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Pas à Pas 2024

Préface
Dans ce numéro spécial de Perfectionnement en Pédiatrie, figurent les Pas à Pas présentés lors du congrès 2024 de la 
Société française de pédiatrie. Le pédiatre trouvera des conduites à tenir faciles à utiliser en pratique quotidienne, 
accompagnées d’un texte essentiel pour comprendre le déroulement de la démarche proposée.

En cas de suspicion d’ingestion de corps étranger, la radiographie du thorax élargie à l’abdomen guide la décision de 
réaliser une extraction endoscopique, qui sera effectuée en urgence en cas de pile bouton bloquée dans l’œsophage. La 
prise en charge de l’hépatite virale C a été simplifiée chez l’enfant à partir de 3 ans, comme chez l’adulte, par l’effi-
cacité et la sécurité des nouveaux médicaments anti-viraux.
Le pas à pas Malaise du nourrisson décrit les signes de gravité justifiant des manœuvres de réanimation immédiate, les  
critères qui justifient des examens complémentaires et à l’inverse les critères de bas risque qui permettent une prise en 
charge en ambulatoire après une courte période de surveillance.
L’acidose métabolique peut se présenter de façon aigue ou chronique, et nécessite une enquête étiologique reposant en 
premier sur le calcul du trou anionique plasmatique, normal en cas de cause digestive ou urinaire, élevé en cas de cause 
métabolique ou toxique.
En cas de macrocéphalie, l’allure de la courbe de périmètre crânien et l’existence éventuelle de signes neurologiques 
focalisés ou d’hypertension intracrânienne permettront de décider de l’orientation du patient, en urgence ou non, vers 
une imagerie, une consultation spécialisée.
Les critères diagnostiques du purpura rhumatoïde sont détaillés et les modalités de prise en charge en ambulatoire ou 
en hospitalisation sont précisées.
L’urticaire chronique, induit ou d’apparition spontanée, ne nécessite pas de bilan allergologique, mais justifie d’un bilan 
biologique et tests physiques, et d’un traitement de première intention par anti-histaminique.
Les variations isolées du développement génital posent des problèmes complexes, psychologiques et médicaux, qui jus-
tifient le recours dès la maternité à un avis spécialisé.

Thierry LAMIREAU
Unité de gastroentérologie pédiatrique, Hôpital des Enfants,  

place Amélie Raba Léon, 33076 Bordeaux, Cedex, France
Adresse e-mail : thierry.lamireau@chu-bordeaux.fr

Liens d’intérêt
L’auteur déclare de pas avoir de liens d’intérêt.
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Acidose métabolique chez l’enfant
Metabolic acidosis in childrenJ. Bouchereau1, A. De Mul2

1Service et CRMR maladies héréditaires du métabolisme, Hôpital Necker-Enfants malades, Paris, France 
2Service de néphrologie pédiatrique, Hospices civils de Lyon, Lyon, France

Auteur correspondant.
Adresse e-mail : juliette.bouchereau@aphp.fr (J. Bouchereau).

Article validé par : Groupe Francophone de Réanimation et d’Urgences Pédiatriques (GFRUP), Société Française pour 
l’Étude des erreurs Innées du Métabolisme (SFEIM), Société de Néphrologique Pédiatrique (SNP).
Remerciements aux relecteurs : D. Brossier, C. Roulland (GFRUP) ; K. Mention, M. Schiff (SFEIM) ;  J. Bacchetta, O. Boyer 
(SNP).

Acidose métabolique :
pH < 7,35, RA < 20 mmol/L, pCO2 < 35 mmHg

Calcul du trou anionique plasmatique (TAP) (1) :
(Na+ + K+) – (Cl– + HCO3

–)

TAP normal < 20 mmol/L (2)
Acidose hyperchlorémique

TAU < 0 TAU > 0

Calcul du trou anionique urinaire (TAU)
(Na+ + K+ – Cl–)

Réponse rénale adaptée (3)
Perte digestive de bicarbonates

Réponse rénale inadaptée (4)
Acidoses tubulaires

Défaut d’excrétion en H+ (7)
Acidose tubulaire distale classique

de type I
Acidose tubulaire distale 

hyperkaliémique de type IV

Bilan (5) :

PEA

Hypo- ou hyperkaliémie
Hypophosphorémie
BU pour glycosurie
et pH urinaire
Ionogramme urinaire
avec Ca, Ph, créatinine

Échographie rénale :
néphrocalcinose

Bilan en cas de suspicion
de MHM :

Ammoniémie, CPK,
BHC, NFS, TP, facteurs V,
II, VII, X, �brinogène

+ à prélever en aigu : CAAp,
pro�l des acylcarnitines
plasmatiques, CAOu, point
redox (dosage lactate
et pyruvate si
hyperlactatémie)

Perte urinaire de bicarbonates (6)
Acidose tubulaire proximale de type II

GEA
Diarrhées abondantes

TAP augmenté > 20 mmol/L (8)
Accumulation d’un anion indosé

Toxique exogène (aspirine, éthylène glycol…)

Insuf�sance rénale chronique (11)

Abréviations :
AIV : acidurie isovalérique. AMM : acidurie méthylmalonique. AP : acidurie propionique. BHC : bilan hépatique complet. 
BU : bandelette urinaire. Ca : calcium. CAAp : chromatographie des acides aminés plasmatiques. CAOu : chromatographie des acides 
organiques urinaires. CPK : créatine phosphokinase. F1,6BP : fructose-1,6-biphosphatase. MHM : maladie héréditaire du métabolisme. 
NH3 : ammoniémie. PDH : pyruvate déshydrogénase. PEA : potentiels évoqués auditifs. Ph : phosphore. RA : réserve alcaline. 
TAP : trou anionique plasmatique. TAU : trou anionique urinaire.

Acidocétose diabétique

Acidocétose avec toxique endogène (9)
• Acidurie organique (AP, AMM, AIV)
• Dé�cit de cétolyse

Acidose lactique (lactate > 6 mmol/L) (10)
• Secondaire : défaillance d’organe, choc
• Dé�cit β-oxydation des acides gras :

pas de cétose, ± élévation CPK, hyper-NH3,
hypoglycémie

• F1,6BP : hypoglycémie, acidocétose
• Glycogénose I : hypoglycémie
• Dé�cits en PDH
• Maladies mitochondriales

Clinique :
– Situations aiguës : respiration de Kussmaul, asthénie,

déshydratation, troubles de la conscience, instabilité
hémodynamique, association avec syndrome polyuro-
polydipsique

– Tableaux frustes avec signes peu spéci�ques
(retard staturopondéral, teint gris et cireux)

Bilan initial :
– Sang : gaz du sang veineux avec lactate, ionogramme

avec bicarbonates sur échantillon non hémolysé, Ca, Ph,
protides (albumine), urée, créatinine, glycémie capillaire
et veineuse, cétonémie capillaire

– Urines : bandelette urinaire (pH, glycosurie, cétonurie)
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■ Introduction
Une acidose est définie par un pH plasmatique < 7,35 (pH arté-
riel ou veineux). Cette acidose peut être d’origine respiratoire
(pCO2 [capnie] et bicarbonates augmentés) ou métabolique
(bicarbonates/réserve alcaline < 20 mmol/L et pCO2 < 35 mmHg
par compensation respiratoire). Si l’acidose métabolique est
d’installation rapide, elle peut se présenter cliniquement avec
une dyspnée de Kussmaul (respiration ample et rapide liée à la
compensation respiratoire visant à diminuer la capnie) et il faudra 
alors rechercher des signes de gravité : signes de déshydrata-
tion, troubles de conscience, instabilité hémodynamique. Dans
les tableaux frustes, ou d’installation plus lente, les signes seront
aspécifiques (teint gris et cireux, mauvaise prise pondérale, etc.)
avec pour seul signe d’alerte une réserve alcaline basse sur un
ionogramme sanguin non hémolysé. Le bilan initial comporte
des examens simples permettant une première orientation,
sanguins (gaz du sang veineux avec lactate, ionogramme avec
bicarbonates sur échantillon non hémolysé, calcium, phosphore,
protides ± albumine, urée, créatinine, glycémie capillaire et vei-
neuse, cétonémie capillaire) et urinaires (bandelette urinaire pour 
pH, glycosurie et cétonurie).

■ Conduite diagnostique devant une acidose
métabolique chez l’enfant
(1) La première étape pour définir l’origine de l’acidose méta-
bolique est le calcul du trou anionique plasmatique (TAP)
selon la formule [(Na+ + K+) – (Cl– + HCO3

–)], dont la normale
est 16 ± 4 mmol/L. Il représente les anions indosés physio-
logiques (albumine, phosphate, etc.) ou pathologiques (lactate,
corps cétoniques, autres acides organiques endogènes ou exo-
gènes, etc.).

Acidose métabolique à trou anionique plasmatique normal

(2) Si le TAP est non augmenté (< 20 mmol/L), l’acidose est
hyperchlorémique et il faut calculer le trou anionique urinaire
(TAU = Na+ + K+ – Cl–). Ce TAU permet d’évaluer l’ammoniurie,
non réalisée en routine : en cas de charge acide, le rein doit nor-
malement s’adapter à cette acidose et donc augmenter l’excré-
tion urinaire de H+ sous la forme de NH4

+ ; les cations indosés 
augmentent et le trou anionique urinaire devient alors négatif. Le 
calcul du TAU permet donc d’évaluer si la réponse rénale est 
adaptée ou non.
(3) Si TAP non augmenté avec TAU négatif, l’ammoniurie est
augmentée, la réponse rénale est adaptée. Il s’agit le plus sou-
vent d’une perte de bicarbonates d’origine extrarénale (digestive : 
diarrhées sur gastro-entérite, situation fréquente, contexte cli-
nique évocateur). Chez l’enfant hospitalisé, on peut également

retrouver des acidoses hyperchlorémiques en cas de perfusion 
par soluté cristalloïde non balancé.
(4) Si TAP non augmenté avec TAU positif, la réponse rénale
est inadaptée. L’acidose métabolique est d’origine tubulaire :
• elle peut résulter d’un défaut de réabsorption de bicarbonates

au niveau du tubule proximal (pRTA [proximal Renal Tubular 
Acidosis], type II) ;

• elle peut également résulter d’un défaut d’acidification distale
par défaut d’excrétion urinaire en H+ au niveau du canal collec-
teur. La sécrétion de H+ dépend d’une différence de potentiel
membranaire liée à une réabsorption de Na+ et une excrétion
de K+ sous le contrôle de l’aldostérone. Ce défaut d’acidifica-
tion peut donc résulter directement d’un défaut d’excrétion de
H+ (dRTA [distal Renal Tubular Acidosis], type I) mais aussi 
d’un hypoaldostéronisme ou d’une résistance à l’aldostérone
(type IV).

(5) En cas de suspicion d’acidose tubulaire, on recherche des
signes cliniques non spécifiques : teint gris et cireux, retard sta-
turopondéral classiquement précoce, polyurodipsie, épisodes de
déshydratation, rachitisme, lithiases rénales. On recherche la notion 
de consanguinité. La bandelette urinaire, les ionogrammes sanguin
et urinaire ainsi que l’échographie rénale permettent de différencier :
• suspicion d’atteinte proximale, recherche d’autres signes d’in-

suffisance du tubule proximal (tubulopathie proximale complète
de Toni, Debré, Fanconi) : glycosurie massive normo glycémique, 
signes d’hémoconcentration, hypokaliémie, hypophosphatémie
avec phosphaturie, aminoacidurie, hypo-uricémie avec urico-
surie, hypocarnitinémie ;

• suspicion d’atteinte distale : hypokaliémie par activation du
système rénine angiotensine aldostérone, pH urinaire inadapté 
(> 5,5), hypercalciurie et hypocitraturie (pouvant entraîner une
néphrocalcinose et des lithiases à l’échographie rénale). Une
hyperkaliémie est, quant à elle, suggestive d’un hypoaldostéro-
nisme ou d’une résistance à l’aldostérone (type IV).

(6) L’acidose tubulaire proximale peut être isolée (formes
rares de perte de bicarbonate isolée, autosomales dominantes
ou récessives, ou acquises sur certains traitements notamment
antiépileptiques) ou le plus souvent associée à un syndrome de
Fanconi plus ou moins complet. Celui-ci peut être acquis d’ori-
gine toxique (métaux lourds, ifosfamide, acide valproïque ou
antiviraux) ou primitif dont l’étiologie la plus fréquente est la cysti-
nose infantile, suivie d’étiologies plus rares comme : les maladies 
mitochondriales, les maladies d’intoxication endogène (maladie
de Wilson, fructo sémie, galactosémie et tyrosinémie de type I)
ainsi que les anomalies de transcytose des protéines (syndrome
de Dent ou de Lowe) et les rares glycogénoses de Bickel-Fanconi 
(variants bialléliques du gène GLUT2).

(7) L’acidose tubulaire distale de type I est la forme la plus
fréquente d’acidose tubulaire en pédiatrie. Il existe des formes
génétiques autosomiques récessives qui peuvent être associées
à une surdité (potentiels évoqués auditifs à contrôler, mutation de 
la H+-ATPase) ou des formes autosomiques dominantes plus tar-
dives et rares. Elle peut aussi être acquise, le plus souvent dans
le cadre de pathologies systémiques chez l’adulte (lupus systé-
mique, syndrome de Gougerot-Sjögren), se voir dans le cadre
d’uropathies obstructives ou en post-transplantation rénale, ou
encore être d’origine toxique (amphotéricine B, AINS, captopril,
ciclosporine).
Le diagnostic étiologique précis des différentes acidoses tubu-
laires peut nécessiter des explorations métaboliques et géné-
tiques spécifiques, du ressort d’un centre de référence.

Acidose métabolique à trou anionique plasmatique 
augmenté

(8) Si le TAP est élevé (la chlorémie reste normale dans ce cas),
cela traduit l’accumulation d’acides anormaux. Les anions indosés 
peuvent être d’origine endogène (accumulation de lactate dans
les sepsis ou choc, corps cétoniques dans l’acidocétose diabétique 
et/ou acide organique) ou exogène (éthylène glycol, méthanol,
aspirine, etc.). L’ensemble de ces composés accumulés peut faire
l’objet de dosages spécifiques, à réaliser dès le début de la prise
en charge et avant tout traitement. La cause la plus fréquente, à
rechercher en premier lieu, est l’acidocétose diabétique, de diag-
nostic facile avec l’hyperglycémie et/ou la glycosurie.
(9) En l’absence de circonstance évidente d’acidocétose dia-
bétique ou d’intoxication exogène, il convient de rechercher en
urgence une intoxication endogène liée à une maladie hérédi-
taire du métabolisme (MHM), avec un bilan complémentaire
détaillé dans l’arbre diagnostique. Les aciduries organiques
pourront s’accompagner d’une hyperammoniémie plus ou
moins sévère, parfois d’une augmentation du lactate. Les défi-
cits de cétolyse se présenteront souvent avec une hypoglycé-
mie accompagnant l’acidocétose profonde. Les circonstances
déclenchantes, en dehors de la période néonatale pour les
formes sévères, sont une période de catabolisme (maladie infec-
tieuse intercurrente, jeûne prolongé, anesthésie, etc.) ; et les
points d’appel cliniques, en dehors de la dyspnée d’acidose, sont
souvent neurologiques (somnolence, troubles de conscience) ou
digestifs (vomissements). En cas de suspicion d’acidurie orga-
nique, il faut en urgence arrêter les apports protéiques, stopper
le catabolisme avec une perfusion glucidique, et débuter un trai-
tement par carnitine. Le bilan étiologique spécifique comprend :
profil d’acylcarnitines plasmatiques et chromatographie des
acides organiques urinaires, à réaliser en période aiguë.

Livre_429973OBO_PERPED_7_2S1.indb   3Livre_429973OBO_PERPED_7_2S1.indb   3 14/05/2024   15:32:4314/05/2024   15:32:43



2S4

2588‑932X / © 2024 Société Française de Pédiatrie (SFP). Publié par Elsevier Masson SAS. Tous droits réservés.

(10) L’hyperlactatémie n’entraîne une acidose métabolique
que lorsque le lactate dépasse le seuil de 6 mmol/L (à noter
qu’on peut retrouver sur des prélèvements sanguins difficiles
avec éventuelle pose de garrot une hyperlactatémie, qui dans
ce contexte sera inférieure à 6 mmol/L et ne sera pas associée
à une acidose ; lactates normaux = 2 mmol/L). L’acidose lac-
tique est le plus souvent due à une hypoperfusion tissulaire
(choc, défaillance d’organe, etc.). Certaines MHM (déficit de la
β-oxydation des acides gras, déficit en fructose-1,6-biphospha-
tase, glycogénoses et maladies mitochondriales, y compris les
déficits en pyruvate déshydrogénase) doivent être suspectées,
en particulier en cas d’association avec une hypoglycémie, une
défaillance hépatique, une atteinte cardiaque ou une rhabdomyo-
lyse (déficits de la β-oxydation des acides gras). Pour rechercher
ces étiologies, il faut dès que possible prélever un profil d’acyl-
carnitines plasmatiques et une chromatographie des acides
organiques urinaires. Quelle que soit la cause, la prise en charge

initiale repose sur une perfusion glucidique (polyionique G10 %) 
et le traitement des défaillances d’organes.
L’ensemble des bilans et des prises en charge spécifiques sont 
détaillés dans les protocoles d’urgence rédigés par la filière 
G2M (https://filiere-g2m.fr/).
(11) L’insuffisance rénale chronique peut entraîner une aci-
dose métabolique, dont la fréquence se majore avec la sévérité
de l’atteinte. Dans les stades précoces, elle est liée à un défaut
d’élimination rénale des H+, surtout dans les pathologies de
type uropathie ou néphropathie interstitielle (TAP normal dans
ce cas). Dans les stades plus avancés, l’acidose est due à une
accumulation d’anions indosés non éliminés au niveau rénal
(TAP augmenté).

■ Conclusion
En présence d’une acidose métabolique, le calcul des TA plas-
matique et urinaire est la première étape du diagnostic. En cas 

d’acidose hyperchlorémique, la diarrhée sur gastro-entérite 
aiguë est l’étiologie la plus fréquente. En cas de suspicion de 
tubulopathie, des signes cliniques évocateurs seront recherchés 
et un ionogramme sanguin et urinaire complet sera réalisé. Une 
MHM sera suspectée en cas d’acidose à TAP élevé (hors acido-
cétose diabétique, ou choc d’une autre origine), avec une prise 
en charge urgente spécifique nécessaire.
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≥ 150-200 UI
= inhabituel (5)

Discuter PBH
Discuter traitement

Abréviations :
3N : 3 fois la normale
PBH : ponction-biopsie hépatique
VHC : virus de l’hépatite C

Sérologie hépatite C positive

ARN du VHC (2)

Positif

Transaminases (4)

Autre maladie ?

Évolution sévère

Traitement (9)

Normales ou < 150 UI (3N)

Après 3 ans : ARN négatif Après 3 ans : ARN positif

Dépistage systématique si : (1)
– Mère porteuse du VHC (bilan après 15-18 mois)
– Adoption à l’étranger
– Mineurs « à risque », dont migrants
– Antécédent de transfusion à risque

Bilan préthérapeutique : charge virale ± génotype, fonction
hépatique (hémostase, albumine), créatinine ; échographie

hépatique + élastométrie ; ECG si ATCD cardiaques.
Interactions médicamenteuses : www.hep-druginteractions.org

Traitement pan-génotypique, 8-12 semaines
Transaminases + ARN du VHC en fin de traitement

– Guérison probable
– Vérifier sur 2e prélèvement
à distance
– Pas de surveillance

Négatif : (3)
– Guérison probable
– Vérifier sur 2e prélèvement à distance
– Pas de surveillance
– Vaccination anti-hépatites A et B
– Éducation quant à l’alcool

< 3 ans (6)
Sérologie et suivi de la mère
Contrôler après 3 ans

> 3 ans (7)
Autres facteurs de risque
Vaccination anti-hépatites A et B
Éducation quant à l’alcool selon l’âge
Traitement avant 18 ans

Abstention thérapeutique : (8)
– surveillance 1-2 fois/an
– bilan hépatique 1-2 fois/an
– échographie hépatique + élastométrie/2-3 ans

ARN positif :
Compliance ?
Avis spécialisé

ARN négatif :
Contrôle à 3-12 mois, puis stop
(sauf fibrose significative ou comorbidité)
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■ Introduction

L’hépatite C est due à un virus à ARN découvert en 1989. Il se 
transmet quasi exclusivement par le sang. Contrairement au VIH et 
au virus de l’hépatite B (VHB), dont il partage des caractéristiques 
épidémiologiques, il ne s’intègre pas dans le génome cellulaire, et 
peut donc être éradiqué par le traitement. Comme le VIH, il mute 
rapidement après l’infection et échappe ainsi à un vaccin. Plusieurs 
génotypes existent, assez différents pour que les anticorps contre 
l’un ne soient pas protecteurs contre la réinfection par un autre.
L’expansion de l’hépatite C en Occident dans les années 1970 a 
suivi celle de la toxicomanie. Le virus de l’hépatite C (VHC) peut 
aussi être transmis par les transfusions mal contrôlées et les cam-
pagnes de masse de traitements parentéraux (exemple de l’Égypte 
dans les années 1960). Le VHC peut se transmettre de la mère au 
fœtus au deuxième trimestre, dans moins de 5 % des cas (20 % 
si la mère est aussi infectée par le VIH et non traitée). Depuis 
que la sécurité transfusionnelle est quasi absolue dans les pays 
développés (années 1990), la transmission mère-enfant est le 
seul mode de contamination avant l’adolescence. Cela justifie 
le dépistage et le traitement des femmes avant un projet de gros-
sesse. Il n’y a aucune prévention possible de la transmission ; on 
recommande d’éviter les interventions pouvant être contaminantes, 
comme l’amniocentèse. Il n’y a pas de contre-indication à l’allaite-
ment maternel, le VHC n’étant pas transmis par voie digestive.
Le VHC est beaucoup moins contagieux que le VIH et le VHB. 
L’OMS considérait en 2020 que 57 millions de personnes étaient 
porteuses du VHC (0,7 % de la population mondiale), dont seu-
lement 14 millions diagnostiquées, et 3,5 millions d’enfants. En 
2011 en Europe, l’incidence annuelle était de 16 nouvelles infec-
tions pour 105 chez les 25-44 ans, presque autant chez les ado-
lescents et jeunes adultes (13 pour 105), et seulement 2 pour 105 
chez les moins de 4 ans.
Le VHC est peu et lentement pathogène. Avant les nouveaux 
traitements, on considérait le risque de développer une mala-
die sévère du foie, cirrhose ou cancer, de 20-25 %, après une 
évolution d’au moins 20 ou 30 ans, risque très augmenté par 
l’alcool ou l’infection par le VIH. Après une infection aiguë, une 
hépatite symptomatique est rare. Entre 50 et 80 % des patients 
développent une hépatite chronique, le VHC étant alors encore 
détectable dans le sang 6 mois après la contamination. De 
grandes séries de patients contaminés de façon iatrogène (trans-
fusion pour chirurgie cardiaque, ou immunoglobulines anti-D) 
ont été étudiées 15 à 35 ans après la contamination : la moitié 
n’avaient plus que des anticorps anti-VHC, sans virus circulant. 
Une faible proportion avait une maladie sévère du foie, les fac-
teurs aggravants étant l’alcool et l’obésité. Une grande étude bri-

tannique, incluant plus de 1 000 patients infectés avant 18 ans, 
dont la moitié par toxicomanie à l’adolescence, retrouvait un tiers 
de cirrhoses après 33-35 ans d’évolution, les facteurs de risque 
étant l’alcool et le sexe masculin.
Chez les enfants contaminés pendant la grossesse, on peut 
observer dans la première année une hépatite biologique, sans 
signe clinique. Le virus n’est plus retrouvé après 3 ans chez 20 
à 25 % d’entre eux. L’infection chez l’enfant est dans la majo-
rité des cas bénigne et asymptomatique. Il est exceptionnel de 
retrouver les signes fonctionnels décrits chez les adultes, comme 
l’asthénie. Les transaminases sont dans la moitié des cas nor-
males, sinon modérément élevées (moins de 150 UI ou moins de 
3 fois la normale), le reste des examens étant normaux. L’histo-
logie montre des lésions peu sévères, une inflammation minime 
à modérée des espaces-portes, quelquefois une fibrose minime à 
modérée. De rares cas de cirrhose ont été rapportés.

■ Conduite diagnostique devant une sérologie
de l’hépatite C positive
(1) La recherche d’anticorps anti-VHC doit être faite chez les
enfants adoptés à l’étranger, ou y ayant reçu une transfusion (ou
des produits dérivés du sang) à risque, les mineurs « à risque »
(migrants mineurs, usagers de drogues, à risque sexuel…), et si
la mère a une hépatite C (pas avant l’âge de 15-18 mois, compte
tenu de la détection, avant cet âge, des anticorps maternels trans-
mis in utero à l’enfant, même si celui-ci n’est pas lui-même infecté).
(2) Si la sérologie VHC est positive, on complète le bilan avec la
recherche de l’ARN du VHC et un dosage des transaminases.
La détermination du génotype viral n’est plus systématiquement
recommandée.
(3) En cas de sérologie positive sans virémie, on affirmera la gué-
rison après une deuxième recherche d’ARN négative, plusieurs
mois plus tard. Il n’y a plus de surveillance ultérieure, car contrai-
rement à l’hépatite B (virus à ADN qui s’intègre), l’éradication du
virus est définitive, même en cas d’immunodépression ultérieure.
(4) Si l’ARN du VHC est détecté, l’orientation dépend du taux de
transaminases, qui sont habituellement normales ou peu élevées 
(< 100-150 UI/L).
(5) Si les transaminases sont plus élevées qu’habituellement, il
faut chercher une autre maladie hépatique (autre virus aigu ou
chronique, hépatite auto-immune, maladie de Wilson), ou penser
à une évolution sévère (exceptionnelle).

(6) Prise en charge d’un enfant de moins de 3 ans présentant 
une virémie VHC positive
La transmission materno-fœtale étant la plus fréquente, il faut
rechercher l’infection chez la mère, et organiser sa prise en

charge le cas échéant. Vue la possibilité de guérison spontanée, 
un contrôle de virémie après l’âge de 3 ans suffit. En cas de résul-
tat négatif, la guérison est probable, à contrôler sur un second 
prélèvement quelques mois plus tard ; aucune surveillance n’est 
plus nécessaire.

(7) Prise en charge d’un enfant de plus de 3 ans présentant
une virémie HCV positive
En cas de virémie HCV découverte ou persistante après l’âge
de 3 ans, l’examen clinique est très généralement normal. Le
bilan de maladie hépatique chronique comporte la coagulation,
l’albuminémie. Le dosage de l’alphafœtoprotéine n’est pas indi-
qué car il n’est pas observé de cancer sans cirrhose préalable,
contrairement à l’hépatite B. Une échographie abdominale avec
éventuellement une élastométrie (recherche de fibrose) com-
plétera l’évaluation. La vaccination anti-hépatite B est contrô-
lée (dosage des anticorps anti-HBs), celle contre l’hépatite A
recommandée. Selon l’âge, l’information sur les risques de la
consommation  d’alcool doit être donnée et répétée. Il est sou-
haitable que l’enfant soit vu par un gastro-hépatologue pédiatre
spécialisé.
Une prise en charge thérapeutique par les nouveaux traitements
(direct-acting agents) est autorisée et même recommandée, et
peut donc être discutée à partir de l’âge de 3 ans.
(8) En cas d’abstention thérapeutique, l’enfant est vu 1 à 2 fois
par an, avec examen clinique et contrôle du bilan hépatique et
de la virémie. L’échographie hépatique peut être répétée tous les
2-3 ans, avec elastométrie.

(9) Traitement de l’hépatite C de l’enfant
Le traitement reposait auparavant sur l’interféron associé à la
ribavirine. Il était moyennement efficace et mal toléré (syndrome
grippal, myélotoxicité, infléchissement de la croissance).
Les nouveaux traitements (direct acting agents) sont défi-
nis par leur cible moléculaire sur le VHC : les inhibiteurs de
la protéase NS3/4A, les inhibiteurs nucléosidiques ou non du
complexe polymérase NS5B et les inhibiteurs du complexe
NS5A. Ils sont utilisés en combinaison pour diminuer le risque
d’émergence de mutants résistants. Certains sont efficaces sur
certains génotypes seulement, d’autres sur tous ou presque
(« pan-génotypiques »).
De nombreux protocoles ont été développés chez l’adulte, adap-
tés à toutes les circonstances (génotype, gravité de la maladie,
réinfection…), de durée variable, tous très chers. La politique
actuelle est de favoriser les traitements pan-génotypiques (ne
nécessitant pas de compléments d’examens virologiques) de
durée brève, de façon à casser rapidement et efficacement la
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chaîne de transmission. Le traitement, quel qu’il soit, est dans 
l’ensemble très efficace (guérison dans près de 100 % des cas), 
et bien toléré. Le bilan préthérapeutique comprend la déter-
mination de la charge virale, le dosage des transaminases, le 
contrôle de la fonction hépatique (hémostase, albumine) et 
rénale (créatinine). Il faut contrôler l’ECG en cas d’antécédents 
cardiaques significatifs (risque faible de troubles du rythme ; 
interroger le cardiologue référent en cas de doute). Il y a peu 
d’associations contre-indiquées (amiodarone et sofosbuvir), ou 
d’interférences médicamenteuses (traitements anti-VIH) ; site de 
référence : www.hep-druginteractions.org.
Les études ont inclus un petit nombre d’enfants et d’adolescents 
(moins de 10 études avec moins de 100 patients par étude), 
compte tenu de la rareté de l’infection et des difficultés inhérentes 
aux protocoles. Il faut noter que, même si des dizaines de milliers 
d’adultes ont été traités, rassurant quant à des effets secondaires 
rares, ces médicaments sont utilisés depuis moins de 10 ans, 
et très peu chez les enfants ; vu leur mode d’action, l’effet sur 
la croissance et la puberté est probablement nul, mais on n’en 
aura la preuve que dans le futur. Quoi qu’il en soit, le traitement 
du VHC chez l’enfant n’est jamais une urgence, vu la bénignité 
de la maladie. Les exceptions sont : les situations augmentant 
le risque de maladie hépatique significative, les coinfections 
virales (VIH, VHB), les multiples transfusions, les médicaments 
hépatotoxiques (méthotrexate, chimiothérapies), la dialyse, la 
perspective d’une greffe d’organe ou de cellules souches héma-
topoïétiques, d’autres hépatopathies, le risque que l’enfant soit 
perdu de vue, ou le risque de grossesse chez une adolescente. 

Le patient doit de toute façon être traité avant la fin de l’adoles-
cence (18 ans).
Pour que le coût élevé du traitement soit pris en charge, il faut 
faire la demande de 100 %. Il est souhaitable que le traitement 
soit discuté avec un pédiatre spécialiste en hépato-gastro- 
entérologie, surtout s’il y a d’autres facteurs de risque, qui peuvent 
nécessiter une surveillance particulière ou un suivi (interactions 
médicamenteuses). Sauf exception (par exemple, pathologie car-
diaque faisant éviter le sofosbuvir), le choix entre les traitements 
disponibles est surtout une question d’habitude ou de galénique.
Les médicaments disponibles en France sont les combinaisons 
sofosbuvir-lédipasvir, dont l’utilisation n’est plus recommandée, 
sofosbuvir-velpatasvir et glécaprevir-pibrentasvir, ces deux der-
niers étant pan-génotypiques.
Les modalités thérapeutiques sont les suivantes :
• sofosbuvir-velpatasvir (1 prise par jour pendant 12 semaines) :
150/37,5 mg  si  poids  <  17 kg,  200/50 mg  si  poids  ≥  17 kg,
400/100 mg à partir de 12 ans ;

• glécaprevir-pibrentasvir (1 prise par jour pendant 8 semaines,
contre-indiqué si troubles du rythme) : 150/60 mg entre 12 et
19 kg, 200/80 mg entre 20 et 29 kg, 250/100 mg entre 30 et
44 kg, 300/120 mg à partir de 45 kg.

Les interactions médicamenteuses potentielles doivent être 
vérifiées au préalable ; la consommation de pamplemousse, 
d’oranges sanguines et de millepertuis est contre-indiquée en 
cours de traitement.
Il n’y a pas de justification à traiter avant l’âge de 3 ans, vu la 
possibilité de guérison spontanée.

Sauf circonstances particulières ou symptômes, il n’est pas 
recommandé de contrôler la biologie pendant le traitement. On 
vérifie les transaminases à la fin du traitement, et la disparition de 
l’ARN viral 3 et 12 mois après la fin. La confirmation de la néga-
tivation de la PCR est celle de la guérison. Bien sûr la sérologie 
restera positive. La surveillance peut être interrompue sauf dans 
le cas de fibrose hépatique significative (à la biopsie, si elle a été 
faite), ce qui est exceptionnel. En cas de persistance d’une viré-
mie (ARN positif), il faut évaluer la compliance thérapeutique et 
(re)prendre un avis spécialisé. Le traitement est dans l’ensemble 
très bien toléré, sauf de rares signes digestifs.

■ Conclusion
L’hépatite C, qui n’a jamais été un problème clinique majeur chez 
l’enfant, est en passe de ne plus en être un du tout, grâce au trai-
tement des adultes potentiellement contaminants, et des enfants 
contaminés. L’éradication du VHC est un des objectifs de l’OMS 
pour les prochaines décennies. Les nouveaux traitements, dont 
le prix devrait baisser dans les années à venir, sont très efficaces, 
bien tolérés, en sachant que leur utilisation est encore récente. 
Les enfants doivent de toute façon être traités avant la fin de 
l’adolescence.
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Ingestion de corps étranger 
chez l’enfant
Foreign body ingestion in children
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Suspicion d’ingestion de corps étranger :
Faire RT élargie-ASP face ± profil 

(1) Enfant symptomatique Enfant asymptomatique
Cas particulier de la pile bouton : endoscopie

en URGENCE < 2h si dans l’œsophage

Œsophage

1/3 inférieur

Estomac Intestin

(2) Si dyspnée sévère,
hémodynamique instable :

appel réanimateur pédiatrique
± chirurgien (suspicion 
de perforation, fistule)

(3) Non radio-
opaque :

endoscopie
en urgence

(4) Œsophage
ou estomac :

extraction
endoscopique

en urgence

(5) Intestin :
surveillance

hospitalière initiale,
antalgiques,
surveillance
des selles

(7) 1/3 supérieur
et 1/3 moyen

Cas particulier
de la pile bouton :

endoscopie dans les 24h
si âge < 5 ans et

diamètre > 15 mm

Abréviations :
ASP : abdomen sans préparation
CE : corps étranger
RT : radiographie thoracique

Extraction
endoscopique

en urgence

(8) Contrôle ASP
à H12-24 :

surveillance
hospitalière,

endoscopie si pas
de migration

(9) CE de grande
taille, et/ou

traumatique,
aimants multiples :

endoscopie en urgence

(10) CE de petite taille,
non traumatique :

surveillance à domicile,
laxatifs, contrôle

ASP à 3-4 semaines

(11) Aimants
multiples, CE 
traumatique :

surveillance
hospitalière,

laxatifs,
avis chirurgical

(12) CE non
traumatique,

aimant unique,
pile bouton :
surveillance
à domicile,
laxatifs, 

surveillance
des selles

(6) Si non radio-opaque
et asymptomatique :

surveillance à domicile
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■ Introduction
L’ingestion de corps étranger (CE) est fréquente en pédiatrie, 
surtout pendant la petite enfance, avec un pic de fréquence 
entre 6 mois et 6 ans. Plus de 80 % des corps étrangers che-
minent à travers le tube digestif sans manifestation clinique ni 
complication. Seuls 10 à 20 % d’entre eux doivent être extraits 
par voie endoscopique. Un transfert médicalisé vers un centre 
d’expertise doit être discuté au cas par cas du fait du risque de 
complication et/ou de migration secondaire du CE. Une prise 
en charge chirurgicale en raison d’une complication majeure 
(obstruction digestive, perforation, appendicite) reste toutefois 
exceptionnelle. La décision d’extraction du CE dépend donc 
de la taille de celui-ci, de sa nature, de sa localisation et du 
caractère symptomatique ou non du patient. La majorité des CE 
ingérés sont radio-opaques, visibles sur une radiographie du 
thorax et un abdomen sans préparation (ASP). Au niveau du 
cou et du thorax, le cliché de profil permet de préciser la position 
trachéale ou œsophagienne du corps étranger en cas de doute ; 
au niveau abdominal haut, une position antérieure du CE sur le 
cliché de profil est en faveur de sa localisation intragastrique 
alors qu’une position plus postérieure est en faveur d’une loca-
lisation intestinale.

■ Conduite à tenir devant une ingestion de corps
étranger chez l’enfant

Chez un patient symptomatique (quelle que soit la taille 
ou la nature du CE)

(1) Si l’enfant est symptomatique (dysphagie, vomissements,
hypersialorrhée, douleur), l’endoscopie doit se faire en urgence,
idéalement sans délai (considérant alors l’estomac plein pour
l’anesthésie générale) afin d’extraire le corps étranger après réa-
lisation d’une imagerie afin de déterminer la localisation. Il est
recommandé de refaire les radiographies juste avant l’anesthésie
générale afin d’objectiver une éventuelle migration surtout si le délai 
entre la première radiographie et le bloc est de quelques heures.
(2) L’endoscopie est toutefois contre-indiquée en cas de suspi-
cion de perforation ou de fistule : dyspnée sévère, hémodyna-
mique instable. Dans ce cas, l’appel des réanimateurs et des
chirurgiens pédiatriques est indispensable.
(3) Même si le corps étranger n’est pas radio-opaque et non
visualisé sur l’imagerie, l’endoscopie doit se faire en urgence chez 
un enfant symptomatique. Le fait que l’enfant soit symptomatique
témoigne souvent d’une localisation œsophagienne du CE.
(4) La présence d’un CE œsophagien peut entraîner les symp-
tômes évoqués plus haut : dysphagie, hypersialorrhée, vomis-
sements, toux ou encore douleur thoracique ; une ingestion de

CE passée inaperçue doit d’ailleurs être évoquée devant de tels 
symptômes s’ils sont inexpliqués. Les complications peuvent 
être des ulcérations avec éventuellement des sténoses secon-
daires ou encore une perforation digestive. En cas d’impaction 
alimentaire (blocage), il faudra penser à rechercher un trouble 
de la motricité œsophagienne (achalasie, œsophagite à éosino-
philes) à l’interrogatoire : dysphagie, impactions alimentaires à 
répétition, repas longs avec nécessité de boire beaucoup ; et à 
réaliser dans ce cas des biopsies étagées lors de l’endoscopie.
(5) Si le CE est visualisé au niveau intestinal, en l’absence de
signe de gravité (vomissements, arrêt des matières et des gaz,
fièvre), un traitement antalgique et une surveillance hospitalière
initiale avec avis chirurgical au moindre doute, jusqu’à régression 
des douleurs abdominales, sont proposés. Les complications
dans ce cas restent toutefois exceptionnelles.

Chez un patient asymptomatique

Après ingestion de CE et devant un enfant asymptomatique, il 
reste pertinent de réaliser une radiographie thoracique élargie 
de face, voire un ASP de face et de profil.
(6) Si le CE n’est pas radio-opaque et que l’examen radiologique
est normal, la surveillance peut être réalisée à domicile avec sur-
veillance des selles afin d’objectiver l’exonération du CE par les
parents, en donnant la consigne de reconsulter si l’enfant devient 
symptomatique (douleur et/ou vomissements).
(7) En cas de CE dans le tiers supérieur ou moyen de l’œso-
phage, même chez l’enfant asymptomatique, il y a une indication 
à une extraction endoscopique en urgence, idéalement sans délai 
(considérant alors l’estomac plein pour l’anesthésie générale).
(8) En cas de CE non traumatisant localisé dans le tiers inférieur
de l’œsophage, une surveillance hospitalière initiale est indiquée. 
Il est recommandé de réitérer l’imagerie (RT + ASP) à H12-H24
afin d’objectiver une éventuelle migration. Si le corps étranger
est toujours dans le tiers inférieur de l’œsophage, une extrac-
tion endoscopique est alors à prévoir dans les 24 heures suivant
l’ingestion.
(9) En cas de CE traumatisant ou CE de grande taille, c’est-à-dire
de plus de 6 cm de longueur après 1 an (et 3 cm avant 1 an) et
plus de 2,5 cm de diamètre (c’est-à-dire le diamètre d’une pièce
de 2 euros), une extraction endoscopique en urgence est à pré-
voir, que le CE soit localisé dans l’œsophage ou l’estomac (en
tenant compte des difficultés endoscopiques d’extraction d’un CE 
gastrique estomac plein). Toutefois, les petits morceaux de verre
ingérés ne sont généralement pas extraits par endoscopie car
non traumatisants.
L’ingestion simultanée ou rapprochée de plusieurs aimants
expose à des risques de lésions des parois intestinales dues

à l’attraction des aimants entre eux, et ainsi à des risques de 
nécrose, fistule, perforation. Lorsqu’ils sont localisés dans l’es-
tomac, il faut les extraire par voie endoscopique en urgence. 
À noter, deux aimants déjà accrochés ensemble lors de l’inges-
tion sont considérés comme un aimant unique.
(10) Les CE intragastriques non traumatisants, de petite taille
et sans symptôme associé, ne sont enlevés qu’en cas de per-
sistance dans l’estomac 3 à 4 semaines après leur ingestion. Il
est possible de prescrire un traitement laxatif par macrogol dans
l’intervalle et de recontrôler l’ASP après 3 à 4 semaines en cas de 
CE non retrouvé dans les selles.
(11) Dans le cas d’un CE traumatique ou de multiples aimants de
localisation intestinale, une surveillance hospitalière initiale avec
antalgiques, laxatifs et avis chirurgical est préconisée.
(12) Les CE non traumatiques (pile bouton comprise) localisés
en post-pylorique ne peuvent pas faire l’objet d’une extraction par 
voie endoscopique. Une surveillance à domicile avec traitement
laxatif par macrogol et surveillance des selles est recommandée.
Le CE post-pylorique n’entraîne des complications que de façon
exceptionnelle.

■ Cas particulier de l’ingestion d’une pile bouton
La prise en charge a fait l’objet de recommandations récentes 
avec des algorithmes détaillés en fonction des situations (www.
has-sante.fr/upload/docs/application/pdf/2022-02/reco_pile_
bouton_mel.pdf).
Retenir avant tout que si la pile bouton est localisée dans l’œso-
phage, avec ou sans symptôme, ou dans l’estomac chez 
un patient symptomatique, l’endoscopie doit être réalisée 
en urgence avec une extraction dans les 2 heures suivant 
l’ingestion. Les lésions peuvent être extrêmement sévères. 
Selon les recommandations de l’ESPGHAN, on peut propo-
ser sans retarder l’endoscopie l’ingestion de miel, 10 ml par 
intervalle de 10 minutes pour les enfants de plus de 12 mois 
(jusqu’à 6 doses), ou de sucralfate 1 g (10 ml) par intervalle de 
10 minutes (jusqu’à 3 doses), afin de diminuer la sévérité des 
lésions de la muqueuse œsophagienne, bien que cela n’ait été 
montré que chez l’animal.
Dans le cas d’une pile bouton localisée en intragastrique chez un 
enfant asymptomatique :
• s’il a moins de 5 ans et que la pile mesure moins de 15 mm de

diamètre, l’endoscopie est discutable ;
• si l’enfant est âgé de moins de 5 ans et que la pile bouton

mesure plus de 15 mm de diamètre, l’endoscopie est à organi-
ser dans les 24 heures ;

• si l’enfant a entre 5 et 12 ans, la surveillance clinique peut être
réalisée à domicile avec un contrôle radiologique à J4. Si la
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pile est toujours localisée en intragastrique, une endoscopie 
est alors à réaliser ;

• si l’enfant est âgé de plus de 12 ans, un contrôle radiologique
est proposé entre J10 et J14.

Dans tous les cas, un avis spécialisé est nécessaire. En extra-
hospitalier, contacter le SAMU, laisser à jeun l’enfant et ne pas 
le faire vomir.

■ Conclusion

Une endoscopie doit être réalisée en urgence devant un CE œso-
phagien ou gastrique chez un enfant symptomatique. Si l’enfant est 
asymptomatique, la conduite à tenir dépend de la localisation et de 
la nature du corps étranger. L’ingestion d’une pile bouton nécessite 
la plus grande vigilance et un avis spécialisé régulé par le SAMU ; 
l’extraction est urgente lorsqu’elle est localisée dans l’œsophage.
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(6a) Processus expansif
ou hydrocéphalie

Avis neurochirurgical

(6b) Mégalencéphalie
Consultation de neuropédiatrie

et génétique 

Macrocéphalie : PC ≥ +2 DS

EEPC
Pas d’avis spécialisé

(1) PC avec décrochage de la courbe (changement de couloir)
Nourrisson

PC sans changement de couloir
Nourrisson ou enfant d’âge scolaire

(2a) Signes de gravité
Symptômes d’HTIC*

ou signes de focalisation 

(2b) Accélération rapide
du PC (cassure vers le haut)

(4) Accélération progressive
du PC

(5) PC ≥ +3 DS,
ou anomalies de l’examen

clinique / du développement
psychomoteur

(7) Macrocéphalie isolée,
et

PC < +3 DS

Imagerie cérébrale

Pas de signe de gravité

* Signes d’HTIC : fontanelle bombante, vomissements, hypotonie, somnolence, irritabilité,
mydriase aréactive, apparition d’un strabisme, bradycardie…

(3) Tumeur, HSD
Kystes arachnoïdiens

Hydrocéphalie

(3) Hydrocéphalie chronique
HSD chronique

Kystes arachnoïdiens

Abréviations :
DS : déviations standards ; EEPC : élargissement des espaces péricérébraux ;
HSD : hématome sous-dural ; HTIC : hypertension intracrânienne ; PC : périmètre crânien

SAMU 
Urgence neurochirurgicale

Imagerie cérébrale

Avis neurochirugical
Imagerie cérébrale
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■ Introduction
La mesure du périmètre crânien (PC) fait partie de la surveillance 
du jeune enfant et doit être systématiquement prise et consignée 
lors de tout examen clinique. Il est important que la courbe du PC 
soit reconstituée de façon rigoureuse jusqu’à l’âge de 2 ans au 
moins. Cette reconstitution doit tenir compte de l’âge théorique 
de l’enfant lorsqu’il existe une prématurité, car cela influe sur 
 l’allure de la courbe initiale, même si la naissance n’est avancée 
que de seulement quelques semaines. L’augmentation anormale 
du PC peut être le premier indice de nombreux diagnostics à ne 
pas manquer. La macrocéphalie est définie par une croissance 
du PC supérieure ou égale à +2 déviations standards (DS) au-
dessus de la moyenne.
Le contexte de découverte d’une macrocéphalie et les signes qui 
l’accompagnent conditionnent l’attitude du praticien. Les inquié-
tudes diffèrent selon l’âge de l’enfant (nourrisson versus enfant 
plus âgé) et selon la présence d’anomalies à l’examen clinique, 
en particulier neurologiques et cutanées ou de signes morpho-
logiques associés (petite taille, dysmorphie, y compris forme du 
crâne anormale) versus le caractère isolé de la macrocéphalie. 
Chez les plus petits, c’est surtout la cinétique de l’augmentation 
du PC, et l’observation d’une accélération de la croissance avec 
décrochage rapide de la courbe (cassure vers le haut) qui déter-
mineront la conduite à tenir.

■ Conduite diagnostique devant une macrocéphalie
Il est nécessaire de savoir effectuer la mesure du périmètre
crânien. Utiliser un mètre ruban souple non élastique. Placer
 soigneusement le mètre autour de la tête en choisissant le point
où la circonférence est la plus grande : juste au-dessus des
 sourcils, au-dessus des oreilles et la partie la plus proéminente à
l’arrière de la tête. Prendre la mesure 3 fois et choisir la mesure
la plus grande en arrondissant à 0,1 cm près.
(1) Lorsque l’établissement de la courbe de croissance du PC
d’un nourrisson montre un décrochage vers le haut et que le PC
dépasse +2 DS avec une accélération rapide, la première préoc-
cupation est celle d’un processus expansif intracrânien.
(2a) Il est nécessaire à ce stade de rechercher des signes de
gravité : signes d’hypertension intracrânienne (HTIC) (fonta-
nelle bombante, vomissements, hypotonie, somnolence, irritabi-
lité, mydriase aréactive, apparition d’un strabisme, bradycardie)
et/ou de focalisation. Leur identification doit conduire à redouter 
une urgence neurochirurgicale. Ces enfants nécessitent d’être
transférés dans un centre hospitalier par SAMU.
(2b) En l’absence de signes de gravité, mais si la croissance du
PC est très rapide (avec franche cassure vers le haut), un avis

neurochirurgical doit être sollicité rapidement. Ce recours spé-
cialisé pourra être précédé ou complété par un examen ophtal-
mologique ; ce dernier pouvant renforcer l’urgence de la prise en 
charge en cas d’œdème papillaire ou d’hémorragies rétiniennes.
(3) Les principales causes retrouvées dans les situations précé-
dentes sont listées ci-dessous. L’évaluation spécialisée complé-
tée d’une imagerie cérébrale permettra de porter le diagnostic
rapidement.
Une tumeur cérébrale peut se manifester par des signes de
localisation ou par une hydrocéphalie aiguë (mécanisme d’obs-
truction).
Un hématome sous-dural (HSD), consécutif à un traumatisme
crânien accidentel ou infligé, est une pathologie aiguë ou  subaiguë. 
Toute augmentation très rapide du PC doit le faire redouter, et ce
même si la valeur du PC n’est pas supérieure ou égale à +2 DS.
Dans certains cas, le PC peut ne pas avoir eu le temps d’augmen-
ter. Dans ce contexte, les signes d’HTIC et/ou de focalisation sont
au premier plan. Dans des formes d’évolution plus chronique, le
PC augmente progressivement, avec une rupture de la courbe.
Il est particulièrement important que la courbe soit reconstituée
avec rigueur, en tenant compte de la date du terme théorique,
le cas échéant. Dans le contexte de suspicion d’un saignement
sous-dural survenu de façon non accidentelle, le praticien pourra
se rapprocher utilement de l’UAPED du centre hospitalier pour
poursuivre la prise en charge de cet enfant sur le volet protection
de l’enfance. L’imagerie de référence est le scanner en urgence ou 
l’IRM cérébrale et cervicale.
Les kystes arachnoïdiens, surtout lorsqu’ils sont multiples,
peuvent être associés à un trouble plus diffus de la circulation du
liquide céphalorachidien (LCR) avec un PC élevé mais avec une
croissance régulière. Dans certains cas, on note que le PC a pré-
senté dans la petite enfance (vers 6 mois) un décalage, montant
de 1 ou 2 DS, pour se stabiliser ensuite sur son nouveau couloir,
ce qui indique que le kyste s’est vraisemblablement constitué à
cet âge. Il peut exister un décrochage de la courbe, avec l’appari-
tion de signes d’HTIC lorsque le kyste se met sous pression ou se 
rompt dans les espaces sous-duraux. Chez un enfant plus âgé,
certains kystes très volumineux peuvent se compliquer d’une
déformation de la voûte crânienne et/ou de la face.
Certaines hydrocéphalies de l’enfant à faible pression se mani-
festent par une augmentation progressive du PC qui s’éloigne
lentement des valeurs normales au fil des années ; cela souligne
l’importance de continuer à mesurer le PC chez les enfants au-delà 
de l’âge de 2 ans.
(4) Lorsque le changement de couloir est progressif et en
l’absence de signe de gravité, il est nécessaire de réaliser : un

examen clinique complet (recherche d’anomalies à l’examen 
neurologique, de lésions cutanées, d’une dysmorphie), une 
évaluation du développement de l’enfant, la mesure du PC des 
parents, et une imagerie cérébrale. Cette dernière permettra de 
décider d’orienter ou non l’enfant vers une consultation auprès 
d’un neurochirurgien, un neuropédiatre ou un généticien. Chez le 
petit nourrisson dont la fontanelle n’est pas fermée, l’écho graphie 
transfontanellaire peut dans un premier temps contribuer à ras-
surer la famille quand elle montre une expansion des espaces 
méningés (diagnostic d’élargissement bénin des espaces péri-
cérébraux). Toutefois, l’imagerie de référence reste l’IRM céré-
brale, ou le scanner si l’IRM ne peut pas être réalisée rapidement. 
Un examen ophtalmologique à la recherche d’œdème papillaire 
ou d’anomalies de la chambre antérieure ou de la rétine pourrait 
aider à argumenter l’urgence de la prise en charge mais aussi 
contribuer à l’orientation diagnostique.
(5) Si le PC ne change pas de couloir mais que la macrocépha-
lie est importante, avec un PC supérieur ou égal à +3 DS (1 %
de la population), ou s’il existe des signes cliniques associés
et/ou un retard du développement, la réalisation d’une imagerie
cérébrale, de préférence une IRM, est également indiquée afin
d’identifier le mécanisme responsable de l’excès de croissance
du PC. L’interprétation de l’imagerie orientera la suite de la prise
en soins médicale.
(6a) En cas d’hydrocéphalie ou de processus expansif, un
avis neurochirurgical doit être sollicité rapidement.
(6b) Lorsque l’imagerie cérébrale révèle une mégalencéphalie
isolée (excès de croissance encéphalique), la nécessité d’un
traitement neurochirurgical est écartée, néanmoins un avis spé-
cialisé non urgent en neurologie pédiatrique et génétique
est nécessaire pour en explorer l’étiologie, la mégalencéphalie
pouvant être le premier signe d’une affection justifiant une prise
en charge personnalisée. Il est important de garder à l’esprit que
l’IRM cérébrale ne mesure pas le volume cérébral et qu’elle ne
conclut qu’exceptionnellement à une mégalencéphalie. C’est au
prescripteur de l’examen de déduire que c’est bien un méca-
nisme d’excès de croissance cérébrale qui est responsable de
l’excès de croissance du périmètre crânien en l’absence d’autres
explications.
Si la mégalencéphalie est répertoriée parmi les signes cliniques
associés à certaines affections génétiques bien connues, comme 
le syndrome de l’X fragile, la neurofibromatose de type 1 ou le
syndrome de Sotos, on en connaît aujourd’hui plus de 70 causes
génétiques, la plupart étant des pathologies développementales
très rares. Les examens disponibles permettent d’en identifier la
cause dans plus de 50 % des cas. La recherche de l’étiologie des 
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mégalencéphalies est indiquée chez toutes les personnes ayant 
un PC supérieur ou égal à +3 DS. Elle est justifiée indépendam-
ment de l’âge de découverte (nourrisson, grand enfant, adulte) et 
du développement psychomoteur, du fonctionnement intellectuel 
et des données de l’examen clinique. Elle s’inscrit dans la prise 
en soins globale du patient et vise en premier lieu à éliminer des 
pathologies associant un excès de croissance encéphalique et 
un risque tumoral (syndromes de Cowden, de Simpson-Golabi-
Behmel ou de Gorlin, par exemple). Ces pathologies n’affectent 
habituellement pas l’intellect et les variations génétiques res-
ponsables sont volontiers transmises par un parent chez qui le 
diagnostic n’a pas été porté. L’établissement du diagnostic chez 
l’enfant peut engendrer une étude familiale et in fine permettre 
la mise en place de mesures de prévention personnalisées, en 
particulier oncologiques. Ainsi, la présence d’une macrocépha-
lie chez un parent ne doit pas décourager l’orientation vers une 
consultation spécialisée. Enfin, le diagnostic étiologique des 
mégalencéphalies avec handicap intellectuel mais sans thérapie 
ou geste de prévention spécifiques est important pour l’informa-
tion des familles et le conseil génétique.
Si l’imagerie cérébrale met en évidence une hydrocéphalie 
inexpliquée, il est aussi nécessaire de questionner son origine 

génétique potentielle. Plus d’une dizaine de causes génétiques 
sont connues. Enfin, il arrive que la macrocéphalie soit liée à 
une hypertrophie du contenant (voûte du crâne), comme dans 
certaines maladies osseuses constitutionnelles, le syndrome 
de Sturge-Weber ou la drépanocytose. Il est rare que la macro-
céphalie soit le premier signe évoquant la maladie sous-jacente.
(7) Enfin, la majorité des personnes avec une macrocéphalie
(2 % de la population) ont un PC compris entre +2 et +3 DS.
Ces macrocéphalies modérées sont volontiers en rapport avec
un élargissement des espaces péricérébraux (EEPC). C’est
une cause commune de macrocéphalie du nourrisson avec une
incidence estimée à 1/2 000 naissances vivantes, avec une
prédominance masculine et une récurrence intrafamiliale de
40 %. Le PC augmente rapidement mais régulièrement (sans
décrochage de la courbe) vers l’âge de 6 mois, se stabilise vers
l’âge de 18 mois et peut rejoindre la courbe normale de façon
spontanée vers l’âge de 2 ans. Une des hypothèses physio-
pathologiques avancées est un retard de maturation des villo-
sités arachnoïdiennes, qui apparaissent normalement avec la
posture érigée. Le développement de l’enfant est normal ; cette
situation est bénigne et ne justifie pas d’exploration supplémen-
taire. Ainsi, une imagerie cérébrale n’est pas nécessaire chez

un enfant avec une macrocéphalie sans changement de couloir 
comprise entre +2 et +3 DS s’il a un développement et un exa-
men clinique normal, d’autant plus si un des parents présente 
un PC comparable.

■ Conclusion
Le diagnostic de macrocéphalie repose sur une courbe de péri-
mètre crânien soigneusement reconstituée. Tout excès de crois-
sance céphalique doit être pris en compte afin d’en déterminer 
la cause. Les mécanismes en cause et les étiologies sont très 
variés. Les circonstances et signes de gravité nécessitant un 
adressage en urgence dans un centre hospitalier doivent être 
connus. L’expertise de spécialistes vers qui les enfants seront 
adressés peut être nécessaire. Le choix du spécialiste dépend de 
plusieurs paramètres recueillis lors de la consultation et/ou par la 
pratique d’une imagerie cérébrale. 
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(4) Signes d’alerte à l’interrogatoire et à l’examen clinique
• Antécédent d’épisode similaire (en particulier si < 24 heures)
• Notion de décès inexpliqué dans l’enfance ou jeune adulte chez un membre de la famille
• Élément de gravité pendant le malaise : cyanose, perte de connaissance, nécessité de geste 

de réanimation
• Survenue au cours d’un effort
• Signes orientant vers un sévice infligé : circonstances floues, changeantes ou incompatibles avec 

la présentation clinique, délai de consultation tardif, lésions traumatiques de localisation atypique 
pour l’âge, augmentation brutale même faible du périmètre crânien, signes d’hypertension 
intracrânienne

• Anomalie dysmorphique ou congénitale, pathologie sous-jacente significative

(3) Signes de gravité (défaillance hémodynamique, respiratoire ou neurologique)
ou éléments cliniques évocateurs de malaise grave (sepsis, détresse respiratoire)

Évaluation clinique sur enfant déshabillé 
et recueil des premiers éléments anamnestiques

Tous remplis

Non Oui

Incomplets

(5) Critères de bas risque :
• Âge > 2 mois (si prématuré : terme ≥ 32 SA et âge corrigé ≥ 1 mois)
• 1 seul épisode de malaise
• Durée du malaise < 1 minute
• Pas de geste de réanimation effectué par un soignant formé
• Pas d’antécédent significatif
• Examen clinique normal

Examens complémentaires non systématiques
(7) Prise en charge selon l’âge et le contexte familial

± observation 4 heures, ± consultation à H24

(6) Examens complémentaires
• Systématiques : glycémie capillaire, ECG, NFS, gaz du sang veineux

ou capillaire avec lactates, ionogramme sanguin
• Selon étiologie suspectée : bilan infectieux, recherche microbiologique

dont VRS et coqueluche, radiographie de thorax, EEG, ponction lombaire,
fond d’œil, imagerie cérébrale, recherche de toxiques, échographie
abdominale, ammoniémie, bilan hépatique, créatinine, bilan métabolique
(sang, urines)

(8) Prise en charge d’un malaise grave / à risque
• Surveillance scopée de 12 heures minimum selon la gravité et l’étiologie
• Traitement symptomatique
• Traitement étiologique

Prise en charge de l’urgence vitale (algorithme ABCDE)

Abréviations :
ECG : électrocardiogramme ; EEG : électroencéphalogramme ; NFS : numération formule sanguine ; 
SA : semaines d’aménorrhée

(1) Malaise du nourrisson

(2) « Faux malaise » :
endormissement, spasmes du sanglot…

Non Oui
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■ Introduction
(1) Le malaise du nourrisson est un accident inopiné et brutal,
résolutif ou non, qui inclut un ou plusieurs des éléments suivants : 
cyanose ou pâleur, anomalie du rythme respiratoire (apnée, poly-
pnée, ou respiration irrégulière), modification du tonus et/ou du
comportement (avec ou sans perte de connaissance). Le malaise 
du nourrisson n’est pas un diagnostic spécifique, mais plutôt un
motif de consultation. Il se présente essentiellement chez des
enfants âgés de moins de 6 mois, plus souvent durant l’hiver. Il
génère fréquemment une grande anxiété familiale avec impres-
sion de mort imminente.

Les étiologies sont très diverses, le plus souvent bénignes. Le 
défi clinique consiste à identifier les nourrissons qui devront béné-
ficier d’examens complémentaires et d’une observation prolon-
gée, sur la base d’éléments en faveur d’un diagnostic sous-jacent 
identifiable potentiellement sévère ou un risque d’événements 
ultérieurs, tout en évitant les examens, la surveillance et l’admis-
sion à l’hôpital inutiles pour les nourrissons ne présentant pas ces 
caractéristiques. En raison de la diversité des présentations, des 
causes et des pronostics des nourrissons présentant un malaise, 
l’évaluation et la prise en charge doivent être individualisées.
(2) Il convient d’éliminer les « faux malaises » (endormis-
sement, spasmes du sanglot, etc.). Une vidéo fournie par les
parents peut être un outil d’intérêt pour analyser l’événément ou
orienter vers une étiologie particulière.

■ Conduite à tenir devant un malaise du nourrisson

(3) Mesures d’urgence immédiates

Dès l’évaluation médicale initiale du nourrisson, il faut rechercher 
des critères objectifs de gravité (défaillance hémodynamique, 
ventilatoire, neurologique) ou des éléments cliniques évocateurs 
faisant redouter une urgence (sepsis, détresse respiratoire).
Leur identification doit conduire à une prise en charge thérapeu-
tique urgente et à leur réévaluation régulière après mesures cor-
rectrices, en suivant l’algorithme A/B/C/D/E.

Évaluation de la gravité du malaise

(4) Signes d’alerte à l’interrogatoire et à l’examen clinique
Un interrogatoire et un examen clinique rigoureux (nourris-
son déshabillé) doivent être conduits. Les antécédents person-
nels (y compris néonataux) et familiaux, les traitements éventuels 
(ceux de l’enfant, de la mère, ou les médicaments présents au
domicile), le contexte social doivent être évalués. Un épisode
similaire antérieur doit être recherché.
L’environnement de l’enfant doit être évalué (mode de couchage,
modalités de chauffage, cas similaires dans l’entourage, etc.).

Le déroulement du malaise doit être précisément analysé avec 
le contexte (effort, fièvre…), les signes précurseurs, le type de 
malaise (coloration, tonus, mouvements anormaux, regard, 
respiration, durée), le mode de récupération et les éventuelles 
interventions réalisées (stimulation, bouche-à-bouche, massage 
cardiaque), en s’interrogeant sur leur caractère justifié ou non. 
Les parents ont parfois filmé une partie de l’épisode sur leur 
smartphone.
L’examen clinique s’attache d’abord à rechercher des signes de 
gravité : défaillance hémodynamique (tachycardie, bradycardie, 
hypotension, hypoperfusion périphérique), respiratoire (hypoxie, 
signes de détresse respiratoire, signes d’hyper capnie), ou 
neuro logique (troubles de conscience, tonus, convulsions). 
L’examen clinique complet (nourrisson déshabillé) a également 
pour objectif de s’orienter vers une cause potentielle de malaise 
et d’évaluer l’état général de l’enfant. Parmi les points impor-
tants de cet examen : le poids et le périmètre crânien doivent 
être mesurés, reportés sur les courbes et comparés aux valeurs 
normales ; les signes de traumatisme apparents doivent être 
recherchés (toute lésion sentinelle chez un enfant non déam-
bulant doit être considérée comme suspecte (voir PAP Lésions 
ecchymotiques de l’enfant non déambulant).
La présence de signes d’alerte et notamment : un antécédent 
d’épisode similaire (en particulier si récent < 24 heures), la notion 
de décès inexpliqué dans l’enfance ou jeune adulte chez un 
membre de la famille, un élément de gravité durant le malaise 
(cyanose, perte de connaissance, nécessité de geste de réani-
mation), la survenue au cours d’un effort, une augmentation bru-
tale même faible du PC, des signes en faveur de sévices, une 
anomalie dysmorphique ou congénitale, une pathologie sous-
jacente significative doivent conduire à des examens complé-
mentaires systématiques et à une surveillance hospitalière.
Parmi les causes de malaise, la crise fébrile simple peut s’ac-
compagner d’une rupture du contact. Il s’agit d’une entité bien 
identifiable (crise épileptique reliée à la fièvre, survenant chez 
un nourrisson/enfant âgé de 6 mois à 5 ans, ayant un dévelop-
pement psychomoteur normal et en dehors de toute atteinte, 
infectieuse ou non, du SNC) qui ne justifie pas le plus souvent 
d’examen complémentaire en dehors de celui/ceux éventuelle-
ment requis par l’épisode fébrile (retour de voyage de zone endé-
mique de paludisme par exemple…).

(5) Critères de bas risque de pathologie grave
Après évaluation, le nourrisson pourra être considéré à bas
risque de récidive ou de pathologie organique grave s’il est âgé
de plus de 2 mois (si prématuré,  terme ≥ 32 SA et âge corrigé
≥ 1 mois), qu’il n’a pas d’antécédent significatif, s’il a présenté un

seul épisode de malaise, que la durée du malaise était de moins 
de 1 minute, s’il n’y a pas eu besoin de geste de réanimation 
par un soignant formé et que l’examen clinique était normal au 
décours.

(6) Examens complémentaires
Plusieurs étiologies de malaise du nourrisson sont possibles. Il
peut s’agir d’une pathologie respiratoire (infection respiratoire
dont coqueluche et bronchiolite, apnée centrale ou obstructive,
malformation respiratoire haute ou basse), cardiaque (cardio-
pathie congénitale ou acquise, trouble du rythme), infectieuse
(sepsis, méningite et/ou encéphalite, infection urinaire), trau-
matique (accidentelle ou non : penser au syndrome du bébé
secoué), digestive (reflux gastro-œsophagien, œsophagite, mal-
formation de l’appareil digestif, volvulus, invagination intestinale),
neurologique (crise épileptique, maladie neuromusculaire), d’une
anomalie innée du métabolisme ou d’une intoxication exogène
(médicaments, drogues de synthèse, monoxyde de carbone, pro-
duits ménagers, etc.).

En cas de signes d’alerte ou si tous les critères de bas risque 
ne sont pas remplis, des examens complémentaires s’im-
posent afin de documenter le malaise.
Certains sont alors systématiques : un électrocardiogramme 
(ECG), une glycémie capillaire, un gaz du sang veineux ou capil-
laire avec dosage des lactates, un ionogramme sanguin, et une 
numération formule sanguine.
D’autres sont fonction de l’orientation étiologique. Dans le 
cas où une étiologie infectieuse est suspectée, il convient de 
réaliser : une hémoculture, une BU +/- ECBU, un dosage de 
la CRP et/ou PCT, et une recherche virologique (VRS, grippe, 
SARS-Cov2) ou bactériologique (coqueluche). Il faut penser sys-
tématiquement à une cause infectieuse avant 3 mois. En cas de 
pathologie respiratoire suspectée, une radiographie thoracique 
peut être pertinente. Si une cause cardiaque est redoutée, on 
devra demander, en plus de l’ECG, une radiographie thoracique 
et une échographie cardiaque (à évoquer devant un malaise à 
l’effort comme lors de l’alimentation par exemple, des pouls fémo-
raux abolis, la présence d’un souffle cardiaque, d’une cyanose, 
d’une hépatomégalie). En cas d’étiologie neurologique suspec-
tée, une imagerie cérébrale, un fond d’œil, une ponction lom-
baire, une recherche de toxiques sanguins et urinaires, un bilan 
métabolique (ammoniémie, glycémie, CPK) et/ou un électro-
encéphalogramme pourront compléter le bilan. En cas d’élé-
ments évocateurs de sévices infligés (circonstances floues, délai 
tardif de consultation, augmentation du périmètre crânien, lésion 
sentinelle), une maltraitance doit être évoquée. Le syndrome du 
bébé secoué est le plus souvent redouté dans un contexte de 
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malaise notamment avec hypotonie et/ou pâleur au décours d’un 
épisode de pleurs inconsolables.
Enfin, si la cause suspectée est d’origine digestive (vomisse-
ments, douleurs abdominales, rectorragies, syndrome occlusif, 
ou malaises isolés mais répétés comme dans l’invagination intes-
tinale aiguë), une échographie abdominale et un bilan hépatique 
seront effectués.

Orientation et prise en charge

La prise en charge dépendra de l’étiologie suspectée et de la 
présence de signes de gravité et d’alerte.
(7) En l’absence de signes de gravité ou d’alerte et si
tous les critères de bas risque sont remplis, l’orienta-
tion et la prise en charge initiales dépendront de l’âge et
du contexte familial. Adresser l’enfant aux urgences n’est
pas indispensable mais un temps d’observation de 4 heures
peut être proposé afin de s’assurer de l’absence de récidive

 rapprochée et rassurer la famille, ainsi qu’une consultation à 
24 heures.
(8) Chez l’enfant pour lequel des signes de gravité et/ou
d’alerte et/ou le caractère incomplet des critères de bas
risque sont identifiés, une surveillance scopée dans un environ-
nement adapté (hospitalisation de courte durée, conventionnelle
ou en soins critiques) pour une durée minimale de 12 heures
selon la gravité et l’étiologie suspectée est de règle.
Un traitement symptomatique sera associé en fonction des
signes cliniques présentés, ainsi qu’un traitement étiologique
selon les résultats de l’enquête diagnostique.

■ Conclusion
Le malaise du nourrisson est un motif fréquent de consultation. 
Dans la plupart des cas il est résolutif, et il n’est pas rare de 
ne pas identifier d’étiologie. Les examens complémentaires 
sont argumentés et dépendent de la gravité, du terrain et des 

diagnostics suspectés. Une hospitalisation pour surveillance 
est recommandée en cas d’éléments de gravité et de doute 
pour une pathologie à risque de récidive et/ou potentiellement 
sévère.
À la sortie, il convient de rassurer l’entourage autant que pos-
sible, d’informer les parents sur les signes devant amener à une 
nouvelle consultation (leur conseiller de filmer un éventuel nou-
vel épisode), et de proposer une consultation (avec le médecin 
traitant ou la PMI) quelques jours après la sortie. Les règles de 
prévention de la mort inattendue du nourrisson devront aussi être 
rappelées.

■ Déclaration de liens d’intérêts
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Cet article fait partie du supplément Pas à Pas 2024 réalisé avec 
le soutien institutionnel de Procter & Gamble. 
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Atteinte rénale glomérulaire (20-50 %) (3)
• Souvent asymptomatique
• TA, syndrome œdémateux, fonction rénale, BU, ECBU, Protéine/Créat(u) 
• Avis néphropédiatre ± biopsie rénale si : (4)

Protéinurie néphrotique, syndrome néphrotique
IRA organique quel que soit le niveau de protéinurie
Protéinurie persistante pendant 2 à 4 semaines

Atteinte articulaire (60 %) (6) 
• Évaluation douleur, gonflement, amplitude articulaire
• Arthralgie-arthrite, grosses et moyennes articulations
• Critères de gravité : impotence fonctionnelle totale

Atteinte abdominale (60 %) (5) 
• Évaluation douleur, vomissement, transit, sang dans les selles
• Échographie abdominale si signe d’appel (hématome de paroi,

invagination intestinale aiguë)
• Critères de gravité : rectorragie, abdomen chirurgical, palier III

Atteintes rares et/ou menaçantes (7) 
• Orchite
• Hémorragie pulmonaire
• Vascularite cérébrale

Purpura (critère obligatoire) Purpura vasculaire (souvent palpable, composante nécrotique donc croûteuse), prédominance des membres inférieurs (1) 
ET 
au moins 1 des 4 critères suivants :

1. Douleurs abdominales Douleurs abdominales diffuses ou mal systématisées, d’apparition aiguë 
Peut inclure une invagination et une hémorragie gastro-intestinale

2. Arthrite ou arthralgie Arthrite aiguë définie comme un gonflement articulaire ou une douleur articulaire avec limitation des amplitudes 
Arthralgie aiguë définie comme une douleur articulaire sans gonflement articulaire ni limitation de mouvement 

3. Atteinte rénale Rapport protéinurie/créatininurie > 20 mg/mmol ± hématurie (sur premières urines du matin)  
4. Histopathologie Selon indications nécessitant de discuter d’une biopsie cutanée (2) 

Vascularite leucocytoclasique avec dépôts d’IgA prédominant ou glomérulonéphrite proliférative avec dépôts d’IgA prédominant 

Évaluation des atteintes initiales et de leur gravité

Éliminer 
des diagnostics différentiels

Biopsie cutanée à discuter 
selon critères (2) 

Surveillance (13)
• Bandelette urinaire à réaliser par les parents
• TA par le médecin traitant
• Pendant 6 mois

Si protéinurie ou TA anormale
• Bilan urinaire de confirmation
• Avis hospitalier néphrologique

• Paracétamol seul
• AINS en association si besoin (sauf si atteinte digestive 

sévère ou néphrologique) (9)
• ± Corticothérapie orale courte (1 à 2 mg/kg/j) (11) : 

orchite, retentissement fonctionnel majeur
• Repos à visée antalgique
• Reprise de l’effort progressive

Prise en charge hospitalière Prise en charge ambulatoire

• Corticothérapie orale courte (1 à 2 mg/kg/j) si fort 
retentissement fonctionnel (11)

• Corticothérapie IV courte (1 à 2 mg/kg/j) si atteinte 
digestive sévère

• Corticothérapie IV à fortes doses (10 à 30 mg/kg/j) si
atteinte menaçant le pronostic vital

• Immunosuppresseurs si atteinte rénale menaçante à 
la biopsie, ou atteinte menaçant le pronostic vital (12) 

Non Oui

• Traitement antalgique adapté, ± palier III (10)
• Discuter mise à jeun, alimentation entérale, voire

parentérale si atteinte digestive sévère

Si atteinte rénale, discuter avec le spécialiste (13)
• Ponction biopsie rénale
• Traitement néphroprotecteur
• Traitement immunosuppresseur

Stratégie de prise en charge (8) 
• Retentissement fonctionnel important ? 
• Recours aux antalgiques de palier III ?
• Atteinte menaçant le pronostic vital ?
• Atteinte rénale avec indication d’avis spécialisé ?

°
°
°
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■ Introduction
Le purpura rhumatoïde (PR) est la première vascularite pédia-
trique avec une incidence annuelle proche de 20 cas pour
100 000 enfants, et un pic de survenue entre 4 et 7 ans. Les
Anglo-Saxons parlent de purpura de Henoch-Schönlein, mais le
terme de vascularite à immunoglobulines A (IgA) est à privilégier. 
Contrairement à l’adulte où la cause est souvent secondaire, elle
reste en général mal connue chez l’enfant. Il s’agit d’une inflam-
mation vasculaire systémique des petits vaisseaux en rapport
avec les dépôts de complexes immuns contenant des IgA. Les
principaux organes atteints sont la peau, les reins, le système
digestif et les articulations. Deux des enjeux majeurs sont de
dépister l’atteinte rénale et d’organiser la surveillance.

■ Conduite à tenir devant un purpura rhumatoïde

Démarche diagnostique

(1) Le diagnostic se fait selon les critères EULAR/PRINTO/PRES
(tableau 1).

Tableau 1

Critère majeur

Purpura vasculaire

Associé à au moins un des critères suivants

Douleur abdominale

Arthralgie ou arthrite

Atteinte rénale glomérulaire (protéinurie, hématurie, 
insuffisance rénale)

Vascularite leucocytoclasique avec dépôts d’IgA 
ou glomérulonéphrite proliférative avec dépôts d’IgA 
à l’histologie.

L’éruption typique de purpura vasculaire dans le cadre 
d’un PR (figures 1 et 2) est composée de macules érythé-
mateuses, de taille variable, pétéchiales à ecchymotiques. 
Elle comporte une composante nécrotique (non rapidement 
extensive) la rendant palpable puis croûteuse. Elle prédo-
mine dans les zones de déclivité : les membres inférieurs, 
les fosses lombaires, et les fesses. Elle est liée à l’extrava-
sation de sang dans le derme à la suite de l’inflammation des 
petits vaisseaux. Il est parfois difficile de faire la différence 
avec le purpura lié à un trouble de l’hémostase. Dans ce cas, 
une numération formule sanguine (absence de thrombo pénie) 
et un bilan d’hémostase (attendu normal) peuvent aider à 
l’orientation.

(2) Les diagnostics différentiels de purpura vasculaire en pédiatrie
sont évoqués avant tout sur la clinique. Du fait de sa sévérité, le pur-
pura fulminans doit être rapidement éliminé (purpura avec au moins 
1 élément nécrotique, d’extension rapide, sepsis associé, voir PAP
Purpura). Le purpura peut être para-infectieux (associé avec une
symptomato logie infectieuse bien tolérée), post- médicamenteux,
ou révélateur d’une autre vascularite systémique (lupus, vascularite 
à ANCA). Chez l’enfant âgé de moins de 3 ans, le purpura rhuma-
toïde est rare mais il existe une autre vascularite avec dépôts d’IgA : 
l’œdème aigu hémorragique du nourrisson, dont la prise en charge
est moins codifiée et n’est pas traitée dans ce PAP.

Les indications d’un avis dermatologique pour discuter du 
recours à la biopsie cutanée sont à connaître (tableau 2). Celle-ci 
permet d’argumenter un diagnostic différentiel et doit se faire sur la 
lésion la plus récente.

Tableau 2. Indications devant faire discuter la réalisation 
d’une biopsie cutanée

Lésions de localisations atypiques : non déclives ou diffuses

Évolution atypique : aggravation continue, chronicisation 
sur plusieurs mois

Signes clinicobiologiques évocateurs d’autres vascularites

Âge atypique < 3 ans et > 15 ans

La biopsie retrouve classiquement une vascularite leucocytocla-
sique avec des dépôts périvasculaires d’IgA. Attention, l’absence 
des dépôts d’IgA n’infirme pas formellement le diagnostic.

Évaluation des atteintes initiales et de leur gravité

(3) L’atteinte rénale est fréquente, autour de 20 à 50 % des cas
chez l’enfant, parfois retardée, et d’intensité variable, générale-
ment modérée. Les signes physiques à type d’HTA (hypertension 
artérielle) et d’œdèmes sont rares ; la néphropathie du purpura
rhumatoïde peut ainsi passer inaperçue. Elle doit donc être sys-
tématiquement recherchée : contrôle de la  pression artérielle,

Figure 1. Éruption purpurique déclive : membres inférieurs en 
position debout, et fesses en position allongée.
(photo fournie par A. Lefèvre-Utile)

Figure 2. Éruption purpurique vasculaire avec éléments nécro-
tiques (infiltrés, croûteux).
(photo fournie par A. Lefèvre-Utile)
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estimation de la fonction rénale et dépistage d’une hématurie 
et/ou d’une protéinurie par bandelette urinaire (BU) avec recours 
à des analyses complémentaires si nécessaire. Elle peut se 
manifester par une protéinurie (BU : si protéines ≥ 2+, confirmer 
avec rapport protéinurie/ créatininurie P/C > 20 mg/mmol sur les 
premières urines du matin), une hématurie (BU : GR [globules 
rouges] ≥ 2+ ou ≥ 10/mm3), une insuffisance rénale (DFG [débit 
de filtration glomérulaire] < 90 ml/min/1,73 m2), voire prendre la 
forme d’un syndrome néphrotique ou néphritique. L’hématurie, 
au moins microscopique, est quasi constante dans la néphro-
pathie du purpura rhumatoïde, mais ne nécessite pas de biopsie 
ni de traitement si elle est isolée sans protéinurie ni insuffisance 
rénale associée.

(4) Un avis néphrologique pédiatrique doit être rapidement
demandé en cas de néphropathie, dès qu’une protéinurie est
détectée sur les urines du matin. En effet, c’est la précocité de la
prise en charge qui limitera le risque de séquelles rénales.

Les indications de la ponction biopsie rénale (PBR) ne sont 
pas consensuelles. Un groupe d’experts de l’IPNA (International 
Pediatric Nephrology Association) recommande la PBR :
• immédiatement en cas de protéinurie néphrotique : rapport P/C

> 200 mg/mmol ou 2 mg/mg et a fortiori de syndrome néphro-
tique (albuminémie < 30 g/L) ;

• immédiatement en cas d’insuffisance rénale aiguë organique (débit 
de filtration glomérulaire estimé [DFGe] < 90 ml/min/1,73 m2), 
quel que soit le niveau de protéinurie ;

• en cas de protéinurie modérée persistante (P/C 100-200 mg/mmol 
ou 1-2 mg/mg) pendant 2-4 semaines.

• en cas de protéinurie minime persistante (P/C 20-50 mg/mmol 
ou 0,2-0,5 mg/mg) > 4 semaines.

La biopsie a une valeur diagnostique (dépôts d’IgA mésangiaux) 
et pronostique (pourcentage de croissants, de fibrose tubulo- 
interstitielle et de sclérose glomérulaire).

(5) L’atteinte abdominale est fréquente (environ 60 %). Elle
se manifeste principalement par des douleurs abdominales,
mais aussi des rectorragies, un méléna, une anorexie, des
vomissements. La douleur abdominale intense ou l’hémor-
ragie digestive doivent faire réaliser une échographie abdo-
minale à la recherche d’atteintes sévères comme l’hématome
pariétal, l’invagination iléo-iléale ou iléo-colique. Des atteintes
plus rares, telles que péritonéale ou pancréatique, ont été
décrites.

(6) L’atteinte articulaire est fréquente (environ 60 %), non des-
tructrice. Elle est caractérisée par des arthralgies, voire des
arthrites, uniques ou multiples, souvent localisées au niveau des
moyennes et grosses articulations, au voisinage de l’éruption
(chevilles, genoux). Elle ne doit pas motiver d’exploration com-
plémentaire sauf s’il y a doute diagnostique.

(7) L’atteinte testiculaire est rare. Elle se caractérise par une
orchite inflammatoire uni- ou bilatérale et nécessite classique-
ment le recours à la corticothérapie. Elle peut se compliquer
d’une épididymite, voire d’une torsion. En cas de doute, un avis
chirurgical peut être demandé.
Les atteintes menaçant le pronostic vital sont exceptionnelles
(vascularite cérébrale, pulmonaire). Elles motivent le recours à
un traitement immunosuppresseur puissant et doivent faire évo-
quer d’autres causes de vascularites systémiques.

Stratégie de prise en charge thérapeutique et suivi

(8) Une fois le diagnostic posé, une prise en charge ambulatoire
peut être proposée en l’absence des critères suivants : retentis-
sement fonctionnel important (mise en charge impossible, asthénie
majeure, etc.), nécessité d’une antalgie par palier III, atteinte mena-
çant le pronostic vital, atteinte rénale avec indication d’avis spécia-
lisé urgent. Avant le retour au domicile, le diagnostic, la surveillance
et le suivi doivent être expliqués au patient et à sa famille.
Le patient doit être invité à reconsulter : 1) rapidement en cas de
sang dans les selles, de douleurs intenses malgré les antalgiques 
de palier I, de vomissements itératifs et/ou d’une intolérance
alimentaire, d’une orchite, 2) au cours de l’évolution en cas de
chronicisation, avec répétition et aggravation des poussées sur
plusieurs mois, ou en l’absence d’amélioration dans les semaines 
suivant la première crise. Généralement, la poussée inaugurale
s’améliore dans les 10 premiers jours.

(9) La prise en charge symptomatique associe le repos ainsi
que des antalgiques avec en première intention le paracéta-
mol. Le phloroglucinol est utile en cas de douleurs abdominales
légères. Les AINS (anti-inflammatoires non stéroïdiens), en
association avec le paracétamol, sont particulièrement efficaces
en cas d’arthralgies invalidantes après avoir vérifié l’absence
d’atteinte rénale et d’hémorragie digestive. Selon les cas, l’arrêt
du sport peut être préconisé en phase aiguë, avec une reprise
progressive, proportionnée à la douleur.

(10) Selon l’intensité de la douleur (principalement abdominale),
le recours aux antalgiques de palier III peut être nécessaire.

L’abord intraveineux (IV) est à privilégier en cas de douleur abdo-
minale, la vascularite digestive pouvant altérer l’absorption des 
traitements oraux. Dans ce cas, le patient doit être hospitalisé, 
et la douleur explorée et soulagée. Le patient pourra rentrer à 
domicile lorsqu’il sera sevré des paliers III.

(11) Une corticothérapie est indiquée dans de rares cas. Ses
modalités varient en fonction de la sévérité de l’atteinte :
a) une corticothérapie orale, à dose modérée (prednisone
1-2 mg/kg/j, maximum 60 mg) et de durée courte (< 10 jours), est
indiquée en cas d’orchite, ou de fort retentissement de l’atteinte
articulaire. Cette prise en charge peut se faire en ambulatoire et
l’arrêt de la corticothérapie ne nécessite pas de palier ;
b) une corticothérapie intraveineuse, à dose modérée (méthyl-
prednisolone 1-2 mg/kg/j, maximum 60 mg) et de durée courte,
est indiquée en cas d’atteinte digestive sévère ou ayant un reten-
tissement important (orchite sévère, hyperalgie sévère, etc.).
Selon les équipes, des mesures additionnelles comme la mise
en place d’une alimentation entérale peut être proposée en cas
de douleurs abdominales intenses et/ou de vomissements empê-
chant l’alimentation orale spontanée. Exceptionnellement, la
douleur et/ou les vomissements imposent la mise en place d’une
nutrition parentérale continue ;
c) une corticothérapie IV forte dose (méthylprednisolone 10-30 mg/
kg/j, maximum 1 g/j), pendant 3-5 jours, peut être mise en place en 
cas d’atteinte menaçant le pronostic vital ou fonctionnel comme
l’hémorragie intra-alvéolaire, l’encéphalite. Cette prise en charge
s’applique à des situations exceptionnelles et doit se faire au sein
d’un centre expert, à proximité d’une unité de soins intensifs.

(12) Dans des situations exceptionnelles et sévères, le recours à
une immunosuppression additionnelle sera discuté en concer-
tation avec les spécialistes.

(13) La surveillance de l’atteinte rénale est centrale une fois que 
le retour au domicile est décidé ; 85 % des atteintes rénales sur-
viennent dans le premier mois et 97 % dans les 6 premiers mois.
Le but est donc de dépister la survenue d’une atteinte rénale dif-
férée ou la disparition de la protéinurie dans le cas d’une atteinte
initiale. En cas d’atteinte rénale prouvée, le risque de séquelle
à long terme est d’environ 2 %, soit 98 % d’évolution favorable.
Ce risque est surtout présent chez les enfants avec syndromes
néphrotiques ou néphritiques. La majorité de ces enfants récupé-
rant sans séquelle apparente vont toutefois justifier d’une néphro-
protection à vie : mesure de la pression artérielle et recherche
d’une protéinurie par BU une fois par an chez le médecin traitant,
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interrogations légitimes. Il est donc important de prendre le 
temps de délivrer une information adaptée dès l’annonce 
diag nostique.
La maladie évolue par poussées principalement cutanées, arti-
culaires ou abdominales, de 4 à 6 semaines. Il s’agit davan-
tage de répliques de la première poussée, volontiers moins 
intenses, qui peuvent survenir jusqu’à plusieurs mois après 
la phase inaugurale. Il est recommandé de mettre en place 
les mêmes mesures que celles appliquées lors de la poussée 
initiale. La reprise de l’activité physique peut être un facteur 
déclenchant de ces nouvelles poussées, cela n’indique pas 
pour autant le repos strict systématique. Le repos et la dis-
pense de sport se décident au cas par cas, selon le retentis-
sement.
L’évolution à long terme est marquée par l’atteinte rénale, dont le 
pronostic est bon, avec une majorité d’enfants qui vont récupérer 
sans séquelle apparente, mais justifier d’une néphroprotection à 
vie.
Le risque de nouvelles poussées au cours de la vie est extrê-
mement rare et leur survenue doit orienter vers la recherche de 
diagnostic différentiel, d’autant plus si elles sont sévères, prolon-
gées ou atypiques.

■ Déclaration de liens d’intérêts
Les auteurs déclarent ne pas avoir de lien d’intérêt.

Cet article fait partie du supplément Pas à Pas 2024 réalisé avec 
le soutien institutionnel de Procter & Gamble et Sanofi.

En cas d’atteinte rénale initiale avec critères de retour 
à la maison

Si protéinurie initiale légère ou modérée :

rechercher les critères de protéinurie persistante selon 
les mêmes modalités

Si hématurie isolée : ajouter bandelette urinaire détectant les 
globules rouges

– 1×/mois pendant 6 mois jusqu’à négativation

Durée totale du suivi

– 6 mois après la dernière poussée de PR, en l’absence
d’atteinte rénale
– prolongée en cas d’atteinte rénale (en lien avec spécialiste)

Si l’atteinte rénale secondaire est confirmée, il est important que 
tout médecin traitant d’un enfant pris en charge en ambulatoire ait 
les coordonnées d’un pédiatre hospitalier ou d’un néphropédiatre 
à contacter.
Il n’est pas nécessaire de décaler la vaccination au-delà de la fin 
d’une poussée.

■ Conclusion
Le purpura rhumatoïde est un diagnostic souvent posé par 
le médecin de première ligne, en cabinet ou aux urgences. 
Cela n’enlève rien au caractère complexe de cette maladie à 
propos de laquelle l’enfant et les parents peuvent avoir des 
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évitement des néphrotoxiques type AINS et adaptation des doses 
de médicaments à la fonction rénale, alimentation équilibrée. La 
surveillance rénale est effectuée par les parents, ainsi que par le 
pédiatre ou le médecin généraliste, selon les modalités précisées 
dans le tableau suivant. En présence d’une protéinurie, la mise en 
place d’un traitement néphroprotecteur par inhibiteur de l’enzyme 
de conversion de l’angiotensine (IEC) ou antagonistes des récep-
teurs de l’angiotensine II (ARA II) doit être discutée rapidement 
avec un néphropédiatre, avec une augmentation progressive des 
doses et sous couvert d’un contrôle régulier de la biologie san-
guine (kaliémie, créatininémie). Le traitement de la néphropathie 
du purpura rhumatoïde repose sur les corticoïdes IV et/ou oraux, 
parfois associés à des immunosuppresseurs, en fonction de la 
sévérité, et après avis spécialisé. Le but est d’obtenir une rémis-
sion complète (P/C < 20 mg/mmol, fonction rénale normale).

Sans atteinte rénale initiale

Bandelette urinaire détectant les protéines sur urines du matin

– 2×/sem pendant 1 mois
– 1×/sem pendant 2 mois
– 2×/mois pendant 3 mois

Si protéines ≥ 2+ 
sur deux prélèvements 
consécutifs : dosage 
rapport P/C sur urines 
du matin et contacter 
néphropédiatre si rapport 
P/C > 20 mg/mmol

Pression artérielle mesurée par le médecin traitant

– J15, 1 mois, 6 mois
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Urticaire chronique de l’enfant
Durée > 6 semaines

Abréviations :
Anti-H1 : antihistaminique de type H1
UC : urticaire chronique
AAN : anticorps antinucléaires
AMM : autorisation de mise sur le marché

(2) Diagnostics différentiels
Syndromes auto-in�ammatoires

Vascularites urticariennes
Mastocytoses

(6) Prise en charge thérapeutique

(1) Évaluation clinique
Urticaire super�cielle isolée, angioedème

(3) Bilan biologique
NFS plaquettes, CRP

+/– TSH, AAN

+/– Tests physiques
Chaud, froid, pression, effort

Pas de bilan allergologique

(8) Avis spécialisé

Traitement médicamenteux de 3° ligne
Omalizumab (AMM > 12 ans)

(10) Éducation thérapeutique
(9) Pas de régime alimentaire

Pas de corticoïdes systémiques

(4) Urticaire chronique inductible

Dermographisme
UC cholinergique
UC aquagénique
UC solaire
UC à la pression, UC vibratoire
UC au chaud, au froid

(5) Urticaire chronique spontanée

Terrain : auto-immunité, atopie
Facteurs déclenchants : virus, stress
Durée d’évolution : quelques mois 
à quelques années

Réévaluation toutes les 2 semaines

Réévaluation toutes les 2 semaines

(7) Traitement médicamenteux de 1° ligne
Anti-H1(2° génération) ×1 dose par jour

Traitement médicamenteux de 2° ligne
Anti-H1 ×2, ×3, ×4 doses par jour
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■ Introduction
L’urticaire chronique (UC) est définie par la présence d’urticaire
et/ou d’angioedème pendant plus de 6 semaines sur un mode per-
manent ou récidivant. L’urticaire chronique est souvent considé-
rée à tort d’origine « allergique » par les parents ou les praticiens,
mais il s’agit d’une dermatose inflammatoire par hyper activité non
spécifique des mastocytes cutanés, le plus souvent en contexte
d’auto-immunité ou de dysimmunité (atopie).
Chez l’enfant, il y a peu d’études sur l’urticaire chronique ; pour-
tant cette pathologie n’est pas si rarement rencontrée en pratique 
clinique. La prévalence estimée est de 0,1 à 0,3 % chez l’enfant.
Le retentissement sur la vie quotidienne peut être majeur. Il
n’existe pas de recommandations spécifiques de prise en charge
chez l’enfant, contrairement à l’adulte.

■ Conduite à tenir face à une urticaire chronique

Diagnostic

(1) Le diagnostic d’urticaire est clinique.
Les lésions élémentaires consistent en des papules érythémateuses 
et œdémateuses, prurigineuses, fugaces, c’est-à-dire que chaque
lésion ne persiste pas plus de 24 heures au même endroit et dispa-
raît sans anomalie cutanée résiduelle (figure 1). Les lésions d’urti-
caire superficielle peuvent être associées ou non à des épisodes
d’angioedème (urticaire profonde, cutanée ou muqueuse) pouvant
durer jusqu’à 72 heures (figure 2). Plus rarement, les angioedèmes 
sont isolés. On parle d’urticaire chronique (UC) si les lésions cuta-
nées surviennent sur un mode permanent (quotidien ou quasi-
quotidien) ou récurrent (de fréquence variable mais non définie de
façon consensuelle) pendant plus de 6 semaines. La présentation

urticaire chronique superficielle isolée / urticaire chronique superfi-
cielle associée à des angioedèmes récurrents / angioedèmes isolés 
récurrents ne modifie pas le raisonnement  diagnostique. L’angi-
oedème du visage ne constitue pas un signe de gravité, mais une 
forme d’urticaire profonde. L’angioedème laryngé n’est observé 
que dans certaines UC au froid (après consommation ou exposition 
à un produit froid) et est exceptionnel.
(2) Les diagnostics différentiels à évoquer sont :
• les syndromes auto-inflammatoires, à discuter en cas d’UC

chez le jeune nourrisson et/ou en cas d’association à de la
fièvre, une surdité, etc. ;

• les vascularites urticariennes, en cas de plaques urticariennes
fixes (durant plus de 24 heures) plus souvent douloureuses
que prurigineuses et de manifestations extracutanées (arthral-
gies, douleurs abdominales, etc.) ;

• les mastocytoses, en particulier maculopapuleuses (ex. :
« urticaires pigmentaires ») ; les lésions élémentaires initiales
laissent place à des macules pigmentées ; les mastocytoses
cutanées sévères peuvent être associées à des lésions bul-
leuses lors des poussées, ce qui n’est jamais le cas dans le
cadre d’une urticaire commune.

(3) Les seuls examens complémentaires systématiques sont
NFS-plaquettes et CRP, essentiellement prescrits pour éliminer
un syndrome auto-inflammatoire.
En cas d’orientation vers une UC inductible, des tests physiques
(froid, chaud, pression, effort, etc.) peuvent être réalisés en consulta-
tion de dermatologie pédiatrique compte tenu de la standardisation
nécessaire. Seul le dermographisme est simple à rechercher par tout 
praticien en frottant la peau à l’aide d’une pointe de stylo (figure 3).

En cas de suspicion d’UC dans le cadre d’une auto-immunité plus 
large, on peut demander selon les cas : TSH, AAN, anticorps 
anti-TPO. En cas de suspicion de vascularite urticarienne, une 
biopsie cutanée est nécessaire.
L’urticaire chronique n’est pas d’origine allergique : il n’y a 
pas d’indication à réaliser un bilan allergologique explorant une 
allergie immédiate et permettant d’identifier un allergène dont 
l’éviction permettrait la guérison de l’urticaire. Dans ce contexte, 
l’association à un terrain atopique n’est pas clairement expliquée.

On distingue l’urticaire chronique inductible et l’urticaire chro-
nique spontanée (UCS).
(4) L’urticaire chronique inductible est liée à un facteur
déclenchant précis et reproductible : pression cutanée (dermo-
graphisme, survenant immédiatement ; ou UC à la pression,
retardée, ou après vibration), urticaire cholinergique à l’effort,
urticaire solaire, urticaire aquagénique, urticaires au froid ou au
chaud.
(5) L’urticaire chronique spontanée (UCS) est la plus fré-
quente, parfois intriquée avec un dermographisme.
L’UCS survient typiquement chez un patient atopique ou encore
dans le cadre d’une auto-immunité isolée ou plus large (thyroï-
dite, connectivite, etc.) en lien avec la présence d’auto-anticorps
de type IgG dirigés contre la sous-unité alpha du récepteur aux
IgE des mastocytes dermiques (ces auto-anticorps ne sont pas
recherchés en pratique clinique).
Dans tous les cas, les facteurs déclenchants et d’entretien sont
multiples : infections, vaccins, stress, etc. Certains médicaments
sont susceptibles d’activer les mastocytes de façon pharma-
cologique (= indépendante des IgE, donc de mécanisme non

Figure 1. Lésions élémentaires d’urticaire.
 (photo fournie par A. Lasek-Duriez)

Figure 2. Angioedème.
 (photo fournie par A. Lasek-Duriez)

Figure 3. Dermographisme.
 (photo fournie par A. Lasek-Duriez)
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 allergique) : AINS (anti-inflammatoires non stéroïdiens), morphi-
niques, produits de contraste iodés, etc. Ils peuvent être des fac-
teurs d’aggravation ou d’entretien d’une UCS.
La durée d’évolution peut aller de quelques mois à plusieurs années : 
50 % de résolution à 5 ans, avec comme facteurs de risque de per-
sistance la sévérité de la maladie et le début après l’âge de 10 ans.

Prise en charge thérapeutique

(6) Trépied de la prise en charge
• Identification et élimination des causes inductibles sous-jacentes, 

et des facteurs d’aggravation ou d’entretien (dont la prise de
médicaments). Aucun régime alimentaire n’est nécessaire.

• Évaluation de la qualité de vie : utile pour guider la prise en
charge thérapeutique.

• Traitements médicamenteux.
Afin d’évaluer le retentissement de la maladie, plusieurs scores
objectifs et subjectifs sont disponibles tels que le score d’activité
de l’urticaire ou de l’angiodème (UAS, AAS), le questionnaire de
qualité de vie sur l’urticaire chronique ou l’angioedème (CU-Q2oL 
ou AE-QoL) ou encore le score de contrôle de l’urticaire (SCU).

Traitements médicamenteux
Les anti-H1 de 2° génération sont le traitement de référence 
de l’UC.
Les anti-H1 de 2° génération ayant fait la preuve d’efficacité et de 
sécurité chez l’enfant sont : desloratadine (à partir de 1 an, en pra-
tique prescrit hors AMM avant cet âge), cétirizine, lévocétirizine, 
loratadine, bilastine (à partir de 12 ans). Il faut éviter les anti-H1 
de 1° génération qui ont des effets anticholinergiques et sédatifs. 
Leur objectif est la prévention de la survenue de l’urticaire et/ou des 
angioedèmes afin d’améliorer la qualité de vie de l’enfant, et non le 
traitement symptomatique « au coup par coup ». Leur efficacité n’est 
que suspensive et ne modifie pas l’histoire naturelle de l’UC.
• 1° ligne : anti-H1 à dose simple, à adapter à l’âge et/ou au

poids, au long cours pendant 4 à 6 semaines.

• 2° ligne : anti-H1 à dose augmentée double, puis triple et
enfin quadruple si nécessaire (rassurer les parents que le
recours à ces doses est possible et stipuler sur l’ordonnance
« selon la conférence de consensus de l’UCS » pour ne pas
que l’on pense qu’il puisse s’agir d’une erreur). La réparti-
tion de la dose en deux prises (matin et soir) est souvent
privilégiée. Une réévaluation clinique peut être faite toutes
les 2 semaines. La tolérance des doses augmentées est
bonne. Il existe un risque d’allongement de l’espace QT et de
torsades de pointes, dose-dépendant, pour certaines molé-
cules. Parmi les anti-H1 de 2° génération, il convient ainsi de
ne pas prescrire l’ébastine, la bilastine et la mizolastine aux
patients porteurs d’un QT long congénital ou acquis et ne pas
les associer aux médicaments allongeant l’intervalle QT ou
susceptibles d’induire des torsades de pointes. Il n’y a pas
d’interaction médicamenteuse rapportée avec la cétirizine, la
lévocétirizine, la desloratadine.

• 3° ligne : avis spécialisé si les symptômes persistent après 
2 à 4 semaines d’anti-H1 dose quadruple.

Dans cette situation, il peut être prescrit de l’omalizumab, un 
anticorps monoclonal anti-IgE ayant l’AMM dans l’urticaire chro-
nique spontanée à partir de 12 ans à la posologie de 300 mg 
par voie sous-cutanée toutes les 4 semaines et parfois proposé 
dès 6 ans selon les cas, dans les centres spécialisés (AMM 
dans l’asthme à partir de cet âge). Ce médicament est à pres-
cription initiale hospitalière annuelle (levée de la PIH en cours 
de discussion lors de la rédaction de cet article) ; sa prescrip-
tion initiale et le renouvellement sont réservés aux spécialistes 
en pneumologie, pédiatrie, dermatologie, médecine interne et 
allergologie.
En dernier recours, dans les cas résistants à l’omalizumab, un 
traitement immunosuppresseur (ciclosporine notamment, métho-
trexate) peut être proposé.
Les associations au kétotifène, au montélukast et à la colchicine ont 
montré un faible niveau de preuve et ne sont pas recommandées.

(9) Les corticoïdes systémiques ne sont pas indiqués, surtout 
lors des poussées ; ils favorisent la chronicité de l’urticaire.

(10) Éducation thérapeutique
Comme pour toute dermatose chronique, l’éducation thérapeu-
tique permet au patient d’être plus autonome dans la gestion
de sa maladie. Pour l’UC, l’ETP a pour objectifs d’expliquer au
patient qu’il s’agit d’une dermatose chronique immunologique qui
n’est pas d’origine allergique, qu’il doit savoir adapter son traite-
ment antihistaminique en fonction des poussées, qu’il n’y a pas
de risque vital (absence d’angioedème asphyxique) et qu’il ne
doit pas faire de régime alimentaire spécifique ni utiliser de corti-
coïdes systémiques.

■ Conclusion
L’UC se caractérise par la survenue quotidienne ou quasi quo-
tidienne de plaques avec ou sans angioedème pendant plus de 
6 semaines. Cette pathologie est beaucoup plus rare que l’urti-
caire aiguë, souvent virale, chez les enfants.
Le bilan biologique de première intention se limite à une NFS et 
une CRP. Les tests allergologiques ne sont pas indiqués.
Le traitement de première intention repose sur les anti-H1 de 
2° génération au long cours, dont les doses peuvent être progres-
sivement augmentées jusqu’à une dose quadruple sans risque 
particulier.
L’évolution naturelle de l’UC est la rémission complète des symp-
tômes chez 50 % des enfants à 5 ans. L’omalizumab a l’AMM à 
partir de 12 ans dans l’UC résistant à un traitement antihistami-
nique bien conduit.
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Découverte d’une variation isolée
du développement génital en maternité

SRY négatif

Bilan hormonal, AMH
Écho pelvienne

Panel NGS

17OHP élevée

(5) Hyperplasie
congénitale des surrénales

Traitement médical urgent

17OHP normale

Dysgénésie gonadique partielle
Trouble de la synthèse/sensibilité

à la testostérone

Bilan maternel

(1) Présentations cliniques :
– Impossibilité de déterminer le sexe à l’examen clinique
– Hypospade postérieur/proximal/pénoscrotal associé
à une petite verge ou une cryptorchidie
– Aspect féminin avec clitoromégalie
– 2 gonades palpées chez une « �lle »
– Cryptorchidie bilatérale chez un « garçon »

Con�rmation génétique

(2)

(3) SRY positif

(8) 46,XY (9) 45,X/46,XY

Dysgénésie
gonadique mixte

Panel NGS

– Description précise
– Utiliser des termes indifférenciés
– Examen clinique complet

– Pas de déclaration du sexe
– Contacter un centre expert maladie rare
– Soutien psychologique à la famille

SRY, 17OHP, testostérone, AMH, inhibine B,
ACTH, cortisol, delta 4 androstènedione à J1

+ échographie gonadique et pelvienne

Pas de gonade palpée Au moins une gonade palpée (testis)

Retour vers l’équipe locale
Consignation de la proposition
thérapeutique dans le dossier

(4) 46,XX

(10) RCP nationale dans le cadre de l’arrêté de bonnes pratiques

(7) Virilisation
maternelle

(6) Ovotestis
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■ Introduction

La prise en charge à la naissance des enfants porteurs d’organes 
génitaux particuliers reste complexe et urgente, en raison de sa 
rareté et du choc émotionnel pour les parents, lorsque l’atypie n’a 
pas été dépistée en prénatal.

■ Conduite diagnostique devant une variation
du développement génital chez l’enfant
(1) La question d’une variation du développement génital
(VDG) se pose le plus souvent en salle de naissance, devant la
découverte d’organes génitaux atypiques comme un hypospade
postérieur/proximal/pénoscrotal, isolé ou associé à une petite
verge, et/ou des testicules non palpés chez un enfant d’aspect
plutôt masculin, une clitoromégalie chez un nourrisson ayant un
phénotype plutôt féminin, devant la palpation de gonades chez
un nouveau-né au phénotype féminin ou devant l’impossibilité
de déterminer le sexe par l’examen clinique. Dans tous les cas,
pour les parents, la découverte d’organes génitaux atypiques
chez un nouveau-né est une situation très déstabilisante psycho-
logiquement. Le contact avec un centre expert doit être rapide
pour accompagner la prise en charge. Dans un premier temps,
il est parfois nécessaire de surseoir à la déclaration du sexe à
l’état civil : la déclaration du prénom et du sexe doit être faite en
France dans les 5 jours qui suivent la naissance. Ce délai peut
être prolongé pour la déclaration du sexe, si nécessaire, par un
certificat médical.
Une description anatomique précise dans des termes indiffé-
renciés est nécessaire (bourgeon génital, bourrelets génitaux,
gonades, orifice urogénital). Ces mots indifférenciés sont utilisés
dans les explications données aux parents, à qui il est expliqué
que leur enfant a un sexe mais qu’il est difficile de dire le sexe
de l’enfant pour l’instant, que cet enfant est en bonne santé, et
que des examens vont permettre très rapidement de donner un
prénom et de déclarer le bébé.
(2) Orientation clinique : lorsqu’une gonade est palpée, c’est en 
général un testicule. L’examen clinique doit être complet et cher-
chera un retard de croissance, une dysmorphie, des anomalies

squelettiques (scoliose, membres courts…), rénales (agénésie 
rénale anténatale…), anales ou cutanées.
(3) Stratégie paraclinique : la recherche du gène SRY par FISH
ou PCR doit être immédiate et permet une orientation diagnostique 
rapide, en quelques heures (hors week-end). Le résultat du caryo-
type arrivera secondairement, en plusieurs semaines. Le dosage
de la 17OH-progestérone (ne pas attendre le résultat du dépis-
tage néonatal généralisé) est primordial car il dépiste les variations 
du développement génital en rapport avec des déficits enzyma-
tiques dont l’insuffisance surrénalienne qui peut engager le pro-
nostic vital. Dès J1 de vie, l’ensemble du bilan hormonal incluant
les dosages de la testostérone, AMH (hormone anti- müllérienne),
inhibine B, delta 4 androstènedione, ACTH et cortisol est donc pré-
levé, et une échographie pelvienne (présence ou non d’un utérus,
malformation associée, type de gonade) est réalisée.

(4) Chez les nouveau-nés 46,XX/SRY négatif
(5) L’hyperplasie congénitale des surrénales (HCS) est le premier 
diagnostic à éliminer. Aucune gonade n’est palpée (ovaires). Le
traitement de l’insuffisance surrénalienne est vital, et sera débuté
en cas de 17OHP élevée, en lien avec le centre expert, si l’en-
fant et sa mère ne sont pas transférés. La perte de sel clinique
survient après 5-7 jours de vie. Le traitement initial  comprend
l’hydrocortisone, la fludrocortisone et du sel. L’éducation théra-
peutique est indispensable, en particulier pour prévenir les épi-
sodes d’insuffisance surrénalienne aiguë. Le séquençage du
gène CYP21A2 sera réalisé secondairement.
(6) Si l’HCS est éliminée (17OHP normale), le diagnostic de VDG 
ovotesticulaire 46,XX doit être évoqué. C’est une situation rare où 
du tissu testiculaire (tubes séminifères) et du tissu ovarien (folli-
cules) sont présents dans les gonades. L’AMH fait le diagnostic
biologique (trop élevé pour un ovaire, trop bas pour un testicule).
(7) Les causes de virilisation d’un fœtus féminin par sa mère sont 
exceptionnelles. Des signes d’hyperandrogénie sont présents
chez la mère pendant la grossesse, et les signes de virilisation
disparaissent chez le nouveau-né après la naissance. Si une
hyperandrogénie est suspectée chez la mère, cette dernière doit
être prélevée en post-partum.

(8) Chez les nouveau-nés 46,XY/SRY positif
Quand la testostérone et l’AMH sont basses, le diagnostic à évo-
quer est celui de défaut précoce de développement du testicule
(dysgénésies gonadiques). Souvent, des dérivés müllériens ont
persisté (utérus, vagin). Quand la sécrétion de testostérone est
normale ou élevée, le diagnostic le plus fréquent est un trouble de 
la sensibilité à la testostérone. Les défauts de la synthèse de la
testostérone sont plus rares, l’AMH y est normale. Dans tous les
cas de VDG 46,XY, l’analyse d’un panel de gènes (NGS : Next-
Generation Sequencing) va être réalisé, et permettra de tester en 
un prélèvement la plupart des gènes connus de VDG.
(9) Des anomalies chromosomiques peuvent être associées à des
VDG, comme la mosaïque 45,X/46,XY. La question du choix de
sexe est souvent difficile, et sera discutée en réunion de concerta-
tion pluridisciplinaire (RCP) nationale.
(10) La loi de bioéthique de 2021 et un arrêté de bonnes pratiques 
opposable précisent la prise en charge de ces enfants. Tous
les enfants porteurs de VDG et leurs parents doivent bénéficier
d’une prise en charge multidisciplinaire dans des centres experts
maladies rares dédiés (DEV GEN, CRESCENDO et PGR). Leurs
dossiers sont présentés en RCP nationale VDG pour des motifs
diagnostiques ou thérapeutiques.

■ Conclusion
La prise en charge des enfants porteurs de variations du dévelop-
pement génital à la maternité nécessite le recours téléphonique 
rapide à un collègue expert, pour ne pas perdre de temps et évi-
ter l’errance diagnostique. La prescription d’examens biologiques 
adaptés permet en général de faire un diagnostic et un choix de 
sexe rapides. L’accompagnement psychologique des parents est 
indispensable. La prise en charge médicale (hors urgence vitale) 
et chirurgicale est décidée en RCP nationale.
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