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Diagnostic et prise en charge des pneumonies 
communautaires de l’enfant

Ben Ameur. S,  Belhadj. R,  Bahloul. M, Maaloul. I, Aloulou. H, Kamoun. Th

Service de pédiatrie, CHU HédiChaker, Sfax, Tunisie

INTRODUCTION  
La pneumonie aigue communautaire (PAC) est une inflammation aiguë du parenchyme des voies respiratoires 
inférieures, causée par un agent pathogène microbien, acquise en milieu extra-hospitalier ou survenant dans les 
48 premières heures d’un séjour hospitalier.
La pneumonie continue d’être la première cause de décès chez les enfants de moins de cinq ans à l’échelle mon-
diale.En 2015, plus de 900000 enfants sont décédés d’une pneumonie, très majoritairement dans les pays en 
voie de développement (95 %) (1).
En Tunisie, l’incidence des infections respiratoires basses chez les enfants de moins de 5 ans était estimée à 
99800 cas/an en 2010 et plus de 200 enfants était décédés(2). Nous n’aborderonspas dans cette mise au point 
les pneumonies néonatales, celles de l’enfant immunodéprimé, la tuberculose et la coqueluche.

1. Epidémiologie microbienne des PAC :
1. 1. Agent étiologique :

Les pneumonies ont une épidémiologie variable se-
lon l’âge de l’enfant. La détermination des germes 
incriminés dépend des moyens diagnostiques mis en 
œuvre. Dans près de 1/4 des cas, la nature de la pneu-
moniereste indéterminée. Les virus représentent la 
première cause de pneumopathie chez le petit enfant 
(3,4). Ils sont responsables de 90% des PAC de l’en-
fant de moins de 1 an (5). Leur fréquence décroit avec 
l’âge, pour atteindre 50% à l’âge préscolaire et 4 à 
10% vers l’âge de 9 à 10 ans(6,7).Plusieurs virus ont été 
identifiés dans les différentes séries de la littérature. 
Le virus respiratoire syncitial(VRS), le rhinovirus(RhV), 
l’adénovirus(AdV), les Virus Influenzae et les Virus Para 
Influenzae prédominent dans la majorité des études 
avec des proportions variables en fonction des carac-
téristiques de la population étudiée et des moyens 
diagnostiques utilisés (8,9).
Le Streptococcus pneumoniae (S Pn) continue d’être 
la principale bactérie pathogène responsable de la 
pneumonie chez les enfants de tout âge. L’Haemo-
philusinfluenzaede type b apresque disparu grâce à la 
vaccination. Quel que soit l’âge : staph aureus, strep-
tocoque A, l’haemophilus non typable, Moraxellaca-
tarrhalis, et chlamydiae pneumoniae sont plus rares. 
La forme classique de staphylococcie pleuropulmo-
naire avec image bulleuse est devenue rare. De nou-
velles formes graves survenant dans les suites d’une 
infection virale sont actuellement rapportées. Elles 
sont dues à des staphylocoques secrétant la leucoci-
dine de Panton et Valentine (10). Staphylococcus au-
reus est en cause dans 0,45 à 1,9% des pneumonies 
de l’enfant (11,12). Le streptocoque A βhemolytique 
est retrouvé dans 1 à7% des cas (11,13,14).

Mise au point

Il est de plus en plus associe à la survenue de pleu-
résies(15). Les pneumonies à germes atypiques 
sont dues aux MycoplasmaPneumoniae, Chlamy-
dia Pneumoniae et à un moindre degré notamment 
chez le nourrisson de moins de 3 mois, au Chlamy-
dia Trachomatis(16,17). Le Mycoplasma pneumoniae 
est classiquement un germe de l’enfant de plus de 
5 ans. Cependant, il est responsable de 23% des 
pneumopathies observées chez des enfants âgés 
de 3 à 4 ans(18).
Dans une étude prospective, menée simultanément 
dans le service de pédiatrie du CHU HédiChaker et 
le laboratoire de microbiologie du CHU Habib Bour-
guiba de Sfax, concernant 399 enfants hospitalisés 
pour bronchopneumopathie aigue (BPA) entre Jan-
vier 2009 et Mars 2010, 89 enfantsavaient un ta-
bleau de pneumonie. La pneumonie était associée à 
une infection virale dans 46 cas (51,7%), une bactérie 
pyogène isolée dans5 cas, d’une coinfection virale 
et bactérienne dans 14 cas (15,7%) et d’une coin-
fection virale bactérie atypique dans 2 cas (2,3%). 
Aucun microorganisme n’a été identifié dans 21 cas 
(23,6%).Les virus identifiés sont essentiellement 
l’Adénovirus (31,5%), le Rhinovirus (29,2%) suivi par 
le VRS (24,7%) puis les virus de la grippe (6,7%)(19).

1. 2. Évolution des résistances aux antibio-
tiques pour le S Pneumoniae :
Streptococcus pneumoniaeest un diplocoque à Gram 
positif appartenant au genre Streptococcus et à la fa-
mille des Streptococcacae(2). C’est une bactérie com-
mensale des voies aériennes supérieures.
Les facteurs majeurs de virulence de S. pneumoniae 
sont la capsule bactérienne et la pneumolysine. Il 
existe 94 sérotypes différents. Cependant, un nombre 
limité de sérotypes serait associé aux infections inva-
sives (20).
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S. pneumoniae est naturellement sensible à la pénicilline 
mais actuellement, on isole de plus en plus, et partout 
dans le monde, des souches de PSDP. Cette résistance 
ne se limite pas à la pénicilline, mais elle touche d’autres 
β-lactamines et d’autres familles d’antibiotiques.

Le mécanisme de resistance aux β-lactamines est lié 
à des modifications des PLP. Selon les modifications 
d’une ou plusieurs PLP, la diminution de sensibili-
té concerne la penicilline G seule ou en association à 
d’autres β-lactamines (amoxicilline, céphalosporines) 
(21). Des facteurs de PSDP ont été rapportés dans la 
littérature : l’âge inférieur à 2 ans, la vie en collectivité 
(crèches), les antécédents d’otites, la prise d’antibio-
tiques dans les 3 mois précédents (22). Dans notre 
pays, le pourcentage des souches de Spn, invasives 
et non invasives, de sensibilité diminuée à la pénicil-
line est en nette augmentation depuis 2008 (53%) à 
2010 (61,3%) selon les données de l’antibio-résistance 
en Tunisie (LART) (2008-2010) (23). Dans une étude 
tunisienne (2012-2014) menée au laboratoire de bac-
tériologie du CHU Habib Bourguiba à Sfax et dont 
40% des prélèvements provenaient d’enfants âgés de 
moins de 5 ans, le pourcentage de PSDP était de 75,3% 
dont 14,9% de haut niveau de résistance (CMI≥ 4ug/
ml) et 60,4% de bas niveau de résistance ou intermé-
diaire (CMI ≤ 2ug/ml). Le taux de résistance à l’amoxi-
cilline était de 41,5% avec 7,1% de résistance de haut 
niveau. Le taux de résistance au Cefotaxime était de 
21,4%. Toutes les résistances au cefotaxime étaient de 
bas niveau(24). Les sérotypes capsulaires les plus fré-
quemment retrouvés dans cette étude étaient le sé-
rotype 19F (21,9%) suivi du sérotype 14 (17,5%) et des 
sérotypes 6B et 3 (8% et 7,3% respectivement) puis 
des sérotypes 23F, 9V et 6A (6,6% chacun).
Les taux de résistance du pneumocoque dans cette 
série pour les autres antibiotiques étaient de 74% pour 
l’érythromycine, 42,9% pour la tétracycline, 39,6% pour 
le triméthoprime-sulfaméthoxazole (19).

              2. Signes cliniques :
L'origine basse d'une infection est cliniquement évo-
quée devant l'association d'une toux fébrile ; et d'au 
moins un des paramètres suivants :augmentation de 
la fréquence respiratoire, existence de signes de lutte, 
anomalies à l'auscultation pulmonaire (diminution du 
murmure vésiculaire, crépitantsen foyer, souffle tu-
baire).Les symptômes de pneumonie peuvent être non 
spécifiques, particulièrement chez les nourrissons et les 
jeunes enfants.

2.1. Valeur diagnostique des signes cliniques :
Aucun signe clinique ne permet à lui seul d'affirmer ou 
d'écarter le diagnostic de pneumonie(25,26). L’associa-
tion classique de fièvre, signes respiratoires et râlescré-
pitants en foyer évocatrice de pneumonie fait souvent 
défaut chez l’enfant(27,28).
Plusieurs auteurs se sont intéressés à l’étude de la va-
leur prédictive de certains signes cliniquesafin d’orien-
ter le clinicien dans sa démarche diagnostique :
La fièvre : représente un des signes d’appel de pneu-
monie (29). Elle était le critère le plus prédictif pour 

Zukin avec une sensibilité de 94% et une valeur prédic-
tive négative (VPN) de 97%(30). Une fièvre nue peut 
être le signe d’appel dans 19 à 22% des cas (31). 
La tachypnée : est un important signe positif retrou-
vé dans différentessériesde la littérature. Sa sensibilité 
varie entre 50 et 81% et sa spécificité entre 54 et 70% 
(30,32–34). L’absence detachypnée a une bonne VPN 
pour éliminer une pneumonie (26,28,30,35).
Toutefois, la tachypnée peut manquer chez le grand 
enfant(36)et chez ceux qui sont vus à un stade précoce 
de la maladie(37).

Les signes de lutte respiratoire : augmentent la proba-
bilité de trouver unepneumopathie(37)dont ils témoi-
gneraient alors de sa sévérité(16). Ce sont des signes 
assez fiables chez le nourrisson mais leur absence n’éli-
mine pas le diagnostic notamment chez le grand en-
fant(27).

L’auscultation pulmonaire : retrouve classiquement en 
cas de pneumopathieune diminution du murmure vé-
siculaire en regard du foyer, parfois des râlescrépitants 
localisés ou un souffle tubaire. Elle peut être normale au 
début, surtoutchez le nourrisson. Les râles ronflants et 
crépitants diffus ont une mauvaisesensibilité et spécifi-
cité pour le diagnostic de pneumonie(16).

2.2. Orientation étiologique :
Deux grands tableaux cliniques prédominent chez l’en-
fant et gardent leur valeur en pratique quotidienne :
Une fièvreélevéeà début brutal, une altération de l’état 
général, une douleur thoracique, souvent une douleur 
abdominale, associées à des signes auscultatoires en 
foyer, sont des signes évocateurs d'une pneumonie 
a pneumocoque. Aprèsl’âge de 3 ans, un début pro-
gressif, une fièvremodérée, un étatgénéral conservé et 
une toux prolongée sont évocateurs de M. pneumo-
niae. Des manifestations associées articulaires, cuta-
nées, hématologiques (anémie hémolytique) peuvent 
renforcer le diagnostic. Cependant, la distinctionentre 
mycoplasme et virus est parfois difficile.

2.3. Evaluation de la gravité :
La gravité potentielle d’une PAC est liée à 3 facteurs :la 
sévérité clinique, le terrain de l’enfant,les capacités de 
surveillance de l'entourage.

Contrairement à l’adulte, il n’existe pas de score vali-
dé chez l’enfant suffisamment sensible et spécifique 
pour prédire la gravité de la PAC(38). Cependant, les 
recommandations internationales s’accordent sur cer-
tains critères de gravité tels que la mauvaise tolérance 
respiratoire avec tachypnée, les signes de lutte mar-
qués, l’hypoxémie, la difficulté à s’alimenter avec vo-
missements et déshydratation, l’apparence toxique et 
l’intensité du syndrome infectieux (8,39–42). Certaines 
disparités existent entre les seuils retenus des différents 
critères de gravité. la fréquence respiratoire devrait être 
mesurée par observation pendant 60 secondes alors 
que l’enfant est éveillé et calme (25). Afin de proposer 
un seuil pour la FR, il faut prendre en considération les 
conditions de mesure et l’âge de l’enfant. La fièvre aug-
mente la FR de 10 cycles/min et par degré Celsius indé-
pendamment de l’existence de pneumonie (43). 
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Dans les pays en voie de développement, une SpO2 
à 90% chez un enfant ayant une pneumonie modé-
rée (telle que définie par l’OMS) est prédictive d’échec 
du traitement par amoxicilline per os (44). Les recom-
mandations internationales retiennent un seuil <à 92% 
de la SpO2 à l’air ambiant comme critère de sévérité 
(8,39,40). La cyanose survient pour une SaO2 < 85% 
(45). Dans une revue systématique de la littérature, la 
cyanose était le signe clinique le plus spécifique de l’hy-
poxémie par rapport aux autres signes cliniques (46). 
Ainsi, si la mesure de la SpO2 n’est pas disponible un 
examen attentif à la recherche d’une cyanose labiale 
et/ou unguéale permet d’éliminer une hypoxie sévère 
en l’absence de cyanose.
Ainsi, une hospitalisation est indiquée :
- Âge < 6 mois
- Terrain sous-jacent (déficit immunitaire, Drépanocy-
tose, DDB, cardiopathie…)
- Fièvre mal tolérée, aspect toxique
- Mauvaise tolérance respiratoire (tachypnée >60c/mn, 
signes de lutte, cyanose, satO2<92%, sueurs, HTA)
- Troubles digestifs : difficulté à s’alimenter, vomisse-
ments, déshydratation
- Formes compliquées : abcès pulmonaire, pleurésie, 
forme nécrosante ou étendue à 2 lobes)
- Contexte socio-familial défavorable

              3. Examens complémentaires :
3.1. Examens radiologiques  :

  La radiographie du thorax :
L’indication de la RTdans les formes sévères de pneu-
monie fait l’unanimité parmi les différentes sociétés 
scientifiques (8,39,40).Cependant, Sa réalisation n’est 
pas systématique pour les patients ambulatoires, 
lorsque la clinique est évocatrice et que l’enfant ne pré-
sentepas de complications.  Le cliché doit êtreréalisé 
de face, debout si possible, en inspiration.Le profil n’est 
pas utile en première intention. 

Le diagnostic de pneumopathie repose sur la pré-
senced’une opacitéparenchymateuse alvéolaire(21). 
Une opacité systématisée segmentaire ou lobaire 
avec un bronchogramme aérique est évocatrice d’un 
pneumocoque. Les pneumopathies à mycoplasme 
sont moins typiques et peuvent revêtirplusieurs as-
pects : un infiltrat hétérogène interstitiel périhilaire 
le plus souvent, une opacité alvéolairesystématisée, 
une pneumonie ronde, ou même, plus rarement, un 
épanchement pleural. Les pneumopathiesvirales se 
présentent sous la forme d’opacités alvéolaires infil-
tratives diffuses, bilatérales, hétérogènes, mal limi-
tées. Enfin, les pneumopathies a S. aureus revêtent 
souvent des formes excavées et nécrosantes.
La radiographie peut être normale dans les 72 pre-
mières heures suivant le début des symptômes.
La radiographie de contrôle à distance de l’épisode 
n’est plus recommandée de façonsystématique en 
cas de guérison clinique complète dans les PAC 
non compliquées, que ce soit par la Haute Autorité 
de santé en 2009 (47)ou par les recommandations 
américaines(39).

  L’échographie pulmonaire :
L’échographie pulmonaire est une technique d’image-
rie simple, non invasive, sensible, spécifique,non irra-
diante, réalisable au lit du maladequi est de plus en plus 
utilisée pour le diagnostic positif des pneumonies(48).

 3.2. Examens biologiques usuels :
Aucun examen n'est habituellement nécessaire en cas 
de pneumonieaiguë sans critères de gravité, autorisant 
une prise en charge en ambulatoire.
Classiquement, les pneumopathies bactériennes s’as-
socient à une hyperleucocytose et surtout à une élé-
vation des PNN(9,25). Cependant, aucun seuil de GB 
ou de PNN n’est suffisamment spécifique et sen-
sible pour distinguer une pneumopathie bactérienne 
d’une pneumopathie virale. Korppi a évalué l’apport 
de différents seuils de GB pour la différenciation entre 
les pneumonies bactériennes et virales : un taux de 
GB>13000/mm3 a une sensibilité de 61% et une spé-
cificité de 53%. Un taux de GB>17000/mm3 a une sen-
sibilité de 34% et une spécificité de 82%. Quand les GB 
dépassent 22 700/mm3 la sensibilité n’est plus que de 
16% et la spécificité atteint 88%(49). En s’intéressant 
au taux de PNN, Korppi et al montrent que des valeurs 
>10000/mm3 ont une sensibilité de 28%, une spéci-
ficité de 63%, une VPP de 28%  et une VPN de 64% 
pour le diagnostic de pneumopathie bactérienne (50).
Pour plusieurs auteurs, la Proteine C Reactive(CRP)est 
le meilleur paramètre biologique permettant de distin-
guer une pneumopathie bactérienne d’une pneumo-
pathievirale(17). Cependant, les valeurs seuils varient de 
20 à 80 mg/l (51–54). Selon Prat et al une CRP>65 mg/l 
a une sensibilité de 79% et une spécificité de 67% pour 
distinguer une pneumonie bactérienne d’une pneu-
mopathie virale (53). Virrki et al, en retenant un seuil 
plus élevéà 80 mg/l ont obtenu une sensibilité plus 
basse à 52% et une spécificité de 72%(54).
L’usage de la CRP peut cependant être utile, en parti-
culier chez l’enfant en dessous de 5 ans pour décider de 
l’instauration d’une antibiothérapie (55).
Pour la procalcitonine(PCT), de nombreuses séries 
montrant que les taux sériques élevés de PCT au cours 
des pneumonies communautaires sont un excellent 
critère prédictif d’infection bactérienne, principalement 
pneumococcique(56–59).UnePCT>0,5μg/l serait en fa-
veur d’une infection bactérienne(9). Un taux > 2 μg/l est 
un bon indicateur du Spn(60). Pour certains, le taux de 
PCT est associé à lasévérité de la pneumonie et non à 
l’agent causal (61,62). Dans les formes sévères, l’iono-
gramme sanguin et la fonction rénale sont recomman-
dés à la recherche de complications (SIADH, SHU).

3.3. Examens bactériologiques :
La majorité des recommandations internationales 
(8,39,40,63,64)s’accordent à ne pas indiquer des exa-
mens microbiologiques chez les enfants présentant 
une pneumonie non compliquée pris en charge en am-
bulatoire, la place de ces examens reste discutée chez 
l’enfant hospitalisé.

  Recherche de bactéries pyogènes
Le rendement des hémocultures est particulièrement 
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faible chez l’enfant présentant une pneumonie. Ainsi, 
les hémocultures sont positives chez 7,8 à 26,5% des 
enfants atteints de pneumonie compliquée, et chez 
moins de 5% de ceux ayant une maladie légère ou mo-
dérée(65,66).
L’ECBC est recommandé chez l’adulte hospitalisé pour 
pneumonie (67).Cependant, cet examen ainsi que l’ex-
pectoration induite sont difficiles à réaliser chez le petit 
enfant et posent le problème de leurs contamination 
par les bactéries des voies aériennes supérieures(65,68). 
L’application des critères de qualité(au moins 25 leuco-
cytes et moins de 10 cellules épithéliales par champ) 
permet de sélectionner l’ECBC le plus proche de l’as-
piration trachéale(69).L’ECBC, habituellement recom-
mandé chez le grand enfant et réalisable chez l’enfant 
de moins de 3 ans, permet d’adapter le traitement ini-
tial en cas de positivité. Il est considéré positif en cas de 
culture pure d’un microorganisme unique ou au moins 
a 107 UFC/ml afin de minimiser la possibilité de conta-
mination pharyngée.

La recherche d’antigènes urinaires pneumococciques 
n’est pas aussi recommandée chez le jeune enfant 
en raison des faux positifs en rapport avec la coloni-
sation pharyngée(8,39,68).Chez l’adolescent, dans un 
contexte de suspicion de pneumopathie à pneumo-
coque clinique et radiologique, l’antigène soluble uri-
naire (Binax NOW®) peut être une aide pour le dia-
gnostic.

  Recherche de bactéries atypiques
L’approche optimale pour le diagnostic d’infection à 
germes atypiques est d’associer PCR sur prélèvement 
nasal ou pharyngé et le diagnostic sérologique. Les 
techniques de PCR dans les 7 jours qui suivent le début 
des symptômes, présentent la meilleure sensibilité et 
spécificité même si elles ne permettent pas de diffé-
rencier le portage sain de l’infection. La sérologie doit 
être prélevée une semaine après le début des symp-
tômes. Chez l’enfant la présence d’IgM signe l’infection 
aigue, un deuxième prélèvement n’est alors pas néces-
saire. Si la première sérologie ne montre pas d’IgM et 
si le diagnostic est nécessaire, une deuxième sérologie, 
à la recherche d’IgM et d’IgG, sera réalisée deux à trois 
semaines après la première (70).

  Recherche virale :
La disponibilité croissante des tests virologiques dans 
les sécrétions nasopharyngées : PCR, test antigénique 
par immunofluorescence direct(IF) a clairement amélio-
ré la compréhension et le diagnostic de la pneumonie 
chez l’enfant. Le prélèvement pour la recherche étio-
logique virale doit être réalisé le plus précocement par 
rapport au début de l’infection, pour augmenter la sen-
sibilité(68). Chez les enfants présentant une pneumonie 
sans signe de gravité, ces examens peuvent être utiles 
pour diminuer l’utilisation superflue d’antibiotique(55). 
L’aspiration nasale ou nasopharyngée est le mode 
de prélèvement à privilégier pour les tests d’immu-
nofluorescence et de biologie moléculaire chez les en-
fants (71). L’écouvillonnage risque d’être mal fait chez 
les enfants en âge préscolaire. 

L’existence de tests Influenza rapides et peu coûteux 
rend leur utilisation aisée. LechoixdesTDRdelagrippe-
doit êtredécidé touslesansselon les donnéesépidé-
miologiques. Enhospitalisation, lorsdela période épi-
démique, l’utilisation de l’IF, élargie au maximum de 
virus respiratoires, est à privilégier par rapport au TDR.
Lediagnostic virologique par biologie moléculaire est à 
réaliser si les autres tests diagnostiques viraux sont né-
gatifs et si des conséquences immédiates lors de l’hos-
pitalisation peuvent être tirées du résultat pour l’enfant 
et son entourage. Celui-ci doit alors utiliser le plus de 
cibles virales possibles (68).
Chez les enfants immunodéprimés, l’IF puis la  PCR 
multiplex en cas de négativité de l’IF doivent être ré-
alisées.

              4. Prise en charge thérapeutique :
Le traitement étiologique d'une pneumonie repose sur 
une antibiothérapie systématique et urgente en cas de 
signes de gravité.
Avant 5 ans, certaines recommandations proposent 
detempérer l’attitude thérapeutique en fonction de la 
tolérance clinique, du taux de la CRP en raison de la fré-
quence des bronchopneumopathies virales.
La plupart des recommandations concernant le choix 
de l’antibiothérapie de première intention, tient compte 
de l’âge de l’enfant et les données épidémiologiques lo-
cales actualisées (8,39,40,72). D’autres facteurs doivent 
être considérés comme la gravité du tableau clinique et 
le statut vaccinal de l’enfant (65). 

4.1. Prise en charge thérapeutique en ambu-
latoire : Traitement antibiotique oral (en ambulatoire)

  Avant l’age de 5 ans 
L’antibiothérapie de première intention est l’amoxicil-
line à la dose de 80 à 100mg/kg/j en 2 à 3 prises (max : 
4g/j) chez l’enfant antérieurement sain présentant une 
PAC légère à modérée (8,39,40,72). Les concentrations 
tissulaires d’amoxicilline même par voie orale sont suf-
fisantes pour le traitement d’un pneumocoque de 
sensibilité diminuée à la pénicilline. L’usage des cépha-
losporines orales, toutes générations confondues, n’est 
pas recommandé à cause de leur mauvaise diffusion 
dans le parenchyme pulmonaire et leur activité insuffi-
sante sur les souches de PSDP (72).
En l’absence de vaccination correcte contre l’Hinf de 
type b chez l’enfant de moins de 3 ans, l’association 
amoxicilline-acide clavulanique est recommandée en 
1ère intention pour viser une infection à Hinf produc-
teur de β-lactamase(72). 
La durée préconisée de l’antibiothérapie est de 7 jours 
(39,40,72). Une durée plus courte de 5 jours a été pro-
posée (8,39). En cas d’allergie à la pénicilline, une hospi-
talisation est préférable avant l’âge de 6 ans pour traiter 
de manière adaptée par voie intraveineuse (céphalos-
porines de troisièmegénération en l’absence d’allergie 
croisée). Chez le grand enfant et l’adolescent, les alter-
natives sont la pristinamycine, le linezolide ou les nou-
velles fluoroquinolones (levofloxacine, moxifloxacine).

  Après l’âge de 5 ans
Chez l’enfant âgé de plus de 5 ans pour les recomman-
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dations anglaises et américaines (8,39), et de plus de 
3 ans pour les recommandations françaises (72), les 
macrolides sont préconisés en première intention, si le 
tableau clinique et radiologique est évocateur d’une in-
fection à Mpn ou Cpn. On propose l’érythromycine 50 
mg/kg/j en 2 prises pendant 14 jours ou clarithromy-
cine 15 mg/kg/j en 2 prises pendant 10 jours. Les Amé-
ricains recommandent plutôt l’azithromycine à 10 mg/
kg/j le premier jour, puis 5 mg/kg/j 1 fois par jour pour 
un total de 5 jours(71).

Une bithérapie d’emblée en ambulatoire n’est pas 
indiquée. Cette attitude entraine une observance 
thérapeutique médiocre, un cumul des effets indé-
sirables en particulier digestifs, une difficulté d’in-
terprétation des éruptions sous traitement et un 
rapport cout/bénéfice peu favorable. Les familles 
des enfants traités en ambulatoire doivent recevoir 
des informations sur la gestion de la fièvre, la pré-
vention de la déshydratation, les éléments de sur-
veillance avec l’organisation d’un rendez vous pour 
revoir l’enfant au bout de 48 -72 heures.
Les antitussifs, les AINS et les corticoïdes ne sont 
pas recommandés en raison du risque important lié 
à leur utilisation. 

4.2. Prise en charge en hospitalier :
  Chez le nourrisson âgé < 6 mois

L’antibiothérapie proposée en première intention 
est une C3G injectable : cefotaxime 100 à 200 mg/
kg/j en 3 à 4 prises ou ceftriaxone 50 à 100 mg/kg/j 
en 1 à 2 prises (65,73). Un relai par amoxicilline-acide 
clavulanique par voie orale est proposé dès l’apy-
rexie pour une durée totale de 10 à 14 jours(73). 
Si le nourrisson est peu ou pas fébrile, surtout s’il 
présente une toux tenace, Principi(73)et Mc Into-
sh(17)préconisent l’utilisation ou l’adjonction de 
macrolides (azithromycine, clarithromycine ou ery-
thromycine) pour traiter une éventuelle infection à 
Chlamydia trachomatis ou à BordetellaPertussis.

  Chez l’enfant âgé de plus de 6 mois
Chez le nourrisson vacciné contre l’Hinfb, l’utilisa-
tion de l’ampicilline à 200 mg/kg/j en 4 prises ou la 
pénicilline G à 200000 UI/kg/j en 4 à 6 prises est 
recommandée si les données épidémiologiques lo-
cales documentent l’absence de Spn avec un haut 
niveau de résistance à la pénicilline (CMI ≥ 4ug/ml) 
(39). L’amoxicilline par voie intraveineuse peut être 
aussi utilisée (70,72). Dans notre contexte épidémio-
logique, nous pouvons recommandés l’ampicilline 
ou l’amoxicilline IV chez le nourrisson correctement 
vacciné contre l’Hinf. L’association amoxicilline-acide 
clavulanique sera prescrite en cas de vaccination in-
complète contre l’Hinf b, pneumopathie d’inhalation 
et les pneumopathies post grippe.

Devant une PAC grave avec état septique une C3G 
est préconisée en première intention (cefotaxime 
200 mg/kg/j en 4 prises ou ceftriaxone 100 mg/
kg/j en 2 prises) (39,40). En effet, les caractéristiques 
pharmacocinétiques et pharmacodynamiques per-
mettent d’assurer plus rapidement des taux sériques 

supérieurs aux CMI. Certains associent un macrolide 
en cas de pneumopathie sévère surtout si l’enfant a 
plus de 5 ans (8,39,40). La vancomycine est recom-
mandée en cas de suspicion clinique ou radiologique 
d’une infection grave à Staphylococcus aureus(39). 
Afin de limiter le risque de sélection de souches ré-
sistantes, un antibiotique à spectre plus étroit doit 
être prescrit chaque fois qu’une bactérie est identi-
fiée (26). En présence d’une influenza présumée ou 
confirmée, il faut envisager sérieusement un trai-
tement rapide aux inhibiteurs de la neuraminidase 
(oseltamivir, zanamivir). En effet, les antiviraux ont un 
caractère bénéfique démontré et peuvent prévenir 
des infections bactériennes secondaires, particuliè-
rement chez les enfants hospitalisés ou modérément 
à gravement malades
Le passage à la voie orale : envisagé dès que l’état 
clinique s’améliore avec une apyrexie et une dispari-
tion de la dyspnée pendant plus de 24 heures pour 
une durée totale de l’ATB : 7 à 10 jours.
Si les patients atteints d’une pneumonie bactérienne 
présumée ne répondent pas au traitement dans les 
48 à 72 heures, une évaluation clinique plus appro-
fondie et une radiographie pulmonaire s’imposent 
à la recherche de complications. En cas d’évolution 
trainante, il faut évoquer la tuberculose, une pneu-
mopathie à germes opportuniste sur un terrain de 
déficit immunitaire congénital ou acquis(pneu-
mocystose, aspergillose) ou une affection sous 
jacente(corps étranger, malformation pulmonaire, 
fistule oeso-trachéale).

4.3. Traitement des formes compliquées :
On parle de pneumonie compliquée, par opposition 
à une pneumonie simple, en présence d’un épanche-
ment pleural, de signe de nécrose ou d’abcès.

  Pleuropneumopathie
Les pleurésies purulentes représentent les complica-
tionsles plus fréquentes des pneumopathiesbacté-
riennes de l’enfant : elles compliquent 1/4 despneu-
moniesa pneumocoque chez les patientshospitalisés.
L’échographie thoracique est systématique, elle ap-
précie l’épaisseur, le volume de l’épanchement, le 
caractère cloisonné ou pas, et permet un repérage 
pour guider la ponction (doit être réalisée dans les 
conditions de la ponction).
Tout épanchement pleural doit être ponctionné si ≥ 
1 cm en urgence avant les antibiotiques si possible 
sinon le lendemain matin même sous antibiotiques 
(cytologie, chimie, Ph, LDH, antigènes solubles).
L’antibiothérapie doit être initialement intravei-
neuse, probabiliste, active contre les germes les plus 
fréquemment rencontres : le pneumocoque est le 
germe prédominant, mais le streptocoque pyoge-
ne du groupe A et S. aureus peuvent égalementêtre 
retrouvés (moins de 10 % des cas). Ainsi, le traite-
ment de choix est l’association céphalosporine de 
troisièmegénération(Ceftriaxone 75 à 100 mg/kg/J 
en 1 à 2 injections ou cefotaxime 200mg/kg/J en 4 
injections) + vancomycine(60 mg/kg/J en 3 à 4 in-
jections) ou rifampicine (20 mg/kg/j en 2 injections 
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à diluer dans du G5% avec respect d’une concen-
tration maximale de 2,5mg/ml en IVL de 1h30).  En 
cas de signes de gravite ou de signes toxiniques, la 
clindamycine peut êtreajoutée. Les aminosides et la 
fosfomycine ne sont pas recommandés (mauvaise 
diffusion pleurale). La  durée du traitement recom-
mandée : voie parentérale 7 à 15 jours puis relais par 
voie orale pour une durée totale : 2 à 6 semaines.
La prise en charge de l’épanchement n’est pas codi-
fiée : le drainage thoracique est généralement réser-
vé aux formes de grande abondance ou mal tolérées. 
LA TDM thoracique  est indiquée avant le drainage. 
L’évolution à long terme est bonne chez l’enfant, 
sansséquelles pleurales.

  Abcès pulmonaire : 
L’abcès pulmonaire est rare chez l’enfant. Il est du à 
une nécrose tissulaire au sein d’une condensation, 
avec la formation d’une cavité a paroi épaisse. 
La radiographie met en évidence un niveau liqui-
dien au sein d’une opacité arrondie. Les germes ha-
bituellement en cause sont : S. aureus, les germes 
anaérobies (pathologies d’inhalation), K. pneumo-
niae, les streptocoques du groupe A et P. aerugino-
sa. . L'antibiothérapie proposée est l’amoxicilline + 
Ac. Clavulanique 80mg/kg/j. 

  Pneumonies sévères non pneu-
mococciques : S aureus et Strepto A 
Il s’agit d’une nécrose du parenchyme au sein d’une-
condensation responsable de la formation de cavi-
tésmultiples remplies d’air. Elle survient malgré un 
traitementbien conduit et explique la persistance 
dusyndrome inflammatoire. Elle s’accompagne sou-
ventd’unépanchement pleural
- Germes toxinogènes : Propriétés nécrosantes avec 
un tableau de choc toxinique
- Signes de gravité : hémoptysie, leucopénie, choc 
septique, signes toxiniques (éruption cutanée)
- Antibiothérapie de première intention : Céphalos-
porine 3G ( Cefotriaxone 75 à 100 mg/kg/J en 1 à 
2 injections ou cefotaxime 200mg/kg/j en 4 injec-
tions)+ Vancomycine (60 mg/kg/J en 3 à 4 injections) 
+ Clindamycine (40mg/kg/j en 3 à 4 prises en IVL).

CONCLUSION  
les pneumonies communautaires restent un pro-
blème majeur de santé publique. Le pneumocoque 
est le germe à redouter du fait de sa gravité poten-
tielle. La connaissance de l’épidémiologie locale et 
des niveaux de résistance aux ATB permet de pro-
poser une ATB adaptée à notre contexte.

Figure 1 : Algorithme de prise en charge thérapeutique d'une pneumopathie
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Facteurs de risque de mauvaise observance 
thérapeutique chez un enfant asthmatique
Risk factors for poor treatment adherence 

in a child with asthma
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RÉSUMÉ  
Introduction : L'asthme est une pathologie très fréquente et grevée d'une lourde morbidité. Sa prise en 
charge est multidisciplinaire. L'un de ses  piliers les plus importants est la bonne adhésion thérapeutique.

Objectif : Déterminer l'état de contrôle chez les enfants asthmatiques et leur niveau d'observance ainsi que 
les facteurs de risque de mauvaise adhésion thérapeutique.

Matériel et méthodes : Nous avons mené une étude prospective descriptive sur une période de 4 mois 
(Janvier, Février 2020 et Mai, Juin 2020), et incluant des enfants âgés entre 1 mois et 15 ans hospitalisés et/
ou suivis à la consultation externe de pédiatrie.

Résultats : Nous avons colligé 82 cas d'enfants asthmatiques âgés en moyenne de 66,6 mois. Le sexe ratio 
était de 2,72. Les caractéristiques socio-économiques ont comporté le niveau d'étude des parents qui était bon 
dans 35,8%, le  revenu financier qui était bas dans 42% et la notion de conflit familial (objectivé dans 46,2%). Les 
caractéristiques environnementales ont inclus le tabagisme passif  retrouvé dans 53,7% des cas, l'exposition aux 
phanères d'animaux dans 31,7% des cas et la notion d'humidité dans 9,8% des cas. Nous avons retrouvé une ato-
pie familiale dans 26,8% des cas et personnelle dans 30,5% des patients. Une sensibilisation documentée a été 
objectivé dans 28% des cas principalement aux acariens. La corticothérapie inhalée était instaurée dans 97,5% 
des cas. L’association à des BDLA et/ou des anti-leucotriènes était trouvés dans 13,4% des cas. Le palier théra-
peutique était dans 80,5% des cas au palier 2 de la classification GINA. Le pourcentage d'asthme non contrôlé a 
été de 28%. Il était en corrélation significative avec la mauvaise observance thérapeutique. Cette dernière a été 
objectivée dans 53,7% des cas. Les principales causes d'inobservance étaient une inassiduité de prise de traite-
ment dans 50% des cas, l'absence d'utilisation de chambre d'inhalation pour les moins de 6 ans dans 26,3% des 
cas, et des erreurs au niveau de la manipulation du dispositif d'inhalation dans 24,4% des cas. Les principales 
causes d'inobservance rapportées par les enfants et/ou les parents étaient l'oubli, le manque d'éducation et le 
déni de la maladie.

Conclusion : L'étude de l'état de contrôle de l'asthme et des facteurs de risque de mauvaise observance thé-
rapeutique révèle des défaillances à plusieurs niveaux et nous incite à faire des mises à jour de nos stratégies 
d’éducation thérapeutique.

ABSTRACT 
Introduction : Asthma is a very frequent pathology burdened with a heavy morbidity. Its management is 
multidisciplinary. One of its most important pillars is good therapeutic adherence. 

Objective : To determine the state of control in asthmatic children and their level of compliance as well as 
the risk factors for poor therapeutic adherence.

Auteur correspondant : 
Dr. ABDELBARI Marwa
Service de Pédiatrie CHU Farhat Hached Sousse
E-mail : marwa.ab89@outlook.fr
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Material and method : We conducted a descriptive 
prospective study over a period of 4 months Janua-
ry, February 2020 and May, June 2020, and inclu-
ding children aged between 1 month and 15 years 
hospitalized and / or followed at the pediatric ward.

Results : We collected 82 cases of asthmatic children 
aged 66.6 months on average. The sex ratio was 2.72. 
Socioeconomic characteristics included parents' level 
of education which was good in 35.8%, financial in-
come which was low in 42%, and the notion of family 
conflict was objectified in 46.2%. The environmental 
characteristics included the passive smoking found 
in 53.7% of the cases, the exposure to animal dander 
in 31.7% of the cases and the notion of dampness in 
9.8% of the cases. We found family atopy in 26.8% of 
cases and personal atopy in 30.5% of patients. Do-
cumented sensitization was objectified in 28% of the 
cases mainly to mites. Inhaled corticosteroid therapy 
was initiated in 97.5% of cases. Association with LABA 
and / or anti-leukotrienes in 13.4% of cases. 80.5% of 
the children were at level 2 of the GINA classification. 
The percentage of uncontrolled asthma was 28%. It 
was significantly correlated with poor therapeutic ad-
herence. The latter was objectified in 53.7% of cases. 
The main faults of non-compliance were non-atten-
dance of treatment in 50% of the cases, the absence 
of use of an inhalation chamber for children under 6 
years of age in 26.3% of the cases and errors in the 
handling of the inhalation device in 24.4% of cases. 
The main causes of non-compliance reported by 
children and / or parents were forgetfulness, lack of 
education and denial of the disease.

Conclusion : Studying the state of asthma control 
and the risk factors for poor therapeutic compliance 
reveals failings on several levels and prompts us to 
update our therapeutic.

Mots clés : Asthme- Enfant - contrôle - observance - 
Education thérapeutique.

Key Words : Asthma- Child - control - compliance - 
Therapeutic education.

INTRODUCTION
L’asthme est l’une des maladies les plus fréquentes 
qui se déclarent tôt dans l’enfance. Il s'agit d'une ma-
ladie à conséquences importantes sur la qualité de 
vie malgré les recommandations thérapeutiques bien 
codifiés ces dernières années. La prise en charge de 
l’enfant asthmatique ne doit pas se limiter à la seule 
prescription médicamenteuse, mais doit être glo-
bale et inclure tout autant l’apprentissage des sché-
mas thérapeutiques que celui d’une hygiène de vie 
adaptée(1). L'observance du traitement de fond de 
l'asthme, en premier lieu des corticoïdes inhalés, est 
un facteur protecteur réduisant le risque d'exacer-
bation sévère et la mortalité par asthme à tout âge 
(2,3). Les enfants sont particulièrement exposés aux 
erreurs médicales. Ghaleb et al (4), définissent celle ci 
comme une modification non intentionnelle de pres-
cription ou de rédaction avec un impact cliniquement 
significatif. L'éducation thérapeutique définie par l’Or-

ganisation mondiale de la santé (OMS) comme « un 
processus intégré aux soins qui a pour objectif d’amé-
liorer la prise en charge des patients en les aidant à 
s’autonomiser, à acquérir et à conserver des compé-
tences afin de les aider à vivre de manière optimale 
leur maladie », est l'un des axes primordiaux de prise 
en charge afin de s'opposer à cette mauvaise adhé-
sion thérapeutique (5). Notre étude avait pour objectif 
de déterminer l'état de contrôle chez les enfants asth-
matiques suivis dans les consultations de pédiatrie, 
de préciser la relation entre le niveau d'observance 
et le niveau de contrôle et de relever les facteurs de 
risque d'une mauvaise observance thérapeutique.

MATÉRIEL ET MÉTHODES
Il s'agit d'une étude prospective et descriptive du-
rant une période de quatre mois (Janvier, février, 
mai et juin 2020) entrecoupée en raison des obli-
gations imposées par la pandémie du Covid 19. 
L'étude a inclus tous les enfants âgés entre 1 mois 
et 15 ans pour les quels on a porté le diagnostic 
d'asthme et ayant été hospitalisés ou suivis à la 
consultation externe par un résident de la spécialité 
ou un senior pneumo-pédiatre. Les enfants asth-
matiques ayant une autre pathologie chronique à 
retentissement respiratoire et les enfants qui ont 
été mis sous traitement de fond depuis moins de 
6 mois n'ont pas été inclus. Les informations réu-
nies concernent les caractéristiques de l'enfant 
(Age, sexe, antécédent d'atopie familiale et/ou per-
sonnelle, présence d'une sensibilisation documen-
tée par un test allergologique), les caractéristiques 
socio-économiques comportant le niveau d'étude 
des parents, la situation financière de la famille, la 
notion d'un conflit familial et la disponibilité du pa-
rent soignant). Le niveau d'étude des parents était 
qualifié de bon si l'un de ces derniers ait atteint le 
niveau secondaire des études nationales. Le niveau 
financier était classé en bon ou bas niveau selon les 
catégories de l'institut national des statistiques et 
des études économiques. Le recueil des données a 
comporté également les caractéristiques environ-
nementales et les moyens thérapeutiques prescrits 
pour son asthme. Les paliers thérapeutiques et les 
niveaux de contrôle de l'asthme ont été déterminés 
selon les critères de GINA de 2019 (6) (figures 1,2).

Figure 1 : Recommandations GINA (6) : Approche 
thrapeutique par palier.
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L'observance thérapeutique a été évaluée à partir de 
trois paramètres : 

* L'assiduité de prise en évaluant le respect des 
prises de médicaments ou l’absence de prise au cours 
des 3 derniers jours et du dernier week-end précédant 
le moment où le questionnaire était rempli et ce d'après 
les critères du questionnaire PMQ3W(7). 

* La notion d'utilisation de chambre pour les 
moins de 6 ans .

* La technique d'utilisation : La technique d'in-
halation pour chaque système (Aérosol doseur pressu-
risé avec ou sans chambre/ inhalateur de poudre sèche 
monodose ou multidose)  était apprécié selon le res-
pect des étapes suivantes adoptés d'après Dubus (8).
Les données qui découlent de ces trois paramètres ont 
été analysées ainsi : bonne observance thérapeutique 
ou mauvaise observance thérapeutique se basant sur 
la présence d'au moins un critère parmi les trois.

RÉSULTATS
Durant la période d'étude, nous avons colligé 82 en-
fants répondant aux critères d'inclusion. L'âge moyen 
était de 66,6 mois avec des extrêmes allant de 4mois à 
16 ans. Le sexe ratio était de 2,72.  Les caractéristiques 
socio-économiques ont comporté le niveau d'étude 
des parents qui était bon dans 35,8%, le revenu finan-
cier qui était bas dans 42% et la notion de conflit fami-
lial qui a été objectivée dans 46,2% des cas. Les carac-
téristiques environnementales ont inclus le tabagisme 
passif retrouvé dans 53,7% des cas, l'exposition aux 
phanères d'animaux dans 31,7% des cas, l'exposition 
à la poussière dans 11% des cas et la notion d'humidi-
té dans 9,8% des cas. Nous avons retrouvé un terrain 
d'atopie familiale dans 26,8% des cas. Il s'agissait d'un 
asthme chez un parent de premier degré dans 59,4% 
des cas suivi par une rhinite allergique et une conjonc-
tivite allergique. Concernant l'atopie personnelle, elle 
a été constatée chez 25 patients (30,5%) représentée 
principalement par une sensibilisation à un allergène 
connu suivie par la dermatite atopique.Les principaux 
allergènes retrouvés aux tests cutanés étaient les aca-
riens suivis par les phanères d'animaux et les herbacés. 
En outre, une allergie multiple a été retrouvée chez 4 
enfants. Selon la survenue de la première exacerbation 

de crise d'asthme ou le premier épisode de dyspnée, 
nos patients sont répartis en deux groupes: un asthme 
à début précoce (avant 2 ans) dans 70,7% des cas, et un 
asthme révélé dans la petite ou grande enfance dans 
29,3%. La corticothérapie inhalée était prescrite dans 
97,5% des cas. Les principales molécules étaient : 
Béclométasone (42,7%), Fluticasone (39%) et Budé-
sonide (1,2%). Une association entre un corticosté-
roïde inhalé (CSI) et un bronchodilatateur de longue 
durée d'action (BDLA) a été objectivée dans 11% des 
cas (Fluticasone/Salmétérol dans 4,9% des cas et Bu-
désonide/Formotérol dans 6,1% des cas) (Tableau 1).

Tableau 1 : Différentes molécules dans le traitement 
de fond de l'asthme dans notre série.

CSI Seule Salmétérol En association
Formotérol

Montélukast

Béclométhasone 42.7%
(n=35)

1.2% (n=1)

Fluticasone 39%
(n=32)

4.9% (n=4)

Budésonide 1.2%
(n=1)

6.1% (n=5)

La majorité  des enfants asthmatiques était sous faible 
dose de CSI (46,3%) et à un palier 2 de schéma théra-
peutique. En analysant les doses de CSI en fonction de 
la molécule utilisée, nous avons constaté que chez les 
enfants recevant la Béclométasone, la forte dose re-
présente 40% versus 0% pour la Fluticasone (Figure 3).

Figure 3 : Répartition des molécules de CSI selon 
les doses.

Figure 2 : Recommandations GINA (6) : Approche thérapeutique par palier.
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L'analyse statistique a révélé que l'utilisation de la 
Béclométasone était significativement associée avec 
des doses fortes ou moyennes (p=0.000, OR=16.5) 
alors que l'utilisation du Fluticasone était associée 
significativement à des moindres doses élevées 
(p=0.000, OR= 0.03). Dans notre étude, nous avons 
trouvé que l'asthme était bien contrôlé dans 45,1% 
des cas, partiellement contrôlé dans 26,8% des 
cas et mal contrôlé dans 28% des cas. Le mauvais 
contrôle était en corrélation significative avec le ni-
veau financier défavorable de la famille (p=0.012) et 
la mauvaise observance thérapeutique (p=0.000). 
Cette dernière a concerné 53,7% des patients. Les 
principales fautes d'inobservance étaient une inassi-
duité de prise de traitement (50 %), l'absence d'uti-
lisation de chambre d'inhalation pour les moins de 
6 ans (26,3%) et des erreurs au niveau de la mani-
pulation des dispositifs d'inhalation (24,4%). L’inob-
servance, chez les enfants d'âge inférieur à 6 ans, 
totalement dépendants de leurs parents, était liée 
principalement au manque d'éducation concernant 
le traitement de l'asthme (22,8%) et l'oubli (19,3%) 
(Tableau 2). Cependant, L’oubli de la prise thérapeu-
tique était l'unique prétexte des adolescents.

Tableau 2 : Causes d'inobservance thérapeutique 
selon les parents et/ou l'enfant.

Nourrisson et 
enfant< à 6 ans

Enfant entre
 6 et 10 ans 

Adolescent 
> à 10ans

Oubli 19.3% 15.9% 100%

Manque d'éducation 22.8% 24.4% 0

Déni de la maladie 10.5% 7.3% 0

Manque de moyens 
financiers

14% 11% 0

Manque de confiance 
médecin-patient

3.5% 2.4% 0

Conviction de l’inutilité 
de l'assiduité de traite-
ment et crainte d'effets 
indésirables

14% 11% 0

Les autres raisons observées chez les nourrissons et les 
enfants de moins de 10 ans étaient le déni de la mala-
die, l'insuffisance des moyens de se procurer le traite-
ment, l'absence de confiance entre médecin et patient, 
la conviction de l'inutilité de la régularité de prise de 
traitement et la crainte d'effets indésirables (Tableau 3).

Tableau 3 : Comparaison entre les patients observants 
et les non-observants.

Caractéristiques Non Observant observant P

Age moyen 5 ans 6 ans 1 mois 0.21

Sexe ratio 4.5 2.16 0.15

Bon niveau d'étude des 
parents

55.2% 44.8% 0.77

Bas revenu financier 61.8% 38.2% 0.18

Conflit intra familial 57.7%% 42.3%% 0.16

Mère fonctionnaire 35.7% 28.9% 0.5

Exposition au tabac 65.9% 34.1% 0.017

Exposition aux phanères 
d'animaux

87.5% 12.5% 0.063

Humidité 34.6% 65.4% 0.14

Exposition à la poussière 88.9% 11.1% 0.058

Atopie familiale 40.9% 59.1% 0.16

Atopie  personnelle 44% 56% 0.24

Sensibilisation documentée 39.1% 60.9% 0.1

Début précoce d'asthme 
(nourrisson)

56.9% 43.1% 0.36

Asthme contrôlé 22.7% 71.1%

Asthme partiellement 
contrôlé

38.6% 13.2%

Asthme non contrôlé 38.6% 15.8% 0.000

Palier 2 90.9% 68.4%

Palier 3 6.8% 18.4%

Palier 4 0% 5.3%

Faible dose de CSI 45.5% 47.2%

Moyenne dose de CSI 29.5% 38.9%

Forte dose de CSI 25% 13.9%

Erreurs d'inobservance

• Cycles respira-
toires insuffisants dans la 
chambre d'inhalation

39.4%

• Absence d'apnée 
en fin d'inhalation

13.1%

• Absence de 
rinçage après CSI

90.9%

• Assiduité de prise 
de traitement

9.1%

Concernant l'environnement familial, l'adhésion théra-
peutique était moins bonne avec les parents d'un bon 
niveau d'étude, les familles à bas revenu financier et les 
familles ayant la notion de conflit mais sans différence 
significative. Cependant, l'observance était meilleure 
avec les enfants atopiques (personnel ou familial), ceux 
ayant une sensibilisation confirmée et ceux ayant un 
asthme à début tardif.

DISCUSSION
La prévalence de l'asthme chez les enfants est variable 
selon la littérature. Elle varie entre 1.7% et 5% pour les 
enfant âgés de un à deux ans (9–11). Young et al (12), 
ont montré que l’histoire familiale d’asthme contri-
bue à l’élévation de la fréquence de l’hyperréactivi-
té bronchique (HRB) même chez les enfants âgés de 
moins de quatre semaines. Une sensibilisation allergé-
nique persistante aux aliments et une sensibilisation 
allergénique précoce aux acariens sont réputées être 
les facteurs de risque les plus significatifs de passage 
à l’asthme (13) . Comparativement aux deux études 
maghrébines de profil allergénique de Ben Ameur et al 
(14) en Tunisie et Bioud et al (15) en Algérie, nous avons 
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retrouvé que  les acariens étaient  les allergènes les 
plus fréquemment retrouvés, suivis par les pollens et 
les phanères des chiens et des chats. Dans notre sé-
rie, nous avons retrouvé que l'atopie familiale concerne 
environ un tiers des enfants. Ces derniers étaient mieux 
observant que les enfants non atopiques. Dans une 
analyse des facteurs associés à la mauvaise observan-
ce, Capangolu et al (16), ont trouvé que chez les en-
fants ayant un terrain d'atopie, les erreurs techniques 
d'utilisation de traitement sont significativement plus 
fréquentes que les enfants non atopiques (p=0.021), 
cependant l’observance est meilleure mais sans diffé-
rence significative. L'étude de Boussetta et al (17), n'a 
pas abordé particulièrement l'observance mais a mon-
tré que les nourrissons qui ont débuté tôt leur maladie 
ont deux fois plus de risque de continuer à siffler avec 
une haute significativité (p = 0,0008).  Il en est de même 
pour la sévérité initiale de la crise. La corticothérapie in-
halée représente la pierre angulaire du traitement de 
fond de l'asthme. Habituellement, la majorité de l’effet 
est obtenue avec des doses faibles à moyenne (18). Ces 
recommandations étaient respectées dans notre série 
principalement avec la molécule de fluticasone contrai-
rement à la béclométasone qui était utlisée dans 40% 
des cas à des fortes doses. Plusieurs publications dé-
montrent que l’ajout de BDLA améliore le contrôle de 
l’asthme chez l’enfant non contrôlé par les CSI seuls 
(19–21) et récemment, il a été démontré l’intérêt de la 
forme combinée versus le doublement des doses de 
CSI chez l’enfant de 4 à 11 ans (22). Cependant, nous 
avons observé dans notre série le faible recours aux as-
sociations (16.6%)  alors que l'asthme était non contrô-
lé dans 54,8% des cas (partiellement contrôlé dans 
26,8% des cas et non contrôlé dans 28% des cas). De 
même dans l'étude de De Blic et al (23), l’asthme était 
non contrôlé dans 73% des cas (partiellement contrôlé 
dans 7% des cas et non contrôlé dans 66% des cas). 
Cette dernière évaluation du niveau de contrôle de 
l'asthme (basée sur les mêmes critères que les nôtres) 
a été controversée à la propre perception de l'enfant 
et le degré d'accord était médiocre dans le sens d'une 
surestimation du niveau de contrôle par les enfants 
ou leurs parents. Ces biais sont d'autant plus évidents 
quand nous évaluons l'observance de nos patients. 
Dans ce type de travaux, la nature de l’interrogatoire et 
le type de personne le réalisant vont influer le résultat 
obtenu. Garber et al (24), ont conclu que l’interroga-
toire par une tierce personne est moins fiable que les 
questionnaires remplis par l’enfant et sa famille. Malgré 
leur simplicité et leur faible coût ces approches ont l’in-
convénient de toujours surestimer l’observance (25). La 
mauvaise observance thérapeutique est associée au 
déclin et à la variabilité du VEMS. Cette altération de la 
fonction respiratoire est aussi associée à la fréquence 
d’exacerbations et à un asthme plus sévère (26). En ef-
fet, la mauvaise observance thérapeutique explique 
en grande partie le mauvais contrôle de l'asthme tel 
qu’a été démontré dans notre série à travers un lien 
statistiquement significatif. L’éducation thérapeutique 
constitue un volet complexe du fait de l'implication 
parfois de plusieurs membres (enfant, parents...), de dif-

férentes cultures sociales et du degré de l'ignorance 
de cette pathologie. Kuenhi et al (27), rapportent que la 
réticence quant à l'intensification du traitement est en 
rapport avec la tolérance parentale des symptômes. Il 
suggère que le sous dosage est intentionnel par crainte 
d'effet secondaire et que le taux de non conformité se-
rait probablement plus haut mais non avoué. Parmi les 
critères de mauvaise observance thérapeutique figure 
la mauvaise technique d'utilisation de la chambre d'in-
halation. Dans notre étude, elle était moins  fréquente 
(26.3%) par rapport à  la littérature (entre 40 et 78% 
selon le dispositif) (28). En revanche, une mauvaise uti-
lisation des aérosols serait la principale limite à l’utilisa-
tion de cette forme (moins d’un tiers des adolescents 
les utilisent correctement)(29). L'assiduité de prise de 
traitement représente un problème difficile à cerner. En 
effet, l'aveu de cette erreur est rarement obtenu malgré 
son omniprésence. L'estimation de l'inassiduité était de 
50% dans notre étude. Milgrom et al (30), dans leurs 
enquête sur des enfants ayant bien suivi des cours 
d'éducation thérapeutique, aucun enfant ne déclare 
avoir eu moins de 50% de la dose prescrite pour les 
CSI, alors que un quart parmi eux l'avoue pour les β2 
agonistes. Ceci témoigne que ces enfants ont compris 
la nécessité de constance de traitement malgré leurs 
non conformité aux recommandations. Delmas et al 
(31), ont trouvé dans leurs étude d'autres facteurs se 
rapportant au milieu socioéconomique. Les facteurs 
significativement associés à la prévalence de l'asthme 
sont ; le fait que l'enfant vivait avec la mère seule et le 
niveau scolaire des parents inférieur au baccalauréat. 
En revanche, dans notre série, un meilleur niveau sco-
laire des parents était plus fréquent chez les mauvais 
observant. Ceci témoigne, que ces parents s'estimaient 
capables de juger seuls les besoins thérapeutiques de 
leurs enfants. Un travail sur les comportements, avec 
un entraînement aux habiletés sociales associés à 
l’éducation permettent alors d’améliorer sensiblement 
l’adhésion au traitement. Le problème d'acceptabilité  
concerne aussi bien l'adolescent que ses parents. En 
effet, demander à son enfant de prendre le moins de 
médicament possible, était relevé dans le discours de 
certains enquêtés  (32). Dans notre série, les adoles-
cents niaient radicalement ce justificatif alors qu'il a été 
révélé chez 17,8% des parents des enfants de moins de 
10 ans. En outre, l'oubli est un prétexte dont se servent 
plusieurs patients et /ou leurs parents pour justifier la 
non-adhésion thérapeutique. Il était par ailleurs le seul 
justificatif rapporté par les adolescents dans notre 
étude. Certaines publications à l'instar de Soussan et 
al (33) et Laforest et al (34), ont rapporté des pour-
centages respectifs d'oubli de 65% et 25% dans leurs 
populations d'étude sur les facteurs de risque de mau-
vaise observance. Un obstacle indirect à l’observance 
du patient est la non connaissance et/ou la non-adhé-
sion du médecin aux recommandations sur le traite-
ment de l’asthme (34, 35). Une formation spécifique et 
la spécialisation du médecin en pneumopédiatrie amé-
lioraient l’adhésion à ces recommandations, la prise en 
charge des patients et peut-être l’observance (36,37).
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CONCLUSION
L'étude de l'état de contrôle de l'asthme et des facteurs 
de risque de mauvaise observance thérapeutique ré-
vèle des défaillances à plusieurs niveaux et nous incite à 
faire des mises à jour de nos stratégies thérapeutiques 
à savoir la standardisation des protocoles d'évaluation, 
la formation des médecins et le suivi des recomman-
dations. La lutte contre les facteurs environnementaux 
agressifs et l'éducation des patients dans des struc-
tures éducatives  seraient d'une efficacité certaine dans 
l'amélioration de la prise en charge.
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Transient congenital hypothyroidism in Tunisia :
A descriptive retrospective study 

Selmi. I, Azzabi. O, Gharbi. CH, Khlayfia. Z, Marmech. E, Kanzari. J, Ouarda. H,
 Halioui. S, Siala. N

Mongi slim Hospital, Marsa, Tunisia. Department of pediatric and neonatology
Faculty Of Medicine of Tunis, University El Manar Tunis

ABSTRACT  
Background : Congenital hypothyroidism (CH) is the most common preventable causes of intellectual di-
sability. About 71% of babies worldwide are born in areas without establish newborn screening program; 
our country is one of those who have not yet established this program. The purpose of this study was to 
determine risk factors of transient CH compared to permanent CH and its etiologies.

Methods : Retrospective study in the pediatric and neonatology department of Mongi Slim Hospital was 
conducted between January 1999 and December 2018. All neonates and infants followed for CH were 
included in this study; cases of central CH were not included in this work; patients lost to follow-up were 
excluded from this study.

Results : A total of 53 patients were diagnosed with CH, of whom 43 patients (81%) were diagnosed with 
permanent CH and 10 (19%) with transient hypothyroidism. Prematurity was higher in the transient group (p = 
0.05), whereas consanguinity was more frequent in infants with permanent CH (p = 0.034). Transient CH was 
associated with lower initial TSH levels than permanent hypothyroidism (p = 0.04). Infants who received lower 
L-thyroxine doses were likely to have transient CH, and it was statistically significant, as shown in table 2. We 
also found that time to normalize thyroid function is shorter in the transient group. The reported etiologies of 
transient CH were similar to that recorded in other studies.

Conclusion : The preliminary data from our study revealed that prematurity, low initial mean TSH levels, low 
mean L-thyroxine dose and short time to notmalize thyroid function are predictive of transient CH.

Keywords : congenital hypothyroidism, transient, permanent, L-thyroxine.

INTRODUCTION
Congenital hypothyroidism (CH) is the most common preventable causes of intellectual disability (1). About 
71% of babies worldwide are born in areas without establish newborn screening (NBS) program, despite the 
existence of screening over 50 years (2). Our country is one of those who have not yet established NBS pro-
gram. The need of thyroid hormone supplementation can be permanent or transient (3). Infants with transient 
CH have deficiency with thyroid hormone which is temporary and improve to normal thyroid hormone levels 
usually in few months (4). Permanent dysfunction mainly results from mal-development, absence or ectopic 
thyroid gland; whereas the underlying causes of transient functional impairment are less clear (5). The purpose 
of this study was to determine risk factors of transient CH compared to permanent CH and its etiologies.

METHODS
Retrospective study in the pediatric and neonatology department of Mongi Slim Hospital of Tunisia was 
conducted between January 1999 and December 2018. All neonates and infants followed for CH were included in 
this study. In the absence of NBS program, the diagnosis of CH have been retained if the symptoms started before 
the age of 6 months or if the diagnosis was made systematically when there are risk factors. Cases of central CH 
were not included in this work. Patients lost to follow up were excluded from this study. Patient data was collected: 
demographic characteristics, clinical manifestations, laboratory data, imaging results and follow-up. A first sample 
(TSH and FT4) was obtained as soon as the diagnosis was suspected. A second sample is performed at least in the 
week, if the first assessment was pathological according to pediatric reference intervals for thyroid hormone levels 
reported by Kapelari et al (6). TSH and FT4 values were interpreted according to the gestational term and postna-
tal age. Treatment was initiated immediately if the second assessment was pathological. All patients had thyroid 
ultrasound and in those aged over 3 years scintigraphy was performed. Follow-up visits were regular and included 



  Revue Maghrébine de Pédiatrie, N ° 16  Octobre / Décembre , 2019 18

anthropometric assessment, clinical examination, TSH/
FT4 levels, skeletal age determination using Greu-
lich-Pyle standard and neuro-developmental status. 
Discontinuation of replacement treatment was tried 
between 24 and 36 months of age when transient 
CH was suspected. After 4 weeks of discontinuation 
of thyroxin treatment, TSH/FT4 levels were checked 
to ensure normal thyroid function; those patients with 
normal test results were considered to be transient 
case. Yet, they must be followed closely and monitored 
for hypothyroidism signs and symptoms. Patients pro-
ved to have permanent hypothyroidism continued le-
vothyroxine therapy and the dose was adjusted accor-
ding to clinical and laboratory follow-up.
Statistical study was conducted using median for 
quantitative variables and percentage for qualita-
tive variables. Comparison between groups was done 
using Mann Whinney test for quantitative variables, chi 
square test and Fisher’s exact test for qualitative va-
riables. P values equal to or less than 0.05 were consi-
dered statistically significant.

RESULTS
A total of 53 patients were diagnosed with conge-
nital hypothyroidism during the study period. 39 
(77%) of whom were diagnosed in the neonatal pe-
riod. The median age of diagnosis was 44 +/- 6 days 
(IQ: 3 – 180) and the male to female ratio was 1.26. 
Parental consanguinity was present among 40% of 
all cases. 43 (81%) were determined to have per-
manent CH and the remaining ten patients (19%) 
were diagnosed with transient CH. The median age 
of diagnosis in the transient group was 17 days (5 
– 30 days). The demographic characteristics and 
perinatal data of the patients with permanent and 
transient CH are presented in table 1. 

Tableau 1 : Demogarphic characteristics of neo-
nates with permanent and transient CH.

Transient CH
N = 10

Permanent CH
N = 43

P 
value

Sex ratio (M/F) 1 1.26 0.5

Weight (g) 2665 ± 781.6 3012 ± 654.5 0.2

Intrauterine growth 
restriction

8 (80%) 35 (81%) 0.6

Prematurity* 5 (50%) 8 (18%) 0.05

Consanguinity* 1 (10%) 20 (46%) 0.034

history of thyroidism in 
mother

3 (30%) 7 (16%) 0.3

CH: congenital hypothyroidism
M: male                  F: female 
p < 0.05

We found that prematurity was higher in the tran-
sient group, whereas, consanguinity was more fre-
quent in infants with permanent CH. Laboratory 
findings, treatment and follow-up data are pre-
sented in table 2.

Tableau 2 : Laboratory findings and treatment in 
neonates with permanent and transient CH.

Transient CH
N = 10

Permanent CH
N = 43

P value

Mean TSH level at first 
measurement (µUI/ml)*

10.98 ± 3.961 78.63 ± 
145.687

0.04

TSH level at first 
measurement < 20 
(µUI/ml)*

10 (100%) 21 (48%) 0.003

Mean FT4 level at first 
measurement (pmol/l)

6.5 ± 2.279 7.9 ± 5.872 0.2

FT4 level at first mea-
surement < 5 (pmol/l)

2 (20%) 19 (44%) 0.2

Mean daily dose of 
Levothyroxin (µg/Kg/j)*

First 
year *

1.80 ± 0.240 4.92 ± 1.649 <0.001

Second 
year *

1.30 ± 0.149 3.62 ± 1.299 <0.001

Third 
year *

1.05 ± 0.233 2.71 ± 0.940 <0.001

Time to normal thyroid 
function (days) *

19.50 ± 4.743 50.15 ± 
36.467

<0.001

CH: congenital hypothyroidism
TSH: thyroid stimulating hormone
FT4: free thyroxine
p < 0.05

The first sample TSH levels were significantly lower 
in transient cases than permanent cases. Infants 
who received lower L-thyroxine doses were likely 
to have transient CH, and it was statistically signi-
ficant, as shown in table 2. We also found that time 
to normalize thyroid function is shorter in the tran-
sient group. 
In all patients with transient CH, thyroid ultrasound, 
scintigraphy and bone maturation measurements 
were performed. Thyroid ultrasound showed hete-
rogeneous goiter in one patient, and it was a normal 
thyroid gland in all the others. Scintigraphy findings 
were a low uptake of radioactive in two patients. 
Only one case of delay bone maturation at the first 
evaluation was reported. The reported etiologies of 
transient CH were fetal iodine exposure in 2 cases 
(a mother have been treated with radioactive iodine 
for papillary thyroid carcinoma, the other mother 
had a CT scan of the chest with contrast during 
pregnancy), transient hypothyroxinemia of prema-
turity (THOP) was retained in one patient, intrau-
terine exposure to antithyroid drugs was observed 
in one case , it was related to the transplacental 
passage of maternal immunoglobulin G (Ig G) that 
contains antibodies to the TSH receptor (TRAb) in 
one patient; however, no cause of transient CH was 
identified in the other five patients.

DISCUSSION
The incidence of transient CH has seen a marked in-
crease in recent years, which justifies a systematic  
reassessment after the age of 3 years under hormonal 
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treatment, of all CH with in situ thyroid gland (3, 7).
In our study, the incidence of transient CH was 19% of 
cases of CH and 27% of cases of CH with in situ thyroid 
gland. In the study of Ordookhani el al, of a 35 neo-
nates with primary CH, 25 (71.4%) had permanent CH, 
6 (7%) had transient CH and 4 cases were unclassified 
(8). In a study conducted in Egypt by Bekhit et al, of 
the 248 patients diagnosed with CH, 204 (82.3%) pa-
tients were diagnosed to have permanent CH and 44 
(17.7%) patient were diagnosed to have transient CH (9). 
Incidence of transient CH was 28% in United States as 
reported by Korzeniewski et al (10) and Mitchell et al 
(11). In our study, the male to female ratio was 1.26 in all 
cases of CH and 1 in cases with transient CH. 
The male to female ratio was 1.2 and 1.4 in permanent 
and transient CH respectively, as reported by Bekhit et 
al (9); however, other studies reported higher incidence 
among females compared to males (8, 12). The rate 
of parental consanguinity among patients diagnosed 
with permanent CH was higher than those with tran-
sient CH in our study; these same data were also ob-
served by Ordookhani et al (8), but do not agree with 
the findings of Bekhit et al (9). Preterm babies are more 
susceptible to transient hypothyroidism, and the inci-
dence of THOP increases with decreasing gestational 
age (13). In addition, according to some reports, prema-
turity is a risk factor for transient CH (14, 15). 
In our population, prematurity was a predictive factor 
of transient form of CH. However, we did not observe 
a significant correlation between intrauterine growth 
restriction and the transient nature of CH. These data 
do not agree with those in the literature; in addition, a 
study conducted by Korzeniewski et al et al, concluded 
that the odds of treatment cessation at follow-up were 
significantly elevated in nonwhite children, those born 
low birth weight and those admitted to the NICU af-
ter birth (10). In our study, the mean TSH levels before 
treatment were significantly lower in the patients with 
transient CH than in those with permanent CH.
This finding has been also reported by Hashemipour 
et al (3) in a study from Iran, by Nair et al (16) in a study 
from India and by Bekhit et al (9) from Egypt. However, 
in the study by Silva et al in Brazil (17), carried out to 
assess the characteristics and etiologies of congenital 
transient hypothyroidism, the TSH initial levels were 
not relevant to determine whether the thyroid dys-
function was transient or permanent. We noted that 
the mean T4 levels before starting treatment was not 
significantly different among patients with permanent 
or transient CH, the same findings are observed in stu-
dies from Iran (3) and Egypt (9); whereas, initial T4 le-
vels were correlate with the etiology of CH as shown 
by Kempers et al (18). According to our data, the mean 
dose of levothyroxin was much higher among patients 
with permanent CH than those with transient CH. 
These findings were in accordance with other studies 
(6, 19). Diagnosis of transient hypothyroidism is impor-
tant to avoid lifelong unnecessary therapy with its pos-
sible side effects. According to the current guidelines, 
majority of preterm infants in whom hypothyroidism is 
most likely transient are treated 3 years.

We know also that transient CH should be treated since 
there are severe long term consequences for untreated 
infants with long term morbidities (5), another study 
showed that infants who are likely to have transient 
CH, might be re-evaluated at 12 or 24 months rather 
than 3 years of age (6). Finally, specific guidelines for 
the diagnosis, treatment and follow-up for transient 
hypothyroidism are critically needed (5). The prelimina-
ry data from our study revealed that the incidences of 
CH as well as the transient form were similar to world-
wide reports.
The etiologies behind the cases of transient CH re-
mained undetermined in half of our patients. Se-
veral causes, including environmental, geographic 
(households consuming iodized salt), genetic or ethnic 
factors could provide more explanation. Through our 
results, we concluded that transient CH was asso-
ciated with prematurity and that low initial TSH levels 
are predictive of transient form of CH. Moreover, we 
concluded that infants with CH requiring lower L-thy-
roxin doses are likely to have transient CH. In the other 
side, consanguinity is predictive of permanent CH.

CONCLUSION
In view of our results, we recommended that reeva-
luation of thyroid function should be performed in 
infants with factors suggesting a transient form of 
CH, namely prematurity and low initial TSH levels. 
Infants who required low doses of L-thyroxin are also 
considered to have a transient form of CH. Ideally, 
the reassessment should be done at the age of 3 
years to avoid possible neurocognitive impairments. 
Further studies are needed to present a rational ap-
proach to identifying patients with transient CH.
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RÉSUMÉ  
Introduction : La malnutrition de l'enfant hospitalisé est un problème répandu dans le monde mais reste 
sous diagnostiquée du fait des différents critères de définition. La dénutrition acquise au cours de l'hospi-
talisation n'est pas systématiquement dépistée malgré ses répercussions sur la santé de l'enfant malade.

Objectifs : Évaluer l’état nutritionnel des enfants hospitalisés à l’hôpital d’enfants Béchir Hamza de Tunis et 
déterminer les facteurs associés à la dénutrition.

Méthodes : Étude transversale selon le mode "un jour donné" répétée à trois reprises. Les enfants âgés entre 
trois mois et 14 ans et hospitalisés depuis plus que 48 heures ont été  inclus. Les paramètres auxologiques selon 
les courbes du Control Disease Center et de l'organisation mondiale de la santé, l'apport nutritionnel reçu par 
les  patients ont été évalués. Le score de risque nutritionnel pédiatrique a été calculé. Les facteurs associés  à la 
dénutrition ont été étudiés par une étude uni variée puis multivariée.

Résultats : 87 patients ont été inclus. La prévalence de la dénutrition à l'admission était de 21% (18 enfants). Elle 
était chronique chez huit patients (9%). Douze patients dénutris étaient âgés de moins de 24 mois. La dénutri-
tion était plus fréquente parmi les enfants d'origine rurale et provenant des classes socio-économiques pauvres. 
Une pathologie chronique était présente chez onze des enfants dénutris. La consommation alimentaire était de 
57% de l'apport nécessaire. Le risque nutritionnel était élevé chez 13 patients. La dénutrition acquise à l'hôpital a 
été observée chez 14 patients dont neuf avaient perdu plus de 5% de leur poids. La présence d'une pathologie 
chronique, le score de risque nutritionnel et l'indice de Waterlow étaient corrélés de façon significative avec l'état 
nutritionnel. Les paramètres anthropométriques n'ont pas été évalués chez six patients, deux patients
seulement ont bénéficié d'une prise en charge nutritionnelle.

Conclusion : La dénutrition à l'hôpital est fréquente en Tunisie mais reste sous diagnostiquée et insuffisamment 
prise en charge. Cette entité mérite d'être étudiée davantage afin d'améliorer sa prise en charge et de déterminer 
son impact sur les dépenses sanitaires.

Mots clés : Évaluation, prévalence, dénutrition-enfant-hôpital-auxologie.

ABSTRACT  
Introduction : Undernutrition in hospitalized children is a widespread problem but remains under diagnosed 
because of the different definitions. Undernutrition acquired during hospitalization is not systematically 
screened despite its repercussions on children's health.
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Dr. MISSAOUI Nada
Tél : 95 307 695
E-mail : nademissaoui@yahoo.fr
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Aims : The purpose of our work was to assess the 
nutritional status of the hospitalized children at Tu-
nis Children's Hospital and to determine the factors 
determining nutritional status.

Methods : This was a cross-sectional study in the "one 
day" mode conducted three times. We included child-
ren aged between three months and 14 years and 
hospitalized for more than 48 hours. We evaluated 
the auxological parameters according to the curves of 
the Control Disease Center and the World Health Or-
ganization. We assessed calorie intake and Pediatric 
Nutritional Risk Score (PNRS).

Results : Eighty seven patients were evaluated. 
The prevalence of undernutrition was 21% (18 child-
ren). Eight patients (9%) had chronic undernutrition. 
Twelve patients were under 24 months of age. Un-
dernutrition was more common among children of 
rural origin and from poor socio-economic classes. 
Chronic underlying diseases were present in eleven of 
the undernourished children. Food intake was 57% in 
average. Nutritional risk was high in 13 patients. Ac-
quired undernutrition was observed in 14 patients. 
Weight loss was more than 5% in nine of them. Un-
derlying chronic disease, the nutritional risk score and 
the Waterlow index were significantly correlated with 
undernutrition. Anthropometric parameters were not 
evaluated in six patients on admission, only two pa-
tients received nutritional support.

Conclusion : Undernutrition in hospitalized children is 
common in Tunisia but remains under diagnosed and 
insufficiently supported. This entity deserves further 
study to improve its screening and management and 
to determine its impact on health expenditures.

Keywords : Evaluation - prevalence- undernutrition 
- child - hospital - auxology.

INTRODUCTION
La malnutrition est définie comme «un état patholo-
gique résultant de la carence ou de l’excès, relatif ou 
absolu, d’un ou plusieurs nutriments essentiels, que 
cet état se manifeste cliniquement ou est  décelable  
par des analyses biochimiques, anthropométriques 
ou physiologiques» [1]. Elle constitue un problème de 
la santé publique dans tous les pays du monde aus-
si bien industrialisés que ceux en voie de développe-
ment. L’étude de l’état nutritionnel a une importance 
particulière en milieu pédiatrique vu que les enfants 
sont en pleine croissance. L’évaluation de l’état nutri-
tionnel par la prise des mesures anthropométriques 
est systématique chez tout enfant indépendamment 
du motif de consultation et de la structure sanitaire 
dans le but de détecter précocement une éventuelle 
malnutrition et de pouvoir intervenir à temps. La dénu-
trition de l'enfant hospitalisé, décrite depuis les années 
1970, retentit sur la croissance, le développement et 
l'état de santé. Plusieurs auteurs ont étudié sa préva-
lence, ses facteurs favorisants, ses répercussions sur la 
durée d’hospitalisation, la survenue de complications, 
son coût supplémentaire [2]. La dénutrition acquise à 

l'hôpital est un phénomène de grande ampleur dans 
le monde entier mais reste encore sous-diagnostiquée 
et insuffisamment prise en charge. La multiplicité des 
définitions de la malnutrition est en partie responsable 
du sous-diagnostic [3]. En Tunisie, il n'y a pas eu d'étude 
sur la malnutrition de l'enfant en milieu hospitalier. Les 
études antérieures disponibles ont intéressé l'état nu-
tritionnel des enfants sains ou l'état nutritionnel d'en-
fants présentant une pathologie donnée. L'objectif de 
ce travail était d'évaluer l’état nutritionnel des enfants 
hospitalisés à l’hôpital d’enfants Béchir Hamza de Tunis 
et de rechercher des facteurs associés à la dénutrition. 

MÉTHODES
Étude transversale descriptive et analytique, selon le 
mode « un jour donné » répétée à trois reprises (24 
Mai 2014, 15 Août 2014 et 28 Février 2015) à l’hôpital 
d’enfants Béchir Hamza de Tunis. Cet hôpital est le seul 
hôpital pédiatrique du pays et comprend quatre ser-
vices de pédiatrie générale, un service de réanimation 
polyvalente, deux services de chirurgie pédiatrique, un 
service d'orthopédie infantile et un service d'anesthésie 
réanimation.      
La population : Nous avons inclus tous les enfants 
âgés entre trois mois et 14 ans et hospitalisés depuis 
plus de 48 heures dans les services médico-chirur-
gicaux de l’hôpital d’enfants Béchir Hamza de Tunis.                                                                                                                                      
Nous n'avons pas inclus les enfants hospitalisés dans 
les services de réanimation polyvalente, de la réanima-
tion chirurgicale et les malades en aplasie médullaire. 
Nous avons exclu les patients dont les mesures anthro-
pométriques n’ont pas pu être évaluées  (les encépha-
lopathes grabataires, les patients immobilisés) et les 
patients déshydratés le jour du recueil des données.                                                                                                        
L’étude de la population s’est faite selon une fiche 
comportant des renseignements cliniques, nutrition-
nels, biologiques et sur l’environnement du patient. 
Les données ont été relevées du dossier médical. Les 
données manquantes ont été mesurées le jour de l'en-
quête tels que le poids, la taille, le périmètre crânien 
(PC)  le  périmètre brachial (PB). Le poids a été pris de 
nouveau  si le patient âgé de moins de deux ans était 
hospitalisé depuis plus de cinq jours ou s’il était âgé de 
plus de deux ans et hospitalisé depuis plus de dix jours.
Les données ont été recueillies selon une fiche pré éta-
blie comportant plusieurs paramètres : 
Les données générales :

 � L’âge
 � Le sexe
 � L’origine (rurale ou urbaine)
 � Le revenu mensuel moyen de la famille en dinars
 � Le niveau d’instruction des parents
 � Le mode de garde
 � L’antécédent familial d’obésité
 � La consanguinité parentale
 � Le poids de naissance
 � Les antécédents pathologiques
 � Le diagnostic de la maladie

Les habitudes alimentaires :
 � L’allaitement maternel et sa durée
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 � L’âge de la diversification et de l’introduction des 
céréales
Les paramètres anthropométriques mesurés.
Les paramètres anthropométriques mesurés :
Le poids (P), la taille (T), le périmètre crânien (PC), le pé-
rimètre brachial (PB). 
Les indices calculés : 
* l'indice de masse corporelle (IMC en Kg/m2) (rapport 
entre  le poids en Kg et la taille en mètre élevée au carré)
* l'indice de Kanawati McLaren (PB / PC). Il est valide 
entre l’âge de six mois et quatre ans. Il est considéré 
pathologique au-dessous de 0,3                                                                       
* l'indice de Waterlow: rapport entre le poids et le poids 
attendu pour la taille: la dénutrition était modérée si cet 
indice était entre 70 et 80%, elle était sévère s’il était 
inférieur à 70%.  
Les courbes anthropométriques et les définitions : 
Le poids, la taille, le périmètre crânien et l’indice de 
masse corporelle ont été comparés aux normes des 
courbes du Control Disease Center (CDC) 2000 (en 
percentiles) et de l’organisation mondiale de la san-
té (OMS) de 2006 (Z score). L'insuffisance pondérale 
était définie par un Z score du poids inférieur à -2 (se-
lon les courbes de l'organisation mondiale de la santé) 
ou par un indice de masse corporelle < 3ème percen-
tile (selon les courbes du CDC) [4,5].
L'apport alimentaire reçu : Nous avons évalué l'apport 
alimentaire reçu par l'enfant la veille de l'étude. Nous 
avons utilisé la méthode "Fleur"++. Cet outil a été dé-
veloppé par l'hôpital d'Enfance de Lausanne [6]. 
La Fleur est divisée en cinq parties représentant cha-
cune un jour différent. Le centre de la Fleur représente 
le petit déjeuner, les grands pétales indiquent les re-
pas de midi et du soir et les petits pétales évoquent 
les différentes collations. A chaque repas, l’infirmier et 
l’enfant colorient la portion consommée en partant de 
l’intérieur de la Fleur vers l’extérieur. Aucune distinc-
tion n’est faite selon le type d’aliment consommé.                   
Le risque nutritionnel : Nous avons évalué le risque 
nutritionnel  par le calcul du Score de Risque Nutri-
tionnel Pédiatrique (SRNP). Ce score a été développé 
à l'hôpital Necker. Ce score prend en considération le 
risque lié à la pathologie causale et le niveau de risque 
du patient (présence d'une douleur modérée ou in-
tense: 1 point, une capacité d'alimentation inférieure à 
50% par rapport à la ration normale: 1 point). La valeur 
du SRNP varie entre zéro et cinq points. Le risque nu-
tritionnel est faible si le SRNP est nul, le risque nutri-
tionnel est moyen pour un SRNP entre 1 et 2 et il est 
élevé pour un SRNP entre 3 et 5. Le SRNP propose 
également un schéma de prise en charge en fonction 
du niveau de risque nutritionnel [7].
Les examens biologiques : Les dosages du taux d’hé-
moglobine, la calcémie, la protidémie, l’albuminémie, le 
fer sérique et la ferritinémie ont été relevés du dossier 
médical (s'ils ont été effectués). L’anémie a été défi-
nie selon les normes de l’OMS [8]. Les patients ont été 
répartis en trois groupes selon leur état nutritionnel : 
groupe I : dénutris, groupe II : en surcharge pondérale 
et groupe III : eutrophiques. Une comparaison a été 

réalisée entre le groupe dénutris et eutrophique pour 
rechercher des facteurs de risque de dénutrition par 
une étude univariée puis multivariée.
Considérations éthiques : L'anonymat des malades a 
été maintenu durant la saisie et l'analyse. Notre travail 
n'a présente aucun conflit d'intérêt.
Analyse statistique : Nous avons calculé des fré-
quences absolues et des fréquences relatives (pourcen-
tages) pour les variables qualitatives. Nous avons cal-
culé des moyennes, des médianes et des écarts-types 
et déterminé les valeurs extrêmes pour les variables 
quantitatives. Les comparaisons de pourcentages sur 
séries indépendantes ont été effectuées par le test du 
chi-deux de Pearson. Nous avons effectué une étude 
multi variée incluant les variables corrélées de façon si-
gnificative en étude uni variée. L’étude statistique a été 
réalisée par le logiciel SPSS dans sa version 19.0. 
Dans tous les tests statistiques, le seuil de signification 
a été fixé à 0,05.

RÉSULTATS
Nous avons inclus 87 patients : 45 patients ont été 
inclus le 24 Mai 2014, seize patients ont été inclus le 
15 Août 2014 et 26 patients ont été inclus le 28 Fé-
vrier 2015. L’âge moyen était de 36,9 mois ± 43,6 mois 
[3 mois ; 14 ans]. Cinquante-six patients (soit 64%) 
étaient âgés de moins de 24 mois. Le sex-ratio était de 
1,12. Soixante-trois (79%) de nos patients étaient issus 
d’un milieu urbain et 52 (67%) étaient issus de familles 
à  revenu mensuel inférieur à 500 dinars par mois. Les 
mères et les pères avaient un niveau scolaire primaire 
respectivement dans 43% et 42% des cas. La préva-
lence du faible poids de naissance et de la prématuri-
té était de 10% chacune. L’allaitement maternel a été 
assuré chez 69 de nos patients (soit 91%) pour une 
durée moyenne de 6 mois [0, 36 mois]. L’âge moyen 
de la diversification était de 5,6 mois. L’âge moyen 
d'introduction des céréales était de 6,6 mois ± 3,2 [2 
mois; 24 mois]. Les pathologies infectieuses étaient le 
motif d'hospitalisation le plus fréquent (40%), suivies 
par les pathologies respiratoires (13%), les pathologies 
neurologiques (8%), les pathologies digestives (7%) 
et hématologiques (7%), les causes chirurgicales (6%), 
les pathologies systémiques (6%) et les pathologies 
cardio-vasculaires (5%). Une anémie a été diagnosti-
quée chez 54 enfants, soit une prévalence globale de 
73%. Les nourrissons (âge ≤ 24 mois)  représentaient 
62% des patients anémiques. Concernant le score 
de risque nutritionnel, 21 patients (24%) avaient un 
faible risque nutritionnel, 41 (47%) avaient un risque 
moyen et 25 (29%) avaient un risque élevé. L'apport 
alimentaire a été évalué chez 34 patients. Il était de 
57% de la ration proposée en moyenne. La moitié 
de ces patients (n=17) avaient reçu moins de 50% de 
l'apport nécessaire. Le groupe 1  des enfants dénutris, 
le groupe 2 des enfants en surcharge pondérale et le 
groupe 3  des enfants eutrophiques ont compris res-
pectivement  18, 11 et 58 patients.
La dénutrition  à l’admission : La dénutrition  à l’admis-
sion a été notée chez 21% (n=18) de nos patients. L’âge 
moyen des patients dénutris était de 38 mois [3 mois; 
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14ans], douze patients sur 18 étaient âgés de moins 
de 24 mois. Le sex ratio était de 1,25. La dénutrition 
était plus fréquente en milieu rural (quatre enfants sur 
17 d'origine rurale étaient dénutris versus onze enfants 
sur 63 d'origine urbaine) et chez les enfants des fa-
milles à faible revenu (12 enfants dénutris sur 15). La 
prématurité  était présente  chez deux patients sur 
16. Le poids moyen de naissance des patients dénu-
tris était de 2945 grammes avec des extrêmes entre 
1050 et 4000 grammes. Une pathologie chronique 
sous-jacente a été retrouvée chez 11 patients  répar-
ties comme suit : La trisomie 21 (n=3),  les cardiopathies 
congénitales (n=3), les pathologies infectieuses  (n=6), 
la plus fréquente, suivies des pathologies cardiovascu-
laires (n=4). La dénutrition était chronique (Z score de 
la taille < -2) chez huit patients (9%). Elle était sévère (Z 
score de la taille < -3) chez trois patients (3%). L'indice 
de Waterlow des malades dénutris était égal à 85% 
± 19% [52;128]. Selon cet indice, la dénutrition était 
modérée  (entre 70% et 80%) chez six patients (7%) 
et sévère (<70%) chez deux patients (2%). Le rapport 
PB/PC était applicable chez 12 patients. En moyenne, 
il était égal à 0,28 ± 0,05 [0,16;0,38]. Il était inférieur à 
0,3 chez cinq patients dénutris. Sur le plan biologique, 
quinze patients avaient des hémogrammes exploi-
tables, huit avaient une anémie. Le taux d’Hb moyen 
était de 10,26 g/dL [3,5;14,4]. L'apport alimentaire a 
été estimé chez huit patients dénutris. En moyenne, il 
était de 57,5% de l'apport proposé. La moitié des pa-
tients avaient reçu un apport ≤50%. La comparaison 
du groupe d’enfants dénutris et des enfants eutro-
phiques concernant les paramètres auxologiques est 
résumée dans le tableau 1.

Tableau 1 : Répartition des patients selon  l'indice de 
Kanawati McLaren , de l'indice de Waterlow et l’état 
nutritionnel (dénutris versus eutrophique).

Groupe I Groupe III p

Indice de Kanawati McLaren 0,28 ± 0,05 0,32 ± 0,04 0,2

Indice de Waterlow 74% ± 4 98% ± 8 0,000

La répartition des patients  selon les caractéristiques  
générales, le régime alimentaire et la trophicité groupe 
I versus groupe II  est   résumés dans le tableau 2.

Tableau 2 : Répartition des patients selon les carac-
téristiques générales et la trophicité (dénutris versus 
eutrophiques).

Groupe                                                                           Groupe I                                                                                                    
N =18

Groupe III  
N= 58
N (%)

p

Âge moyen [extrêmes]
(mois)

38
[3mois, 14 
ans]

35
[3mois,13
ans]

0,7

Sexe * Filles 
* Garçons 

8 
10 

27 (53)
31 (47)

0,8

Milieu                * Rural 
                         * Urbain

5 
10 

8 (15)
46 (85)

0,12

Revenu men-
suel moyen en 
dinars/mois

* < 500
* [500 ; 1000]
* > 1000

12
2 
1 

31 (60)
12 (23)
9 (17)

0,54

Niveau d'ins-
truction
des mères

* Analphabète 
* Primaire 
* Secondaire
* Supérieur 

1 
6
5 
1 

5 (11)
19 (42)
11 (25)
10 (22)

0,57

Niveau 
d'instruction
des pères

* Analphabète
* Primaire 
* Secondaire 
* Supérieur 

0
8 
4 
1 

2 (4)
18 (40)
16 (36)
9 (20)

0,46

Le mode 
de garde 

*Gardé par la 
mère 
*Gardé par un 
membre de la 
famille 
*Scolarisé 

11 

0

2 

43 (80)

4 (7)

7 (13)

0,59

L'obésité familiale 5 14 (34) 0,48

La consanguinité 5 21 (38) 0,82

La prématurité 2 5 (9) 0,72

Le poids à la naissance en 
grammes

2945±703 3232±608 0,1

Les antécédents pathologiques 11 14 (24) 0,017

Taux d'allaitement maternel 87% 94% 0,49

Durée d'allaitement maternel 
en mois

3,6 ± 3,13 6,5 ± 6 0,348

Âge de la diversification 
alimentaire en mois

5,3 ± 0,8 5,4 ± 1,9 0,137

Âge de l'introduction des 
céréales en mois

6,3 ± 1,2 6,4 ± 2,2 0,3

Les apports alimentaires reçus étaient inférieurs à 
50% chez quatre patients du groupe I (sur huit dont 
la consommation alimentaire a été évaluée) versus 13 
patients (sur 21) du groupe 3. La différence n'était pas 
significative (p=0,46). Le niveau du risque nutrition-
nel était corrélé de façon significative à la dénutrition. 
La comparaison des risques nutritionnels entre les 
groupes I et III est résumée dans le tableau 3.

Tableau 3 : Répartition des patients selon le score 
de risque nutritionnel et la trophicité (dénutris versus 
eutrophiques).

Groupe I                                                   
N

Groupe III
N (%)

p

Risque nutritionnel 
faible 

0 17 (29)

0,002Risque nutritionnel 
moyen 

5 30 (52)

Risque nutritionnel 
élevé 

13 11 (19)

Nous avons réalisé une étude multi variée en régression 
linéaire sur les variables: rapport PB/PC, indice de Wa-
terlow, score de risque nutritionnel élevé, la présence 
d'antécédents pathologiques et la catégorie diagnos-
tique. Un indice de Waterlow bas , un SRNP élevé et 
la présence de pathologies chroniques sous jacentes 
avaient  respectivement un coefficient de Pearson   de 
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0,624 (p<0,001), -0,577 (p<0,001 ) et 0,388 (p=0,002).
La dénutrition acquise à l'hôpital : Quatorze patients 
(16% de la population de l'étude) ont perdu du poids 
au cours de leur hospitalisation. Trois étaient dénutris, 
deux étaient obèses et neuf étaient eutrophiques. La 
perte pondérale était de 820 grammes en moyenne 
avec des extrêmes entre 300 et 1600 grammes cor-
respondant à 6,5% du poids initial en moyenne. La 
perte pondérale était ≥ 5% du poids initial chez neuf 
enfants (soit 10% de notre population), trois parmi eux 
étaient dénutris à l'admission. L'âge moyen de ces pa-
tients était de 39 mois avec des extrêmes entre 5 mois 
et 13 ans. Huit patients (57%) étaient des nourrissons, 
quatre (29%) étaient âgés entre 2 et 5 ans et deux (14%) 
étaient âgés de plus de 5 ans. Un seul patient était suivi 
pour une dyspnée sifflante récidivante. Quatre patients 
étaient hospitalisés pour une pathologie respiratoire, 
trois pour une pathologie neurologique. Le risque nu-
tritionnel était faible chez un seul patient, moyen chez 
neuf et élevé chez quatre patients. L'apport alimentaire 
était évalué chez dix patients. En moyenne, il était esti-
mé à 58% ± 22 [20; 100]. Cinq  patients avaient reçu un 
apport ≤ 50% de la ration prescrite.
Intérêt de l'équipe soignante à l'état nutritionnel chez 
l'enfant hospitalisé : Les paramètres auxologiques 
n'ont pas été évalués chez six patients (7%) au mo-
ment de leur admission. Deux patients uniquement 
ont bénéficié d'une prise en charge nutritionnelle. Ils 
étaient tous les deux dénutris. L’un avait eu une nu-
trition entérale continue et l’autre des biberons de lait 
infantile enrichi.

DISCUSSION
La prévalence de la dénutrition dans la population de 
notre étude était de 21%. En comparaison aux études 
qui ont utilisé le même critère de définition de la dé-
nutrition (Z score du poids < -2), on constate que le 
résultat de notre étude était proche du taux de dénu-
trition rapporté par les études brésiliennes, mais il est 
plus élevé que les taux retrouvés dans les pays déve-
loppés (tableau 4) [9-13].

Tableau 4 : Prévalence de l'insuffisance pondérale 
pédiatrique à l'hôpital selon la définition de l'OMS et 
dans la littérature.

Étude Définition Pays Effectif Prévalence

Aurangzeb [9]

Z score du
poids<moins 2

Australie 157 4,5 %

Sarni  [10] Brésil 907 27,7 %

Silveira1] Brésil 426 18 %

Baxter [12] Canada 203 9,4 %

Moeeni [13] Nouvelle 
Zélande

162 9,9%

Notre étude Tunisie 87 21%

En utilisant la taille pour l'âge comme critère de défi-
nition, huit de nos patients (9%) présentaient une dé-
nutrition chronique dont trois cas de dénutrition chro-
nique sévère. Ce taux était proche du taux rapporté par 
Aurangzeb en Australie (8,9%) [9]. D'autres études ont 

rapporté des taux plus élevés de dénutrition chronique 
comme Baxter (13,4%) [12], De Mores Silveira (14,7%) 
[11], Beser (16,6%) [14] et Sarni (30% dont 17,4% de dé-
nutrition chronique sévère) [10]. Concernant les autres 
indices calculés, huit de nos patients avaient un indice 
de Waterlow< 80% (9% de la population). Ce taux était 
comparable aux taux rapportés par la littérature. Nous 
avons également trouvé que la valeur de l'indice de 
Waterlow était différente de façon significative entre 
les patients dénutris et eutrophiques (p<0,001). Mal-
gré qu'il soit ancien, cet indice continue à être utilisé par 
certains auteurs dans l'étude de l'état nutritionnel des 
enfants (tableau 5) [15-17].

Tableau 5 : Prévalence de la dénutrition de l’enfant 
hospitalisé selon la classification de Waterlow et dans 
la littérature.

Étude Pays Effectif P/PAT< 80% 
(%)

Hendricks [15] USA 224 7,1

Pawellek  [16] Allemagne 475 6,1

DeLuca  [17] France 130 8,5

Notre étude Tunisie 87 9

Les facteurs liés à la dénutrition : Dans notre étude, 
la dénutrition était plus fréquente parmi les nourris-
sons (12 nourrissons/18 enfants dénutris). Ce résultat 
concorde avec la littérature mondiale. L'étude de Cam-
panozzi et col avait déterminé l'âge inférieur à 24 mois 
comme facteur principal de dénutrition à l'hôpital [18]. 
Également, l'étude de Baxter et l'étude de Aurangzeb 
avaient trouvé une corrélation significative entre la dé-
nutrition chronique et l'âge inférieur à 24 mois [9,12]. 
L'origine rurale et les faibles moyens économiques de 
la famille étaient fréquents dans le groupe des patients 
dénutris. Cela est en accord avec les différentes études 
qui avaient montré que la dénutrition sévit dans les ré-
gions les plus pauvres du monde à savoir l'Asie du sud 
(60%) et l'Afrique sub-saharienne (31%) [19]. Sa préva-
lence était inversement proportionnelle au statut pro-
fessionnel du père [20]. Parmi les 18 enfants dénutris, 
onze avaient une pathologie chronique (soit 61%). La 
différence était significative (p=0,017). Ce résultat est 
en concordance avec la littérature mondiale. En France, 
selon l'étude de Marteletti, le taux de dénutrition au 
CHU de Lille était de 11% dont trois-quarts avaient une 
pathologie chronique [21]. De même pour Baxter qui 
avait trouvé une prévalence de 31% des pathologies 
chroniques préexistantes [12]. Dans une étude pros-
pective longitudinale sur un an en France réalisée par 
Hubert et ses collaborateurs, l'existence d'une maladie 
chronique augmentait le risque de dénutrition d'un 
facteur égal à 2,97 [22]. Dans notre étude, nous n'avons 
pas trouvé une corrélation significative entre l'apport 
alimentaire et la dénutrition. Selon Sayyari et al, un ap-
port calorique inférieur à 50% était corrélé de façon 
significative avec la dénutrition à l'hôpital et la perte 
pondérale (p<0,001) [23]. L'évaluation du SRNP dans 
notre population avait montré une corrélation signifi-
cative avec la dénutrition (p=0,002). Devant  la possi-
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bilité de détérioration de l'état nutritionnel des enfants 
au cours de l'hospitalisation, plusieurs équipes ont éla-
boré des scores prédictifs du risque nutritionnel dans le 
but d’identifier  les populations à risque de dénutrition 
et d'assurer une prise en charge précoce et adéquate. 
Parmi ces scores, on trouve le SRNP, STRONGKids, 
STAMP [6,24,25]. Selon Novianti et al, le SRNP avait une 
meilleure corrélation (p=0,028) avec l'état nutritionnel 
par rapport au STAMP (p=0,193) [26].
Les examens biologiques : L'anémie était fréquente 
chez nos patients (73%). La prévalence de l'anémie 
n'était pas corrélée de façon significative avec l'état nu-
tritionnel (p=0,2). Elle constitue un problème mondial 
de santé, l'organisation mondiale de la santé  insiste sur 
les effets néfastes de l'anémie sur la croissance des en-
fants et de leur développement cognitif [8]. Les autres 
anomalies biologiques décrites dans la littérature sont 
surtout l'hypocalcémie (la calcémie était normale chez 
nos patients).
La dénutrition acquise à l'hôpital : Quatorze de nos 
patients (16%) avaient perdu du poids au cours de 
leur hospitalisation. La perte pondérale au décours de 
l'hospitalisation a été rapportée dans plusieurs études. 
Son taux variait entre 23% et 54% [13, 14, 27-30]. Neuf 
enfants avaient perdu 5% ou plus de leur poids initial. 
La moitié étaient des nourrissons, la différence n'était 
pas significative (p=0,55). Les pathologies respiratoires 
étaient les plus fréquentes au sein de ce groupe (n=4). 
Ce résultat concordait avec celui de Rocha: 76% des en-
fants hospitalisés pour pneumonie ont perdu du poids 
[30]. Parmi les patients qui ont perdu du poids, neuf 
avaient un risque nutritionnel moyen, quatre avaient un 
risque élevé et un seul avait un risque faible. La perte 
pondérale n'était pas corrélée au score de risque nutri-
tionnel (p=0,3).
L'intérêt accordé par l'équipe soignante pour l'état 
nutritionnel : L'évaluation de l'état nutritionnel n'a pas 
été faite à l'admission chez six de nos patients.. Notre 
étude a montré que malgré un taux élevé d'enfants 
malnutris, la prise en charge nutritionnelle était insuf-
fisante. En effet, seulement deux enfants dénutris 
ont bénéficié d'une prise en charge nutritionnelle. Ceci 
peut être expliqué par plusieurs facteurs comme l'ab-
sence de dépistage de la malnutrition et des connais-
sances et pratiques insuffisantes de la nutrition. Dans le 
monde, le recours à une prise en charge nutritionnelle 
spécialisée était rapporté à des taux différents: 10,2% 
selon l'étude brésilienne de Rocha [30], 18% en Nou-
velle Zélande [13], Belgique [28], entre 10% et 36% en 
France [21] et 56% au Royaume-Uni [29].

CONCLUSION
La dénutrition de l'enfant hospitalisé est une entité 
décrite depuis les années 1970, elle continue à être 
le sujet de plusieurs études dont les objectifs sont la 
définition même de la dénutrition, ses critères de dia-
gnostic, ses facteurs de risque et ses répercussions sur 
le patient et sur les dépenses sanitaires. Les taux de dé-
nutrition rapportés dans la littérature diffèrent en fonc-
tion des critères de définition. Le taux de dénutrition 

noté au terme de notre travail était comparable avec 
les taux rapportés dans le monde mais l'instauration 
d'une prise en charge nutritionnelle était très limitée.                                                                                                  
Au terme de notre étude, il convient d'insister auprès 
du personnel soignant sur l'importance de l'évaluation 
systématique des paramètres anthropométriques de 
l'enfant dès l'admission ainsi que  l'évaluation du niveau 
de risque nutritionnel. Ceci est le seul garant d'une prise 
en charge adaptée et à temps. La mise en place d'une 
équipe dédiée à l'évaluation et la surveillance de l'état 
nutritionnel comme les Comités de Liaison en Alimen-
tation et Nutrition CLAN doit être une priorité en milieu 
pédiatrique.
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Les glaucomes dysgénésiques : à propos de 28 cas 
Developmental glaucoma : a report of 28 cases 
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(2) Service d’ophtalmologie,  Hôpital La Rabta Tunis

(3) Service de médecine infantile C, Hôpital d’enfant Béchir Hamza de Tunis

RÉSUMÉ  
Introduction : Le glaucome dysgénésique est une forme particulière de glaucome pédiatrique ; qui re-
groupe plusieurs entités cliniques rares.  L’objectif de ce travail était de décrire les résultats de la prise en 
charge de glaucome dysgénésique et établir les facteurs pronostics.

Méthodes : Il s’agissait d’une  étude rétrospective portant sur 54 yeux de 28 patients atteints de glaucome 
dysgénésique.  Pour tous nos patients  nous avons relevé les données démographiques, cliniques et théra-
peutiques. Une analyse multi-variée en régression logistique méthode pas à pas descendante a été réalisée 
à la recherche des facteurs pronostic.

Résultats : L’âge moyen était de 114,36±60 mois avec un sexe ratio de 0,73. Le taux bilatéralité était chez 85%. 
Notre effectif était réparti sur 4 formes cliniques : syndrome de Peters (24yeux) ; Axenfeld Rieger (20 yeux) ; 
Aniridie (6yeux) et  Sturge Weber  (4yeux). Une acuité visuelle  inférieure à 1/10 a été observée dans 58 % des 
cas. L’âge moyen de la réalisation de la première chirurgie était de 44,44 ± 30 mois. La présence d’une neu-
ropathie glaucomateuse sévère (C/D=0,8) au moment du diagnostic était un facteur de risque indépendant 
d’une malvoyance sévèreet d’échec chirurgical  à long terme. Le succès chirurgical à court terme et  long terme 
étaient des facteurs protecteurs de la malvoyance.

Conclusion : les glaucomes dysgénésiques peuvent se présenter sous des formes variées. Le retard de prise 
en charge médicale était un facteur de risque de malvoyance et d’échec chirurgical.

Mots clés : Glaucome congénital ; Aniridie ; Chirurgie ; Thérapeutique ; Pronostic.

ABSTRACT 
Introduction : Developmental glaucoma is paediatric glaucoma secondary to developmental abnormalities. 
It is a heterogeneous group of rare conditions with a wide range of causes and clinical manifestations. He-
rein, we aimed to evaluate the clinical outcome of developmental glaucoma. 

Methods : This was a retrospective study including 54 eyes of 28 patients with developmental glaucoma. De-
mographic, clinical and therapeutic data were analyzed retrospectively. In order to identify factors independently 
associated with severe clinical outcome, we conducted a logistic regression analysis in descending order.

Results : The mean age was 114.36 ± 60 months with a sex ratio of 0.73. The bilateral rate was 85%. Patients 
were divided into 4 clinical forms: Peters syndrome (24 eyes); Axenfeld Rieger (20 eyes); Aniridia (6 eyes) 
and Sturge Weber (4eyes). Visual acuity was below 1/10 in 58% of cases. The mean age of performing the 
first surgery was 44.44 ± 30 months. The presence of severe glaucomatous neuropathy (C/D = 0.8) at the 
time of diagnosis was an independent risk factor for severe visual impairment and long-term surgical failure. 
Short and long-term surgical successes were protective factors for low vision.

Conclusion : Developmental glaucoma can lead to blindness. The delayed diagnosis was a risk factor for 
poor vision and surgical failure.
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Keywords : Congenital glaucoma; Aniridia; Surgery; 
Therapeutics; Prognosis.

Abréviations :
AIC : Angle Irido-Cornéen 
AV : Acuité Visuelle
GD : Glaucomes Dysgénésiques 
PIO : Pression Intraoculaire 

INTRODUCTION  
Le glaucome congénital est une entité clinique qui re-
groupe un ensemble des maladies caractérisées par 
une malformation de l’angle irido-cornéen (AIC). Il est  
rare dans le monde [1,2] mais encore  relativement fré-
quent en Tunisie [3,4]. Les glaucomes dysgénésiques 
(GD) représentent un groupe hétérogène, au sein du-
quel on trouve des pathologies variées associant au 
glaucome d’autres anomalies oculaires ou extra-ocu-
laires systémiques. Contrairement au  glaucome 
congénital primitif qui a été l’objet de plusieurs tra-
vaux,  le glaucome congénital secondaire ou  glauco-
me dysgénésique  est peu étudié en tant qu’une 
entité à part. Le but de notre travail était décrire les 
résultats de la prise en charge de glaucome dysgéné-
sique et de déduire les différents facteurs pronostics.

MÉTHODES   
Il s’agissait d’une étude rétrospective portant sur 54 
yeux de 28 patients atteints de glaucome dysgéné-
sique colligés sur une période de 10 ans. Pour chaque 
patient, nous avons relevé les données épidémiolo-
giques (l’âge, le sexe, l’hérédité, le motif de consulta-
tion, le niveau socio-économique, une scolarisation ou 
une implication professionnelle éventuelle) ; les don-
nées cliniques (les antécédents familiaux, le type de 
GD, les données de l’examen clinique en préopératoire, 
en postopératoire et durant tout le suivi) ; et les don-
nées thérapeutiques (la nature du traitement médical, 
le nombre et le type de chirurgies filtrantes, l’éventuel 
recours à un traitement adjuvant et/ou à un disposi-
tif de drainage et/ou à une kératoplastie transfixiante). 
Nous avons défini la « pression intraoculaire (PIO) cible » 
comme étant la PIO qui entraine la stabilisation durable  
aussi bien fonctionnelle que pressionnelle. Pour déga-
ger les facteurs de risque de mauvais pronostic, nous 
avons répartis notre effectif en trois groupes  selon le 
degré de malvoyance en fonction de l’acuité visuelle 
(AV) finale : groupe avec non malvoyance : AV≥ 3/10 (6 
yeux), groupe avec  malvoyance légère : 3/10>AV>1/10 
(17yeux) et groupe avec malvoyance sévère : AV≤1/10 
(31yeux).Nous avons jugé la stabilité de la NG, sur un 
suivi minimum de 2 ans, sur:la stabilité de l’AV ; la stabi-
lité des diamètres cornéens ; la stabilité tonométrique 
et la stabilité de la valeur du rapport cup/disc (C/D).
Nous avons défini le succès à court terme sur des ré-
sultats tonométriques compris entre 6 mmHg et 22 
mmHg sur une durée minimum de suivi postopératoire 
de 6 mois avec ou sans traitement médical. L’échec à 
court terme a été défini sur des chiffres de PIO ≥ 22 
mm Hg avec un traitement médical ou s’il y a une hy-
potonie chronique et majeure (définie comme une PIO 
≤ 6 mm Hg) sur une durée de suivi postopératoire de 6 

mois.Le succès à long termea été définisur des résul-
tats tonométriques compris entre 6 mm Hg et 22 mm 
Hg avec ou sans traitement médical associé en fin du 
suivi, et une AV finale corrigée stabilisée par rapport à 
l’AV corrigée initiale. L’échec à long terme a été défini 
sur des chiffres de PIO > 22 mm Hg avec un traitement 
médical associé ou s’il y a une hypotonie chronique ma-
jeure (PIO≤ 6 mm Hg) et/ou si l’acuité visuelle corrigée 
s’est dégradée en fin de suivi. La prise en charge de 
l’amblyopie a été pratiquée dès qu’une amétropie a été 
détectée. Nous avons saisi les données sur Microsoft 
Excel puis analysé les résultats sur le logiciel Windows 
SPSS version 17.0. Une analyse multi-variée en régres-
sion logistique méthode pas à pas descendante a été 
réalisée à la recherche de facteur de risque d’une mal-
voyance sévère. Pour tous les tests statistiques, le seuil 
de significativité a été fixé à 0,05.

RÉSULTATS 
L’âge moyen était de 114,36±60 mois soit 9,53 ans avec 
des extrêmes allant de 30 mois à 27 ans. Plus de 50% 
des cas avaient un âge inférieur à 9 ans. L’âge moyen 
de découverte de la maladie dans notre série était de 
62,52 ± 58 mois soit 5,21 ans avec des extrêmes allant 
de 1 mois à 24 ans. Parmi eux, 42,1% ont été décou-
verts avant l’âge de 1 an,  et 22,7% avant l’âge de 1 mois. 
Le retard de prise en charge thérapeutique a été im-
puté d’une part à la condition socioéconomique mo-
deste et d’autre part aux signes oculaires trompeurs.
Nous avons noté,  une légère prédominance féminine 
avec 57,9% de filles pour 42,1% de garçons et un sex 
ratio M/F à 0,73. Le recul moyen, dans notre série, était 
50,14 mois soit 4 ,17 ans avec des extrêmes allant de 
2 à 15ans. Notre effectif était composé comme suit : 
12 patients (24 yeux) étaient porteurs d’une anomalie 
de Peters ; 10 patients (20 yeux) étaient porteurs d’une 
anomalie d’Axenfeld Rieger ; 4 patients (4 yeux) étaient 
porteurs d’un syndrome de Sturge Weber  et 3 patients 
(6 yeux) étaient porteurs d’une aniridie. Le diagnostic 
du GD a été fait suite à la constatation d’une anomalie 
clinique par les parents dans 62,5% des cas ou par le 
pédiatre lors d’un examen systématique dans 37,5%. 
L’opacité cornéenne était le principal signe de décou-
verte (figure 1).

BAV : baisse de l’acuité visuelle
Figure 1 : circonstances de découverte du glaucome 
dysgénésique. 

A l’examen, l’opacité cornéenne était observée dans 
51,7% des cas, une mégalocornée dans 49,6% des cas ; 
une buphtalmie dans 39,7% ; une photophobie dans 
38,2% des cas ; le larmoiement dans 22,4% cas et le 
nystagmus et le strabisme n’était observé que dans 
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5,3% des cas. Le taux de bilatéralité était de 87,9%. Un 
hémangiome cérébral a été noté chez un de nos pa-
tients porteur de syndrome de Sturge Weber krabbe 
qui avait un angiome facial très étendu dépassant la 
ligne médiane de son visage. Ce patient a été mis sous 
traitement anti-comitial avec une surveillance neuro-
radiologique. L’évaluation de l’acuité visuelle initiale et 
finale  a montré que  la majorité de nos sujets (49%) 
étaient des malvoyants avec une AV < 1/10 (figure 2).

Figure 2 : L’évolution de l’acuité visuelle (AV) corrigée 
des glaucomes dysgénésiques.

La fréquence des amétropies s’élevait à 79,6% des cas. 
La myopie concernait 56% des patients amétropes.  
L’hypermétropie concernait 23,6% de notre effectif et 
l’astigmatisme était associé dans 61% des cas. L’étude 
du segment antérieur a montré que: le diamètre cor-
néen initial moyen était de 13,56 mm ± 1,84 mm avec 
des extrêmes allant de 10 à 15 mm, le diamètre cornéen 
final moyen était de 13,74 mm ± 1,65 mm avec des ex-
trêmes allant de 10 à 15 mm.Nous avons constaté la 
présence d’une cataracte congénitale associée chez 
15,8% des cas.La PIO moyenne initiale était de 26,04 
mm Hg ±11 mm Hg.L’étude de la papille optique  n’a 
été possible que pour 49 yeux. L’excavation papillaire 
était normale à l’examen initial dans 25,7% des cas et 
glaucomateuse dans 74, 3 % des cas, dont 81,5% par-
mi eux avaient une excavation supérieure à 0,8; ce qui 
correspond à 59,93% des papilles étudiées. La valeur 
moyenne du C/D était de 0,65 ± 0,34 avec des ex-
trêmes allant de 0,3 à 1. L’âge moyen lors de la réalisa-
tion de la première chirurgie filtrante dans notre série 
était de 44,44 ± 30 mois soit 3,7 ans avec des extrêmes 
allant de 1 mois à 12 ans.Dans la majorité des cas, nous 
avons utilisé le traitement médical comme un traite-
ment d’attente dès que le diagnostic de glaucome est 
posé : 75,3% des cas ont été traités par les bétablo-
quants ; 43,8% des cas ont été traités par les inhibi-
teurs de l’anhydrase carbonique et 31,7% des cas ont 
reçu les prostaglandines. Dans notre étude, nous avons 
eu recours à plusieurs types de chirurgies filtrantes 
(trabéculectomie, microtrabéculectomie, sclérectomie 
profonde non perforante (SPNP)) chez 96 ,3% de notre 
effectif (52 yeux). Le nombre moyen de chirurgies fil-
trantes dans notre série était de 1,68±0,21 avec des 
extrêmes allant de 0 à 4. Nous avons eu recours à la 
valve d’Ahmed chez 6 patients, dont un a bénéficié de 
la valve en première intention. Les adjuvants ont été 
utilisés en per opératoire chez 47,1% de nos patients. 
Dans 11,8% des cas nous avons eu recours à l’usage 
d’une matrice de collagène (Igen™, oculusgen™) et dans 
35 ,3% à l’usage  de 5FU. La Mitomycine C n’a pas été 
utilisée chez aucun de nos patients. La PIO moyenne 

après le traitement médico-chirurgical était de 14,41 
mm Hg ± 2,15 mm Hg avec des extrêmes allant de 8 
à 30 mm Hg et elle était significativement inférieure 
à celle en préopératoire  (p<0,0001). La moyenne de 
la « PIO cible », était de 12,65 mm Hg ± 1,75 mm Hg 
avec des extrêmes allant de 9 à 19 mm Hg.La stabili-
sation de la NG était constatée chez 64,5% des cas au 
bout de notre suivi. Sur le plan pronostique, en analyse 
uni-variée, le risque de malvoyance sévère augmentait 
avec plusieurs facteurs (tableau 1), mais seul la présence 
d’une NG sévère (C/D=0,8) au moment du diagnostic 
(retard diagnostic) était un facteur de risque indé-
pendant d’une malvoyance sévère avec un odds ratio 
ajusté de 32 ;IC95%[17-46] ; p<0,001. En effet un C/D 
supérieur à 8/10 multipliait le risque de la malvoyance 
sévère par un facteur 32.

Tableau 1 : Les  facteurs de risque de  malvoyance 
sévère en cas de glaucome dysgénésique (analyse 
univariée).

P OR [IC95%]

La myopie p<0 ,03 4,17 
[1,6-9,5]

La presence d’une cataracte P<0,003 6
[3,2-8,6]

PIO cible inférieure à 14 mm Hg  p<0,067 0,4
[0,3-0,9]

Un C/D supérieur à 8/10 p<0,0001 44
[22-56]

La multiplicité des interventions >3 p<0,011 3,74
[1,2-5,6]

Le succès chirurgical à court terme <0,0003 0,5
[0,2-0,7]

Le succès chirurgical à long terme <0,0002 0,6
[0,2-0,9]

PIO : pression intra oculaire ; C/D : le rapport cup/disc.

Par contre, la présence d’une excavation normale à 
l’examen initial parait comme un facteur protecteur  
(p<0,0001). De même, le succès chirurgical à court et 
à long terme paraissent comme des facteurs protec-
teurs de malvoyance avec des « p » respectivement 
<0,0003 et <0,0002. Plusieurs facteurs liés au succès 
du traitement chirurgical à court et à long terme ont 
été identifiés en analyse uni-variée (tableaux 2 et 3).

Tableau 2 : Les  facteurs de risque de  malvoyance 
sévère en cas de glaucome dysgénésique (analyse 
multivariée).

P OR [IC95%]

Cornée opaque lors du diagnostic  p<0 ,011 2,7 
[1,3-4,1]

La PIO cible  supérieure à 15 ,5 mm Hg p< 0,0001 14
[7,8-21,2]

Un C/D supérieur à 8/10 p<0,06 6
[3,5-10]

PIO : pression intra oculaire ; C/D : le rapport cup/disc
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Tableau 3 : Les facteurs associés  au succès  de prise 
en charge des glaucomes dysgénésiques à long terme.

P OR
[IC95%]

Cornée opaque lors du diagnostic  p<0 ,011 2,7 
[1,3-4,1]

La PIO cible  supérieure à 15 ,5 
mm Hg

p< 0,0001 14
[7,8-21,2]

Un C/D supérieur à 8/10 p<0,06 6
[3,5-10]

PIO : pression intra oculaire ; C/D : le rapport cup/disc

Une PIO initiale supérieure à 34,8 mm Hg  était un 
facteur de risque d’échec à court terme. De même, 
une PIO initiale supérieure à 33,9 mm Hg était prédic-
tive d’échec à long terme.  Une PIO cible supérieure 
à 15,5mmHg augmentait le risque, d’échec à court et  
long terme ainsi que la progression de la neuropathie 
glaucomateuse. L’usage des antimétabolites en per 
opératoire n’était pas associé à l’échec chirurgical. 
En analyse multi-variée, seul la présence d’une NG sé-
vère à l’examen initial, était un facteur de risque indé-
pendant d’échec du traitement à long terme avec un 
odds ratio ajustéde12 ;IC95%[7-28]  (p<0,001). C’est 
ainsi qu’un C/D supérieur à 8/10 parait comme un 
facteur d’échec, en multipliant le risque d’échec à long 
terme par un facteur de 12. Nous n’avons pas trouvé 
de différence statistiquement significative selon le type 
du glaucome dysgénésique  ni pour l’aggravation de la 
fonction visuelle ou de la neuropathie optique ni pour  le 
succès chirurgical à court ou à long terme. Cependant, 
nous avons remarqué que tous les patients porteurs 
du Syndrome Axenfeldt-Rieger développaient une NG 
plus fréquemment. En effet, la valeur moyenne du C/D 
dans le groupe anomalie d’Axenfeldt-Rieger était si-
gnificativement plus importante que dans le reste de 
l’effectif  soit 0,84 versus 0,65; (p<0,032). De même, 
ces patients répondaient mal au traitement médicalsur 
le plan tonométrique, avec une PIO initiale moyenne, 
sous traitement médical, égale à 29 ,5 mm Hg, contre 
23,26 mm Hg pour l’ensemble de l’effectif (p<0,02).

DISCUSSION 
Nos résultats se rapprochent de ce qui était rapporté 
dans la littérature tunisienne où le diagnostic de GC a 
été porté avant l’âge de 6 mois dans 41% des cas [3]. 
Cependant nous avons constaté un retard diagnostic 
en comparant notre série aux séries européennes [5-
7]. Le retard de diagnostic pourrait être expliqué par 
le  bas niveau socio-économique et l’absence de prise 
en charge systématique par le pédiatre de certains 
nouveau-nés encore accouchés traditionnellement à 
domicile ou par la sage-femme. Une prédominance 
masculine a été rapportée dans la majorité des séries 
[6,7]. Cependant, nous avons noté, dans notre série, une 
légère prédominance féminine. Il était de même pour 
une autre série tunisienne [3]. Le taux de bilatéralité 
dans notre série était de 87,9%, ce qui est concordant 
avec les données de la littérature. [3, 4, 8-11]. Les don-

nées de la littérature, concernant l’AV des enfants por-
teurs de GC, sont assez concordantes. Dans notre série, 
les acuités visuelles initiales et finales étaient basses.  
Les causes de perte de vision sont soit organiques ou 
fonctionnelles. Les facteurs pronostics de la fonction 
visuelle qui ont pu être identifiés étaient: le caractère 
uni ou bilatéral du glaucome, le succès pressionnel du 
traitement chirurgicale, les éventuelles séquelles or-
ganiques de l’hypertonie oculaire, les malformations 
oculaires associées et l’amblyopie fonctionnelle sura-
joutée. Il est largement rapporté par la littérature [12,13] 
que la multitude des opérations menées sur des yeux 
fragiles ayant des excavations à un stade avancé ren-
daient le pronostic visuel réservé dans la majorité des 
cas. Comparativement à nos résultats, tous les auteurs 
s’accordent que le retard de prise en charge médicale 
est un facteur de mauvais pronostic visuel [11, 13, 14,15]. 
De même, l’association avec une cataracte congénitale 
complique la prise en charge médicale avec des chiffres 
pressionnels difficiles à contrôler et un risque important 
d’amblyopie et de malvoyance [12]. Dans notre effectif, 
l’association avec une cataracte multipliait le risque de 
malvoyance par un facteur égal à 6 (p<0,001).
Il a été démontré que les yeux qui avaient une meilleure 
stabilité de la NG et de la fonction visuelle étaient bien 
contrôlés sur le plan tonométrique. De même, un ob-
jectif pressionnel inférieur à 16 mm Hg était nécessaire 
pour avoir un résultat fonctionnel satisfaisant permet-
tant d’atteindre une stabilité de l’AV sur plusieurs an-
nées, ce qui concordant à nos résultats.
Dans sa série Debnath [16], a rapporté les facteurs 
d’échec chirurgical suivants : le retard de prise en charge 
médicale, l’hypertonie précoce et son importance, la 
présence d’un glaucome familial, le diamètre cornéen 
initial important. Dans notre série, l’échec chirurgical 
était associé au retard de diagnostic. l’utilisation des 
antimétabolites dans la chirurgie du glaucome pédia-
trique est justifiée par le fait que les enfants présentent 
une cicatrisation excessive par rapport aux adultes et 
ont donc  des risques supplémentaires de fibrose ra-
pide du site de filtration dus aux chirurgies aconjoncti-
vales ou intraoculaires antérieures[17]. Dans notre série, 
l’usage des antimétabolites en per opératoire n’était 
pas associé à l’échec chirurgical.Ceci est probablement 
dû au nombre limité de notre effectif. 
Dans notre série, malgré la dégradation visuelle impor-
tante de nos patients, nous avons noté une relative 
stabilité de la NG en fin de suivi et ceci nous donne une 
idée à propos de la qualité de prise en charge médicale 
de nos patients malgré la sévérité de l’atteinte et une 
fonction visuelle initiale précaire. Néanmoins, malgré 
une prise en charge médicale adaptée, la majorité des 
auteurs s’accordent sur le fait que le pronostic visuel 
reste réservé dans le glaucome pédiatrique [10, 18,19] 
et que les glaucomes dysgénésiques seraient de pro-
nostic plus sombre que le glaucome congénital primitif 
[20]. Cette constatation pourrait s’expliquer par l’asso-
ciation du glaucome congénital à d’autres anomalies 
du l’œil et en particulier du segment antérieur qui aurait 
un impact péjoratif sur la récupération fonctionnelle et 
le pronostic visuel.
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CONCLUSION
Le pronostic du glaucome dysgénésique reste pé-
joratif. Rattraper les lésions néonatales du segment 
antérieur est impossible. Notre mission est de gérer 
au mieux la PIO de ces enfants tout au long de leur 
vie pour espérer garder le plus longtemps possible 
une fonction visuelle utile. Pour cela, la coopération 
familiale est requise. L’amblyopie représente une 
des principales et plus graves complications des 
glaucomes dysgénésiques. Elle est presque toujours 
présente à des degrés variables. Sa prévention re-
pose sur la précocité du diagnostic et du traitement 
chirurgical, sur une correction optique exacte après 
examen sous cycloplégie et sur la rééducation.
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Fait clinique

A per operative discovery of an extremely rare 
cause of obstruction in a newborn
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(2) Department of Pediatric Surgery – Fattouma bourguiba Hospital- Monastir, Tunisia

ABSTRACT 
Intussusception is an extremely rare cause of intestinal obstruction in neonatal period. We present a case of a 
4-day- female newborn who presented with abdominal distension, vomiting and rectal bleeding. The initial dia-
gnosis was intestinal obstruction due to ileocecal volvulus. On exploratory laparotomy, it turned out to be a case 
of ileo-coecal intussusception without any leading point. In this article, the published work about clinical features 
and management of intussusceptions in neonatal period has been reviewed. The authors intend to emphasis 
the difficulties in recognizing neonatal intussusception and differentiate it from other causes of intestinal obs-
truction. Subtle clinical and radiological features can help avoiding the delay in diagnosis and management and 
can be life saving. High index of suspicion with timely intervention is the key for optimizing outcome. A diagnosis 
of intussusception should always be considered in any neonate with suspected intestinal obstruction.

INTRODUCTION  
Intussusception is a well-recognized condition in young children, but rarely occurs in the neonatal period.
It accounts for only 3% of intestinal obstruction in neonates and only 0.3% (0-2.7%) of all cases of intussus-
ceptions. (1) It is defined as a process in which a segment of bowel invaginates into the adjoining intestinal 
lumen, causing bowel obstruction. 
The authors report the case of a full-term newborn, diagnosed with an acute intestinal intussusception.

CASE REPORT  
A 4-day, full-term female newborn was admitted to the NICU of Farhat Hached Hospital for vomiting, ab-
dominal distension and bloody stools. There was no remarkable history with the pregnancy. She was born at 
39 Weeks of Gestation, by caesarean section. The Apgar score was 9 and 10, at 1 and 5 minutes respectively. 
Weight at birth was 3,700 g and the examination was normal. She was breast fed and first meconium was 
passed before the end of the second day. The mother and her baby were discharged from the hospital two 
days after birth. On the third day, the baby presented a poor feeding, behavior changes, vomiting and rectal 
bleeding. On examination, the baby was calm, with a normal neurological examination. BP was 85/35mmhg 
and HR was 150/min regular. The abdomen was distended and tender on touch. No masses were palpable 
and there were no hernias. Laboratory tests showed anemia with no sign of inflammation or coagulopathy . A 
plain abdominal X-ray was performed and showed an important distension in intestinal loops (Fig. 1).

  

Figure 1 : Abdominal x-ray showing dilated loops of bowel
Abdominal Ultrasonography was performed, but was non contributory due to the interposition of gas. Abdo-
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men CT scan showed an intestinal occlusion caused 
by an ileocecal volvulus (Fig. 2).

Figure 2 : Abdomen CT scan showing  an intestinal 
occlusion caused by an ileo-cecal volvulus.

An emergency laparotomy was done six hours after 
admission. The patient was found to have ileocecal 
Intussusception. (fig3)

Figure 3 :  ileo-caecal intussusceptions on laparotomy.

The intussuception was reduced manually with 
some desquamating lesions in the ascending colon 
and a small perforation of the caecum measuring 2 
mm x 1 cm which was repaired. The postoperative 
course was uneventful. The patient performed well, 
tolerating feeds and having bowel movements. Ac-
tually, she is followed at the outpatient and remains 
clinically well.

INTRODUCTION  
Intestinal obstruction in neonatal period may be due 
to intestinal atresia or stenosis, malrotation, meco-
nium-ileus, meconium plug syndrome, anorectal mal-
formations, Hirschprung disease, ileus related to sep-
sis, and other rare causes [1]
Intussusception is the most common cause of intesti-
nal obstruction at ages between 6–18 months, but is 
extremely rare in neonates. Its incidence ranges from 
0.3% to 2.7% in the first month of life and is the cause 
of 3% of all neonatal bowel obstructions [2,3,4].
Intussusception in infancy, childhood and full-term 
neonates occurs most commonly at the level of the 

ileo-colic junction (80%) [3,5]. The small bowel in-
tussusceptions are found in less than 10% of cases 
among all age groups. In premature neonates, 
however, the involvement of small bowel is very 
common and is mostly observed in ileum and jeju-
num (91.6%) [3,5].
Diagnosing intussusception in the neonatal age 
group requires a high index of suspicion and it is often 
confused with other causes of intestinal obstruction 
and intestinal distention.
The cardinal infantile symptoms of paroxysmal abdo-
minal cramps, palpable mass, and currant jelly stools 
are often absent in the neonate. Instead, intussus-
ception in the younger infant may present with non 
specific signs including abdominal distension, bilious 
vomiting, and intolerance to feeding, rectal bleeding 
may also occur, mimicking necrotizing enterocolitis 
(NEC) [3-4]. Clinically, NEC can be indistinguishable 
from intussusceptions, but it has a more septic and 
tenuous course. Abdominal x-ray in neonatal intus-
susception is generally unremarkable.  Features of 
obstruction like multiple air-fluid levels or dilatation of 
bowel loops may be seen.This is in contrast to the hall-
mark of NEC, i.e. pneumatosis with generalized bowel 
distension. However, only about half the cases of NEC 
have Pneumatosis intestinalis and/or portal venous 
gas in the X-ray.(7)
Ultra-sonography (USG) is an important investigation 
for diagnosing neonatal intussusception.
Sometimes, in neonates, the sigmoid colon lies on the 
right side along with distended small bowel loops, 
overlapping the intussusception [8]. This may make 
the diagnosis of intussusception on USG difficult. This 
point needs to be kept in mind while dealing with 
such patients. The etiology of intussusception re-
mains unknown in the majority of cases. 
In full term neonates, a lead point is present in ap-
proximately 58% of patients [2], such as duplication 
cyst, hamartoma, Meckel’s diverticulum, or mesen-
chymoma [4]. In premature infants, perinatal risk fac-
tors such as hypoperfusion and hypoxia may result in 
intestinal dysmotility and lead to intussusception [5].
Ueki et al. [6] in his study of 14 neonates conclude that 
hypoxic events may play a crucial etiologic role in the 
pathogenesis of late onset neonatal intussusception.
Early and accurate diagnosis of neonatal intussus-
ception is fundamental in the management. Prompt 
laparotomy following diagnosis is crucial for achieving 
better outcomes.

CONCLUSION  
Acute intussusception is an extremely rare surgical 
emergency in neonates that can be life-threatening.
It is unfortunately difficult to diagnose preopera-
tively in neonatal period. A diagnosis of intussus-
ception should always be considered in any neo-
nate with suspected intestinal obstruction. Surgical 
treatment must be performed as early as possible 
to avoid any complications.
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Fait clinique

Gaucher Disease revealed by bone biopsy in a child 
with recurrent osteomyelitis  

Maladie de Gaucher révélée par une biopsie osseuse 
chez un enfant avec osteomyélite récurrente
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ABSTRACT 
Gaucher disease is the most common lysosomal storage diseases. Clinical symptoms are due to the accumu-
lation of glucosylceramide in the reticuloendothelial cells of liver, spleen, and bone marrow. Bone involvement 
in type 1 Gaucher disease is common. It ranges from simple asymptomatic osteopenia to more serious condi-
tion such as osteomyelitis, which could be observed at the onset, or in the course of the disease. Bone marrow 
biopsy to detect Gaucher cells has not been longer recommended, supplied by biochemical and molecular 
techniques which are more specific and less invasive. We report the case of a child with recurrent osteomyelitis 
diagnosed with Gaucher disease after a bone marrow biopsy and confirmed by enzymatic dosage.

Key words : Gaucher disease; osteomyelitis; bone biopsy.

RÉSUMÉ 
La maladie de Gaucher est la maladie lysosomiale la plus courante. Les symptômes cliniques sont dus à l'accu-
mulation de glucosylcéramide dans les cellules réticulo-endothéliales du foie, de la rate et de la moelle osseuse. 
L'atteinte osseuse dans la maladie de Gaucher de type 1 est fréquente. Elle va de la simple ostéopénie asymp-
tomatique à une affection plus grave comme l'ostéomyélite, qui peut être observée au début ou au cours de 
la maladie. La biopsie de la moelle osseuse pour détecter les cellules de Gaucher n'est plus recommandée car 
remplacée par des techniques biochimiques et moléculaires plus spécifiques et moins invasives. Nous rappor-
tons l’observation d'un enfant se présentant avec une ostéomyélite récurrente. La maladie de Gaucher a été 
évoquée sur le résultat de la biopsie de la moelle osseuse et confirmée par le dosage enzymatique.

Mots clés : Maladie de Gaucher ; Ostéomyélite ; biopsie osseuse.

INTRODUCTION
Gaucher disease (GD) is the most common lysosomal storage diseases. It is quite uncommon in the general 
population, affecting 1 of approximately 100 000 newborns, with the exception of Ashkenazi Jews, in whom its 
incidence can be up to 450-fold higher [1].Clinical symptoms are due to the accumulation of glucosylceramide in 
the reticuloendothelial cells of liver, spleen, and bone marrow (BM). Bone marrow biopsy to detect Gaucher cells 
(GCs) has not been longer recommended [2], supplied by biochemical and molecular techniques which are more 
specific and less invasive.Bone involvement in type 1 Gaucher (GD1) disease is common. It ranges from simple 
asymptomatic osteopenia to more serious condition such as osteomyelitis. Osteomyelitis could be observed at 
the onset or in the course of the disease; however its bacterial origin is still difficult to diagnose because of clinical 
similarity to aseptic osteomyelitis, which is more common.We report the case of a child with recurrent osteomye-
litis diagnosed with Gaucher disease after a bone marrow biopsy and confirmed by enzymatic dosage.
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CASE REPORT
A 6 -year-old girl was admitted in the department 
of orthopedic surgery with a pain in the inferior ex-
tremity of the right femur associated with a fever. 
Four months ago, she had been treated for acute 
osteomyelitis by antibiotics for 21 days with surgi-
cal aspiration of a sub-periosteal abscess in the left 
femur.At admission, physical examination, revealed 
fever at 39° c, a good general state, swelling, in-
duration and tenderness over distal right femur. 
Passive movements of hip and knee joint were free, 
except for limitation of terminal flexion at the knee 
join. 

She has difficulty bearing weight and walks with a 
slight limp.Abdominal examination showed sple-
nomegaly of 15 cm below the costal margin without 
hepatomegaly or lymphadenopathy.
Neurological exam was normal. On biological fin-
dings Hb : 8.6 g/dl, WBC : 4500/mm3 (PNN 1700/
mm3) and platlets counts : 118.000/mm3. The 
C-reactive protein rate was 100 mg/L.Femur X-Ray 
did not show any significant abnormalities. The dia-
gnosis was osteomyelitis of the right femur with 
suspected underlined hematological disease. Bac-
teriological samples from blood cultures and bone 
marrow aspiration were negative. The MRI showed 
diffuse infiltration of bone marrow (Figure 1 and 2).

Figure 1 (a, b, c) : Coronal oblique T1 (a), weighted 
images of the le lower third of right femur showing 
heterogeneous signal of the right femoral distal 
metaphyseal bone marrow. Coronal STIR (b) de-
monstrating multiple bone marrow edema low si-
gnal areas surrounded by infiltrative marrow edema 
which extends to adjacent soft tissues areas.

Coronal T1 fat suppressed weighted image after 
gadolinium injection (c) showing contrast uptake 
around the bone marrow low signal areas and in 
the soft tissues around the femur. Note sub perios-
teal collection at the postero medial aspect of dis-
tal right femur (large white arrow) displaying high 
signal in T1 (a) and STIR (b) weighted images with 
low signal intensity in T1 fat suppressed weighted 
image after IV contrast administration (c).

Figure 2 (a, b, c) : Coronal T1 (a), weighted images of 
the le left thigh showing diffuse heterogeneous si-
gnal of the left femoral bone marrow. Coronal STIR 
(b) and coronal T1 fat suppressed after gadolinium 
injection (c) weighted images revealing multiple low 
signal areas (thin white arrow) surrounded by a serpi-
ginous high signal rim characteristic of a bone infarct.

A bone marrow biopsy demonstrated scattered 
large cells with abundant slightly fibnillar or granu-
lar cytoplasm and eccentric nucleir which had the 
appearance of histiocytes filled with fat, consistent 
with Gaucher cells (Figure 3). 

Figure 3 : Bone marrow biopsy : medullary spaces are 
largely infiltrated by histiocytes with eccentric nuclei 
and abundant cytoplasm of laminated, "crinkled paper" 
appearance.

Assessment for beta glucosidase enzyme activity test 
was compatible with type 1 Gaucher disease (GD1), 
revealing 0.55 µKat/Kg protein which is much lower 
than the reference limit of 4 µKat/Kg protein.The child 
was referred to tertiary center of metabolic diseases 
for further management. Enzyme replacement the-
rapy (ERT) was indicated but was not initiated be-
cause of its high cost.

DISCUSSION 
Our reported case is a rare revelation circumstance of 
Gaucher disease. The diagnosis was made by iden-
tifying the Gaucher cells in a bone marrow biopsy.  
Gaucher cells are typically very large cells with a diame-
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ter of 20-80 µm, round or polyhedral with a small, 
usually eccentrically placed nuclei and cytoplasm with 
characteristic wrinkles or striations [3].In some deve-
loping countries, where diagnosis of Gaucher disease 
could not easily confirmed by biochemical or genetic 
methods, the diagnosis is based on clinical examina-
tion, bone marrow and liver biopsy [4]. In a question-
naire-based-survey assessing hematology–oncolo-
gy specialists, more than half among them indicated 
that bone marrow biopsy and bone marrow aspirate 
are considered the method of diagnosis [5].However, 
histo-pathological diagnosis is considered to be not 
accurate, since many storage cells or “pseudo-Gau-
cher cells” could be confused with Gaucher cells on the 
marrow examination. These are found in several he-
matological conditions including chronic myelogenous 
leukemia, acute myeloid leukemia, chronic lymphocy-
tic leukemia, Hodgkin  lymphoma, multiple myeloma, 
idiopathic thrombocytopenia, and hemoglobino-
pathies [6]. Moreover, the result of biopsy cannot be 
considered definite, since at the onset of disease, bone 
marrow infiltration could be delayed. Consequently, 
not finding Gaucher cells in biopsy does not exclude 
Gaucher disease in case of splenomegaly. Even though 
the clinical utility of BM study in GD is controversial, 
Gaucher cells detected in BM have been the most im-
portant diagnostic indicator in our patient.  In fact, the 
child had bone pain, splenomegaly, pancytopenia and 
MRI suggesting hematological disorders or storage 
disease. Thus, it would be very useful to practice a BM 
biopsy to rule out other diagnosis. The gold standard 
for diagnosing Gaucher disease is still measurement of 
glucocerebrosidase enzyme activity in leucocytes or 
skin fibroblasts [7]. In the present case, beta glucosi-
dase enzymes activity assessed in leucocytes was very 
low, confirmed expected hsitopathological diagnosis.
Usually, Bone marrow examination may be indicated 
in Gaucher diseases if the splenomegaly does not re-
gress on treatment or patient develops enlarged lym-
ph nodes or symptoms suggesting lymphoma [8].
Clinical manifestations of GD1 are due to deficiency 
of glucocerebrosidase, which hydrolyzes glucosylce-
ramide to glucose and ceramide [9].  Accumulation of 
glucosylceramide in splenic macrophages and in the 
Kupffer cells of the liver is associated with enlargement 
of these organs; the resulting hypersplenism produces 
progressive anemia and thrombocytopenia.  In bone 
marrow, the diaphyseal region of the femur and hu-
merus are initially affected [10]. 
The progressive accumulation of glucocerebrosides 
within the bone marrow cavity leads to a progressive 
centrifugal expansion of the red bone marrow.  There 
is a possible alteration in local vascularity and pres-
sures leading to localized thrombosis or infarction by 
Gaucher cells, and inducing macrophage activation. 
This could explain bone manifestations such as bone 
crises, avascular necrosis, bone infarcts, and localized 
cortical thinning. Bone involvement in GD is known to 
be frequent : according to literature, it occurs in ap-
proximately 75% of GD1 patients [11]. Acute hema-

togenous osteomyelitis is uncommon feature of GD1. 
Rossi and al  [10] reported 11 patients onset with bone 
symptoms, among them six had major skeletal event, 
three had bone pain, one bone crisis and only one had 
a misdiagnosis of osteomyelitis of the hip. However, 
febrile bone crisis, which is difficult to differentiate 
from acute osteomyelitis, occurs frequently as onset 
of the disease.
It is considered as aseptic osteomyelitis or pseu-
do-osteomyelitis [12]. Clinical differentiation between 
aseptic and acute hematogenous osteomyelitis is dif-
ficult or even impossible at the time of onset [8]. Ima-
ging and biological findings (WBC and CRP) are almost 
always not conclusive proof in both situations. Howe-
ver, positive bacteriological culture is a strong argu-
ment supporting acute hematogenous osteomyelitis. 
Bacteriological analysis should include bone samples, 
which have a higher diagnostic yield in comparison 
with blood cultures [13].Thus, the 2 conditions must be 
differentiated on the basis of clinical findings, imaging 
studies and sample cultures that should not, in any 
case, delayed anti-microbial prescription.In our case, 
negative blood cultures and aspirates made pyogenic 
osteomyelitis less probable in the second hospitaliza-
tion.ERT has revolutionized the treatment of Gaucher 
disease and has now become the standard of care [14].  
Our patient is a candidate to ERT since, she had he-
matological involvement. However, because of its ex-
pensive cost, bone marrow transplantation can be an 
interesting alternative in some cases [15].

CONCLUSION
In the present case, GCs detected in BM leads to the 
correct diagnosis of GD. This emphasize the clinical 
utility of BM study for GD, especially in cases with rec-
curent osteomylitis with prominent hematologic ab-
normalities.  This would lead to an effective treatment 
with enzyme replacement, which reduces as far as 
possible the visceral and skeletal complications.
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ABSTRACT 
Rotor syndrome is a benign autosomal recessive disease and a rare cause of mixed direct and indirect hyperbi-
lirubinemia. We reported a case of a 20-day-old girl withjaundicesincebirth.Shewaseutrophicchildwithdymor-
phicfeatures. She had no hepatomegaly and no splenomegaly. Liver function tests showed only elevation of 
predominantly conjugated bilirubin. Other laboratory findings were normal. She had several explorations and 
they were all normal. DNA extraction indicated that the child was homozygous for a deletion of a fragment of 
chromosome 12 of more than 400 kb encompassing the entire SLCO1B1 gene, the entire SLCO1B7 gene and 
exon 4 to 16 of the SLCO1B3 gene. Our data confirm the clinical and laboratory diagnosis of Rotor Syndrom. 
Rotor syndrome is largely a diagnosis of exclusion. This is a benign disease, which does not require therapeutic 
management, hence the benefit of an early diagnosis which will prevent unnecessary explorations.

RÉSUMÉ 
Le syndrome de Rotor est  une maladie hépatique héréditaire bénigne et très rare. Elle se manifeste par une 
hyperbilirubinémie chronique à prédominance conjuguée. Nous rapportons le cas d’une fille de 20 jours, qui s’est 
présentée avec un ictère et une dysmorphie faciale. Elle n’avait pas d’hépatomégalie, ni de splénomégalie. Le 
bilan hépatique avait montré une hyperbilirubinémie à prédominance conjuguée. Le bilan biologique était par 
ailleurs sans anomalies. Elle a bénéficié de plusieurs examens complémentaires, qui étaient tous normaux. Au 
terme de ce bilan négatif, une extraction d’ADN a été effectuée objectivant une homozygotie pour une délétion 
d’un fragment du chromosome 12 de plus de 400 kb englobant la totalité du gène SLCO1B1, la totalité du gène 
SLCO1B7 et les exons 4 à 16 du gène SLCO1B3. Ce génotype est compatible avec un syndrome de Rotor. Ce dia-
gnostic reste un diagnostic d’élimination. Il s’agit d’une maladie bénigne, qui ne nécessite pas de prise en charge 
thérapeutique, d’où l’intérêt d’un diagnostic précoce qui permettra d’éviter des explorations inutiles.

INTRODUCTION
Rotor syndrome is a benign autosomal recessive disease and a rare cause of mixed direct and indirect hyper-
bilirubinemia.  To date, less than 100 cases have been reported in the literature. The disease is characterized by 
non-hemolytic jaundice due to chronic elevation of predominantly conjugated bilirubin [1]. This phenomenon is 
a result of impaired hepatocellular storage of conjugated bilirubin that leaks into plasma causing hyperbiliru-
binemia. The identification of Rotor syndrome is essential in order to prevent misdiagnosis, which can lead to 
unnecessary investigations and treatment placing the patient at an unwarranted risk of complications.

CASE REPORT
We herein present a case of a 50-day-old girl with jaundice since birth. She was born to related parents with no 
family history for hepatobiliary disease. She was born after a full-term and uneventful pregnancy. She had a mild 
jaundice since birth. Clinical examination showed an eutrophic child without dysmorphic features:  wide forehead, 
horizantal eyelid clefts, anteverted nostrils, small mouth, microretrognatism and normal ears. She was jaundiced. 
The abdominal examination showed no hepatomegaly. The spleen was not palpable. Examination of other systems 
showed nothing abnormal. His liver function tests showed a total serum bilirubin level of 168 µmol/l and conjugated 
bilirubin level 143 µmol/l. The liver enzymes, total proteins and albumin were normal. Peripheral blood film showed 
no hematological signs attributed to hemolysis and differential white blood cells counts and platelet count were 
normal. Concerning liver function tests and etiological assessment : a cytobacteriological examination of the urine 
was normal as well as a thyroid workup. Abdominal sonography was normal. We completed with a spinal x-ray that 
didnt show butterfly wing vertebrae. Electrocardiography revealed nothing significant except a patent foramen 
ovale. The ophtalmologic examination was normal. Liver biopsy was not done. DNA extraction indicated that the 
child was homozygous for a deletion of a fragment of chromosome 12 of more than 400 kb encompassing the en-
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tire SLCO1B1 gene, the entire SLCO1B7 gene and exon 
4 to 16 of the SLCO1B3 gene. We also sequenced the 
both parental DNA samples. They turned to be hete-
rozygote for the variation. We thus conclude that the 
mutation is responsible of the phenotype of our 
patient. Taken together, our data confirm  the cli-
nical and laboraty diagnosis of Rotor Syndrom type 
hereditary jaundice in the index patient. His parents 
are asymptomatic heterozygotes for a causative 
mutation for this disorder.

DISCUSSION 
Rotor syndrome is a rare, inherited, autosomal reces-
sive disorder. The SLCO1B1 and  SLCO1B3 genes are 
involved in Rotor syndrome.  Mutations in both genes 
are required for the condition to occur. The SLCO1B1 
and SLCO1B3 genes provide instructions for making 
similar proteins, called organic anion transporting 
polypeptide 1B1 (OATP1B1) and organic anion trans-
porting polypeptide 1B3 (OATP1B3), respectively. They 
transport bilirubin and other compounds from the 
blood into the liver so that they can be cleared from the 
body. In Rotor syndrome, the OATP1B1 and OATP1B3 
proteins are abnormally short; therefore, the bilirubin is 
less efficiently taken up by the liver and removed from 
the body, causing a buildup of bilirubin in the blood 
and urine which results in jaundice and dark urine [1-4]. 
In the present study, the patient was born to consan-
guineous parents and did not report any family history 
of symptoms consistent with the syndrome. Genetic 
analysis showed a homozygous mutation which is res-
ponsible of production of truncated protein and thus 
causes Rotor Syndrome in our patient. This mutation 
was inherited from his parents. Our findings under-
line the impact of consanguinity of the occurrence of 
rare autosomal recessive diseases in populations with 
high consanguinity rates. In this syndrome, jaundice 
begins in infancy. Clinical features of Rotor Syndrome 
include intermittent continuing or recurrent episodes 
of mild jaundice. Bilirubin levels are usually in the range 
of 34 – 85 µmol/l, conjugated bilirubin and the results 
of liver enzymes are mostly normal [5]. Rotor syndrome 
can be diagnosed by measuring urinary coproporhyrin 
excretion, which shows an elevation in the total urina-
ry coproporphyrin level with 65 percent of the urinary 
porphyrins consisting of coproporphyrin I[5,6]. This test 
not only helps in the diagnosis, but also differentiates 
it from Dubin-Johnson syndrome, another rare cause 
of benign hyperbilirubinemia [5]. The noninvasive DNA 
analysis is the method of choice whenever the dia-
gnosis is unclear in subjects with suspected hereditary 
hyperbilirubinimia, no matter the type. Liver biopsy is 
not required to make the diagnosis of Rotor syndrome, 
but if done, liver biopsy in patients with the disease re-
veals normal histology. Liver biopsy may be helpful in 
distinguishing Rotor syndrome for other, more serious 
liver diseases. Since Rotor syndrome is clinically similar 
to Dubin-Johnson syndrome (DJS), it is imperative to 
distinguish between these two conditions, the absence 
of dark melanin-like pigments on liver biopsy distingui-
shes Rotor Syndrome from DJS [7-9]. Rotor syndrome 

is largely a diagnosis of exclusion. It is a benign disease 
that requires no therapy but that should be differen-
tiated from other more serious hepatobiliary diseases. 
The disease is not associated with morbidity or morta-
lity, and life expectancy is not affected [1, 8, 10].

CONCLUSION 
Rotor syndrome is a rare benign condition that re-
quires no specific therapy. Once this diagnosis is 
made, patient must be reassured of its benign nature, 
excellent prognosis and normal life expectancy.
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Fait clinique

Say-Barber-Biesecker-Yong-Simpson syndrome 
(SBBYSS) or Ohdo Blepharophimosis syndrome :

 A first Tunisian case 
 Selmi. I , Azzabi. O, Marmech. E, Khlayfia. Z, Kanzari. J, Ouerda. H, Siala. N 
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ABSTRACT 
KAT6B disorders include Say-Barber-Young-Simpson of Ohdo syndrome (SBBYSS) and genitopatellar syn-
drome (GPS) which are part of a braod phenotypic spectrum with variable expressivity. We described the first 
case of a newborn boy, in whom a molecular study was performed and a heterozygous pathogenic variant 
was detected in the KAT6B (NM_012330.3) by DNA sequence analysis. It was a nonsense variant, c.5146C>T 
(p.(Gln1716*)) and this result confirm the diagnosis of Ohdo syndrome, SBBYSS variant. He had the particularity 
of presenting a complex laryngeal malformation, which has not been described in previous cases.

RÉSUMÉ 
Le syndrome de Say-Barber-Young-Simpson, variante du syndrome d’Ohdo et le syndrome genitopatellaire, 
font partie d’unspectrephénotypique à expression variable des  anomalies dans le gène KAT6B. Nous rapportons 
le cas d’un nouveau-né de sexemasculin, chez qui la biologiemoléculaire a confirmé le diagnostic de syndrome 
du syndrome de Say-Barber-Yong-Simpson. Une mutation non sens, c.5146C>T (p.(Gln1716*) a étédétectée chez 
lui à l’état heterozygote.Notre patient présente la particularitéphénotypiqued’uneanomaliecongénitalecomplexe 
du larynx, qui n’a pas étérapportéeauparavant dans la littérature.

INTRODUCTION
Dr ShozoOhdo from Japan first described a family in which 2 sibs and their cousin had blepharophimosis, pto-
sis, congenital heart defects, intellectual disability and hypoplasic teeth (1). Patients with similar features were 
reported by Young and Simpson, Say and Barber, and Biesecker (2, 3, 4). In 1988, Goldblatt et all described ske-
letal features, mental retardation, genital and renal anomalies, in a 4-year-old boy and named this condition as 
genitopatellar syndrome (GPS) (5). For many years, these conditions have been considered as separate entities 
(6). However, since 2011/2012, we know that Say-Barber-Yong-Simpson syndrome(SBBYSS) and genitopatellar 
syndrome (GPS) are two rare diseases caused by de novo heterozygous sequence variants in KAT6B gene (6).

CASE REPORT
A newborn boy, the first child of healthy but consanguineous parents was admitted in our department because 
of neonatal respiratory distress and multiple congenital anomalies. The patient was born at term, pregnancy was 
complicated by polyhydramnios of unknown aetiology. Birth weight was 3190 g (25th-50th centile), length was 52 
cm (95th centile) and head circumference was 35 cm (50th centile). Facial findings included a round face, blepharo-
phimosis, epicanthus, hypertelorism, low set ears, flat nose with a wide nasal bridge, a long flat philtrum,thin upper 
lip, thin lip vermilion, microretrognathia and cleft palate. He had the aspect of mask-like facies (Fig 1).

            Figure 1 : blepharophimosis, epicanthus, hypertelorism, flat nose with a wide 
          nasal bridge, a long flat philtrum, thin upper lip, thin lip vermilion and 
            microretrognathia / aspect of mask-like facies.
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He was managed by oxygen and antibiotic therapy, 
but he was dependent on oxygen; moreover, we no-
ticed that our patient had a congenital stridor. He had 
a moderate hypotonia. There was scrotal hypoplasia 
and cryptorchidism. The hands showed proximally im-
planted thumbs. At the feet, he had long great toes 
and overlapping and underlapping toes (Fig 2). 

Figure 2 : long great toes and overlapping and un-
derlapping toes.

No abnormalities of hair, ears, anal margin or skins had 
been observed. He was explored by rigid endoscopy 
and showed laryngomalacia with a posterior glottis 
stenosisand redundant supraglottic mucosa. Abdomi-
nal and renal ultrasound showed left pyelic ectasia. Tes-
ticular ultrasound showed left testicle intra-abdominal 
and the right one was in inguinal position. Echocardio-
graphy was normal and transfantanellar ultrasound 
highlighted a septum pellucidum cyst. Karyotype was 
normal (46 XY). He had congenital hypothyroidism and 
thyroid ultrasound was normal. He was operated on for 
his laryngomalacia and kept a tracheotomy. Currently, 
he is 6 months old; he has feeding difficulties with de-
pendence on oxygen, his weight gain is bad and he has 
developmental delay. The diagnosis of Ohdo syndrome 
has been suspected. A molecular study was performed 
and a heterozygous pathogenic variant was detected 
in the KAT6B (NM_012330.3) by DNA sequence ana-
lysis. It was a nonsense variant, c.5146C>T (p.(Gln1716*)) 
and this result confirm the diagnosis of Ohdo syn-
drome, SBBYSS variant caused by a pathogenic variant 
in the KAT6B gene. Family members of the counselee 
may be at an increased risk of having above-men-
tioned autosomal dominant disorder. For each child, 
parent, brother or sister of the counselee, the a priori 
risk is 50% (with complete penetrance). The provision 
of genetic advice to the patient and family members 
may therefore be indicated.

DISCUSSION
KAT6B disorders include genitopatellar syndrome 
(GPS) and Say-Barber-Biesecker-Yong-Simpson syn-
drome variant of Ohdo syndrome (SBBYSS) which are 
part of a broad phenotypic spectrum with variable 
expressivity; individuals presenting with a phenotype 
intermediate between GPS and SBBYSS have been 
reported (7).

The SBBYSS (MIN 603736) variant of Ohdo syndrome 
is a rare multiple congenital anomaly syndrome, which 
is usually diagnosed clinically on the basis of a striking 
facial phenotype (8). Clinical criteria for the diagnosis 
of SBBYSS [White et al 2003] have been expanded by 
the authors to prompt suspicion of SBBYSS. Individuals 
with two major features or one major feature and two 
minor features are likely to have a KAT6B disorder (7). 
Major features were long thumbs or great toes, immo-
bile mask-like face, blepharophimosis, lachrymal duct 
anomalies and patellar hypoplasia or agenesis. Minor 
features were congenital heart defect, dental anoma-
lies, hearing loss, thyroid anomalies, cleft palate, genital 
anomalies, hypotonia and global developmental de-
lay (7). In our patient, there were 3 major features and 
5 minor features. However, he had the particularity of 
presenting a complex laryngeal malformation, which 
has not been described in previous cases. In fact, only 
a few rare cases of laryngomalacia without anatomi-
cal involvement and with spontaneous resolution have 
been reported in the literature; moreover, laryngoma-
lacia was described in a minority of GPS subjects (7). A 
stridor due to laryngomalacia resolved spontaneously, 
was described in one patient from 11, by Verloes et al 
(9) in his study on blepharophimosis mental retardation 
(BMR) syndrome;the diagnosis of Ohdo syndrome was 
proposed in this child. Campeau et al reported that mu-
tations to the last exon, leading to reductions in protein 
levels (haploinsufficiency) lead to an SBBYSS pheno-
type; distal mutations in the last exon, which also give 
SBBYSS phenotype, may thus lead to a similar pheno-
type by a loss-of-function mechanism. Yet, some of 
the facial and digit features of SBBYSS are only seen in 
individuals with the most distal mutations (10). About 
genotype-phenotype correlations, SBBYSs-causing 
pathogenic variants also occur most frequently in exon 
18, but more distally than the GPS-associated variants. 
Recently, predicted loss-of function variants in exons 
3, 7, 11 and 14-17 were reported to be associated with 
SBBYSS phenotype (7). Whereas, most GPS-asso-
ciated pathogenic variants cluster in KAT6B exon 18, 
the last exon, and are predicted to produce truncated 
proteins associated with a gain-of-function mecha-
nism. Consistent with this hypothesis, pathogenic va-
riants associated with more severe GPS phenotypes 
are located more proximally in exon 18 and are predic-
ted to result in a more truncated protein (7). Despite 
these findings, the precise roles of KAT6B in regulating 
gene transcription during development have still to 
be defined. A better understanding of the phenotype 
resulting from KAT6B mutations may lead to insights 
into the molecular roles of KAT6B.

DISCUSSION
The prevalence of KAT6B disorders is not known, 
but is estimated at less than one in a million indi-
viduals. To date, 89 individuals with moleculary 
confirmed KAT6Bdisorders have been reported in 
the literature, including 18 with GPS, 58 with SB-
BYSS, and 13 described as having an intermediate 
phenotype. To our knowledge, our patient repre-
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sents the first case with KAT6B disorders; its clinical 
features agree with the diagnosis of SBBYSS, even 
if he has atypical laryngeal malformations. The dia-
gnosis of SBBYSS was moleculary confirmed and 
prenatal and the provision of genetic counseling at 
risk family members may be indicated.
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Fait clinique

Syndrome de cimeterre chez l’enfant :
étude d’une observation
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RÉSUMÉ 
Le syndrome du cimeterre ou syndrome veino-lobaire de Felson est une pathologie très rare, caractérisée par 
l’association d'anomalies cardio-pulmonaires notamment un retour veineux pulmonaire droit anormal, situé le 
plus souvent dans la veine cave inférieure. Nous rapportons une observation d’un nouveau né de sexe mascu-
lin  qui s’est présenté pour une détresse respiratoire immédiate et modérée. Le diagnostic a été suspecté sur 
la radiographie thoracique et confirmé par la tomodensitométrie qui a mis en évidence une veine pulmonaire 
droite unique se jetant au niveau de la jonction oreillette droite veine cave inférieur associée à une dextrocar-
die. Le pronostic est lié à l’importance du shunt gauche-droit et aux malformations associées.

ABSTRACT  
Scimitar syndrome or Felson veno-lobar syndrome is a very rare pathology, characterized by the association of 
cardiopulmonary anomalies including an abnormal right pulmonary venous return, most often located in the 
inferior vena cava. We present an original observation of a male newborn who presented for immediate and mo-
derate respiratory distress. The diagnosis was suspected on the chest X-ray and confirmed on a CT scan which 
revealed a single right pulmonary vein flowing at the junction of the right atrium inferior vena cava associated 
with dextrocardia. The prognosis is related to the size of the left-right shunt and associated malformations.

Mots clés : Malformation cardiaque – retour veineux pulmonaire anormal –Enfant.

Key-words : Heart defect – abnormal pulmonary venous return- child.

INTRODUCTION  
Le syndrome du cimeterre est une pathologie congénitale rare avec une prévalence estimée à 2/100 000 [1, 2]. 
Classiquement, il est caractérisé par une association d'anomalies cardio-pulmonaires, parmi lesquelles un retour 
veineux pulmonaire droit anormal partiel ou total.Il est associé le plus souvent à d’autres malformations pulmonaires 
surtout droites et des malformations cardiaques [2,3]. Malgré cette définition classique, le syndrome du cimeterre 
reste une entité anatomiquement et cliniquement diversifiée [4]. Un nombre d'anomalies supplémentaires peuvent 
coexister dans le cadre de ce syndrome, notamment une artère systémique anormale résultant de l'aorte, qui ir-
rigue la même zone de poumon drainée par la veine pulmonaire anormale. Des anomalies trachéo-bronchiques et 
également une dextrocardie ont été rapportées [5]. Nous rapportons l’observation d’un nouveau-né hospitalisé 
pour une détresse respiratoire immédiate qui a révélé un syndrome de cimeterre afin d’en rappeler les particularités 
diagnostiques, thérapeutiques et évolutives.

OBSERVATION  
Nous rapportons l’observation d’un nouveau-né de sexe masculin né à terme par césarienne pour défaut 
d’engagement. Poids de naissance = 3,6 Kg, taille =51 cm, PC=35cm, Apgar :8/9. La grossesse était bien suivie 
avec une échographie morphologique normale. Les sérologies TORSCH étaient négatives. Pas d’antécédents 
familiaux notables. L’examen à la naissance a révélé une détresse respiratoire immédiate avec une polypnée 
(FR=65C/min). Saturation d’oxygène (satO2)=95% à l’air ambiant. L’auscultation pulmonaire était asymétrique 
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avec diminution des murmures vésiculaires à droite. 
L’auscultation cardiaque était normale avec FC=120 
bat/min. Le reste de l’examen était sans anomalies. 
La conduite à tenir immédiate était d’hospitaliser le 
nouveau né en réanimation néonatale. Il était mis 
dans une couveuse avec scope, avec mise en place 
d’une sonde gastrique et oxygénation sous hood à 
6l/min d’02 (satO2 = 98% sous oxygène).

 Æ Devant ce tableau clinique, nous avons évo-
qué les diagnostics suivants :
- une infection maternofoetale mais pas d’anamnèse 
infectieuse.
- une malformation pulmonaire droite. 
- une détresse respiratoire transitoire par retard de ré-
sorption de liquide alvéolaire. 
- une insuffisance cardiaque mais l’auscultation car-
diaque était normal.
- un trouble métabolique : glycémie était normale à 
5,6 mmol/l.
Nous avons demandé un bilan infectieux : CRP à H12 
= 4 mg/l,  NFS : Hb= 15gr, GB= 15630 (PNN= 30%, 
Lymphocyte =59%), hémocultures : deux prélève-
ments revenues négatives et ECBU qui était négatif.
La radiographie de thorax de face a montré une dé-
viation latérale droite du médiastin, une ascension 
de la coupole diaphragmatique droite avec présence 
d’une opacité au niveau du cul de sac pleural droit, 
une opacité tubulée près du bord droit du cœur de 
tonalité hydrique rappelant une structure vasculaire 
et une distension pulmonaire gauche probablement 
compensatrice (figure 1).

Figure 1 : Radiographie de thorax de face : opacité tu-
bulée prés du bord droit du cœur de tonalité hydrique.

L’échographie cardiaque a été réalisée à j1 de vie et a 
montré un ventricule gauche non dilatée et de fonc-
tion conservée (FVG= 77%), VD non dilatée, PAP sys-
témique= 23 mmHg, RVPA partiel qui s’ébauche par 
une collatérale dans l’oreillette droite moyennement 
dilatée. L’ETF et échographie abdominale ont été 
faites à la recherche d’autres malformations et qui sont 
revenues normales. 

 Î Devant cet aspect radiologique chez un nou-
veau né ayant une détresse respiratoire inexpliquée, 
nous avons complété par : Un angioscanner thora-
cique qui a objectivé une discrète dilatation des cavi-
tés cardiaques droites sans anomalies septales ni co-
notroncales, une atrésie bronchique lobaire supérieure 
droite, un RVPA du poumon droit avec collecteur vei-
neux s’abouchant au niveau de la jonction OD-VCI ré-
alisant un syndrome de cimeterre, pas d’anomalie du 

retour veineux du côté gauche  et une hypoplasie pul-
monaire droite (figure 2).

Figure 2 : TDM thoracique : aspect en sabre ou en 
“cimeterre” de la veine pulmonaire droite.

Devant l’association de malformation pulmonaire 
droite et le retour veineux pulmonaire anormal partiel 
au niveau de l’oreillette droite le diagnostic de syn-
drome de CIMETERRE a été retenu chez notre patient.
L’évolution de notre malade était marquée par la stabi-
lisation de l’état respiratoire et hémodynamique avec 
sevrage progressif de l’oxygène au bout de 48 heures. 
L’enfant a été mis au sein avec une bonne tolérance 
clinique et il a été mis sortant à J4 de vie.
La surveillance de notre patient était régulière avec 
un contrôle clinique au cabinet tous les mois pendant 
six mois puis tous les trois mois jusqu’à ce jour et un 
contrôle de l’échographie cardiaque tous les six mois.
Actuellement, l’enfant est âgé de 24 mois avec une 
bonne croissance staturo-pondérale. Il a présenté une 
bronchiolite modérée à l’âge de 12 mois qui a été traité 
symptomatiquement en ambulatoire avec une bonne 
évolution. La dernière échographie cardiaque était ré-
alisée à l’âge de 18 mois et a objectivé un ventricule 
gauche non dilaté de fonction normale, une FE à 75%, 
un VD non dilaté, une PAP systémique = 22 mm Hg et 
une OD moyennement dilatée.

DISCUSSION
Le syndrome du CIMETERRE est un groupe complexe 
d’anomalies veino-pulmonaires rares connues égale-
ment sous les termes de « syndrome veino-lobaire 
de Felson » ou« syndrome de Halasz », « syndrome 
pulmonaire à image miroir », « syndrome pulmonaire 
hypo-génétique » et « syndrome broncho-vasculaire 
de la veine cave » [2]. Le nom de ce syndrome revient 
à l'aspect en sabre turc ou « cimeterre» du RVPA droit 
sur la radiographie thoracique de face [1]. Il se carac-
térise par l’association de :
- Drainage veineux incurvé partiel ou entier du 
poumon droit vers la veine cave inférieure.
- Association avec une hypoplasie variable du pou-
mon droit et de l'artère pulmonaire.
- Dextroposition du cœur.
- Apport sanguin systémique anormal au poumon 
homolatéral.
D'autres malformations associées incluent des ano-
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malies septales auriculaires et des collatérales aor-
to-pulmonaires [2]. Son incidence est estimée de 1 à 
3 pour 100 000 naissances vivantes, bien que l'inci-
dence réelle puisse être plus élevée à cause des formes 
asymptomatiques et représente 0,5 a 1% de toutes les 
malformations cardiaques. Il y’a une prédominance fé-
minine avec un ratio femme / homme de 2 à 1. Il se pré-
sente chez 3 à 6% des patients présentant une circu-
lation veineuse pulmonaire anormale partielle [2, 3,4]. 
L’étiopathogénie de ce syndrome n'est pas encore 
élucidé. Chez plusieurs patients avec un retour pulmo-
naire veineux totalement anormal, le locus du gène a 
été localisé sur le chromosome 4q12 [9]. Le syndrome 
du cimeterre a une présentation variable, allant d'un 
patient asymptomatique, à un patient présentant des 
signes d'insuffisance cardiaque congestive et/ou une 
détresse respiratoire. L’association d’un RVPA type 
cimeterre à une séquestration est décrite chez 50% 
des patients ayant ce syndrome [3]. Le plus souvent, la 
séquestration pulmonaire est de type I de Pryce. L’ar-
tère systémique aberrante naît le plus souvent de la 
partie inférieure de l’aorte thoracique descendante ou 
de la partie initiale de l’aorte abdominale [10]. L'expres-
sion clinique dépend de l'importance de l’hypoplasie 
pulmonaire et de la fistule artério-veineuse à travers 
la séquestration [6]. Très souvent le début se fait à la 
période néonatale par une insuffisance cardiaque 
congestive due habituellement à une hypertension 
pulmonaire et une insuffisance respiratoire[4]. La pré-
sentation clinique peut être par un tableau d’infections 
pulmonaires favorisées par la distorsion architecturale 
du poumon hypoplasique comme le cas de Ajmi H et 
al [15]. Dans notre observation, au cours de l’évolution, 
notre patient a présenté un seul épisode de bronchio-
lite simple. Les anomalies cardiaques associées les plus 
fréquentes sont : le défaut septal auriculaire (80%), le 
canal artériel perméable (75%), le défaut septal ventri-
culaire (30%) et la sténose veineuse pulmonaire (20%)  
mais également  la tétralogie de Fallot, l'hypoplasie ou 
la coarctation de la crosse aortique et le syndrome du 
cœur gauche hypoplasique [16]. Les formes cliniques 
du syndrome de cimeterre dépend de l’âge : une 
forme infantile diagnostiquée chez l’enfant générale-
ment avant l’âge de 1 an et une deuxième forme de 
type adulte. La forme pédiatrique est généralement 
corrélée à des comorbidités plus élevées qui incluent 
de multiples malformations congénitales (diaphragme 
accessoire, éventration ou absence partielle du dia-
phragmee : kyste phrénique, poumon en fer à cheval 
et agénésie du péricarde). Elle se complique souvent 
d'une HTAP sévère provoquant une insuffisance car-
diaque congestive et contribuant à une mortalité 
importante [16]. Ces patients sont généralement dia-
gnostiqués dès les premiers mois de vie, devant un 
retard de croissance, une tachypnée et une insuffi-
sance cardiaque donnant le profil d'un patient grave-
ment malade et agité avec un taux de mortalité allant 
jusqu'à 45% [16]. Les patients peuvent présenter des 
infections pulmonaires (en particulier du lobe inférieur 
droit), des bronchectasies et des atteintes pulmonaires 

interstitielles [15,17]. D’où l’originalité de notre observa-
tion de découverte néonatale avec un tableau de dé-
tresse respiratoire modérée sans autres malformations 
associées. La forme adulte a tendance à être moins sé-
vère avec des taux de mortalité plus faibles [9,15]. Le 
tableau clinique se présente soit  en une découverte 
fortuite d'une dilatation inexpliquée du cœur droit, 
soit devant  des infections pulmonaires fréquentes 
prédominantes du côté droit [1, 2, 3]. Le diagnostic 
du syndrome du CIMETERRE est principalement ra-
diologique. La radiographie du thorax montre l'ombre 
de la veine pulmonaire descendante le long du bord 
cardiaque droit sous forme d’une opacité arciforme 
basale droite, allant de la région hilaire jusqu’à la cou-
pole diaphragmatique; un poumon hypoplasique, 
ainsi qu’une dextrocardie. Elle peut également mon-
trer une déviation médiastinale en association avec 
une atélectasie ou une agénésie pulmonaire droite. Le 
scanner thoracique constitue l’examen de référence 
pour l’analyse morphologique du parenchyme pulmo-
naire, de l’arbre bronchique, de l’anatomie vasculaire 
pulmonaire et systémique. A coté du retour veineux 
anormal fréquemment vers la veine cave inférieur (ré-
alisant l’aspect de la veine Cimeterre, cette dénomi-
nation se réfère au sabre turc à forme incurvée illus-
tré ci-dessous (figure 3)), vers la veine cave supérieure 
ou l’atrium droit. Il  permet aussi de montrere d’autres 
malformations cardiaques à l’instar de communication 
inter auriculaire ou ventriculaire, une dextro-position 
cardiaque, la coarctation de l’aorte, la tétralogie de Fal-
lot, les séquestrations pulmonaires. Ces anomales sont 
plus fréquentes à la période néonatale. D’autres mal-
formations viscérales sont possibles touchant le pou-
mon (hypoplasie pulmonaire droite) ou le diaphragme 
(hernie de Bochdalek) [5,18] (figure 3). Ainsi l’angiscan-
ner thoracique nous permet une étude anatomique et 
morphologique  détailler permettons ainsi une meil-
leur prise en charge.

Figure 3 : Coupe tomodensitométrique en reconstruc-
tion sagittale après injection du produit de contraste, 
objectivant une veine pulmonaire droite unique qui se 
jette dans l’oreillette droite. On note l’aspect en sabre 
ou en “cimeterre” de la veine pulmonaire droite.

L‘échocardiographie aide à délimiter la veine cimeterre 
et de visualiser tout apport artériel systémique au 
poumon droit avec cotation de l’importance du shunt, 
en mesurant le débit dans le tronc de l’artère pulmo-
naire et le débit du cœur gauche,  mais dans 33% 
des cas, elle peut méconnaitre le diagnostic [16,17]. 
Le cathétérisme cardiaque et l’angiographie sont 
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les méthodes diagnostiques pour confirmer le dia-
gnostic du syndrome du cimeterre mais ne sont pas 
toujours nécessaires [11]. Ils fournissent des informa-
tions sur la résistance vasculaire pulmonaire, le degré 
du shunt  gauche droite, la clarification de l'anatomie 
exacte avec le cours précis de la veine anormale, le de-
gré d'hypertension pulmonaire, l'anatomie artérielle 
pulmonaire, les anomalies cardiaques associées et 
peuvent démontrer des artères systémiques supplé-
mentaires collatérales de l'aorte thoraco-abdominale 
au poumon [2, 3,5]. La prise en charge du syndrome du 
CIMETERRE repose toujours sur une approche multi-
disciplinaire. Pour la forme néonatale/pédiatrique qui 
a tendance à présenter des signes d'insuffisance car-
diaque, un traitement médical doit être démarré rapi-
dement, permettant au patient de grandir jusqu'à ce 
que d'autres interventions soient nécessaires [18]. Une 
approche par cathétérisme pendant l'angiographie 
consiste à effacer les artères systémiques anormales 
de l'aorte au poumon droit. Cela permettra l'améliora-
tion clinique en réduisant la quantité du shunt et en 
diminuant les pressions artérielles pulmonaires. Ce-
pendant, cela peut ne pas fonctionner si le patient pré-
sente des anomalies cardiaques associées, nécessitant 
une intervention chirurgicale précoce [8,9]. La forme 
adulte nécessite une intervention chirurgicale chez les 
patients symptomatiques ou lorsque le rapport débit 
pulmonaire/systémique est supérieur à 1,5 chez les pa-
tients asymptomatiques. Le traitement chirurgical est 
réalisable en réséquant le poumon drainé par la veine 
cimeterre anormale ou par une méthode corrective 
avec un réacheminement du flux [1, 4]. Les méthodes 
de pontage cardio-pulmonaire qui ont été utilisées 
comprennent une anastomose directe de la veine ci-
meterre à l'arrière de l'oreillette gauche lorsque le sep-
tum auriculaire est intact, ou la division et la réimplan-
tation de la veine pulmonaire anormale dans l'oreillette 
droite avec un débit dérouté à travers un TSA existant 
ou créé dans l'oreillette gauche [14,15]. Si la sténose 
survient comme complication, une dilatation avec un 
ballon percutané peut être réalisée, avec une bonne 
amélioration hémodynamique et symptomatique [3]. 
D'autres techniques utilisent une greffe de Dacron de 
14 mm comme conduit extracardiaque entre la veine 
cimeterre et l'oreillette gauche, ou comme un conduit 
intra-auriculaire entre la veine pulmonaire anormale et 
un TSA élargi [10]. Cependant, la perméabilité à long 
terme des greffons en position veineuse n'est pas 
claire, et certains médecins utilisent un traitement an-
ticoagulant pour tenter de maximiser la perméabilité 
[2,10, 14]. La lobectomie ou la pneumonectomie n'est 
indiquée que chez un patient présentant des infec-
tions récurrentes, une bronchectasie diffuse, une hé-
moptysie persistante ou une hypoplasie marquée du 
poumon droit [2, 3, 6]. Historiquement, le pronostic 
était sombre pour la forme infantile. De nos jours, avec 
un diagnostic précoce et une stratégie chirurgicale 
planifié, les résultats ont tendance à s’améliorer avec 
un faible taux de morbidité et de mortalité après une 
chirurgie corrective [2]. La chirurgie est marquée par 

une incidence élevée d'obstruction veineuse pulmo-
naire postopératoire et une perfusion diminuée du 
poumon droit. L'incidence de complications postopé-
ratoires, de mortalité et de nécessité de réintervention 
augmente avec la présence d’HTAP et de lésions as-
sociées [2]. 

CONCLUSION 
Notre travail rapporte une observation originale d’un 
nouveau né admis pour prise en charge d’une détresse 
respiratoire immédiate et modérée dont l’étiologie 
était le syndrome de Cimeterre qui est une entité très 
rare et dont la présentation clinique habituelle à cet 
âge est habituellement très bruyante. 
En effet la forme pédiatrique qui est de révélation pré-
coce, soit par la gravité de malformations associées, 
ou par les complications hémodynamiques et infec-
tieuses. L’originalité de ce travail réside dans la rapidité 
du diagnostic malgré un tableau clinique simple avec 
absence de malformations associés et des complica-
tions hémodynamiques. Concernons l’évolution, notre 
patient est actuellement asymptomatique sur le plan 
hémodynamique et infectieux avec un développe-
ment staturo-pondéral correct pour l’âge.
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Fait clinique

Granulome eosinophile de la face : 
A propos d’une observation

Eosinophilic granuloma of the face : Case report
Akkari.A (1) , Denguezli.M (1) , Damak.I (1)

(1) Service de dermatologie CHU Farhat Hached Sousse 

RÉSUMÉ 
L’histiocytose langerhansienne est une affection rare en pédiatrie. Elle a un spectre clinique très divers, al-
lant du simple granulome éosinophile à la forme grave multi viscérale.

Observation
Nous rapportons une observation de granulome éosinophile chez un adolescent de 18 ans révélé par une 
tuméfaction sous orbitaire gauche. Le bilan radiologique réalisé a évoqué le diagnostic. La confirmation a 
été anatomopathologique. L’évolution a été spontanément favorable avec un recul de 7 ans.

Conclusion
le granulome éosinophile est affection rare en pédiatrie, généralement il est solitaire et peut se localiser à 
n’importe quel os principalement le crane .L ‘évolution se fait dans la plupart des cas vers la guérison spon-
tanée.

ABSTRACT
Langerhans cell histiocytose is a rare condition in childhood. It presents in different ways ranging from a 
single bony disease to a multisystemic disease involving vital organs.

Case Report
we report a case of eosinophilic granuloma in an eighteen year old boy revealed with left suborbital swelling . 
The diagnosis was evocated on radiological findings and confirmed by histologic aspects. After a period of 
7 years, this child is in total spontaneous remission.

Conclusion
The eosinophilic granuloma is a rare condition in childhood ,usually the most commun localisation is the skull .
The otcome is often favorable.

Mots clés : histiocytose langerhansienne, granulome éosinophile, tuméfaction.
Keywords : histiocytosis ,Langerhans cell ,eosinophilic granuloma ,swelling

INTRODUCTION  
L’histiocytose langerhansienne ou histiocytose à cellules de Langerhans (HCL), autrefois appelée histiocy-
tose X, est définie par la prolifération clonale de cellules dendritiques de Langerhans. Ces cellules renfer-
ment des granules de Birbeck en intra cytoplasmique et présentent à leur surface les marqueurs antigé-
niques CD1a  et la protéine S100. Il s’agit d’une affection rare en pédiatrie. 

Elle a  été assimilée à une affection tumorale à malignité atténuée, mais actuellement elle est reconnue 
comme un processus réactionnel de cause indéterminée [1-2]. Les organes les plus touchés sont par ordre 
de fréquence l’os, la peau, les ganglions lymphatiques, la moelle osseuse, les poumons, l’axe hypothala-
mohypophysaire, la rate et le foie [3-4]. Son pronostic est lié à l’atteinte viscérale, à l’âge et à la nature des 
lésions. Le granulome éosinophile reste une entité rare chez l’enfant, il a été défini pour la première fois en 
1940 par Lichtenstein et Jaffer comme une dystrophie osseuse pseudo tumorale bénigne.

METHODE  
Nous rapportons une observation de granulome éosinophile chez un adolescent de localisation assez parti-
culière, ces circonstances de découverte ces moyens diagnostic et thérapeutique ainsi que l’évolution.
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OBSERVATION  
Un jeune garçon ,âgé de dix huit  ans ,sans antécé-
dents pathologiques a présenté une douleur au ni-
veau de la région temporale gauche au mois de juillet 
2013 suivie de l’apparition d’une tuméfaction bleuâtre 
et douloureuse en sous orbitaire et la joue gauche 
augmentant rapidement de taille.

Figure 1 : tuméfaction sous orbitaire gauche 

A l’interrogatoire ,pas d’autres plaintes fonctionnelles 
et sans altération de l’état général .A l’examen clinique 
présence d’une tuméfaction bleuâtre douloureuse de 
3 cm  de grand axe ovalaire en regard de l’os zygoma-
tique gauche , présence d’une adénopathie centimé-
trique sous angulomaxillaire mobile et douloureuse 
absence d’hépato splénomégalie , pas d’autres adé-
nopathies  examen neurologique et dermatologique 
sans anomalies .Une tomodensitométrie du massif 
facial a été demandé ,montrant une formation tis-
sulaire sous cutanée en regard de l’os zygomatique 
gauche de 2*2.5 cm , rehaussant de façon hétérogène 
après injection du produit du contraste responsable 
d’une lyse circonférentielle à bords réguliers de toute 
l’épaisseur de l’os sous jacent en faveur d’une atteinte 
histiocytaire .Une biopsie de la tuméfaction a été ré-
alisé concluant à un granulome éosinophile . Un bilan 
d’extension a été pratiqué .la scintigraphie osseuse a 
montré une hyperfixation  uniquement au niveau de 
l’os zygomatique gauche .

Figure 2 : scanner du massif facial montrant une lyse 
de l’os zygomatique .

Figure 3 : scintigraphie osseuse montrant une hyper-
fixation au niveau de l’os zygomatique gauche.

le diagnostic d’Histiocytose Langerhansienne de type 
granulome eosinophile a été retenu .La conduite à te-
nir était l’abstension thérapeutique ,soins locaux et la 
surveillance .Actuellement , le recul est de 7  ans avec 
un examen clinique et radiologique satisfaisant.  

DISCUSSION  
Le granulome éosinophile des os, appelé ainsi en 
raison de l’imprégnation éosinophile, il est l’expres-
sion la plus fréquente et la plus bénigne des his-
tiocytoses. Il touche surtout l’enfant entre trois et 
dix ans, une prédominance masculine  est retrou-
vée dans la littérature. La localisation osseuse est 
la plus fréquente. Par ordre de fréquence décrois-
sante, on rencontre des granulomes éosinophiles 
au niveau des os plats (42 %), de la mandibule et 
de la mastoïde (8 %), des côtes (13 %) des os longs 
(24 %) et du rachis (10 %)[5] . L’atteinte des petits os 
est exceptionnelle. La symptomatologie clinique du 
granulome éosinophile est assez univoque. Il s’agit 
le plus souvent d’une douleur persistante non amé-
liorée par le traitement symptomatique habituel. 
Lorsqu’il s’agit d’une localisation superficielle, il se 
manifeste par une tuméfaction dure et immobile ou 
au contraire mobile, mollasse et très souvent dou-
loureuse. Lorsque les parties molles sont envahies, 
elles prennent parfois un aspect inflammatoire qui 
égare le diagnostic [6]. Parfois, une fracture pa-
thologique peut révéler le diagnostic. Enfin, il peut 
s’agir d’une découverte d’examen radiologique 
systématique. À côté des manifestations cliniques 
précitées, certaines localisations de granulome éo-
sinophile peuvent être découvertes à l’occasion de  
Complications : exophtalmie , mastoïdite ou paraly-
sie faciale en cas d’atteinte de l’os temporal, chutes 
des dents en cas d’atteinte mandibulaire, torticolis 
ou compression médullaire en cas d’atteinte verté-
brale .La particularité pour notre observation que le 
granulome éosinophile a été révélé par une tumé-
faction sous orbitaire , le diagnostic a été orienté 
par l’aspect radiologique . la confirmation reste ana-
tomopathologique : présence de cellules de grande 
taille comportant un noyau excentré, réniforme 
ou en grain de café ; elles sont souvent associées, 
au sein des lésions, à des cellules inflammatoires : 
des lymphocytes, des cellules macrophages poly-
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nucléaires et surtout des polynucléaires éosino-
philes. Le pronostic du granulome éosinophile est 
bon ; en effet, la lésion évolue la plupart du temps 
vers la guérison, soit sous l’effet du traitement, soit 
spontanément [7]. Le pronostic est plus sévère en 
cas de survenue avant l’âge de trois ans et en par-
ticulier chez le nourrisson, ou en cas de localisation 
crânienne unique chez le petit enfant, ou en cas de 
localisations osseuses multiples.
L’évolution du granulome éosinophile est généra-
lement bénigne et nécessite une prise en charge li-
mitée. Lorsque l’atteinte osseuse est unique ou peu 
disséminée, comme c’était le cas de notre patient, 
aucun traitement n’est généralement nécessaire. Si 
présence de lésions osseuses multiples un traite-
ment systémique est souhaitable corticothérapie, 
chimiothérapie, la radiothérapie est moins souvent 
utilisée, un traitement chirurgical est parfois indis-
pensable[8]  . La surveillance clinique et radiologique 
du granulome éosinophile devra s’orienter vers le 
dépistage des nouvelles localisations osseuses.

CONCLUSION  
Le granulome éosinophile est affection rare en pé-
diatrie, généralement il est solitaire et peut se loca-
liser à n’importe quel os principalement le crane.
L‘évolution se fait dans la plupart des cas vers la
guérison spontanée.
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Lu pour vous

Comparison of snakebite cases in children and adults
Missaoui.N, Ben.Abdelkrim.R, Mazigh.S, Boukhthir.S

Université Tunis El Manar, Faculté de Médecine de Tunis, Service de médecine infantile C ,Hôpital 
d'enfant Béchir Hamza ,Tunis, Tunisie 

Comparison of snakebite cases in children and adults est un article qui a été rédigé par Tekin.R et ses 
collaborateurs et a été publié en 2015 dans la revue European Review for Medical and Pharmacological 
Sciences (Eur Rev Med Pharmacol Sci. 2015;19(14):2711-16.

Les morsures  de serpents constituent un problème mondial de  santé avec 3 millions de morsure et 
150000 décès par an. Le pronostic de la morsure dépend de la facilité d'accès au soin et de la précocité 
de la prise en charge.

L'objectif de cette étude était de comparer les caractéristiques épidémiologiques, cliniques, biologiques 
et évolutives de la population pédiatrique et de la population adulte.

Il s'agissait d'une étude rétrospective ayant inclus les patients hospitalisés pour morsure de serpent entre 
Juillet 1999 et Décembre 2012. Il s'agissait de 123 enfants et 167 adultes. Le pic d'incidence annuelle a eu 
lieu au mois de Juin et 99% des morsures entre Avril et Novembre et principalement pendant la journée 
(entre 6 heures et 18 heures). Les membres inférieurs étaient les plus touchés dans 78,9% et 63,5% des 
cas chez les enfants et les adultes respectivement. 

L'âge moyen était de 10± 3,2 ans dans la population pédiatrique contre 34,5± 17,2 dans la population 
adulte. Le sex ration (H/F) était de 1,8 parmi les enfants et 1,2 parmi les adultes. 

Les signes locaux les plus fréquemment retrouvés étaient l'œdème, les ecchymoses et les lésions vésicu-
leuses. L'envenimation était modérée chez 56,9% des enfants et 63,5% des adultes. Les formes sévères 
étaient deux fois plus fréquentes dans la population pédiatrique (34,1% contre 17,4%) mais la différence 
n'était pas significative. 

Les manifestations cliniques des deux populations sont résumées dans le tableau1.

Tableau 1 : Les manifestations cliniques de l'envenimation vipérine selon la population

Adultes
n(%)

Enfants
n(%)

p

Œdème
Ecchymoses
Vésicules
Nécrose
Hypotension
Tachycardie
Dyspnée
Sueurs
Modifications ECG

143 (85,6)
42 (25,3)
31 (18,6)
16 (9,6)
19 (11,4)
23 (13,8)
4 (2,4)
5 (3)
1 (0,6)

120 (97,6)
93 (75,6)
30 (24,4)
36 (29,3)
27 (22)
30 (24,4)
27 (22)
27 (22)
8 (6,5)

0,001
<0,001
0,229
<0,001
0,015
0,021
<0,001
<0,001
0,005
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Sur le plan biologique, l'hyperleucocytose était l'anomalie la plus fréquente dans les deux groupes. Le 
taux de plaquettes était plus bas chez les adultes, une thrombopénie a été retrouvée chez 73 parmi eux 
(43,1%). Le taux de prothrombine était plus bas chez les enfants (p=0,001) tandis que les LDH et les CPK 
étaient plus élevés (p= 0,002 et 0,877 respectivement). Cette étude a objectivé une baisse significative 
du taux d'hémoglobine de 13,76 ± 2,14 g/dL au premier jour d'hospitalisation à 11,07 ± 2,39 g/dL au 5ème  
jour (p<0,001).

Quarante et un enfant (33,3%) ont eu des complications contre 13 adultes (7,8%). La différence était 
significative. La complication la plus fréquente était l'œdème aigu du poumon chez 41 enfants (33,3%). 
Cinq adultes (3%) avaient présenté un  syndrome des loges. Les autres complications enregistrées chez 
les adultes étaient la coagulation intravasculaire disséminée (2,4%), l'anaphylaxie (1,2%), l'œdème aigu du 
poumon (1,2%) et la cellulite (0,6%).

Sur le plan thérapeutique, une immobilisation du membre a été faite chez 89 patients (30,7%) pour préve-
nir le syndrome des loges. Tous les enfants ont reçu une antibioprophylaxie tandis que 62 adultes (37,1%) 
ont reçu une antibiothérapie pour surinfection cutanée. Les cinq adultes ayant présenté un syndrome des 
loges ont eu une fasciotomie sans complication. 

Tous les enfants ont reçu une dose de sérum antivipérin. Parmi les adultes, soixante sept (40,1%) ont reçu 
une dose de sérum antivipérin, soixante trois (37,7%) ont reçu deux doses, trente six (21,6%) ont reçu trois 
doses et un seul patient a reçu quatre doses. Parmi ces patients, deux ont présenté une réaction aller-
gique au sérum antivipérin.

Dans cette série, le décès a été rapporté respectivement chez un enfant et un adulte .
À travers cette étude, les auteurs ont décrit une incidence élevée (33%) de l'œdème aigu du poumon au 
sein de la population pédiatrique. Cela  est expliqué par un retard de consultation et par une plus im-
portante fréquence des formes sévères chez l'enfant à type  de complication comme l'œdème aigu du 
poumon. 

Les auteurs recommandent la réalisation d'un bilan minimal comportant  une numération formule san-
guine avec un taux de plaquettes, un ionogramme, urée sanguine, dosage du fibrinogène et du  taux de 
prothrombine. Les auteurs ont également objectivé une baisse différée (après 5 jours) du taux d'hémo-
globine d'où la nécessité du contrôle de la numération formule sanguine. 
Au vu des résultats de cette étude et de la bibliographie, les auteurs recommandent que la prise en 
charge des envenimations vipérines repose sur le sérum antivipérin, la surélévation du membre et le trai-
tement de la douleur et de l'hémorragie. L'indication du sérum antivipérin ainsi que la dose dépendra de 
la gravité de l'envenimation et de sa localisation. 

Les auteurs ne recommandent pas la prescription systématique d'une antibioprophylaxie. Ils justifient 
cela par le faible risque de surinfection bactérienne de la morsure et par le fait que les signes inflamma-
toires locaux secondaires à l'envenimation sont souvent pris à tort comme des signes de surinfection 
bactérienne. La prescription d'une antibiothérapie devrait être discutée chez les patients présentant une 
fièvre avec nécrose locale ou un abcès, une hyperleucocytose et une augmentation du taux de la protéine 
C réactive.

La prévention du tétanos doit être réservée aux sujets dont la vaccination est incomplète ou douteuse. 
Les auteurs soulignent la nécessité d'études  randomisées comparatives afin de déterminer l'efficacité de 
l'antibioprophylaxie et l'intérêt de l'administration du sérum antivipérin.
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Figure 2 : Reconstruction scannographique abdomi-
no-thoracique dans le plan frontal.

Figure 3 : Coupe axiale abdominale.

Devant ce tableau de dyspnée trainante depuis 3 mois 
chez un enfant de 12 ans avec syndrome inflammatoire 
et masse radiologique quels sont vos hypothèses dia-
gnostiques ?

CAS CLINIQUE : 
Un garçon âgé de 12 ans, issu de parents non consan-
guins et originaire d’une zone rurale de Sousse, 
consulte pour dyspnée. 
Il a 2 sœurs en bon état de santé apparente et un 
frère opéré à l’âge de 2 ans pour une malformation 
kystique pariétale axillaire. Il n’avait pas d’antécédents 
personnels de pathologies chroniques.
Il se plaignait d’une dyspnée, de toux grasse, de dou-
leur thoracique latéralisée avec altération de l’état gé-
néral dans un contexte de fièvre non chiffrée. Cette 
symptomatologie évoluait depuis 3mois. Il rapportait 
un seul épisode d’hémoptysie de faible abondance 2 
semaines auparavant. L’examen clinique a révélé une 
perte pondérale de 4 kg, un état subfébrile à 37.9°C, 
une dysphonie, une polypnée à 40C/mn, une SatO2à 
98% à l’air ambiant. L’auscultation pulmonaire a trou-
vé une diminution du murmure vésiculaire à gauche et 
le reste de l’examen était sans anomalies. Une radio-
graphie thoracique de face a été demandée (figure1). 

Figure 1 : Radiographie thoracique de face a la bio-
logie, nous avons trouvé un syndrome inflammatoire 
biologique.

A la biologie, nous avons trouvé un syndrome inflam-
matoire biologique.
Nous avons complété les explorations par une tomo-
densitométrie thoracique avec injection du produit de 
contraste (PDC) (figure 2 et 3).

Cas du jour

Dyspnée trainante chez l’enfant : 
Quel diagnostic ?

Rejeb. M (1, 2), Kebaili. R (1, 2) , Soyah. N (1, 2) , Suissi. F (2, 3), Cherif. T (2, 3) ,
 Tilouche. S (1, 2),  Tej. A (1, 2), Ghorbel. S (1, 2), Jerbi. S (2, 3),  Bouguila. J (1, 2),

Boughammoura. L (1, 2)

( 1 )  Service de Pédiatrie, CHU Farhat Hached, Sousse, Tunisie
( 2 ) Faculté de Médecine de Sousse, Université de Sousse

( 3 ) Service de Chirurgie cardiovasculaire et thoracique, CHU Sahloul, Sousse, Tunisie
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Nous avons complété par une tomodensitométrie tho-
racique avec injection du produit de contraste (PDC) 
(figure 2, 3) qui a montré une volumineuse formation 
liquidienne kystique à paroi fine rehaussée après injec-
tion du PDC siège d’une fissuration apicale, au dépends 
du lobe supérieur gauche (LSG) mesurant 8x10x14 cm. 
Elle comprimait totalement la bronche souche lobaire 
supérieur gauche induisant une atélectasie passive du 
LSG. Elle était responsable d’une déviation du médias-
tin à droite. Une coupe axiale abdominale a montré 
deux lésions kystiques des segments II et VII du foie 
mesurant respectivement 7 x 7 cm et 1.1x 1.2 cm.

Figure 2 : Reconstruction scannographique abdomi-
no-thoracique dans le plan frontal montrant une vo-
lumineuse formation liquidienne kystique à paroi fine 
rehaussée après injection du PDC siège d’une fissu-
ration apicale, au dépends du LSG Elle comprime to-
talement la bronche souche lobaire supérieur gauche 
induisant une atélectasie passive du LSG.

Figure 3 : Coupe axiale abdominale montrant deux 
lésions kystiques des segments II et VII du foie.

CAS CLINIQUE :
Un garçon âgé de 12 ans, sans antécédents patho-
logiques notables, originaire d’une zone rurale de 
Sousse, consulte pour dyspnée évoluant depuis 
3mois. Il a présenté récemment une altération de 
l’état général associée avec une et un épisode d’hé-
moptysie de faible abondance. L’examen clinique a 
révélé une perte pondérale de 4 kg, un état subfébrile 
à 37.9°C, une dysphonie, une polypnée à 40C/mn, une 
SatO2à 98% à l’air ambiant. L’auscultation pulmonaire 
a trouvé une diminution des murmures vésiculaires à 
gauche et le reste de l’examen était sans anomalies. 
Une radiographie thoracique de face a été faite (fi-
gure1) et a montré une opacité de tonalité hydrique 
occupant les 2/3 supérieurs de l’hémi champs pulmo-
naire gauche refoulant le médiastin supérieur.

Figure 1 : Radiographie thoracique de face mon-
trant une opacité de tonalité hydrique homogène 
arrondie occupant les 2/3 supérieurs de l’hémi 
champ gauche refoulant le médiastin supérieur.

Devant le tableau clinique de dyspnée trainante depuis 
3mois associée à une altération de l’état général et une 
fièvre avec un syndrome inflammatoire biologique et 
l’aspect radiographique sus décrit nous avons évoqué :

1- Kyste hydatique pulmonaire compliqué
2- Abcès pulmonaire
3- Tuberculose bronchopulmonaire (un tuberculome)
4- Séquestration pulmonaire
5- Kyste bronchogénique
6- Tumeur solide ou lymphome pulmonaire
7- Lymphangiome kystique pulmonaire

Cas du jour

Kyste hydatique pulmonaire compliqué chez l’enfant 
Complicated hydatid cysts of the lung

Rejeb. M (1, 2), Kebaili. R (1, 2) , Soyah. N (1, 2) , Suissi. F (2, 3), Cherif. T (2, 3) ,
 Tilouche. S (1, 2),  Tej. A (1, 2), Ghorbel. S (1, 2), Jerbi. S (2, 3),  Bouguila. J (1, 2),

Boughammoura. L (1, 2)

( 1 )  Service de Pédiatrie, CHU Farhat Hached, Sousse, Tunisie
( 2 ) Faculté de Médecine de Sousse, Université de Sousse

( 3 ) Service de Chirurgie cardiovasculaire et thoracique, CHU Sahloul, Sousse, Tunisie
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Diagnostic retenu :
Il s’agit d’un kyste hydatique pulmonaire compliqué 
d’une fissuration avec surinfection et de compres-
sion des structures avoisinantes avec métastase 
hépatique multiple non compliquée chez un enfant 
de 12 ans.

Conduite à tenir et évolution :
Après le conditionnement du malade, il a été mis 
sous Albendazol et antibiothérapie en IV (cefo-
taxime, métronidazole et gentamicine). Le len-
demain, il a bénéficié d’une cure chirurgicale de 
son kyste pulmonaire avec des suites opératoires 
simples. En effet, à travers une thoracotomie pos-
téro-latérale gauche, il a eu un traitement conser-
vateur du kyste avec le traitement de la cavité 
résiduelle par capitonnage et mise d’un drain tho-
racique lequel a été enlevé à J10 postopératoire. 
A J15 postopératoire, le malade a été mis sortant 
et référé à la chirurgie générale pour éventuel cure 
chirurgicale des kystes hépatiques.

DISCUSSION :
Le kyste hydatique est une anthropozoonose cos-
mopolite sévissant aux milieux d’élevage. Le kyste 
hydatique dont la localisation préférentielle est 
hépatique pour l’adulte et pulmonaire pour l’enfant, 
résulte de la transformation kystique de la forme 
larvaire du parasite. Le développement du kyste est 
lent, le plus souvent asymptomatique, ne permet-
tant généralement qu’un diagnostic tardif [1,2].
L’hydatidose est une maladie encore endémique 
qui constitue un problème de santé publique dans 
notre pays avec un taux d’incidence  annuelle le plus 
élevé au bassin méditerranéen à 15/100000 habi-
tants [1]. 

Il s’agit d’une pathologie bénigne mais grave par 
ses complications mécaniques, infectieuses ou 
métastatiques. En effet, la rupture du kyste peut 
être partielle (une fissuration) ou complète dans 
les bronches (80%) ou dans la plèvre (7%) ou plus 
rarement dans le péricarde [3,4]. La surinfection 
représente la complication la plus fréquente de la 
rupture variant de 30 à 90% selon les études [3,4]. 
La symptomatologie du KHP, en dehors de toute 
complication reste relativement latente et peu 
bruyante.

L’apparition de quelques signes fonctionnels atti-
rant l’attention vers l’appareil respiratoire (douleur 
thoracique, toux, dyspnée, hémoptysie…), associés 
ou non à des manifestations allergiques ou à des 
signes généraux (fièvre, asthénie…), constituent un 
bon signe d’orientation vers une atteinte pulmo-
naire mais sans préciser la nature [4]. Pour notre pa-
tient, c’était les  signes respiratoires trainants non 
spécifiques associés à l’altération de l’état général 
qui ont orienté vers ce diagnostic.L’imagerie joue un 
rôle important dans le diagnostic et le bilan d’exten-
sion. Le KHP peut prendre différents aspects radio-
logiques selon le stade évolutif. 

Le KHP sain est uni vésiculaire, de volume variable. 
A la TDM thoracique, on retrouve une masse liqui-
dienne, de densité hydrique, bien limitée à paroi 
lisse et régulière [4]. Le KH fissuré prend l’aspect 
de pneumo kyste avec un croissant gazeux au 
pôle supérieur du kyste. Rompu, il prend l’aspect 
d’une image hydro-aérique avec soit un aspect en 
double arc soit un aspect de membrane flottante. 
Six stades évolutifs peuvent être décrits en TDM 
thoracique allant du kyste simple stade I au kyste 
d’aspect séquellaire stade VI [4].

Un volumineux KH peut comprimer les structures 
avoisinantes et ainsi, refouler le médiastin ou la cou-
pole diaphragmatique. Il peut également être res-
ponsable de trouble de ventilation par compression 
des bronches [4]. Pour notre patient, le diagnostic a 
été porté devant plusieurs arguments ; notamment 
l’origine rurale, les signes fonctionnels et physiques 
(AEG, fièvre prolongée, dyspnée et toux…) associés 
aux signes radiologiques à savoir l’aspect en boule 
de canon à la radiographie thoracique. La TDM tho-
raco-abdominale a montré des signes de compres-
sion, fissuration et surinfection avec la présence de 
deux lésions kystiques hépatiques. La particularité 
de cette observation était la localisation apicale 
gauche vu que le KH est unique dans plus de 2/3 
des cas et il siège préférentiellement dans le lobe 
inférieur droit [4, 5].

Le traitement de référence reste la chirurgie visant 
à éliminer le kyste et au traitement de la cavité ré-
siduelle et des lésions parenchymateuses engen-
drées par le développent du parasite [3]. Ceci était le 
cas de notre patient qui a bénéficié d’un traitement 
conservateur avec traitement de la cavité résiduelle 
avec des suites opératoires simples. Un traitement 
médical par Albendazole est indiqué dans l’hyda-
tidose disséminée où l’exérèse totale des éléments 
parasitaires est incertaine [3].Le volet préventif est 
capital. Il est basé essentiellement sur la coupure du 
cycle parasitaire en traitant les chiens et en détrui-
sant les cadavres de moutons infestés.

CONCLUSION :
Nous avons rapporté cette observation afin de 
mettre en évidence la grande diversité radio-clinique 
du kyste hydatique pulmonaire et de rapporter le cas 
d’une localisation pulmonaire rare mais non excep-
tionnelle, apicale gauche. 
Devant la forte prévalence de l’hydatidose dans les 
pays méditerranéens dont la Tunisie ; la non spéci-
ficité des signes cliniques et la gravité de ses com-
plications, le diagnostic du kyste hydatique doit être 
évoqué et sa prise en charge doit être adaptée sur-
tout chez l’enfant.

Conflit d’intérêt :
Les auteurs déclarent ne pas avoir de conflit d’intérêt 
en relation avec cet article.
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cripts submitted to biomedical journals. Fifth edi-
tion. N Engl J Med 1997; 336 : 309-16).

Jusqu’à six auteurs, ceux-ci doivent être nommé-
ment indiqués. Au delà, seuls les six premiers seront 
cités, suivis de la mention « et al ». La première lettre 
du nom de l’auteur est en majuscule, les autres en 
minuscules

Exemples de références :

Article de périodique classique :

Auteurs. Titre de l’article. Nom de la revue abré-
gé. Année de parution; volume (numéro):page dé-
but-page fin.

[1]     Prat C, Domínguez J, Rodrigo C, Giménez M, 
Azuara M, Jiménez O et al. Elevated serum 
procalcitonin values correlate with renal scarring in 
children with urinary tract infection. Pediatr Infect 
Dis J 442-438:  22  ;2003.

Ouvrage :

Auteur(s). Titre du livre. Numéro de l’édition (à partir de 
la 2nde).Ville: Maison d’édition; Année de publication. 

 [2]   Darlot C. La modélisation de la fonction motrice. 
In : Didier JP, dir. La plasticité de la fonction motrice. 
Paris : Springer-Verlag ; 2009. p. 81-141.

Chapitre issu d’un ouvrage collectif : 

Auteur(s) du chapitre. Titre du chapitre. In: Direc-
teur(s) de la publication, dir. Titre de l’ouvrage. Ville: 
Maison d’édition; Année de publication. p. page dé-
but-page fin du chapitre.

[3]    Delacourt C. Explorations fonctionnelles respiratoires
In : De Blic J, dir. Progrés en Pédiatrie: Pneumologie 
pédiatrique. Rueil-Malmaison : Doin, 2002.p. 54-47.

Conférence de consensus ou une recomman-
dation 

Organisme auteur/éditeur. Titre de la conférence de 
consensus ou de la recommandation. Ville : Orga-
nisme auteur/éditeur; Année de publication. 

[4]    Haute Autorité de Santé. Prise en charge de 
l’ulcère de jambe à prédominance veineuse hors 
pansement. Recommandations pour la pratique 
clinique. Paris : HAS ; 2006.

Référence consultable sous format électro-
nique :

Auteur(s). Titre de l’article. Nom de la revue en abrégé 
[En ligne]. Année Mois [Date de citation] ; volume (nu-
méro) : [Nombre de pages]. Disponible à l’URL : http:// 

[6]    Morse S. Factors in the emergence of infectious 
diseases. Emerge Infect Dis [En ligne]. 1995 Juillet 
[24]  :(1)1;[2010/07/18 pages]. Disponible à l’URL: 
http://www.cdc.gov/ncidod/EID/eid.htm

Tableaux :

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

Illustrations :

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

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

Les articles doivent comporter le minimum d’abré-
viations. Seuls les termes acceptés internationale-
ment peuvent être utilisés. Cette abréviation doit 
apparaitre entre parenthèses après la première uti-
lisation du mot ou de l’expression.

Ethique : 

La revue suit les pratiques internationales relatives 
aux conflits d’intérêts en rapport avec les publica-
tions soumises. Toute soumission de manuscrit doit 
être accompagnée d’une déclaration de conflit d’in-
térêt. 

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

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

 Au cas où il n’existe aucun conflit d’intérêt en lien 
avec l’article soumis, la mention suivante doit être 
ajoutée directement dans le manuscrit : Conflit d’in-
térêt : aucun








