel, l’âge 
post-natal et des conditions à risque majoré de neuro-
toxicité. Ce dosage sanguin permet de faire la différence 
entre un ictère à bilirubine libre et un ictère à bilirubine 
conjuguée et d’orienter l’enquête étiologique.

4. Un bilan complémentaire à visée étiologique est 
recommandé pour toute hyperbilirubinémie atteignant 

le seuil du traitement, le dosage de chaque fraction de 
bilirubine permet d’orienter le diagnostic étiologique de 
l’ictère néonatal. Ce bilan doit associer au minimum : 
un dosage de la bilirubine libre et conjuguée, une numé-
ration formule sanguine avec dosage des réticulocytes, 
un groupage sanguin ABO, Rhésus et Kell avec test de 
coombs, interprétés en fonction du groupe sanguin et 
des RAI maternels. Selon le contexte clinique, d’autres 
bilans tels que les marqueurs de l’infection peuvent être 
demandés.

Une trace écrite de chaque étape du dépistage de 
l’ictère et de la quantification de la bilirubinémie doit 
être conservée dans le dossier du nouveau-né, permet-
tant d’établir une cinétique individuelle de l’ictère. L’al-
laitement maternel doit être encouragé pour éviter une 
dénutrition et/ou une déshydratation qui aggravent un 
ictère préexistant. La surveillance de l’ictère et sa prise 
en charge doivent être inscrites dans le carnet de santé 

Les nouveaux nés avec un ictère d’allure hémolytique 
doivent être transférés dans une unité de néonatologie 
pour prise en charge, l’approche thérapeutique (photo-
thérapie, exsanguinotransfusion, immunoglobulines...) 
est dictée par le dosage sanguin de la bilirubine interpré-
tée en fonction de l’âge post natal en heures [9]. 

L’organisation de la sortie de la maternité doit s’ap-
puyer sur les données consignées de la surveillance 
quotidienne de l’ictère en maternité. Des précautions 
doivent être prises en cas de décision de sortie précoce, 
que l’enfant soit ictérique ou non afin d’éviter les consé-
quences d’un ictère grave. L’Académie américaine de 
pédiatrie et la HAS recommandent un suivi et un accom-
pagnement adapté même après la sortie de la maternité. 
Les parents doivent être informés avant la sortie, des 
signes d’alerte et du circuit à consulter [1,2].  

Les protocoles de prise en charge de l’ictère suivent 
une approche physiopathologique de l’ictère depuis 
le dépistage jusqu’à l’organisation du suivi après la 
sortie de la maternité et prennent en compte les facteurs 
cliniques de risque d’hyperbilirubinémie sévère ainsi 
que l’inégale vulnérabilité des nouveaux nés face à la 
neuro toxicité de la bilirubine.

L’Académie Américaine de pédiatrie a établi en 2004 
dix recommandations clés pour prévenir l’ictère néona-
tal [7-9-11] : 

Annexe 4. Bilirubinométre transcutané.
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1.	 La promotion d’un allaitement maternel de bonne 
qualité.

2.	 L’établissement dans toute unité néonatale des « 
protocoles ictères » pour identification et évaluation de 
l’hyperbilirubinémie.

3.	 Le dosage plasmatique de bilirubine pour tout 
ictère des 24 premières heures de vie. 

4.	 L’estimation visuelle de l’ictère qui est source 
d’erreur surtout sur les peaux foncées. 

5.	 L’interprétation des taux de bilirubine en fonction 
de l’âge post-natal en heures.

6.	 Les enfants nés avant 38 SA en particulier en cas 
d’allaitement maternel sont à haut risque d’ictère sévère.

7.	 La mise en place d’une évaluation rationnelle du 
risque d’hyperbilirubinémie sévère avant la sortie.

8.	 L’organisation d’un suivi adapté en fonction 
de l’âge de sortie de la maternité et de l’évaluation du 
risque d’ictère sévère.

9.	 La délivrance d’une information orale et écrite 
sur l’ictère  aux parent. 

10.	L’instauration d’un traitement adapté de l’ictère 
dès l’indication posée.

EN CONCLUSION, L’ictère demeure dans notre 
pays une source majeure de morbidité et de mortalité. 
La surveillance étroite de tout nouveau-né ayant des 
facteurs de risque est indispensable. Ainsi l’élaboration 
de protocoles de dépistage, de prise en charge et de suivi 
des nouveaux nés à la maternité s’avère nécessaire. Il 
n’existe à ce jour aucune recommandation nationale 
consensuelle portant sur l’ictère néonatal. Ces recom-
mandations sont essentielles pour uniformiser et opti-
miser les pratiques des professionnels soignants afin de 
prévenir les hyperbilirubinémies sévères néonatales et 
d’améliorer leur prise en charge.
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Introduction

La malabsorption congénitale de glucose-galactose est 
une cause rare de diarrhée infantile incurable, avec seule-
ment quelques centaines de cas dans le monde entier.

Observation 

Nous rapportons le cas d’un nouveau-né ,de sexe 
masculin ,admis au service de médecine et de réanima-
tion néonatale à J 23 de vie pour déshydratation modérée 
sur diarrhée aqueuse persistante. 

Notre patient est né à terme, avec un poids de nais-
sance de 3500 g, et un examen clinique normal. Il est le 
cadet d’une fratrie de 3 enfants bien portants, de parents 
consanguins. Il était sous allaitement maternel exclusif 
pendant 7 jours puis mixte avec une hygiène correcte 
des biberons. A J3 de vie, il y a eu l’apparition d’une 
diarrhée aqueuse persistante et sévère avec une moyenne 
de 15 selles/jour et une perte pondérale chiffrée à 1500g 
en 20 jours d’évolution.

L’examen clinique a retrouvé un nouveau-né dénutri 
avec un poids de 2050 g, déshydraté avec un pli pâteux, 
une fontanelle antérieure déprimée et des muqueuses 
sèches. Par ailleurs, il était stable sur le plan hémodyna-
mique et respiratoire.

L’ionogramme sanguin a objectivé une hypernatré-

mie à 150mmol/l, une hyperchlorémie à 125mmol/l et 
une hypercalcémie à 115 mg/l. Le bilan infectieux était 
négatif avec absence de germes pathogènes à la copro-
culture et à l’examen parasitologique des selles. Le 
bilan de déficit immunitaire primitif et secondaire était  
normal.

Le patient a été mis initialement sous réhydratation 
intra veineuse. L épreuve de jeûne a permis de réduire le 
nombre de selles à 1 fois par jour, avec réapparition de 
la diarrhée  sous allaitement maternel, sous hydrolysat 
de protéines du lait de vache (HPLV) et même sous lait 
de riz (Tab.1).

Devant la disparition de la diarrhée au repos digestif 
et sa réapparition immédiate au cours de la réalimenta-
tion, l’analyse diététique a fait suspecter le diagnostic de 
malabsorption de glucose et le nourrisson est mis sous 
Galactomine. L’évolution a été marquée par une amélio-
ration immédiate. La diarrhée a disparu et le patient a 
pris du poids, ce qui a permis de confirmer le diagnostic.

Discussion 

La malabsorption du glucose-galactose (MGG) est 
une maladie rare, de transmission autosomique réces-
sive caractérisée par l’incapacité de l’intestin grêle à 
transporter et à absorber le glucose et le galactose. Elle 
est secondaire à la mutation du gène <SLC5A1> codant 
pour le co-transporteur glucose-sodium <SGTL1> loca-
lisé sur le chromosome 22 et qui transporte le glucose et 
le galactose de la lumière intestinale vers la cellule [1,2]. 
La prévalence de la maladie demeure inconnue car il y a 
peu de cas rapportés dans la littérature. Depuis le 1er cas 
décrit en 1962, plus de 40 mutations ont été retrouvées 
[3].

Le tableau clinique associe essentiellement une diar-
rhée néonatale précoce, sévère et prolongée, liquidienne 
et mousseuse, d’odeur aigre entrainant une déshy-
dratation hypernatrémique, une acidose métabolique, 
une hypercalcémie, et une perte de poids manifeste au 
cours de la première semaine de vie puis rapidement 
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une malnutrition sévère [3,4]. Cette diarrhée commence 
habituellement aux 2-3éme jours de vie, après le début de 
l’allaitement. Cette diarrhée osmotique est causée par 
une accumulation de glucose et de galactose non absor-
bés dans la lumière intestinale. Cependant l’absorption 
de fructose est normale car il est transporté à travers la 
bordure en brosse par un transporteur spécifique de fruc-
tose (GLUT5) [5,6]. L’hypercalcémie résulte probable-
ment soit de l’acidose métabolique, soit de l’absorption 
accrue du calcium dans l’iléon, facilitée par du lactose 
non absorbé. L’hypercalcémie s’améliore après l’initia-
tion d’un régime sans glucose ni galactose. Des cas de 
néphrocalcinose, de néphrolithiase et d’acidose tubulaire 
rénale ont déjà été décrits chez des patients atteints de 
MGG [7,8]. À long terme, les patients peuvent présen-
ter des complications rénales ou cardiovasculaires, mais 
aucune n’a été signalée chez des patients ayant une 
bonne observance de leur régime alimentaire.

Le diagnostic est clinique et repose avant tout sur :
–	La disparition de la diarrhée au repos digestif et sa 

réapparition assez immédiate au cours de la réalimen-
tation,

–	La présence du sucre (glucose) dans les selles, iden-
tifiable à la simple bandelette réactive et l’abaissement 
du pH des selles mais la mesure est souvent difficile.

Le test respiratoire à l’hydrogène peut être utilisé pour 
le diagnostic de MGG. L’administration orale de glucose 
ou de galactose (2 g/kg) entraîne une élévation de l’hy-
drogène dans l’haleine jusqu’à > 20% chez les patients 
atteints de GGM(9). Cependant, ce test est difficile à 
pratiquer chez le jeune nourrisson. Ainsi une absence de 
la modification de la glycémie après la charge orale est 
en faveur de MGG. Le diagnostic peut être confirmé par 

l’analyse moléculaire du gène SLC5A1.

Le diagnostic différentiel de GGM se pose avec les 
autres étiologies de la diarrhée néonatale notamment une 
diarrhée chlorée ou sodée congénitale, une allergie aux 
protéines de lait de vache, une intolérance au lactose, une 
atrophie microvillositaire, une dysplasie épithéliale intes-
tinale, une acrodermatite entéropathique et une entéropa-
thie auto-immune [5-6-9]. A jeun, notre patient a présenté 
une régression de la diarrhée, qui est réapparue après la 
mise sous hydrolysat de protéines du lait de vache et sous 
le lait de riz, ce qui a permis d’écarter l’APLV et l’into-
lérance au lactose. En plus, il ne présente pas de lésions 
cutanées dues à une acrodermite entéropathique. L’amé-
lioration de la diarrhée uniquement sous le jus d’orange 
et sous une préparation à base de fructose a permis de 
confirmer le diagnostic de MGG chez notre patient. 

Le traitement repose sur un régime excluant tous 
hydrates de carbone contenant du glucose et/ou du galac-
tose. Seul le fructose permet la réalimentation de ces 
enfants (lait Galactomine 19 de Nutricia). Ces patients 
devraient également recevoir une supplémentation 
adéquate en calcium et en vitamine D en raison d’un 
manque d’apport des produits laitiers. Les suspen-
sions et les solutions de réhydratation orale contenant 
du glucose doivent être évitées chez ces enfants. Une 
amélioration marginale de la tolérance est décrite à un 
âge avancé [1-10].

Conclusion 

La malabsorption glucose galactose est une cause 
exceptionnelle de diarrhée néonatale. Elle doit être 
connue car son diagnostic peut être facilement réalisé 

Tableau 1. Relation entre le régime suivi et l’évolution de la diarrhée. 

Lait maternel Lait 1er Age A jeun HPLV Lait de riz Jus d’orange Galactomine
Composition lactose Saccharose 

Lactose
Lactose Maltose 
Dextrinemaltose

fructose fructose

Glucose +++ +++ +++ ++ 0 0
Galactose +++ +++ 0 0 0 0
fructose 0 +++ 0 0 +++ +++
Diarrhée 15-20 selles/j 15-20 selles/j 1 selle/j 10 selles/j 8 selles/j 1-2selles/j 1-2selles/j

 Prise de poids
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par des épreuves d’exclusion des sucres concernés. 
Quand le diagnostic est porté rapidement , la formule 
à base de fructose peut rapidement améliorer les symp-
tômes et assurer un meilleur pronostic..
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Introduction 

Les déficits immunitaires primitifs de l’enfant 
touchent l’immunité adaptative ou innée. Ils sont dus à 
des anomalies génétiques, dont 150 environ sont connues 
à l’heure actuelle. Ces déficits immunitaires sont classés 
en fonction du type d’atteinte : cellulaire et/ou humoral, 
cellules régulatrices, cellules phagocytaires, complé-
ment, mécanismes de réparation de l’ADN [1].

Les manifestations le plus souvent révélatrices chez 
l’enfant sont les infections, mais d’autres modes de révé-
lation sont possibles comme une cassure de la courbe 
de croissance, un terrain d’auto immunité, une patho-
logie néoplasique, et des manifestations syndromiques 
associées. Si les manifestations osseuses sont rares, les 
arthrites sont plus fréquentes. Il s’agit d’arthralgies et 
assez souvent d’authentiques arthrites. Elles sont obser-
vées essentiellement dans les DIP humoraux, en particu-
lier dans les agammaglobulinémies, les déficits immuni-
taires de type commun variable (DICV), les déficits avec 
hyper-IgM et les déficits en IgA. Quelques rares obser-
vations d’arthrites ont été décrites au cours des granulo-
matoses septiques chroniques, du syndrome de Wiskott-
Aldrich ou encore des déficits immunitaires cellulaires 
ou combinés [2-4]. Nous en rapportons 4 observations :

Observation 1 : Hiba âgée de 2 ans 4 mois est née 
de parents non consanguins. Dans ses antécédents on 
retrouve des otites à répétition depuis l’âge de 6 mois, 
2 hospitalisations au service de chirurgie pédiatrique 
pour arthrite septique des 2 genoux pour laquelle elle a 
bénéficié d’une ponction lavage, d’une antibiothérapie 
et d’une immobilisation plâtrée. Elle est admise pour 
arthrite des deux genoux. L’examen permet de noter 
chez le nourrisson un poids et une taille normaux par 
rapport à l’âge et un état général conservé.

Deux diagnostics ont été évoqués : un déficit immu-
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nitaire, et une forme mono-articulaire d’arthrite juvénile 
idiopathique (AJI). Plusieurs examens complémentaires 
sont demandés. Sur la numération formule sanguine 
(NFS) il existe une anémie microcytaire normochrome à 
10,2 g/dl, des globules blancs à 8200/mm3, des polynu-
cléaires neutrophiles (PNN) à 2900/mm3, des lympho-
cytes (Lc) à 4500/mm3, des plaquettes (PLQ) à 465000/ 
mm3. La CRP est à 95mg/l et la VS est à 30mm. Sur 
la radio des deux genoux il existe un aspect grignoté 
au niveau des bords internes des épiphyses fémorales, 
et la ponction articulaire a ramené un liquide purulent, 
avec des globules blancs  incomptables 90% de neutro-
philes, l’examen direct est négatif, la culture est stérile. 
Les fractions du complément C3 et C4 sont normales. 
La sérologie HIV est négative. Le dosage pondéral des 
immunoglobulines et des sous populations lympho-
cytaires est normal. Le DHR test est positif écartant 
une granulomatose septique chronique. Le dosage des 
sous classes IgG2 est normale et des IgG4 est diminué 
à moins de 0,003g/l confirmant un déficit en IgG4. La 
patiente a été mise sous bithérapie : péniM à la dose de 
50mg/kg/j et gentamycine à la dose de 3mg/kg/j pendant 
5 jours avec relais par péni M par voie orale pendant 6 
semaines avec immobilisation plâtrée. La patiente a été 
mise par la suite sous antibio-prophylaxie avec bonne 
évolution clinique. Hiba n’a plus refait d’arthrite ou 
d’otite. L’antibioprophylaxie a été arrêtée 3 ans plus tard 
sans aucun incident. 

Observation 2 : Abderrahmane âgé de 18 mois 
ayant comme antécédents 14 épisodes d’otite en 1 an, 
est admis pour arthrite de la cheville gauche évoluant 
depuis 6 mois et une arthrite des 2 genoux et de la hanche 
évoluant depuis 4 mois. le diagnostic le plus probable est 
celui d’un déficit immunitaire de type humoral. La NFS 
montre une anémie microcytaire normochrome à 9,8g/
dl, les globules blancs sont à 15900/mm3 les PNN : 6300/ 
mm3 et un taux de Plaquettes à 623000/mm3. La CRP est 
à 25,7mg/l, la VS est à 2 mm. Le dosage des immuno-
globulines a mis en évidence des IgG diminués à 1,48g/l 
confirmant une agammaglobulinémie de Bruton. Le 
patient est mis sous antibio-prophylaxie et substitution 
en immunoglobulines (Ig) tous les mois avec une bonne 
évolution sur le plan articulaire. Cependant une DDB est 
installée chez ce patient quelques mois plus tard.

Observation 3 : Riyad âgé de 5ans né de parents non 
consanguins ayant comme antécédents  une hospitali-
sation à l’âge de 4ans pour pneumonie, est admis pour 

arthrite du genou droit évoluant 6 mois avant son admis-
sion et traitée par antibiothérapie et  plâtre sans amélio-
ration. Une biopsie de la synoviale faite a montré une 
synovite chronique. Les diagnostics évoqués étaient une 
arthrite septique à germe spécifique type tuberculose, un 
déficit immunitaire type humoral, une tumeur osseuse ou 
une AJI oligo-articulaire. L’intradermoréaction (IDR) à 
la tuberculine  et le dosage du quantiféron sont négatifs. 
A la NFS il existe une anémie hypochrome microcytaire 
à 8,5g/dl des GB à 26800/ mm3 des PNN à 15790/ mm3 
des LC à 6490/ mm3 des Plq à 824000 /mm3. La CRP est 
à 141mg/l. La VS est à 37mm. Sur l’IRM articulaire on 
note une ostéoarthrite du genou droit avec épanchement 
important intra articulaire cloisonné avec réaction syno-
viale très importante qui prend le produit de contraste. 
Le dosage des immunoglobulines est en faveur d’une 
maladie de Bruton. Le malade reçoit une perfusion 
d’immunoglobulines tous les mois avec antibioprophy-
laxie suivie d’une bonne évolution clinique.

Observation 4 : Ahmed 7mois né de parents non 
cansanguins est hospitalisé pour fièvre isolée prolon-
gée. Dans les antécédents on note une adénite cervicale 
fistulisée à 4 mois, un abcès du scalp évacué incisé à 
6 mois et un décès de 2 oncles maternels en bas âge 
dans un tableau fébrile. L’examen clinique découvre 
une arthrite du coude droit, un retard staturopondéral 
à moins de 2 déviations standards par rapport à l’âge. 
Deux diagnostics ont été évoqués : Une septicopyo-
hémie compliquant une arthrite du coude droit, et une 
granulomatose septique chronique. Sur la Radio du 
coude on retrouve une lyse osseuse avec déminéralisa-
tion osseuse. L’échographie du coude note la présence 
d’un épanchement articulaire de grande abondance avec 
décollement périosté métaphyso-épiphysaire et infiltra-
tion des parties molles. La ponction articulaire permet 
d’isoler un serratia marcens à la ponction articulaire. La 
sérologie VIH est négative, le dosage des Ig est normale, 
le NBT test montre une réduction anormale du NBT, le 
NBT test négatif confirme la granulomatose septique 
chronique. Le malade a été traité par céphalosporines 
de 3ème génération pendant 15j et gentamycine pendant 
2j par voie intra-veineuse avec relais par voie orale par 
amoxicilline-acide clavulanique pendant 3 mois. Le 
patient a bénéficié d’un drainage lavage du coude droit, 
d’une immobilisation plâtrée pendant 45j avec bonne 
évolution clinique. Il a été mis par la suite sous antibio-
prophylaxie à base de bactrim et itroconazole.
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Discussion

Dans les DIP humoraux, la prévalence des arthrites 
est estimée entre 5 et 40% avant tout traitement spéci-
fique selon les études. Hansel et al l’ont précisé en 
observant sept monoarthrites et une oligoarthrite parmi 
69 agammaglobulinémies et une monoarthrite et sept 
oligoarthrites parmi 161 DICV. Ces arthrites peuvent 
être révélatrices du DIP chez l’enfant, mais également 
chez l’adulte pour les DICV [5].

Au cours des DIP humoraux, il est vraisemblable 
que la plupart des arthrites, en particulier des mono- et 
des oligoarthrites sont d’origine infectieuse bactérienne 
(Staphylocoque aureus, Streptococcus pneumoniae, 
Haemophilus influenzae) et beaucoup plus rarement 
virale (adénovirus de type I, echovirus 11) [6,7]. Ces 
bactéries sont habituellement des germes encapsulés 
car il existe souvent un déficit profond en IgG2. En fait, 
l’élément étiologique le plus original est la fréquence 
des arthrites à mycoplasmes (Ureaplasma urealyticum 
mais aussi, plus rarement, Mycoplasma pneumoniae, 
Mycoplasma hominis ou Mycoplasma salivarium) [8]). 
Furr et al [3] ont montré qu’au moins 38% des arthrites 
associées à une hypogammaglobulinémie se caracté-
risent par la présence du mycoplasme dans les prélève-
ments synoviaux.

Les mécanismes qui expliquent cette susceptibilité 
particulière, que l’on n’observe pas dans d’autres déficits 
plus complexes, sont mal connus. L’absence d’anticorps 
anti-mycoplasme explique certainement que le système 
immunitaire de l’hôte a du mal à éviter la fixation de 
ces bactéries aux cellules épithéliales lors de l’invasion 
initiale [9,11,12]. Cette colonisation muqueuse est parti-
culièrement fréquente au cours de ces déficits car près de 
50% des patients souffrant d’un DIP humoral ont aussi 
une colonisation de muqueuses urogénitales et sino-
pulmonaires (75% des cas). Ainsi, ces germes peuvent 
être également responsables d’un certain nombre d’in-
fections chroniques des voies aériennes supérieures 
ou d’infections génitales observées dans ces déficits. 
Il existe néanmoins quelques arthrites chroniques sans 
persistance intra-articulaire de mycoplasmes. Dans ces 
arthrites chroniques, il existe probablement d’autres 
facteurs immunitaires mal connus qui prédisposent à la 
chronicité. Récemment, il a été démontré qu’une anoma-
lie de l’apoptose des lymphocytes T peut favoriser l’ap-
parition d’une arthrite chronique dans un modèle murin 

d’arthrite à mycoplasme. Par ailleurs, 10 à 40% des 
manifestations articulaires au cours des DIP humoraux 
sont apparemment aseptiques.

 Il s’agit parfois de mono ou d’oligoarthrites, mais 
parfois aussi de polyarthrites pouvant ressembler à une 
polyarthrite rhumatoide (PR) de l’adulte [10,13,14].

Cette forme semble plus fréquente chez les enfants 
et les sujets de sexe masculin, en particulier dans les 
agamma ou les hypogammaglobulinémies profondes. 
Dans les études familiales de ces DIP, il ne semble pas y 
avoir plus de manifestations articulaires chez les parents 
du 1er degré sans déficit immunitaire, ce qui suggère un 
lien direct entre ces complications articulaires et l’hypo-
gammaglobulinémie. Il s’agit le plus souvent de poly-
arthrites, parfois associées à des ténosynovites et des 
nodules sous-cutanés. Il existe quelques formes érosives 
ressemblant à des PR dans les DICV et les déficits en 
IgA et les syndromes anti hyper-IgM. Ces manifesta-
tions articulaires peuvent s’associer à d’autres manifes-
tations cliniques auto-immunes. Par définition, ce sont 
des arthrites dont les prélèvements synoviaux n’ont 
pas permis d’isoler d’agent infectieux, en particulier 
de mycoplasme, mais comme nous l’avons vu, cela ne 
démontre pas forcément l’absence d’infection intrasyno-
viale paucibactérienne [15].

Les anomalies histologiques synoviales observées 
sont habituellement différentes de celles de la PR. Le 
plus souvent,il existe une simple hyperplasie synoviale 
et une prolifération capillaire sans infiltrat lymphocy-
taire ou polynucléaire majeur. Il n’y a pas ou peu de 
plasmocytes ou delymphocytes B et les lymphocytes 
T sont surtout de typeCD8, dont on ne connaît pas le 
mécanisme inducteur, ni la cible. Ainsi, cet infiltrat se 
différencie nettement de celui de la PR qui est riche en 
lymphocytes CD4 et en lymphocytes B. 

Ainsi, l’étude histologique de la synoviale peut avoir 
un intérêt diagnostique mais uniquement pour le bilan 
d’une synovite associée à une hypogammaglobulinémie 
[16-18].

Les manifestations osseuses, beaucoup plus rares, 
sont habituellement infectieuses. Elles surviennent 
surtout au cours des DIP humoraux.

Des manifestations osseuses plus spécifiques sont 
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observées dans certains autres DIP plus rares (syndrome 
avec hyper-IgE, syndrome deDi-George...) ou dans des 
syndromes caractérisés par des anomalies spondylo-
épiphysaires [19].

Traitement

Le traitement des arthrites au cours des déficits 
immunitaires primtifs par une antibiothérapie adaptée et 

prolongée si possible initialement en intraveineux asso-
ciée à des perfusions d’imunoglobulines semble efficace.

L’efficacité des perfusions d’immunoglobulines poly-
valentes dans les arthrites à mycoplasme est inconstante 
car elles contiennent probablement très peu d’anticorps 
anti-mycoplasme, en particulier d’IgA spécifiques. 
Néanmoins, il a été observé que dans la majorité des cas, 
les arthrites ne surviennent qu’en cas d’hypogammaglo-
bulinémie profonde. En pratique, le maintien d’un taux 
sériqued’immunoglobulines supérieur à 5 g/l, voire à 8 
g/l, est généralement très efficace pour éviter le risque 
d’infection à mycoplasme [20]. Récemment, un patient 
atteint d’un DICV compliquéd’une polyarthrite chro-
nique associée à des lésions granulomateuses a été traité 
avec succès par un anti-TNF-alpha (étanercept). 

Dans l’état actuel des connaissances, l’utilisation de 
ce type d’immunomodulateur doit rester prudente chez 
ce type de patients, en particulier en raison du risque 
infectieux surtout mycobactérien.

Conclusion

Les manifestations ostéoarticulaires sont des compli-
cations assez fréquentes mais parfois révélatrices des 
DIP. Elles s’observent essentiellement dans les DIP 
humoraux, Il s’agit habituellement d’arthrites notam-
ment à mycoplasme et aussi d’arthrites d’origine dysim-
munitaire. Le clinicien doit savoir poser le diagnostic 
d’un DIP devant des signes cliniques et biologiques 
révélateurs et proposer  un bilan qui permettra de confir-
mer ce diagnostic.
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- Mycoplasmes.
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polyarticulaire).
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- Arthrites associées à une maladie auto-immune 
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d. Syndrome malformatif du syndrome de Di-George 
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déficit humoral.
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Syndrome de Noonan : A propos d’un cas.
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Introduction

Le syndrome de Noonan est une maladie génétique 
multisystémique à transmission autosomique dominante, 
sans prédominance sexuelle. Il se caractérise par des traits 
faciaux caractéristiques qui évoluent avec l’âge, une forte 
incidence des cardiopathies congénitales dont les plus 
souvent retrouvées sont une sténose de la valve pulmonaire 
(dans 50% à 60% des cas) et une cardiomyopathie hyper-
trophique (chez 20% des cas). On retrouve également une 
petite taille, une tendance hémorragique accrue, une diffi-
culté d’alimentation, une malformation rénale, un retard 
pubertaire, une cryptorchidie, des problèmes de dévelop-
pement ou de comportement, des problèmes de vision et 
une perte auditive ou un lymphoedème. Le diagnostic du 
syndrome de Noonan est uniquement clinique basé sur 
des scores de probabilité clinique. Les tests génétiques 
moléculaires peuvent confirmer le diagnostic dans 70% 
des cas dont la mutation du gène PTPN11 retrouvée dans 
50% des cas. Ces tests génétiques ont des implications 
importantes pour le conseil  génétique. Nous en rappor-
tons une observation  chez une fillette de 3 ans et 10 mois.

Observation

Il s’agit de la patiente Imane, âgée de 3ans et 10mois, 
née le 18/02/2015, fille unique, issue d’un mariage non 
consanguin. Elle est admise pour une décompensation 
de sa cardiopathie congénitale par une détresse respira-
toire dans un contexte fébrile. 

Dans ses antécédents, Imane est suivie pour une cardio-
pathie congénitale type sténose de la valve pulmonaire 
depuis l’âge de 4 mois opérée en 2015, elle présente une 
fatigabilité lors des tétées, un retard du développement 
psychomoteur et un retard staturo-pondéral. Par ailleurs, 
il n’existe pas de cas similaires dans la famille.

L’histoire de la maladie remonte à 5 jours avant 
son hospitalisation par l’installation d’une rhinorrhée 
aqueuse avec une toux productive, le tout évoluant dans 
un contexte de fièvre chiffrée à 40°C, ce qui a motivé les 
parents à consulter.
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A son admission, l’examen général retrouve une 
patiente consciente qui pèse 12kg (-3DS) et qui mesure 
90cm (-3DS). Elle est bien orientée dans le temps et 
dans l’espace. Ses conjonctives sont normocolorées. Sa 
fréquence respiratoire est de 40 c/min et sa fréquence 
cardiaque est de 120 b/min. La tension artérielle est de 
120/70mmHg. 

Imane présente une dysmorphie faciale faite d’un 
front haut, un hypertélorisme, un ptosis bilatéral, des 
fentes palpébrales obliques en bas et en dehors , un pli 
epicanthique, une racine du nez saillante, un philtrum 
aux piliers écartés et très marqué, un nez à pointe épaisse 
et une micrognathie. Elle présente également des oreilles 
bas implantées en rotation postérieure, un hélix épais, un 
cou court et un ptérygium colli.

L’examen pleuro-pulmonaire retrouve une protrusion 
thoracique avec écartement inter-mamelonnaire et à 
l’auscultation pulmonaire  des râles ronflants bilatéraux. 

L’examen cardiovasculaire permet de noter une cica-
trice chirurgicale, un choc de pointe en place et l’aus-
cultation cardiaque des bruits du cœur bien perçus. Les 
pouls périphériques sont présents et symétriques. 

L’abdomen  est souple, Il n’y a pas d’hépatomégalie 
ni de splénomégalie ni de masse palpable. 

Les organes génitaux externes sont de type féminin.
A L’examen neurologique, on note une marche 

normale, une force musculaire conservée. Il n’ya pas de 
déficit sensitif ni moteur. Les reflexes ostéotendineux 
sont normaux. 

Le reste de l’examen clinique est sans particularité. 
Il s’agit donc d’un syndrome malformatif chez une 

petite fille unique de parents non consanguins suivie 
pour cardiopathie congénitale et un retard psychomoteur 

Une radiographie thoracique est réalisée montrant 
une pneumonie du lobe moyen droit. La CRP est posi-
tive à 60mg/l. La NFS objective une hyperleucocytose à 
22 000 elemts/mm3 à prédominance PNN (17000elemts/
mm3).L’ hémoculture est stérile. Imane a été mise sous 
un traitement antibiotique.

L’écho-cœur est revenue normale. Un examen 
ophtalmologique a objectivé une baisse de l’acuité 
visuelle au niveau de l’œil gauche : 4/10 sous correc-
tion avec au fond d’œil une choroïdose myopique. Un 
examen ORL  fait s’est avéré normal.

Une étude génétique a été réalisée et a montré la 
présence de la mutation p.Phe285 au niveau du gène 
PTPN11. Le diagnostic de Syndrome de Noonan a alors  
été retenu.

Discussion

Le syndrome de Noonan est un syndrome clinique 
associant classiquement une petite taille, une dysmorphie 
faciale et une cardiopathie congénitale ; il existe cepen-
dant une grande variabilité phénotypique. L’incidence 
est évaluée à 1-1000 à 2500 naissances, faisant de ce 
syndrome la première cause congénitale non chromoso-
mique de cardiopathie congénitale chez l’enfant. La trans-
mission est autosomique dominante [1]. Le diagnostic de 
syndrome de Noonan est uniquement clinique, basé sur 
des scores de probabilité clinique car le diagnostic géné-
tique par mutations de PTPN11 ne permet de retrouver 
une mutation que dans 50% des cas. La dysmorphie 
faciale se définit par un hypertélorisme, un front haut, une 
micrognathie, un cou court avec implantation basse des 
cheveux et un palais ogival, à la naissance. Durant l’en-
fance et l’adolescence, il peut s’associer un ptosis uni ou 
bilatéral [2]. La cardiopathie congénitale la plus fréquente 
est la sténose de l’artère pulmonaire retrouvée dans plus 
de 50% des cas. Une cardiomyopathie obstructive peut 
également être observée, avec une hypertrophie septale. 
Le poids et la taille sont classiquement normaux à la nais-
sance. Le poids peut être faussement augmenté à la nais-
sance par un lymphœdème généralisé. Le retard de crois-
sance statural apparaît souvent dès les premiers mois. Le 
début de la puberté est classiquement retardé de 2 ans. La 
taille moyenne à l’âge adulte est de 162 cm chez l’homme 
et 153 cm chez la femme [3]. Cependant, 30% environ des 
patients atteints de syndrome de Noonan présenteront une 
taille finale normale à l’âge adulte [4]. D’autres atteintes 
peuvent être associées : osseuses (déformations thora-
ciques), uro-génitales (ectopie testiculaire, malformations 
urétérales), hématologiques (allongement du temps de 
saignement, leucémie et syndromes myéloprolifératifs), 
et cutanées (lymphœdèmes généralisés, nævi). En outre, 
le syndrome de Noonan peut également se caractériser par 
un retard moteur, et un retard mental dans 15 à 35% des 
cas [5] comme c’est le cas dans notre observation. Dans 
50% des cas, une mutation du gène PTPN11 est retrou-
vée [1,6-8]. Ce gène qui est situé sur le chromosome 12, 
code pour une tyrosine phosphatase SHP-2 (Src homo-
logy region 2-domain phosphatase-2). Une anomalie de 
ce gène est retrouvée dans environ 60% des cas familiaux 
(transmission autosomique dominante avec une prédomi-
nance de transmission maternelle), et dans 30-40% des 
cas sporadiques. La présence d’une mutation PTPN11 
est plus fréquemment associée à une sténose de l’artère 
pulmonaire (en comparaison avec les cardiomyopathies 
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hypertrophiques). D’autres mutations des gènes KRAS[9] 
ou SOS1[10] ont également été identifiées comme causes 
potentielles de syndrome de Noonan. Il existe enfin de 
rares cas de syndrome de Noonan de transmission auto-
somique récessive [11].

Le traitement doit inclure la prise en charge des 
problèmes alimentaires rencontrés dans la petite enfance, 
l’évaluation de la fonction cardiaque et le suivi de la 
croissance et du développement moteur. La kinésithérapie 
et/ou l’orthophonie doivent être proposées si nécessaire. 
Un examen oculaire et auditif complet doit être pratiqué 
durant les premières années de scolarisation. Des études 
de coagulation doivent être menées avant toute interven-
tion chirurgicale. Une des principales craintes concernant 
l’utilisation d’hormone de croissance chez des patients 
atteints d’un syndrome de Noonan est le risque d’aggra-
vation de la cardiopathie congénitale (en particulier chez 
les patients atteints de cardiomyopathie hypertrophique).
Dans notre cas, notre patiente est sous surveillance 
clinique, électrocardiogramme et écho-cardiographique 
ainsi que sous surveillance des paramètres anthropo-
métriques en consultation pédiatrique tous les 3 mois et 
aucune cure thérapeutique par l’hormone de croissance 
recombinante n’a été établie.

En bénéficiant de soins adaptés, la majorité des 
enfants atteints de syndrome de Noonan mènent une 
vie normale à l’âge adulte. Les signes et les symptômes 
s’estompent avec l’âge et la plupart des adultes atteints 
du syndrome de Noonan ne nécessitent aucun traitement 
médical particulier [1].

Conclusion 

Le syndrome de Noonan est une cause rare de petite 
taille, même s’il représente la première cause non chro-
mosomique de cardiopathie congénitale chez l’enfant. Il 
est primordial de diagnostiquer le syndrome de Noonan 
chez les patients atteints afin de profiter d’une surveillance 
pour un grand nombre de problèmes de santé potentiels en 
particulier des anomalies cardiovasculaires. Il faut attirer 
l’attention sur la nécessité d’une collaboration multidis-
ciplinaire afin d’assurer aux porteurs de ce syndrome une 
meilleure qualité de vie.
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Syndrome d’hyper-IgE autosomique dominant 
révélé par des abcès rénaux chez un nourrisson 
de 3 mois.

S. Ejjebli, I. Fadil, I. Benhsaien, AA. Bousfiha, F. Ailal
Unité d’immunologie clinique, service de pédiatrie infectieuse, Hôpi-
tal Mère-Enfant A. Harouchi, CHU Ibn Rochd, Université Hassan II, 
Faculté de Médecine et de pharmacie de Casablanca

Le syndrome d’hyper-IgE est un déficit immunitaire 
primitif qui peut être autosomique dominant ou réces-
sif. La forme autosomique dominante est en rapport 
avec des mutations du gène STAT3 (signal transducer 
and activator of transcription 3) et la forme autosomique 
récessive est causée par de nombreuses mutations de 
gène tel que DOCK8 (Dedicator of cytokinesis), PGM3 
(phosphoglucomutase 3), ZNF341 (Zinc finger protein 
341), IL6ST (Interleukin 6 Signal Transducer) et IL6R 
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(Interleukin 6 Receptor). Cliniquement, la forme autoso-
mique dominante entraîne généralement des infections 
à staphylocoque récidivantes à localisation cutanée et 
pulmonaire qui peuvent laisser place à des pneumato-
cèles. D’autres signes peuvent être observés, notamment 
une dermatite atopique, un asthme et des fractures réci-
divantes. Dans notre travail, nous rapportons l’observa-
tion d’un syndrome d’hyper-IgE autosomique dominant 
diagnostiqué chez un nourrisson de 3 mois et révélé par 
des abcès rénaux. 

Observation 

Il s’agit d’un nourrisson de 3 mois, issu d’un mariage 
non consanguin et d’une grossesse bien suivie, menée à 
terme, l’accouchement s’est déroulé par voie basse, sans 
notion d’asphyxie périnatale. Il a été noté dans ses anté-
cédents un abcès anal récidivant et une otorrhée chro-
nique. L’histoire de la maladie remontait à 2 semaines par 
l’installation d’une fièvre, une pâleur cutanéo-muqueuse 
intense généralisée, un refus de tétée et une altération 
de l’état général. L’examen initial a retrouvé un nour-
risson conscient, geignard, pâle, fébrile à 39°C, tachy-
carde, ayant une hypotonie généralisée, un abcès anal, un 
érythème fessier, un écoulement auriculaire purulent et 
une bouffissure du visage. L’auscultation pleuro-pulmo-
naire était normale. Au bilan biologique, l’hémogramme 
a objectivé une anémie normo chrome normocytaire à 
3,3g/dl avec un VGM à 95 fL et une CCMH à 32g/dl, une 
hyperleucocytose à 32 000 e/mm3 à prédominance PNN à 

22590 e/mm3 avec une hyperéosinophilie à 2050 e/mm3, 
des lymphocytes à 8230 e/mm3, et un taux de plaquettes 
normal. Le bilan d’hémostase était normal. L’ionogramme 
a révélé une natrémie normale et une hyperkaliémie. 

Une insuffisance rénale était découverte avec un taux 
d’urée élevé à 2,3g/l et une créatininémie à 44mg/l. La 
CRP était très élevée à 250 mg/l. L’examen cytobac-
tériologique des urines a trouvé un aspect trouble, une 
leucocyturie à 2.750.000 e/ml avec présence de levures. 
Par contre, l’examen cytobactériologique du LCR était 
normal 

Sur le plan radiologique : l’échographie réno-vésicale 
a montré des collections intra-rénales bilatérales avec 
des foyers de néphrites non collectées sans dilatation 
des voies excrétrices. Le scanner abdominal a objectivé 
un aspect de multiples abcès au niveau des deux reins. 

L’exploration immunitaire a comporté : une sérologie 
HIV 1 et 2 négative permettant ainsi d’écarter un déficit 
acquis. La numération des sous-populations lympho-
cytaires s’est révélée normale avec un taux de CD3+ 
à 6320 e/mm3, CD4+ à 4440 e/mm3, CD8+ à 1680 e/
mm3, CD19+ à 1210 e/mm3, CD16+ CD56+ à 550 e/
mm3, l’expression des molécules HLA-DR était normale 
à 100%. Un DHR-test (Le test à la dihydrorhodamine 
123) réalisé devant la suspicion d’une granulomatose 
septique chronique était normal avec une réponse à 
100% à PMA et 67% à E. coli. Le dosage des immuno-
globulines s’est révélé normal. 

La prise en charge avait consisté en une gestion de 
l’insuffisance rénale par la réhydratation avec une trans-

Fig.1. TDM abdominale avec injection de produit de contraste coupe axiale : montrant des formations hypodenses 
bien limitées se rehaussant après injection de produit de contraste au niveau des deux reins en faveur des abcès rénaux.
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fusion en culots globulaires et la mise sous traitement 
antibiotique. L’évolution a été marquée par l’améliora-
tion de l’état clinique du malade ainsi que les marqueurs 
biologiques notamment la normalisation de la fonction 
rénale, la CRP et la formule sanguine ainsi que la stéri-
lisation de l’ECBU. 

Sur le plan échographique, on objective la persis-
tance de quelques calcifications rénales bilatérales 
séquellaires. Après un traitement antibiotique prolongé 
pendant 4 mois, le nourrisson a été gardé par la suite 
sous traitement prophylactique par triméthoprime-sulfa-
méthoxazole dans l’attente des résultats de l’étude géné-
tique adressée en France. 

Durant le suivi en consultation, il y avait apparition 
à l’âge de 1an de lésions eczématiformes généralisées 
avec ulcérations des plis en plus d’une onychomycose 
faisant évoquer une atteinte mycosique. Les prélève-
ments ont isolé Malassezia avec Candida. 

Dans la crainte d’un syndrome d’Hyper-IgE avec un 
taux d’IgE normal au début, un bilan immunitaire a été 
refait qui a révélé un taux d’IgE supérieure à 2280UI/ml . 

Les résultats de l’étude génétique ont confirmé le 
diagnostic avec mise en évidence d’une mutation du 
gène STAT3. 

Discussion 

Les syndromes d’Hyper-IgE sont des déficits immu-
nitaires primitifs héréditaires, caractérisés par des infec-
tions pulmonaires et cutanées à répétitions et un taux 
très élevé des IgE ˃ 2000UI/ml. 

On distingue deux types de transmission, la forme 
autosomique dominante (AD-HIES) représenté par 
le déficit en STAT3 (Signal Transducer and Activa-
tor of Transcription 3) et la forme autosomique réces-
sive (AR-HIES) englobant différents type de mutations 
: déficit en PGM3(Phosphoglucomutase 3), déficit en 
SPINK5 (Comel Netherton), déficit en ZNF341 (Zinc 
finger protein 341), déficit en DOCK8 (Dedicator of 
cytokinesis 8), déficit en IL6R (Interleukin 6 Receptor), 
déficit en IL6ST( Interleukin 6 Signal Transducer), défi-
cit en ERBIN (ERBB2-interacting protein) et le défi-
cit en CARD11 (Caspase recruitment domain, family 
member11) [1,2]. 

Le déficit en STAT3 (AD-HIES) appelé également 
syndrome de Job ou Buckley est une maladie multisys-
témique [3] qui se manifeste non seulement par une 

atteinte cutanée et pulmonaire mais aussi par une atteinte 
de différents appareils incluant le système immunitaire, 
le tissu conjonctif, le squelette et le développement 
dentaires avec une sévérité variable des symptômes [4]. 

Ainsi sur le plan infectieux, on note la survenue d’ab-
cès cutanés froids récurrents surtout à staphylocoques, 
des pneumopathies bactériennes et fongiques et des 
éruptions eczématiformes sévères, rencontrés au cours 
de la première semaine de vie [5]. On note aussi des 
pneumonies récidivantes, se  compliquant de pneumato-
céles ou de dilatations de bronches. D’autres anomalies 
non immunologiques peuvent être présentes, telles que 
la rétention des dents primaires, des anomalies osseuses 
comme la scoliose, des fractures pathologiques suite 
à des traumatismes minimes [6], une hyperlaxité liga-
mentaire, des anévrismes vasculaires [7], une incidence 
accrue au lymphome ainsi qu’une dysmorphie faciale qui 
s’accentue à l’adolescence faite d’une peau rugueuse, 
d’une asymétrie faciale, d’un front proéminent, d’une 
arête nasale large et d’une pointe du nez charnue [8,9]. 

Devant une suspicion de déficit en STAT3, il est 
recommandé d’évaluer le Score STAT3 conçu unique-
ment pour la forme autosomique dominante (AD-HIES) 
basé sur cinq paramètres : pneumonies, éruptions 
néonatales, pathologie osseuse, faciès caractéristique et 
palais ogival, ainsi tout score ˃ 30 avec un taux d’IgE 
˃1000UI/ml prédit qu’une mutation STAT3 est probable 
[1,10,11], ce qui justifie un séquençage du gène STAT3. 

La maladie est liée à une mutation dans le gène. La 
protéine STAT3 joue un rôle essentiel dans la transduc-
tion du signal pour de nombreuses cytokines et facteurs 
de croissance. En l’absence de ce signal, la reconnais-
sance de certaines bactéries et champignons est altérée. 

STAT3 est indispensable pour la différenciation des 
TH17: les cellules CD4 des patients atteints ne génèrent 
pas de TH17 par défaut d’expression du régulateur de 
transcription spécifique appelé RORgt (ROR pour réti-
noïd related orphan receptor) via STAT3 [12]. Ces cellules 
TH17 sont importantes pour l’immunité muqueuse et 
épithéliale, notamment contre les bactéries extracellu-
laires et les champignons, de plus ces sous-populations 
lymphocytaires CD4+ jouent un rôle central dans la mobi-
lisation des neutrophiles en induisant, par l’épithélium, la 
production de chimiokines. Les cytokines IL-22 et IL-17 
produites par les TH17 conduisent à la production par les 
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kératinocytes des défensines (peptides anti-microbiens) 
importante dans l’immunité cutanée [13]. 

Le traitement est essentiellement symptomatique (anti 
infectieux et antiallergique). L’antibioprophylaxie par le 
cotrimoxazole est généralement indiquée. La derma-
tite est traitée par l’hydratation de la peau, des crèmes 
émollientes, des antihistaminiques et si une infection est 
suspectée une antibiothérapie est démarrée. Les infec-
tions pulmonaires sont traitées tôt et agressivement avec 
des antibiotiques. Les patients qui répondent faiblement 
aux vaccinations peuvent recevoir des perfusions d’im-
munoglobulines. 

Bien que la forme autosomique dominante soit asso-
ciée à une morbidité et une mortalité élevée, les progrès 
dans les soins médicaux, la surveillance étroite et la bonne 
observance des patients ont entraîné une amélioration du 
pronostic, avec une survie arrivant jusqu’à 50 ans ou plus.
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L’hématome sous dural : un diagnostic qui 
cache souvent un autre.

M El-bouz, K Ryouni, W Gueddari.
Service d’accueil des urgences pédiatriques, Hôpital Mère-Enfant A. 
Harouchi, CHU Ibn Rochd, Université Hassan II, Faculté de Médecine 
et de pharmacie de Casablanca

L’hématome sous dural (HSD) du nourrisson, souvent 
de découverte fortuite devant des signes neurologiques 
ou digestifs, relève de multiples causes. Certaines 
d’entre elles nécessitent des investigations comme c’est 
le cas de cette observation. 

Observation : Il s’agit d’un nourrisson de 1 an, 
fille unique, admise au service d’accueil des urgences 
pédiatriques pour état de mal convulsif (EMC) apyré-
tique survenu depuis 5 jours. Dans ses antécédents, on 
note la survenue, deux mois auparavant, d’une impo-
tence fonctionnelle du membre supérieur gauche secon-
daire à une fracture du tiers inférieur de l’humérus. Elle a 
été hospitalisée pendant 5 jours, un mois plus tard, pour 
impotence fonctionnelle des deux membres supérieurs 
dont l’origine est restée inconnue selon les parents. A 
son admission, le nourrisson était en crise. Après stabi-
lisation de son état, la pression artérielle était normale à 
90/50 mmHg, ainsi que le reste des constantes vitales, 
elle était apyrétique à 37°, la glycémie capillaire était 
correcte à 0,9g/l. Elle avait un poids à 9 kg, une taille à 
65 cm et un périmètre crânien à 45 cm, normaux pour 
l’âge. Elle présentait des écorchures sur les deux bras. 
Le reste de l’examen ne notait pas d’anomalie. Devant 
l’EMC, la TDM cérébrale faite a permis d’objectiver un 
HSD fronto-pariéto-temporal droit mesurant 3mm avec 
œdème diffus et effet de masse en faveur d’un début 
d’engagement sous falcoriel, ainsi qu’une hémorragie 
méningée. Devant les antécédents et les résultats du scan-
ner, la maltraitance est évoquée. Un bilan d’hémostase 
fait et revenu normal. La radiographie du rachis cervical 
a montré une rectitude avec épaississement des parties 
molles refoulant la trachée vers l’avant. Les radiogra-
phies du squelette ont montré un cal médio-diaphysaire 
de la clavicule gauche avec trait de fracture oblique, 
ainsi qu’un trait de fracture oblique du tiers inférieur de 
la diaphyse humérale gauche avec cal osseux fracturaire 
(Fig.a,b,c). Au fond d’œil, il y avait des foyers hémor-
ragiques punctiformes bilatéraux. L’IRM cérébrale a 
objectivé en plus de l’HSD, des plages en hypersignal 
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en temporo-fronto-parietal droit et des noyaux caudé et 
lenticulaire homotaléraux de nature ischémique. Après 
signalisation du cas, le nourrisson était pris en charge 
par une équipe multidisciplinaire, comprenant en plus 
d’un pédiatre, l’assistante sociale et le médecin légiste. 
A l’issue de une enquête faite, il s’est avéré que c’est le 
père qui est l’agresseur, car il est au chômage, consom-
mait des drogues et vivait dans des conditions socio-
économiques difficiles.

Discussion : L’enfant mal traité est celui qui est victime 
de violences physiques, psychologiques, sexuelles ou 
de négligences ayant des conséquences graves sur son 
développement physique et/ou psychologique [1]. C’est 
un problème de santé publique  qui touche 40 millions 
d’enfants dans le monde [1]. En France, 21 000 enfants 
seraient victimes de mauvais traitements, et environ 700 
d’entre eux décèdent [2]. Ce fléau reste sous diagnosti-
qué et souvent méconnu dans notre contexte. Pour celà 

nous avons choisi de rapporter cette observation afin que 
les praticiens soient mieux sensibilisés. Ce diagnostic 
n’est pas toujours facile et aucune lésion n’est pathogno-
monique. La règle en pédiatrie est de se fier à la parole 
des parents mais ces derniers peuvent parfois mentir. Le 
diagnostic de maltraitance doit être présent à l’esprit du 
pédiatre lors de l’examen de chaque enfant qui consulte 
pour un traumatisme. La maltraitance peut se voir à tous 
les âges mais ce sont des enfants de moins de 3 ans qui 
en sont victimes dans les trois quarts des cas [2], avec 
des signes de négligence (dermatite de couche, retard 
pondéral, blessures de différents âges…). L’atteinte de 
différents systèmes est en faveur de maltraitance physique 
[1]. Des études ont servi à déterminer certains facteurs 
de risques (Tab.1) mais sans véritable profil pour l’abu-
seur ou pour les victimes. On commencera par préciser 
les circonstances de survenue des lésions, la date, l’heure, 
le mécanisme et la présence ou non de témoins. Habi-
tuellement l’histoire est reproduite auprès des parents ou 

Tableau 1. Facteurs de risque de maltraitance envers les enfants.

Familles à risque Enfants à risque
- Parents jeunes, impulsifs
- Pauvreté, Bas quotient 
intellectuel 
- Addiction à l'alcool, aux 
drogues 
- Antécédents de 
maltraitance
- Isolement, détresse sociale 
- Pathologie psychiatrique
- Violences conjugales 

- Grossesse mal désirée
- Naissance prématurée 
- Séparation néonatale
- Handicap (surtout 
psychiatrique) 
- Maladie chronique
- Pleurs excessifs, réveils 
nocturnes
- Troubles de l'alimentation
- Désobéissance

Tableau 2. Radiographies du squelette. (2)

Crâne (face et profil)
Rachis cervico-dorsal et lombo-sacré (face et profil) 
Thorax (face et profil) +/- Gril costal (incidences obliques)
Humérus et Avant-bras (face) 
Mains et poignets (face) 
Bassin (face) 
Fémurs, Jambes et pieds (face) 
+/- genoux et chevilles (profil) 

Fig.a,b,c. Imageries radiologiques de notre patiente. (a) Cal 
osseux médioclaviculaire gauche. (b) Fracture oblique du 
tiers inferieur de l’humérus G. (c)  Hémorragie de la faux du 
cerveau et tente du cervelet.

a

b c
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mieux auprès de l’enfant quand il est assez âgé. Il faut 
connaitre la situation socio-familiale et les antécédents 
familiaux (Problèmes métaboliques, troubles de la coagu-
lation, fractures, maladies chroniques); se méfier lorsque 
les réponses changent, lorsqu’il y a une discordance entre 
l’histoire et le développement de l’enfant, ou entre les bles-
sures et l’histoire rapporté par les parents [3]. L’examen 
se fait chez un enfant nu et chaque lésion doit être située 
et photographiée. L’examen de la peau est très impor-
tant, toute ecchymose chez un nourrisson avant l’âge de 
6 mois nécessite une explication. On recherche aussi des 
alopécies traumatiques, des ecchymoses péri-unguéales 
et des douleurs ou anomalies à l’examen musculo-sque-
lettique. Lorsque l’abdomen est sensible, distendu ou à 
paroi ecchymotique, une lésion viscérale est suspectée. 
En cas de doute, l’hospitalisation permettra une protec-
tion de l’enfant en attendant de préciser le diagnostic. Un 
bilan lésionnel est à faire : Une numération de la formule 
sanguine et un bilan d’hémostase sont nécessaires en cas 
de saignement ou d’ecchymoses. Lorsque l’enfant est âgé 
de moins de 2 ans, il est recommandé de faire systémati-
quement un bilan radiologique (Tab.2) [4]. S’il persiste 
un doute, il est nécessaire de compléter l’exploration : 
soit par une scintigraphie osseuse assez sensible en cas 
de fracture de côtes et de réaction périostée précoce, soit 
par de nouvelles radiographies du squelette en entier, 
après une dizaine de jours d’évolution [5]. La tomoden-
sitométrie cérébrale, de réalisation simple en urgence, 
est très utile, surtout que les lésions neurologiques sont 
la 1ère cause de décès dans ce contexte [1]. L’IRM est 
largement conseillée en complément, idéalement dans la 
première semaine, à la recherche de lésions parenchyma-

teuses hypoxo-ischémiques, et pour l’étude de la moelle 
cervicale ou à la recherche de lésions infracliniques [5]. 
Le fond d’œil est un examen clé qui doit être facilement 
et précocement demandé, pour mettre en évidence des 
hémorragies rétiniennes qui sont retrouvées dans envi-
ron 85% des cas [2,5]. La non -reconnaissance des cas de 
maltraitance est directement liée à un manque de connais-
sance et de formation des médecins sur ce sujet, surtout 
la méconnaissance des facteurs de risque et de la loi mais 
aussi des procédures de signalement [6]. 

Conclusion : Le rôle du pédiatre est d’assurer la 
protection de l’enfant, et non pas de faire la preuve des 
mauvais traitements. Ces situations de prise en charge 
souvent complexe tant sur le plan médico-judiciaire 
que social, nécessite un travail pluri-professionnel en 
réseau.
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Cas Radio-clinique

A propos d’une masse faciale congénitale

D. Laoudiyi, M. Labiedd, K. Chbani, S. Salam, L. Ouzidane
Service de Radiologie Pédiatrique, Hôpital Mère-Enfant A. Harouchi, CHU Ibn Rochd, Université Hassan 
II, Faculté de Médecine et de pharmacie de Casablanca

Observation 

Notre patient est un garçon âgé de 5 mois. Il présente 
depuis la naissance une tuméfaction naso-orbitaire droite, 
sous forme de masse indolore, augmentant progressive-
ment de volume depuis la naissance, et surtout lors des 
cris. L’examen clinique du nourrisson, dont l’état est 
stable, ne montre pas d’anomalies cutanées notamment 
pas de signes inflammatoires. La masse est molle et insen-
sible à la palpation. L’examen ophtalmologique est 
normal. L’échographie de la masse démontre sa structure 
liquidienne. 

Devant cette masse kystique facio-orbitaire congéni-
tale du nourrisson, plusieurs hypothèses diagnostiques 
sont évoquées :

-- un encéphalocèle,
-- un lymphangiome kystique,
-- un kyste dermoide,
-- un kyste colobomateux.

L’échographie a montré la nature liquidienne de la 
lésion (Fig.1). Une IRM craniofaciale a été réalisée 
(Fig.2).

A cette étape, quel diagnostic retenez vous ?

Réponse : 

Il s’agit d’un encéphalocèle ethmoido-orbitaire droit, 
devant l’analyse des images IRM crânio-faciale 
(séquence axiale T2 et T1 Gado; sagittale T2) qui 
montrent une formation liquidienne de siège fronto-
éthmoïdo-orbitaire médian, latéralisée à droite, en 
hyposignal T1 et en hypersignal T2, non rehaussée 

Fig.1.

Fig.2.

53Rev Mar Mal Enf 2020; 45 : 53-55



après injection de Gadolinium, exerçant un effet de 
masse sur le globe oculaire droit. Elle mesure 34 x 30 
mm et s’accompagne d’une dilatation modérée du 
système ventriculaire sus-tentoriel, principalement la 
corne occipitale droite. On a mis en évidence au niveau 
de la séquence sagittale T2 d’un petit défect osseux de 
5mm avec identification à son niveau d’un prolonge-
ment du tissu cérébral frontal.

Discussion

L’encéphalocèle connu sous le nom latin de «Cranium 
bifidum», est une anomalie congénitale du système 
nerveux central, résultant d’un défaut de fermeture du 
tube neural causant une hernie des méninges et de la 
matière cérébrale [1]. L’étiologie est inconnue, mais 
des hypothèses ont été suggérées associant des facteurs 
tels que l’hyperthermie, les infections virales ou une 
carence en acide folique pendant la grossesse. Les encé-
phalocèles ethmoïdo-orbitaires en sont un sous type et 
en sont les moins répandus [2].

Étant donné que l’ectoderme de surface ne se sépare 
du neuroectoderme qu’au cours de la quatrième semaine 
de gestation, les encéphalocèles sont capables de main-
tenir une connexion sous-arachnoïdienne.

Les encéphalocèles peuvent être des méningocèles 
s’ils ne contiennent que des méninges ou des méningo-
encéphalocèles s’ils contiennent de la matière cérébrale 
et des méninges, communiquant ou non avec les ventri-
cules (méningo-encéphalocystocèle) [3,4].

Les encéphalocèles sont classés en fonction de la 
localisation et du type de défaut du crâne. Un système 
communément admis classe les encéphalocèles en 
encéphalocèle occipital, en encéphalocèle de la voûte 
crânienne, encéphaloïde fronto-éthmoïdale et en encé-
phalocèles de la base. 

Les encéphalocèles fronto-ethmoidales sont graves 
car ils peuvent se présenter comme une rhinorrhée de 
LCR ou une obstruction nasale chez les enfants. À ce 
jour, beaucoup l’ont défini comme une condition multi-
factorielle, avec une combinaison de facteurs génétiques 
et environnementaux conduisant à sa pathogenèse. Les 
sous-types principaux, selon l’os associé au défaut, sont: 
nasofrontal, nasoethmoidal et naso-orbital ou ethmoido-
orbitaire.

Le sous-type nasoéthmoïdal est le plus fréquem-
ment mentionné dans la littérature. Le naso-orbital ou 
ethmoido-orbital est le moins répandu.

La tomodensitométrie (TDM) et l’imagerie par réso-
nance magnétique (IRM), demeurent actuellement les 
examens capitaux pour le diagnostic de ces malforma-
tions surtout dans leur forme occulte.

Histologiquement, il a été demontré que les encé-
phalocèles contiennent des cellules gliales, du tissu céré-
bral, du tissu neural non fonctionnel, un plexus choroïde 
et des cellules épendymales.

Bien que les encéphalocèles antérieurs peuvent être 
asymptomatiques chez certains patients, la plupart se 
présentent à la naissance sous forme de masses recou-
vertes de peau visibles sur le visage, le nez, la glabelle 
ou le front. Les masses peuvent augmenter de taille avec 
les pleurs ou en effectuant le test de Furstenberg dans 
lequel la compression des veines jugulaires internes bila-
térales entraîne un élargissement de la masse en saillie 
en raison de sa connexion à l’espace sous-arachnoïdien 
[7]. Ces encéphalocèles se présentent sous la forme de 
masses compressibles transilluminatives avec hypertélo-
risme. Ils peuvent s’accompagner d’une trigonocéphalie 
secondaire, d’une dystopie orbitale, d’une malformation 
nasale et de la malocclusion dentaire. Certains enfants 
ont des complications neurologiques ou des anomalies 
cérébrales associées, bien que la plupart soient mentale-
ment normaux [8].

La taille de la lésion peut varier d’une très petite 
masse à des lésions comparables à la taille de la tête 
du patient. Environ un tiers des cas sont associés à des 
défauts de la ligne médiane tels que des fentes palatines 
ou l’agénésie du corps calleux. 

Les encéphalocèles peuvent se compliquer de ménin-
goencéphalite récurrente en raison de la communication 
directe du système nerveux central avec l’environne-
ment extérieur, ce qui facilite l’entrée de microorga-
nismes pathologiques. La bactérie la plus couramment 
associée à la méningite chez ces patients est le Strep-
tococcus pneumoniae, suivie de Staphylococcus aureus 
puis de Neisseria meningitidis [9].

L’imagerie constitue la clé du diagnostic positif, et 
topographique des encéphalocèles. L’échographie anté-
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natale peut révéler une masse purement kystique ou 
pouvant contenir des échos provenant du tissu cérébral 
de la hernie. Si la masse semble kystique, la composante 
méningocèle prédomine, tandis qu’une masse solide 
indique principalement un encéphalocèle. 

La tomodensitométrie est l’examen idéal pour 
mieux visualiser les défauts du squelette cranio-facial 
et évaluer l’anatomie osseuse ainsi que les rapports 
orbitaires. Cependant elle n’a pas une très bonne résolu-
tion pour l’étude des tissus mous et sa définition spatiale 
est restreinte. 

En préopératoire, la TDM doit être utilisée pour 
étudier la localisation, la taille, le contenu de la lésion, 
l’intégrité du crâne antérieur et la recherche éventuelle 
d’une hernie intracrânienne dans la région nasale à l’aide 
de reconstruction tridimensionnelle. 

L’IRM demeure le meilleur examen pour mettre 
en évidence les encéphalocèles grâce à son excellente 
résolution des tissus mous [10]. Elle aide à identifier le 
contenu du sac notamment les feuillets méningés et à 
rechercher des anomalies cérébrales associées notam-
ment des anomalies de migration neurale et les hydro-
céphalies. L’étendue du tissu cérébral dans un encé-
phalocèle est également mieux définie grâce à l’imagerie 
par résonance magnétique, qui facilite le pronostic et la 
planification chirurgicale. Les principaux inconvénients 
de cet examen sont la durée qui est relativement longue 
pour les jeunes enfants et le bruit impressionnant que 
le champ magnétique procure. Il est donc nécessaire de 
prémédiquer les enfants. 

Le diagnostic différentiel devrait inclure un gliome 
nasal, un polype nasal ou des kystes dermoïdes. Les 
gliomes nasaux sont des encéphaloceles ayant perdu 
leur connexion intracrânienne et leur continuité avec les 
méninges et se présentant sous forme de masses fermes 
ou pulsatiles. Les gliomes et les encéphaloceles ne 
peuvent pas être différenciés histologiquement, mais la 
présence de cellules épendymaires devrait permettre de 
diagnostiquer des encéphalocèles [11].

Actuellement, le traitement des encéphalocèles est 
chirurgical. Il consiste à réséquer la hernie, à réparer la 
brèche méningée et si possible les anomalies osseuses 
associées, tout en respectant les structures anatomiques 
voisines. L’indication opératoire doit tenir compte de 

plusieurs éléments, à savoir l’état général du patient, 
les anomalies associées, les caractéristiques de l’encé-
phalocèle (sa taille, son contenu, sa situation anato-
mique). L’indication du traitement devient formelle en 
cas d’encéphalocèle symptomatique (détresse respira-
toire, fuite de LCR, méningite). Notre patient a été opéré 
quelques mois plus tard en réséquant le sac méningé 
hernié, réintégrant le petit bout de parenchyme cérébral 
frontal hernié de façon intermittente puis en suturant 
la brèche méningée et reconstruisant le défect osseux. 
L’évolution était favorable. 

Conclusion 

L’IRM permet d’étudier avec précision les méningo-
encéphalocèles et les malformations associées. La 
pathogenèse, la classification et la terminologie restent 
un sujet de débat. La réparation chirurgicale doit être 
effectuée le plus tôt possible afin d’éviter l’aggravation 
progressive de ces affections.
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Revue de presse médicale pédiatrique

Pourrais-je planifier d’ouvrir ? Prévoir la 
nécessité de la réduction chirurgicale dans 
le traitement de la luxation congénitale de 
hanche (LCH).

Should I Plan to Open? Predicting the Need for Open 
Reduction in the Treatment of Developmental Dysplasia 
of the Hip.
Nakul S. Talathi, Arianna Trionfo, Neeraj M. Patel, Vidyadhar V. 
Upasani, Travis Matheney, Kishore Mulpuri, and Wudbhav N. Sankar.
J Pediatr Orthop 2020, 40: e329–e334.

Etude rétrospective venant de 4 centres américains dont 
le but est d’essayer de définir des facteurs de risque 
entre les patients traités par réduction fermée sous AG et 
immobilisation plâtrée versus patients qui vont nécessiter 
une réduction chirurgicale dans le traitement de la LCH. 
Cette étude concerne 154 enfants de moins de 18 mois 
traités ente 2009 et 2017. Deux types de  patients, ceux  
vus précocement à l’âge du diagnostic échographique 
comportant 81 hanches dont 34 (42%) ont nécessité une 
réduction chirurgicale après échec de la réduction/plâtre 
et un 2ème groupe de 126 hanches vus plus tardivement 
à l’âge du diagnostic radiographique dont 53 ( 42.1%) 
ont nécessité une réduction chirurgicale après échec de la 
réduction/plâtre.

Les auteurs ont retrouvés les facteurs de risques suivants:

Pour le groupe «échographique» les hanches stade 4 de 
Graf ont 3.8 fois plus de risque de recours à la chirurgie.

Pour le groupe «radiologique» les hanches grade 4 selon 
la classification IHDI ont 2.5 fois plus de risque de 
recours à la chirurgie que le grade 3 et 15.4 fois plus que 
le grade 2 de la même classification.

Enfin les grades 4 IHDI avec  signe d’Ortolani négatif 
ont 4 fois plus de risque de recours à la chirurgie.

Etude intéressante mais dont la prise en charge de  traite-

ment est très discutable: si échec du traitement orthotique 
les patients sont proposés à la réduction sous anesthésie 
générale+plâtre et si échec ils sont proposés à la chirur-
gie. Elle ne prend pas du tout en compte le traitement 
par traction qui peut est une alternative après échec des 
traitements orthotiques avant le recours à la chirurgie. 
Le traitement par réduction sous AG+plâtre est réputé 
être pourvoyeur d’épiphysites de pronostic très péjoratif. 
Les auteurs prennent en compte  uniquement la stabilisa-
tion ou pas  des hanches après réductions sous AG et ne 
rapportent pas les résultats à moyen et à long terme des 
hanches stabilisés par réductionet plâtre.Cependant on 
peut retenir de cette étude que les hanches Graf 4 , IHDI 
grade 4, les hanches luxées non réductibles sont de trai-
tement  difficile pouvant aboutir à une prise en charge 
chirurgicale, ce dont les parent doivent être informés..

Pr. A. Khairouni (Casablanca)

Fiabilité d’une nouvelle classification 
radiologique de la LCH.

Reliability of a New Radiographic Classification for 
Developmental Dysplasia of the Hip.
Unni Narayanan 1, Kishore Mulpuri, Wudbhav N Sankar, Nicholas 
M P Clarke, Harish Hosalkar, Charles T Price, International Hip 
Dysplasia Institute. 
J Pediatr Orthop 2015, 35: 478–484.

Les auteurs rapportent une nouvelle classification pronos-
tique de la luxation congénitale de hanche (LCH) et la 
comparent à la classification très connue de Tonnis, utili-
sée lorsque les noyaux d’ossification du noyau fémoral 
sont présents. 
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L’intérêt de cette nouvelle classification établie par l’In-
ternational Hip Dysplasia  Institute Study Group (IHDI) 
est qu’elle est réalisable même lorsque les noyaux épiphy-
saires ne sont pas encore ossifiés. Elle se base sur la posi-
tion du milieu du bord supérieur de la métaphyse fémo-
rale proximale. D’après les auteurs cette nouvelle clas-
sification rapporte une reproductibilité inter-observateur 
supérieure à celle de Tonnis.

Classification IHDI

Ligne H de Hilgenreiners: Horizontale passant per les 
cartilages en Y
Ligne P de Perkins: Perpendiculaire a la ligne H passant 
par le talus
Ligne D: diagonale à 45° partant de l’intersection des 
lignes H et P
Point H: Le centre du bord proximal de la métaphyse 
fémorale ossifiée
Grade 1: le point H est sur ou en dedans le la ligne P
Grade 2: Le point H est en dehors de la ligne P et en 
dedans de la ligne D
Grade 3: Le point H est en dehors de la ligne D et en 
dessous de la ligne H
Grade 4: Le point H est au dessus de ligne H 

Pour rappel et à titre de comparaison ci-dessous la clas-
sification de Tonnis

Pr. A. Khairouni (Casablanca) 

La Tuberculose rachidienne.

Tuberculosis of the spine.
Anil Kumar Jain, S. Rajasekaran, Karan Raj Jaggi and Vithal Prasad 
Myneedu.
J Bone Joint Surg Am. 2020;102:617-28.

La tuberculose du rachis représente 50% des formes 
ostéo-articulaires. La tuberculose touche 11 millions de 
personne dans le monde et environ 150.000 nouveaux cas 
de tuberculose rachidienne sont recensés chaque année.

La tuberculose rachidienne peut survenir à tout âge. En 
l’absence de traitement l’évolution peut se faire vers une 
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déformation en cyphose avec ou sans atteinte neurolo-
gique. La paraplégie survient dans 10 à 30% des cas.

Dans cet article les auteurs décrivent les modalités 
diagnostiques à la phase aigue et dans les états avancés, 
la conduite de la chimiothérapie et la résistance au trai-
tement, le traitement chirurgical, le cas particulier de la 
survenue de la paraplégie, et un focus sur la tuberculose 
rachidienne de l’enfant.

Les points essentiels de cet article sont:

Le diagnostic de la tuberculose du rachis à la phase 
précoce (inflammatoire) est essentiel pour éviter l’évolu-
tion vers une déformation et un déficit neurologique.

La tuberculose rachidienne est pauci-bacillaire rendant le 
diagnostic basé sur l’analyse d’un ensemble d’éléments 
qui sont: l’imagerie, la biologie moléculaire, la culture 
bactériologique, la cytologie et l’histologie. 

Le traitement de la tuberculose rachidienne est médical 
basé sur une chimiothérapie antituberculeuse jusqu’à 
consolidation des lésions. Il n’est pas établi de consensus 
à ce jour sur la définition de la consolidation des lésions 
tuberculeuses ostéo-articulaires.

Les enfants atteints de tuberculose du rachis doivent être 
surveillés pendant toute la durée de leur croissance.

Les indications chirurgicales et le type de chirurgie  
doivent être discutées en fonction de chaque cas (décom-
pression, instrumentation, stabilisation, correction des 
déformations). La correction des déformations est plus 
facile à la phase active sur un rachis souple que lors de la 
phase de cicatrisation sur un rachis raide.

La résistance aux antibiotiques est un véritable défi. 
Démontrer une résistance aux antituberculeux est diffi-
cile  dans la tuberculose rachidienne car la croissance 
bactérienne en culture est faible, les méthodes de biologie 
moléculaire sont déterminantes dans cette situation. 

Pr. A. Khairouni (Casablanca) 

Nouveautés en traumatologie pédiatrique : 
Membre supérieur.

What’s New in Pediatric Orthopaedic Trauma : The 
Upper Extremity.
Pooya Hosseinzadeh, Kathleen D. Rickert and Eric W. Edmonds.
J.Pediatr Orthop . 2020, vol 40 : e 283- e286.

Compte-tenu de la fréquence des fractures du membre 
supérieur chez l’enfant, plusieurs études pertinentes ont 
été menées pour comparer le traitement orthopédique 
ou chirurgical de différentes fractures. Le but de cette 
revue est de résumer les données de la littérature durant 
ces 5 dernières années concernant 4 types de fracture du 
membre supérieur les plus fréquentes chez l’enfant.

Matériel et méthodes : 30 études anglophones ont été 
incluses, collectées à partir de PubMed et Embase. Le 
niveau de preuve pour toutes les études était un niveau 
III ou IV.

Les fractures supra-condyliennes de l’humérus (FSCH) : 
Elles sont les plus fréquemment traitées chirurgicalement 
par les orthopédistes pédiatres. La classification de Gart-
land modifiée par Wilkins reste la classification la plus 
couramment utilisée par les anglo-saxons. La majorité des 
fractures de type II et toutes les fractures de type III sont 
traitées par réduction fermée et embrochage percutané. 

Une réduction ouverte est nécessaire lorsqu’un aligne-
ment acceptable n’a pas pu être obtenu par des moyens 
fermés (aucun varus, valgus, flexion ou extension rési-
duelle ne doit être tolérée)

Les atteintes nerveuses sont retrouvées dans 10% à 20% 
des cas. L’atteinte du nerf interosseux antérieur est la plus 
fréquente.

Dans une étude multicentrique menée chez 35 enfants, 
Barrett et al. ont rapporté que le délai de réduction 
d’une FSCH n’a aucun impact sur le délai de récupéra-
tion nerveuse vu que tous les patients avec une paralysie 
isolée du nerf interosseux antérieur ont récupéré complè-
tement dans un délai moyen de 49 jours. Les auteurs ont 
donc recommandé l’urgence de la réduction uniquement 
lorsqu’il existe un trouble vasculaire. 
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La vigilance est primordiale pour ce type de fracture, car 
une atteinte du nerf médian peut masquer un syndrome 
de loge qui ne sera diagnostiqué qu’au stade de séquelles.

La réduction chirurgicale d’une fracture de l’avant-bras 
associée à une FSCH dans la crainte d’un syndrome de 
loge a dernièrement été remise en question. Un traitement 
orthopédique peut être envisagé sans risque de complica-
tions selon les dernières études. 

Fracture du condyle externe (CE) : C’est une Fracture 
articulaire dont le traitement est chirurgical si le déplace-
ment est > 2mm. 

D’après Silva et Pennok, l’embrochage percutané à foyer 
fermé pour les fractures peu déplacés (2-4 mm) abouti à 
des résultats satisfaisants comparables à ceux de la réduc-
tion ouverte. Ganeshalingam et Gilbert  ont prouvé que le 
vissage est associé à un taux plus faible de pseudarthrose 
comparativement à l’utilisation de broche de Kirchner, 
avec de meilleurs résultats fonctionnels.

L’importance du déplacement est le principal facteur de 
risque de pseudarthrose pour les fractures non opérées. 
Une reprise avec réduction chirurgicale et vissage donne 
d’excellents résultats si l’intervention est réalisée avant 
30 semaines.

Eamsobhana et al. ont recommandé de traiter les pseudar-
throses du CE, même  asymptomatiques à cause de l’alté-
ration de la fonction du coude au fil du temps (au-delà de 
28 mois selon leur étude)

Fracture de l’épicondyle médial : L’évaluation des traite-
ments des fractures déplacées de l’épitrochlée continue à 
susciter un débat dans la littérature. Les incidences de face 
et de profil sous-estiment le déplacement de ces fractures.  
Souder et al. ont introduit une nouvelle incidence axiale 
de l’humérus distal qui permet d’évaluer le déplacement 
réel de cette fracture. 

Plusieurs auteurs ont conclu que le traitement orthopé-
dique d’une fracture de l’épitrochlée associée ou non à 
une luxation du coude donne des résultats satisfaisants 
avec peu de complications. Les pseudarthroses (PSD) 
après une fracture déplacée de l’épitrochlée traitée ortho-
pédiquement sont fréquentes (49 % pour les fractures 
isolées et 69 % quand une luxation du coude est associée). 
Elles sont le plus souvent asymptomatiques. 

Selon l’étude de Kulkarni et al. lorsque la PSD est symp-
tomatique (douleurs, altération de la fonction … ) elles 
peuvent être traitées par réduction chirurgicale et ostéo-
synthèse avec une nette amélioration clinique au bout de 
3 ans en moyenne.

Fracture de la clavicule : Il existe une nette tendance à 
opérer les fractures déplacées de la clavicule surtout chez 
les adolescents. Cependant le traitement orthopédique 
est conseillé par plusieurs auteurs même chez les grands 
enfants (> 15 ans).  Les différentes études récentes n’ont 
pas rapporté d’altération de la fonction ni de la force du 
membre chez les adolescents présentant une pseudarthrose 
de la clavicule ce qui nous fait redouter l’indication de la 
réduction chirurgicale pour ce type de fracture.  Toute-
fois des études prospectives multicentriques à long terme 
sont requises pour répondre à la controverse concernant 
le traitement optimal d’une fracture de la clavicule chez 
les adolescents.

Conclusions :

-- Le déficit du nerf interosseux antérieur ne constitue pas 
une urgence à réduire une FSC de l’humérus.
-- Le coude flottant n’est pas toujours une indication au 

traitement chirurgical.
-- Le vissage dans les fractures du CE donne de meilleurs 

résultats.
-- La pseudarthrose du condyle externe et de l’épitrochlée 

est souvent asymptomatique. Lorsqu’il existe une douleur 
ou une altération de la fonction, elles peuvent être traités 
par réduction chirurgicale et ostéosynthèse avec succès.
-- Le traitement des fractures de la clavicule chez les 

adolescents reste jusqu’à cette heure un sujet de débat 
dans la littérature..

Dr. H. Rouaghi (Casablanca)
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Détection du SaRS Cov-2 dans le lait maternel.

Detection Of SaRS CoV-2 in human breastmilk.
Rüdiger Groß, Carina Conzelmann, Janis A Müller, Steffen Stenger, 
Karin Steinhart, Frank Kirchhoff, Jan Münch.
Lancet 2020;  21mai.doi.org/10.1016/S0140-6736(20)3118-8.

Dans cet article publié en ligne, des chercheurs alle-
mands  présentent les cas de deux femmes allaitantes, 
atteintes du Covid-19, dont les nouveau-nés ont été infec-
tés. Ils ont analysé le lait maternel de ces deux mamans 
à la recherche de présence ou non du virus SaRS Cov-2 

La première femme a présenté des symptômes légers du 
Covid-19 dès le lendemain de son accouchement, et a été 
testée positive au SARS-CoV-2 à J4. Elle a alors été isolée 
avec son bébé. Celui-ci a développé des symptômes respi-
ratoires, et il a été aussi testé positif à J8. Tous les deux ont 
guéri en quelques jours et ont quitté l’hôpital à J17.

La recherche du SARS-CoV-2 dans le lait maternel, faite 
avec un test RT-qPCR ciblant les gènes N et ORF1b-
nsp14, sur quatre échantillons de lait maternel entier ou 
écrémé entre J12 et J14, est restée négative.

La seconde femme a accouché deux jours après la 
première, avec qui elle avait partagé la même chambre 
entre J1 et J4, puis elle a quitté la maternité avec son 
enfant sans aucun trouble. Mais à partir de J.6 elle a 
présenté des symptômes légers de Covid-19.  Elle a été 
testée positive au SARS-CoV-2 à J8. Son nouveau-né a 
été testé aussi positif trois jours plus tard (J11). Ils ont 
alors été réhospitalisés pour prise ne charge, en raison de 
la survenue d’un ictère néonatal et de troubles respira-
toires chez le nouveau-né. Celui-ci a de nouveau été testé 
positif à plusieurs reprises (J19, J21) pour le RSV et pour 
le SARS-CoV-2. La mère et le bébé ont quitté l’hôpital à 
J25 après la négativation des tests.

La recherche du SARS-CoV-2 dans le lait maternel, faite 
avec le même test (RT-qPCR ciblant les gènes N et ORF 
1b-nsp14), a été positive cette fois-ci sur quatre échantil-
lons de lait maternel entier ou écrémé entre J10 et J13. 
Cette recherche s’est négativée par la suite  à  J14 et à J25.

Il est impossible de savoir si le nouveau-né de la seconde 
femme a été contaminé par le lait ou par un autre mode 
de transmission. D’autres tests devront être faits sur le lait 

maternel pour savoir si les femmes infectées par le SARS-
CoV-2 font courir un risque à leur bébé en l’allaitant.

Dr. A. Khannous (Agadir)

Covid-19 : un nouvel espoir avec l’interféron 
bêta-1b?

Triple combination of interferon beta-1b, lopinavir–rito-
navir, and ribavirin in the treatment of patients admitted 
to hospital with COVID-19: an open-label, randomised, 
phase 2 trial.
Fan-Ngai Hung Y et all.
Lancet, 2020; publication avancée en ligne le 8 mai. doi.org/10.1016/
S0140-6736(20)31042-4.

Faisant feu de tout bois à la recherche du Saint Graal de 
la thérapie antivirale pour lutter contre la pandémie de 
Covid-19, une équipe de Hong-Kong a évalué l’efficacité 
et la sécurité de l’association : interféron bêta-1b, lopina-
vir-ritonavir et ribavirine, lors d’un essai de phase 2 multi-
centrique, prospectif, ouvert et randomisé, mené auprès 
d’adultes atteints de Covid-19, admis dans six hôpitaux 
de Hong Kong.

Pourquoi l’interféron bêta-1b ?
Les auteurs justifient le recours  à l’interféron bêta-1b, 
par le fait que le SARS-CoV-2 n’a pas induit de manière 
significative la production des interférons de type I, II ou 
III dans les tissus pulmonaires humains infectés ex vivo 
par rapport au SARS-CoV-1 d’une part, et que d’autre 
part, il a été démontré que l’interféron bêta-1b diminue 
la fibrose pulmonaire induite par le virus dans un modèle 
murin, ce qui pourrait améliorer le pronostic des patients 
en SDRA (syndrome de détresse respiratoire aiguë).
Les patients ont été répartis au hasard (2:1) entre une 
combinaison de 14 jours de lopinavir 400 mg et de rito-
navir 100 mg toutes les 12 h ; de ribavirine 400 mg toutes 
les 12 h et de trois doses de 8 millions d’unités interna-
tionales d’interféron bêta-1b tous les deux jours (groupe 
combiné) ou entre une combinaison de 14 jours de lopina-
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vir 400 mg et de ritonavir 100 mg toutes les 12 h (groupe 
témoin). L’analyse a été réalisée en intention de traiter.

Effets positifs de l’association
Le principal critère d’évaluation était le délai de négati-
vation de la RT-PCR sur écouvillonnage nasopharyngé. 
Les critères secondaires étaient la durée de résolution des 
symptômes en obtenant un score national d’alerte précoce 
2 (NEWS2) égal à 0, un score SOFA égal à 0, la mortalité 
à 30 jours et la durée du séjour à l’hôpital.
Entre le 10 février et le 20 mars 2020, 127 patients ont été 
recrutés ; 86 ont été assignés au hasard au groupe combiné 
et 41 au groupe témoin. Le nombre médian de jours entre 
l’apparition des symptômes et le début du traitement de 
l’étude était de 5 jours (IQR 3-7).
Dans le groupe combiné le temps médian entre le début 
du traitement et la négativation du prélèvement nasopha-
ryngé a été significativement plus court (7 jours [IQR 
5-11]) que dans le groupe contrôle (12 jours [8-15] ; 
rapport de risque 4-37 [intervalle de confiance à 95 % 
1-86-10-24], p=0-0010).

Peu d’effets secondaires, malgré les craintes
En tout premier lieu, malgré la crainte d’effets secon-
daires majeurs résultant de la combinaison de trois médi-
caments, cette triple thérapie antivirale précoce s’est 
avérée sûre. Les effets indésirables comprenaient des 
nausées et des diarrhées auto-limitées sans différence 
entre les deux groupes. Chez un patient du groupe témoin 
le lopinavir-ritonavir a été arrêté en raison d’une hépatite 
biochimique. Aucun patient n’est décédé pendant l’étude. 
Mais, objecterez-vous, suppression de l’excrétion virale 
naso-pharyngée n’est pas synonyme de guérison. Ce à 
quoi les auteurs répondent en précisant que la triple théra-
pie antivirale précoce s’est également avérée supérieure à 
l’association lopinavir-ritonavir seule, pour « soulager les 
symptômes » et réduire la durée du séjour à l’hôpital chez 
les patients atteints de Covid-19 légère à modérée.

Quelques limites de l’étude
En ces temps de pensée magique et populiste à la Panora-
mix, et de laxisme méthodologique, les auteurs ont l’hon-
nêteté de reconnaître plusieurs limites à leur travail souli-
gnant qu’il s’agit d’un essai ouvert, sans groupe placebo, 
et confondu par un sous-groupe omettant l’interféron bêta-
1b dans le groupe combiné, selon le temps écoulé depuis 
l’apparition des symptômes. Et de conclure simplement, 
scientifiquement, sans cocorico aucun, qu’un essai ulté-
rieur de phase 3 avec l’interféron bêta-1b comme traite-

ment de base avec un groupe témoin placebo devrait être 
envisagé, car la comparaison des sous-groupes a suggéré 
que l’interféron bêta-1b semble être un élément clé de ce 
traitement combiné. Enfin, l’absence de patients grave-
ment malades dans l’étude, fait qu’il n’est guère possible 
de généraliser ces conclusions aux cas graves.

Faute de Discovery (qui se fait désirer), mangeons des 
merles
Les esprits chagrins ne manqueront pas de faire remar-
quer qu’à cette sauce, ne manquent que le remdisivir, 
le tocilizumab et l’hydroxychloroquine. Mais l’avenir 
sera vraisemblablement à la polychimiothérapie, afin de 
couvrir les diverses phases évolutives de la maladie.

Pr. R. Chami (Casablanca) 

Appendicite aigue ou douleur abdominale 
non spécifique chez l’enfant en âge 
préscolaire : quand demander une 
échographie abdominale ?

Appendicitis or non-specific abdominal pain in pre-school 
children: When to request abdominal ultrasound ? 
Marcos Prada-Arias Javier Gómez-Veiras, José L Vázquez, Angel 
Salgado-Barreira, Margarita Montero-Sánchez and José R Fernán-
dez-Lorenzo.
Journal of pediatrics and child health  2020; 56: 367-371.

Le diagnostic d’une appendicite aigue chez l’enfant de 
moins de 5 ans est difficile et prête souvent confusion 
avec les douleurs abdominales non spécifiques (DANS). 
Le taux d’erreur est parfois considérable ce qui explique 
le taux élevé des perforations appendiculaires à cet âge 
mais aussi le taux élevé des appendicectomies inutiles

Les pédiatres et chirurgiens pédiatres de l’hôpital univer-
sitaire de Vigo (Espagne) ont conduit cette étude prospec-
tive de 2013 à 2017, portant sur les douleurs abdominales  
de la fosse iliaque droite chez les enfants en âge présco-
laire. Ont été exclus de l’étude l’âge supérieur à 5 ans, la 
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durée des symptômes inferieur à 6 H. ou supérieur à 72 H 
et l’existence d’une maladie inflammatoire connue.  Les 
enfants ayant pris un antibiotique ou un anti-inflamma-
toire dans le mois ont aussi été exclus de l’étude. 

Les critères d’appendicite étaient fortement suspectés 
sur les données de l’échographie quand elle objective un 
appendice non compressible avec un diamètre externe 
≥ 6 mm, la présence de coprolithe, une graisse péri-
appendiculaire hyper-échogène, la perte d’échogénicité 
de la couche sous-muqueuse et l’augmentation du débit 
sanguin appendiculaire au Doppler. Mais en définitive, 
le diagnostic a été posé sur les constatations opératoires  
et sur l’histologie montrant une appendicite suppurée ou 
gangréneuse. 

Le diagnostic de douleurs abdominales non spécifiques 
a été posé sur l’absence de maladie particulière, de trai-
tement antibiotique qui aurait pu masquer une appendi-
cite et après une échographie abdominale normale. Il est 
complété par une interview téléphonique 30 jours après 
l’admission.

Au total, 82 patients ont été évalués dont 27 cas de DANS 
(33 %) et 55 cas d’appendicites (67 %) : 17 suppurées, 32 
perforées, 6 gangréneuses. L’âge et la durée des symp-
tômes étaient comparables dans les 2 groupes. Parmi les 
paramètres cliniques, la défense de la fosse iliaque droite 
(FID)  était présente dans tous les cas. Les autres signes 
cliniques bien que de fréquences significativement diffé-
rentes n’avaient pas un pouvoir discriminant suffisant : 
vomissements, anorexie, réaction à la palpation de la FID. 
La température n’était pas discriminante ainsi que  leuco-
cytose et la polynucléose. Seule la CRP était en moyenne 
plus élevée en cas d’appendicite. 

En définitive, et d’après l’expérience des auteurs c’est 
l’échographie abdominale qui avait une sensibilité et une 
spécificité proche de 100 % si la durée des symptômes 
excédait 12h. Ainsi, chez les enfants de moins de 5 ans 
souffrant de douleurs de la fosse iliaque droite depuis 
plus de 12h, avec une défense et une CRP > 30 mg/L, les 
auteurs recommandent la pratique de l’échographie..

Pr. M. Fehri (Casablanca)

Evaluation clinique et des paramètres 
sanguins dans le bilan des douleurs 
abdominales chroniques.

Clinical evaluation of Inflammatory and Blood Parame-
ters in the Workup of Pediatric Chronic Abdominal Pain. 
Judith Zeevenhooven, Robyn Rexwinkel, Ellen Tromp, Bart Haver, 
Michael Groeneweg, Marc A. Benninga and Arine M. Vlieger.
J Pediatr 2020; 219:76-82.

Le diagnostic des douleurs abdominales chroniques 
(DAC) est posé sur les critères de Rome IV. Ces 
douleurs fonctionnelles (DAF) sont fréquentes en milieu 
pédiatrique et entraînent une baisse de la qualité de vie, un 
absentéisme scolaire et des troubles psychologiques. Elles  
sont en général  classées en 4 groupes : syndrome de l’in-
testin irritable, dyspepsie fonctionnelle, migraine abdomi-
nale et DA fonctionnelle non caractérisée. Leur diagnostic 
est en premier lieu clinique et s’appuie parfois en cas de 
doute sur quelques examens complémentaires : dosage de 
l’hémoglobine, vitesse de sédimentation, CRP, dépistage 
de maladie cœliaque par anticorps anti-transglutaminase 
et recherche de G. Lamblia. Or et depuis  une dizaine 
d’années, le dosage de la calprotectine fécale (CF) dont 
le taux dépend des polynucléaires intestinaux, est apparu 
comme essentiel pour dépister une inflammation locale. 
Sa valeur diagnostique a pris un essor considérable. 

Entre 2012 et 2017, des pédiatres néerlandais ont revu les 
résultats des dosages de CF pratiqués dans deux hôpitaux 
selon un protocole standard, chez des patients âgés de 4 
à 18 ans et souffrant de DAC  depuis plus de 2 mois. Les 
taux de CF < 50 μg/g de selles ont été considérés comme 
normaux  et les taux > 1000 μg/g comme signant une 
inflammation gastro-intestinale active. 

Deux stratégies ont été suivies pour l’étude des résul-
tats : la première reposant sur l’ensemble des examens y 
compris sanguins, la deuxième excluant les paramètres 
sanguins. De plus, les performances diagnostiques de ces 
deux stratégies ont été comparées selon la présence ou 
l’absence de signes d’alarme cliniques.

Sur les 1769 dossiers collectés, seul 853  répondants aux 
critères d’inclusion ont été retenus. Les signes d’alarme 
sont rapportés dans 344 cas (40%),  272 cas  de DAF 
(36%) et 72 cas (71%) de maladie organique  
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751 enfants ont une symptomatologie fonctionnelle et 
102 (12%) avaient une maladie organique évoquée sur les 
signes d’alarme et des examens biologiques perturbés : 
élévation de la CF,  lamblia dans les selles et/ou anticorps 
anti-transglutaminase. Les diagnostics étaient ceux de 
colite inflammatoire (n = 48), maladie cœliaque (n = 11), 
infection à Lamblia (n = 11), à Helicobacter pylori (n = 
8) et autres. 

Comparé aux dosages de l’hémoglobine, VS et CRP le  
taux de la CF est d’après les auteurs plus  approprié pour 
la distinction entre maladie organique de l’intestin  et 
DAF. Doser le taux d’hémoglobine, la CRP et la VS n’ap-
porte donc pas d’élément supplémentaire pour le diagnos-
tic différentiel entre douleurs abdominales chroniques 
fonctionnelles ou organiques. Le seul risque en l’absence 
de ce dosage est de méconnaître une inflammation extra-
intestinale qui serait présente dans 2% des cas.

Pr. M. Fehri (Casablanca)

Cystographie rétrograde et scintigraphie 
au 99MTC- MAG3 dans le reflux vésico-
urétéral de l’enfant : rôle de la scintigraphie 
indirecte ?.

Voiding cystourethrography and 99MTC- MAG3 renal 
scintigraphy in pediatric vesicoureteral reflux: what is the 
role of indirect cystography?
V Capone, F Taroni, M A Pavesi, M Castellani, D Consonni, A Berret-
tini, B Crapella, G Marra, D De Palma, P Zucchetta, G A Manzoni, 
G Montini 
Journal of Pediatric Urology, https://doi.org/10.1016/j.jpurol.2019.06.004.

Le reflux vésico-urétéral (RVU) est une anomalie 
fréquente des voies urinaires (1 à 2% de la population 

pédiatrique), et est mis en cause dans 30 à 40 % des 
infections urinaires chez l’enfant. L’uréthro-cystographie 
(UCG) est l’examen de référence pour son diagnostic, 
alors que cet examen est invasif et irradiant. La cystogra-
phie isotopique (CI) pratiquée selon des protocoles précis 
offre l’avantage d’être un examen moderne, non invasif et 
moins irradiant mais ne renseigne pas avec exactitude sur 
l’anatomie des voies urinaires et la graduation du reflux. 

L’objectif de cette étude, menée par des chercheurs italiens 
est d’évaluer la précision de la scintigraphie isotopique 
dans la détection du RVU comparée à l’examen de réfé-
rence qu’ est l’UCG. Cette étude rétrospective a concerné  
tous les patients pédiatriques ayant eu une UCG et une 
Scintigraphie rénale au 99mTC-MAG3,  entre janvier 2012 
et décembre 2016. Les enfants ayant des malformations 
urogénitales complexes sont exclus de cette étude ainsi 
que tous ceux qui avaient bénéficié auparavant d’une 
chirurgie sur les voies urinaires. 

Un total de 86 patients (168 unités rénales), d’âge médian 
de 26,8 mois, dont 65 garçons a été  retenu pour l’étude.  
Globalement l’UCG a confirmé le reflux chez 52 patients 
(60,5%) et la CI chez 37 (43%). En tenant compte de la 
bilatéralité de l’atteinte et de l’âge des patients (avant ou 
après 36 mois). La CI a une sensitivité de 54% et une 
spécificité de 90%. Sa valeur prédictive positive est de 
79% et sa valeur prédictive négative est de 73%. 

Chaque scintigraphie a été par la suite analysée indépen-
damment par un urologue pédiatre et deux radiologues 
isotopistes pour vérifier la concordance des résultats avec 
les données de l’UCG. Après cette vérification la sensi-
tivité de la scintigraphie a chutée de 54% à 27%. Par 
ailleurs et pour les vérificateurs beaucoup de ces scinti-
graphies sont non concluantes. 

D’après l’expérience des auteurs la scintigraphie isoto-
pique au 99MTC-MAG3 est très peu sensible pour la 
détection du RVU et de son grade. Son interprétation est 
variable et opérateur-dépendant et donc ne peut remplacer 
l’UCG. Toutefois son intérêt est capital dans l’étude sépa-
rée de la fonction des reins et la recherche d’un éventuel 
obstacle à l’écoulement des urines..

Pr. M. Fehri (Casablanca)
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