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Jadis trés fréquentes, les staphylococcies cutanées
superficielles néonatales sévissaient sous forme d'épidémies dans les
maternités et les créches mais ne se voient plus guére aujourd'hui que
sous des formes isolées.

Il apparait que le personnel soignant est le principal vecteur
de ce germe, bien plus que la mére que l'on accusait toujours
autrefois.

L'infection survient dans les premiéres semaines de la vie,
mais trés rarement a la naissance, de préférence chez les prématurés
ou des nourrissons débiles. (12)

Les recherches entreprises dans le monde entier ont permis
de mieux comprendre sa physiopathologie, et d'en rapprocher
plusieurs affections de mécanisme jusque la obscur : scarlatine
staphylococcique, impétigo bulleux, maladie de Ritter.

Pour ce qui est de I'agent pathogéne, le staphylocoque doré
appartient notamment a la souche phagique II.

L'asepsie, I|'antisepsie et l'isolement des petits malades ont
bouleversé le pronostic de ces maladies, bien avant |'ére de
I'antibiothérapie et des techniques de réanimation qui n'ont fait que
poursuivre une tendance amorcée au tout début du XXe Siécle.
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LA PEAU (14,50)

Rappel Semeiologique
épiderme
3 couches superposées derme
hypoderme

I - EPIDERME

A - Couche basale

Elle repose sur les papilles du derme.

Elle est formée de cellules cylindriques et de mélanocytes
intercalés.

B - Le Corps muqueux de MALPIGHI

Il se compose de plusieurs assises de cellules polyédriques
qui s'aplatissent vers la surface.

La cohésion entre ces cellules est réalisée par les
desmosomes et le ciment inter cellulaire
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C_- La Couche granuleuse

On constate une disparition des noyaux cellulaires et la
présence de grosses granulations basophiles cytoplasmiques.

D - La Couche cornée

Elle est formée de squelettes des kératinocytes qui ont perdu
leur noyau, qui donnent I'aspect de lamelles cohérentes
superposées, constituées de kératine.

E - La partie dermo-épidermique

C'est la membrane basale formée de fibres de réticuline et de
mucopolysaccharides.
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II - LE DERME

A - Derme Superficiel

Il est constitué par les papilles dermiques. Dans le tissu
conjonctif lache sont noyées les anses capillaires terminales et les
terminaisons nerveuses.

B - Derme Réticulaire

C'est un lacis de fibres collagénes et élastiques.

Le collagéne et I'élastine sont synthétisés par les fibroblastes.

III - L' HYPODERME

Le coussin cellulo-adipeux est formé des lobules adipeux et
de travées conjonctivo-élastiques.

IV - MELANINE

. Elaborée par les mélanocytes.

. Phagocytée par les kératinocytes.
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V_- LES ANNEXES

A - 1'APPAREIL PILO-SEBACE présent sur tout le

revétement cutané (sauf au niveau des paumes et des plantes) se
compose

du poil,
. du follicule pileux,
. de la glande sébacée et de son sac folliculaire (sauf face

dorsale des pieds) ,
. et du muscle arrecteur.

B - LES GLANDES SUDORALES sont distribuées sur

toute la surface du revétement cutané.

C - SYSTEME VASCULAIRE

Le plexus artériel sous dermique donne les artéres dans le
derme moyen, qui donnent les artérioles du derme superficiel, qui se
divisent en capillaires formant une anse sous épidermique.

D - LES LYMPHATIQUES CUTANES

lls se drainent vers les glanglions superficiels.
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E - INNERVATION

Elle est sensitive uniquement.

La peau regoit des stimuli sensoriels sous la dépendance du
systéme nerveux autonome uniquement.

L'innervation sympatique est responsable de vasoconstriction,
de sudation et d'horripilation.

Il n'y a pas d'innervation parasympathique.
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LA BULLE s)

Définition : Cette Iésion en relief de grande taille (< 5 m/m)
contient un liquide clair ou jaunatre qui s'écoule aprés pergage.

Elle peut étre sous cornée, intra-épidermique (l'acantholyse
est la rupture des ponts d'union cellulaire) ou sous épidermique. Les
deux premiéres formes ont un toit fragile, dont la rupture donne
différents aspects cliniques :

. soit érosion avec frange épidermique périphérique.
. soit cro(te arrondie.

Plus tardivement on peut observer une sequelle pigmentée
avec un semis de petits grains blancs (microkystes épidermiques),
important pour un diagnostic rétrospectif. Le signe de NIKOLSKI est
le décollement cutané provoqué par une pression latérale du doigt en
peau apparemment saine .



plancher

bulle sous épidermique

bulle intra-dermique

bulle avec nécrolyse du toit

FIGURE 2 : LES BULLES CUTANEES
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MALADIES BULLEUSES DU NOUVEAU-NE
(28, 6, 27)

Le diagnostic étiologique sera résolu dans la plupart des cas
en ayant fait I'inventaire suivant :

recherche d'une cause externe dans les maladies bulleuses
localisées.

dans les formes diffuses : faire le dépistage d'une
maladie infectieuse, reconnaitre un syndrome de bulles mécaniques
par fragilité congénitale de I|'épiderme. Rapporter une éruption
bulleuse auto-immune de I'enfant @ une maladie maternelle.

A - ERUPTIONS BULLEUSES REGIONALES DU
NOUVEAU-NE

Elles sont dues & une agression de cause extérieure. |l faut
rechercher la cause dans les circonstances qui entourent les premiers
instants de la vie : comme les bulles de succion qu'on observe sur
des doigts sucés par le foetus in utéro, ou l'application d'une
ventouse pour faciliter I'accouchement, ou la pose prolongée d'une
électrode chauffante, pour la mesure transcutanée de la PO2 ou tout
autre cause physique.
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B - LES MALADIES BULLEUSES GENERALISEES DU
NOUVEAU-NE

1°) Les maladies bulleuses d'origine infectieuse

a) La syphilis congénitale

Dans sa forme précoce se traduit par le pemphigus palmo-
plantaire constitué de bulles vite érodées a toit dépoli. Il
s'accompagne de coryza séro-sanglant , de ragades, de péri-onyxis,
d'éxanthéme cutané et d'hépatosplénomégalie.

b) Le pemphigus épidémique du nouveau-né et du nourrisson

Les staphylocoques dorés déclenchent des impétigos
rapidement extensifs sur le nouveau-né et le nourrisson : toutes les
bulles d'impétigo contiennent le staphylocoque doré qui induit une
bulle intra-épidermique avec une acantholyse . Puis le toit de la
bulle se nécrose pour laisser place a une crolte mélicérique.

Les bulles prédominent autour d'un orifice infecté ou d'un
foyer infectieux, et il existe un signe d'auto-inoculation au niveau des
plis.

Non traité I'infection peut se compliquer :

de dissémination septicémique, de staphylococcie
pleuro-pulmonaire, d'osteite.

. de l'apparition d'un syndrome toxique avec exfoliation
par libération de |'exotoxine TSST1. (7, 45)

et de I'apparition d'une épidémie d'infection
staphylococcique dans |I'unité des soins.
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¢) Le syndrome des nouveaux-nés ébouillantés encore appelé
Scalded Skin Syndrome ou syndrome de LYELL staphylococcique (44)

Le syndrome est induit par |'imprégnation de la toxine
exfoliante excrétée a distance par un staphylocoque doré pathogéne
qui est capable d'induire une épidermolyse.

Le point de départ est un foyer staphylococcique cutané
(omphalite, pemphigus épidémique), orificiel (rhinite, otite,
conjonctivite) ou profond (staphylococcie pulmonaire par exemple).

La nécrolyse épidermique se traduit par un vaste décollement
cutané survenant en peau érythémateuse (ol le signe de NIKOLSKI
est présent) .

Le décollement se généralise mais il respecte les muqueuses.

Le toit des bulles se déchire pour laisser de vastes étendues
humides en bordure desquelles I'épiderme frippé est ourlé sur lui-
méme.

L'épidermisation  réparatrice se fait sans cicatrice
dystrophique.

Les cas mortels sont rares, ils sont dus a la gravité du foyer
staphylococcique, au retard thérapeutique ou a [|'administration
abusive de corticoides .
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d) L'ecthyma

Il est induit par le bacille pyocyanique et se présente
initialement comme une maladie bulleuse, on le rencontre chez le
nourrisson et le grand enfant.

e) Les autres

La varicelle, I"herpés peuvent avoir en période néonatale, une
expression bulleuse.

De méme I'herpés gestationis et les pemphigus auto-immuns
chez la meére peuvent s'accompagner de manifestations bulleuses
chez le nouveau-né.

2°) Les éruptions bulleuses néonatales avec signes
cutanés associés

a) Les épidermolyses bulleuses

D'origine mécanique, elles traduisent I'existence d'une
fragilité constitutionnelle des systémes d'attachement de I'épiderme
sur le derme. Dés la naissance, les bulles produites durant la vie
utérine peuvent laisser des érosions. Les bulles de succion des
doigts sont importantes.

b) L'érythrodermie  ichtyosiforme bulleuse congénitale
(autosomique dominante)

Associe des bulles sur un fond érythrokératosique et macéré.
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¢) L'incontinentia pigmenti

est une génodermatose transmise de fagon gonosomique
dominante.

A la naissance les filles sont atteintes d'une dermatose
inflammatoire de disposition linéaire (lignes de Blaschko).

Les lignes érythémateuses sont parsemées de bulles et de
vésicules laissant place a des papules licheniennes ou kératosiques
puis a une pigmentation.

Le cuir chevelu est atteint.

Le pronostic est neurosensoriel et dentaire.

d) Tes mastocytoses peuvent s'accompagner d'une éruption
bulleuse.

e) Les maladies bulleusses d'origine toxi-allergiques :

L'érythéme polymorphe.

Le syndrome de Stevens-Johnson.

La nécrolyse épidermique médicamenteuse
(= Lyell médicamenteux : T.E.N.).

Les liens entre ces trois dermatoses sont attestés par
I'induction , par les mémes médicaments et par la survenue chez un
méme malade de manifestations de plus en plus graves, si la
reintroduction accidentelle se produit.
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Ainsi pour un méme médicament, le malade présente
initialement un érythéme morbiliforme du 8e jour ou un érythéme
polymorphe et ultérieurement un syndrome de Stevens-Johnson
(encore appelé ectodermose érosive péri-orificielle de I'enfant) ou une
nécrolyse épidermique.

Pour I'érythéme polymorphe et le syndrome de Stevens-
Johnson le diagnostic étiologique n'est pas que médicamenteux mais
aussi viral et microbien.
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3 - Les maladies bulleuses auto-immunes de 1'enfant

L'éruption bulleuse est généralisée; pouvant toucher les
muqueuses. La maladie bulleuse est acquise et son évolution est
chronique et récidivante.

a) La dermatite bulleuse & IgA linéaire
Elle est prurigineuse et prédomine en région périnéale : la

bulle est sous-épidermique, associée a un dépdt d'IgA linéaires sur la
membrane basale.

b) La pemphygoide bulleuse

est une maladie du vieillard, mais quelgues cas ont été
reconnus chez I'enfant. La bulle est sous-épidermique et associée a
la présence d'Anticorps anti-membrane basale.

c) Les pemphigus auto-immuns

sont décrits chez I'enfant dans leur type pemphigus vulgaire
avec prédominance des Ilésions muqgueuses et dans leur type
superficiel sans lésion muqueuse.

La bulle est intra-épidermique.

Les anticorps anti-épiderme anti-substance intercellulaire sont
mis en évidence sur la peau.



HISTORIQUE g, 41,17
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I - LA MEDECINE DANS LES PAYS DE
L'ISLLAM (3)

RHAZES médecin, alchimiste et philosophe arabe (860-923)
compose des encyclopédies médicales qui serviront longtemps de
base a l'enseignement, méme en Europe.

RHAZES, a qui on doit un livre de pédiatrie imprimé au XVe
Siécle , cherche a fonder le diagnostic sur I'ensemble des signes
clinigues. Dans son "LIVRE DE LA PESTE" imprimé en 1498 a
Venise, on y retrouve les premiéres grandes observations cliniques
relatives aux maladies infectieuses éruptives.

RHAZES aborde l'identification différentielle des diverses
affections vésiculopustuleuses et distingue la variole, de la varicelle
et de la rougeole. C'est dans son "TRAITE DE LA PETITE VEROLE
ET DE LA ROUGEOLE" , traduit en francais par COLLIN en 1556,
gu'on trouve la premiére description exacte de la variole.

II - LA RENAISSANCE : FRACASTOR et la
pathologie infectieuse. (3)

Jérome FRACASTOR, médecin italien (1478-1553) s'adonne
a I'étude de toutes les sciences, surtout de la médecine et de
I'astronomie, et fut un poéte remarquable. Son principal ouvrage est
un poéme didactique célébre sur la syphilis (ce nom vient de cette
oeuvre) : SYPHI'LIS, SIVE DE MORBO GALLICO (Vérone 1530).
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Il traite dans "DE CONTAGIONE ET CONTAGIOSIS MORBIS™
en 1546 de la "grande vérole" et des autres maladies infectieuses.
Créateur d'une discipline nouvelle, I'épidémiologie, FRACASTOR, a
fait également preuve d'intuition en dégageant le rble fondamental de
la contagion et en affirmant |I'existence des " séminaria contagionis"”,
micro organismes infectants capables de se reproduire et de se
multiplier.

FRACASTOR distingue trois grandes éventualités en matiére
de contagion

la transmission inter-humaine directe par simple contact
comme dans la gale, la phtisie, la lépre.

la contagion indirecte par I'intermédiaire des "fomites” ou
agents vecteurs (vétements, literie, etc...) qui sans étre eux-mémes
corrompus, agissent en tant que véhicules transporteurs de germes
les "séminaria prima”.

la transmission a distance enfin, qui s'effectue
indépendamment de tout contact humain et de tout objet (comme
dans la variole).

Dans ce dernier cas, les germes seraient attirés de loin par les
sujets dont les humeurs lui sont le plus propices, ce qui suppose une
prédisposition individuelle ou un terrain favorable; inhalés lors de
I'inspiration ils se propagent ensuite jusqu'au coeur par voie
humorale.

"Si nous en venons a raisonner par induction sur le
mécanisme de toutes les contagions, nous en conclurons que la
contagion d'une putréfaction se propage d'un corps a un autre, que
ce soit de prés ou de loin"
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Cette phrase de FRACASTOR détruit a elle seule tout ce
qu'on admettait encore a |'époque sur |'éclosion accidentelle des
maladies infectieuses et condamne par avance la théorie de la
génération spontanée des micro organismes virulents.

Ces notions de pathologie infectieuse apportées dés le XVle

siécle par FRACASTOR et deux de ses contemporains (INGRASSIA et

ALPINO), n'eurent aucune suite immédiate sur le plan de la

recherche scientifique. Elles tombérent méme dans un oubli relatif
jusqu'a I'heure des grandes découvertes pastoriennes.

III - LE XIXe SIECLE et les débuts de la
bactériologie (3, 41)

A - LA RECHERCHE

Au cours du dernier tiers du XlXe, BRETONNEAU écrivait
"Un germe spécial, propre a chaque contagion, donne naissance a
chaque maladie contagieuse : les fléaux épidémiques ne sont
engendrés, disséminés, que par leur germe reproducteur”.

On savait depuis longtemps déja que certaines infections
étaient dues a de petits organismes parasites animaux ou végétaux.
Le sarcopte acarien responsable de la gale avait été décelé a la
loupe au XVlle .

LAENNEC avait attribué le kyste hydatique a l'infestation de
I'organisme par un petit ver vivant.

Sir JAMES PAGET en 1833 puis VIRCHOW, avaient mis en
évidence |'agent de la trichinose; SCHONLEIN en fit autant pour le
champignon de la teigne.
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La bactériologie proprement dite compte également de
nombreux précurseurs : c'est ainsi qu'en 1847 un médecin de
campagne francais, Jean HAMEAU, publia une étude sur les
éléments invisibles virulents et pathogénes. Partant de cette méme
idée , Louis WILLEMS avait provoqué et démontré en 1853 , un
phénomeéne d'immunité chez les bovidés de Belgique, atteints de
pleuro-pneumonie épizootique.

Sous I'impulsion de KOCH les découvertes se succédent a un
rythme accéléré dans les pays germaniques. En 1899 NEISSER
identifie le diplocoque de I'uréthrite gonococcique. EBERTH amorce
en 1880 la description de bacille de la fiévre typhoide . Les années
1883 et 1884 marquent la découverte du bacille de la diphtérie par
KLEBS et LOFFLER. PASTEUR en France, aprés avoir découvert le
staphylocoque en 1878, étudie le streptocoque.

Au XlIXe siécle, la connaissance de la physiologie et de la
pathologie enfantile a évolué par ordre chronologique en 3 étapes :

. la premiére, purement scolastique se bornait a émettre des
hypothéses purement incontrélées et fantaisistes.

. la deuxiéme, inaugurait I'observation clinique.

. Dans un troisieme temps |'observation clinique fut contrdlée
par l'anatomie pathologique, discipline inaugurée par BICHAT et
LAENNEC et améliorée par les examens au microscope.

A la fin du XiXe siécle on a commencé a utiliser les
ressources de la bactériologie , de la parasitologie puis celles de la
chimie. La thérapeutique était réduite a ['utilisation de quelques
drogues léguées par I'alchimie et des rudiments de la phytothérapie.
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Les besoins alimentaires du nourrisson, la diététique de
I'enfant sain et malade, étudiés principalement par les pédiatres
allemands ont permis de conjurer en partie le "péril digestif” qui, avec
les maladies infectieuses constituaient la cause principale de
morbidité et de mortalité infantiles.
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B - LES CONSEQUENCES ET LES APPLICATIONS
DE LA BACTERIOLOGIE : ANTISEPSIE ET ASEPSIE

Les conséquences théoriques et pratiques de l'oeuvre de
Pasteur et de Koch ont été incalculables. Elles ont abouti a une
meilleure connaissance de trés nombreuses maladies dans leur cause,
leur mécanisme, leur traitement et, mieux encore, dans leur
prévention. Elles ont transformé I'hygiéne et I'épidémiologie. Elles ont
notamment apporté des bases scientifiques précises au probléme de
la désinfection des objets et des locaux, ainsi qu'a celui de
I'assainissement des eaux de boisson qui avait été traité jusqu'alors
de fagon empirique. Pasteur lui-méme avait vu que, si la virulence
des germes peut-étre atténuée par certains procédés, elle est
également susceptible d'exaltation dans certaines conditions.

La notion de stérilisation microbienne est a I'origine de
I'antisepsie, puis de l|'asepsie, qui ont apporté une révolution non
seulement dans la chirurgie et |'obstétrique, mais dans tous les
domaines de la médecine.

L'antisepsie avait été entrevue en 1847 par un assistant
hongrois de la Maternité de Vienne, Ignace-Philippe Semmelweis
(1818-1865), a l'occasion de ses observations sur I|'origine de la
fievre puerpérale.

Il aborda le probléme seul, lorsqu'il prit en 1846, ses
fonctions d'assistant dans la clinique du professeur KLEIN (1788-
1856) a Vienne (Autriche).

L'idée de SEMMELWEIS était que I'origine de I'infection
puerpérale résidait dans sa contagion , alors que jusqu'a son
intervention, on en était toujours a "l'inflammation” que KLEIN,
notamment attribuait a la brutalité des touchers étudiants. (17)
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Nommé professeur d'obstétrique a I'université de Pest, sa
patrie, il fit rapidement tomber & 0,75% la mortalité des accouchées
dans son nouveau service (elle était aux alentours de 30% en 1842).
Il prescrivait toujours la désinfection des mains au chlorure de chaux
et I'isolement des accouchées ayant de la fiévre.

Il apparut que, dans ce domaine, il valait mieux prévenir que
guérir, c'est-a-dire empécher les microbes de souiller |'organisme
plutét que d'avoir a les détruire sur place. Pasteur lui-méme en avait
fourni le moyen et déclarait en 1878 : "Si j'avais I'honneur d'étre
chirurgien, je ne me servirais que d'instruments d'une propreté
parfaite...; je n'emploierais que de la charpie, des bandelettes, des
éponges préalablement exposées a un air porté a la température de
130 a 150°. Je n'emploierais jamais que de l'eau qui aurait subi la
température de 120°.
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IV - LE XIXe SIECLE : Les débuts de la
pédiatrie (41)

A - LES MOYENS : Les asiles et les hopitaux d'enfants

Le premier dispensaire voué aux soins d'enfants pauvres et
malades fut fondé a Londres en 1769. En 1788 fut rédigé le rapport
de TENON qui préconisait la réforme des hospices d'enfants; il eut
pour résultat la transformation de I'orphelinat dénommé "MAISON DE
L'ENFANT JESUS" en "HOPITAL DES ENFANTS-MALADES" qui se
trouve a I'emplacement de I'hépital NECKER.

Ce fut le premier hdpital au sens actuel du terme ou étaient
soignés les malades éparpillés auparavant dans les orphelinats,
asiles et hépitaux d'adultes .

Les hépitaux d'enfants s'ouvrent dans toute I'Europe (Vienne
en 1826, PETROGRAD et BERLIN en 1834, MOSCQOU en 1850) et
aux ETATS UNIS ( a PHILADELPHIE en 1855).

Les pédiatres hospitaliers furent alors confrontés avec les
inconvénients qui résultaient de la concentration d'un grand nombre
d'enfants malades : ['hospitalisme infectieux .

Les établissements admettaient un nombre élevé de
nourrissons et d'enfants affaiblis par leur maladie qui étaient
hébergés dans des salles communes a trente et quarante lits. La
moindre maladie contagieuse prenait I'allure d'épidémie meurtriére.
Des exemples tragiques abondent a cet égard.
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Le record est détenu par la pouponniére d'enfants trouvés de
DUBLIN entre 1775 et 1796, il y a eu 10 227 admissions avec 45
survivants, soit une mortalité de 99,6%, chiffre d'autant.- plus
effarant qu'il s'agissait d'enfants bien portants a I'admission.

Aussi a la fin du XIXe siécle, ARCHAMBAULT , pédiatre
parisien, pouvait-il écrire : "Les enfants hospitalisés meurent non
pas de la maladie mais de celle qu'ils contractent”.
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B - LES HOMMES - RITTER VON RITTERSHAIN ET LA
DERMATITE EXFOLIATIVE NEONATALE

La pédiatrie commengait a s'affirmer en tant que spécialité
autonome ; les futurs pédiatres hospitaliers commencaient leur
carriére dans les services de médecine générale, voire méme dans les
hospices de vieillards; ils accédaient a la direction des services de
pédiatrie au gré des vacances de poste.

La deuxieme moitié du XIXe siécle a été marquée par I'essor
de la pédiatrie allemande et autrichienne.

C'est a cette époque que publie RITTER von RITTERSHAIN
(1820-1883) , médecin chef de la clinique de pédiatrie de PRAGUE.
Il a décrit en 1878 a partir de 297 cas observés en 10 ans dans un
orphelinat de PRAGUE, comme une entité propre au nourrisson, la
dermatite exfoliative néo-natale (littéralement : dermatitis exfoliativa
néonatorum). (6, 46)

L'affection débutait par une plage d'exfoliation rouge autour
de la bouche, du menton ou de la partie inférieure du visage puis
donnait rapidement un érythéme généralisé avec des décollements de
grands lambeaux de |'épiderme superficiel.

Dans les zones ou |'épiderme ne se décollait pas, il y avait un
plissé superficiel.
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Des fissures et des crevasses étaient notées au niveau des
muqueuses buccale, oculaire et nasale. Parfois étaient notées des
bulles. Il n'y avait jamais ni de fiévre, ni autres symptdmes généraux.

Von RITTERSHAIN notait enfin quelques séquelles
suppuratives.

Dans un premier temps |'essai thérapeutique par |'absorption
de quinine était abandonné au profit de bains d'écorce de chéne.

Von RITTERSHAIN devant ce tableau, et compte tenu des
hypothéses récentes pour |'époque sur la notion de contagion,
évoqua un lien entre I'affection cutanée et une pyohémie. (5)

En 1899, HUTCHINSON, signalait la mort d'un enfant d'une
éruption qui ressemblait a de la peau ébouillantée, dans les Archives
de chirurgie, dans un rapport intitulé : " Dermatose mortelle chez un
enfant atteint de maladie bulleuse et d'épidermolyse généralisée”.
(18)

Plusieurs diagnostics furent avancés :

1) Un pemphigus aigu du nouveau-né.

2) Un érysipéle, provenant de I'extension d'une excoriation
du cou.

3) Une cause toxique diie au brome

Mais I'absence de fiévre et de congestion cutanée semblaient
différencier ce cas d'un érysipéle.

Le pére de l'enfant lors de l'enquéte dira que I|'enfant lui
paraissait ébouillanté.
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Le DAILY MAIL du 29 décembre 1904 relatait la mort d'un
enfant de 2 ans, d'une affection inconnue qui ressemblait & une
brGlure par eau bouillante (seul le cuir chevelu restait indemne).

Il s'en fallu de peu que la meére et la nourrice ne fussent inculpées
s'il n'y avait pas eu l'intervention du médecin légiste qui avait déja
vu 4 cas semblables sur 4 000 autopsies.

Mais aucune cause n'avait été jusqu'a
cette date retrouvée dans |'étiologie du syndrome de Ritter.

C'est en 1898 que WINTERNITZ
évoquait le premier, le réle d'un staphylocoque doré a I'origine de la
maladie de Ritter. (21)

Par la suite d'autres équipes vont le
confirmer : HAZEN (1912), RYAN (1940), BELLS (1942) LEE
(1952).
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V - LE XXe SIECLE ET L'ETUDE DES STA-
PHYLOCOCCIES NEONATALES

A - LE SYNDROME DE LYELL

En 1939, une équipe frangaise DEBRE, LAMY, LAMOTTE
publie un cas d'érythrodermie avec épidermolyse bulleuse chez un
enfant de 12 ans, ils la qualifient d'érythrodermie bulleuse fébrile. (9)

En 1956 LANG et WALKER décrivent une éruption bulleuse
"inhabituelle”. (24)

Mais cette année 1956 est surtout dominée par la publication
de A. LYELL, dermatologue de Glasgow. Il décrit quatre observations
d'adultes présentant une éruption ressemblant & de la peau
ébouillantée. Il appelle ce syndrome - Nécrolyse toxique
épidermique (T.E.N.). (29)

Il regroupe alors sous ce terme les publications qui
décrivaient déja cette éruption (la dermite exfoliative du nouveau-né
de von RITTERSTAIN, la peau ébouillantée de HUTCHINSON,
I'érythodermie bulleuse fébrile de DEBRE, LAMY, LAMOTTE et
I'éruption bulleuse inhabituelle de LANG et WALKER).

Dés lors I'entité clinique est bien définie, il s'agit d'enfants
présentant un érythéme avec fragilité cutanée desquamant en larges
lambeaux cutanés. L'élévation thermique n'est pas de régle,
I'atteinte muqueuse non plus.
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L'étiologie de la nécrolyse toxique
épidermique reste cependant inconnue jusqu'en 1959 ou EVANS
rapporte un cas de syndrome de LYELL chez une fillette n'ayant pris
aucun médicament, mais ayant une plaie du genou surinfectée par
un staphylocoque aprés avoir été en contact avec son oncle qui avait
un impétigo. (34)

En 1962, BEARE, dermatologue irlandais publie 10 nouveaux
cas de nécrolyses épidermiques infantiles parmi lesquels quatre
nourrissons de moins d'un mois et 7 des 10 patients de moins d'un
an. (4)

Un seul des patients avait pris des médicaments (doses
importantes de corticoides pendant le troisi@éme mois de grossesse).

Un patient de 2 ans a eu une nouvelle éruption a I'age de 4
ans concommitante d'une importante albuminurie. Le traitement par
tétracyclines restant inefficace est arrété et I'administration de
méthylprednisolone guérit I'affection cutanée en quelques heures;
celle-ci est poursuivie pendant deux semaines.

Le cuir chevelu n'est presque jamais atteint.

Dans son étude, Martin BEARE souligne I'absence de prise de
médicaments dans sa série (sauf un cas) ainsi que dans les cas
publiés et rapportés de 1956 a 1961 (soient 35 cas
supplémentaires).

BEARE compare ses coupes histologiques a celles de
ROWELL et THOMPSON : (4)

Les clivages sont le plus souvent intra-épidermiques avec une
infiltration lymphocytaire du derme qui reste intact, mais la totalité de
I'épiderme peut étre séparé du derme : le clivage est alors dermo-
épidermique.
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Sur le plan thérapeutique, les
antibiotiques sont donnés a titre préventif pour éviter une
surinfection et la corticothérapie donnée de fagon empirique.

B - LE TYPAGE DU STAPHYLOCOQUE

Puisqu'il est a présent admis que I'étiologie n'est pas toujours
toxique, en 1966 TYSON pédiatre a Pittsburg isole deux fois un
staphylocoque hémolytique du groupe phagique Il (3B et 71).

En effet staphylococcus aureus est une espéce trés lysogéne
et est attaquée par certains phages spécifiques utilisés pour la
lysotypie : ces phages sont classés en 4 groupes (I, II, I, V) etil
existe des phages non classés. La lysotypie est utilisée conjointement
a la sérotypie pour effectuer les enquétes épidémiologiques. (15)

L'indication du traitement antibiotique ne parait pas bien
définie et TYSON rejette |'utilisation des corticoides. (51)

Dans son article, il rapproche la maladie de Ritter, du
syndrome des enfants ébouillantés.

L'année suivante de nombreux auteurs dont LYELL,

SAMUELS, JEFFERSON et LOWNEY soulignent la fréquence de
I'étiologie staphylococcique chez I'enfant. (30, 34, 48, 19)

Le terme de T.E.N. sera réservé a I'étiologie médicamenteuse.
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SAMUELS d'ailleurs va émettre I'hypothése de I'existence
d'une toxine staphylococcique épidermolytique.

KOBLENZER précise les analogies entre maladie de RITTER
von RITTERSHAIN et la nécrolyse toxique épidermique de LYELL.
(20) |

Tout d'abord sur le plan clinique la maladie de RITTER von
RITTERSHAIN ne concerne que des enfants dans leurs premiers mois
de vie. La desquamation est dans ce cas progressive, débutant au
visage méme ci celle-ci peut atteindre tout I'épiderme glabre, alors
que dans le syndrome de LYELL |'épiderme se décolle en entier en
larges lambeaux aprés un érythéme et une fragilité cutanée. Celle-ci
mise en évidence par le signe de NIKOLSKI est le clivage de la
couche superficielle de I'épiderme provoquée par une pression ou un
frottement appuyé du doigt de l'observateur sur les téguments. |l
traduit un relachement des adhérences normales entre les couches
de I'épiderme.

A ce propos KOBLENZER montre qu'au niveau de |'épiderme
les cellules du corps muqueux de MALPIGHI sont picnotiques et que
leur noyau est lysé. Les couches les plus superficielles ont un aspect
de "panier tissé détendu” alors que les couches les plus profondes de
I'épiderme sont parakératosiques. La zone de clivage se situe au
milieu ou dans la partie supérieure du corps muqueux de MALPIGHI.
(20)

Cette description histologique est celle d'un syndrome de
Lyell non staphylococcique.

Dans le syndrome de Lyell staphylococcique, le clivage se fait
dans la partie superficielle de I'épiderme, au niveau de la couche
granuleuse, respectant la couche cornée. L'épiderme superficiel n'est
pas inflan?atoire, I'épiderme sous- jacent ne montre pas de signes de
nécrose. (10)
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KOBLENZER affirme I'étiologie purement staphylococcique de
la maladie de RITTER alors que le syndrome de LYELL lui parait pluri
factoriel; staphylococcique certes, mais auusi toxique (butazolidine,
phenolphtaleine, procaine, sulfamides).

Cependant il propose de regrouper ces deux pathologies sous
le méme terme - : Nécrolyse épidermique aigué (RITTER wvon
RITTERSHAIN - LYELL).

Sur le plan thérapeutique, I'isolement, les solutions
désinfectantes cutanées et la lubrification évitent les surinfections,
les pénicillines synthétiques luttent contre le staphylocoque. Les
corticoides sont réservés aux complications par vascularite.

LYELL et collaborateurs en 1969 rapportent encore 6 cas de
nécrolyse épidermique dis a un staphylocoque doré de groupe
phagique Il.

lis proposent d'inclure la maladie de RITTER sous le vocable
de "RITTER'S type of TEN"; celle-ci devenant la forme néonatale de
la Nécrolyse toxique épidermique (T.E.N.). (31)

LYELL rallie I'hypothése soulevée par SAMUELS en 1967:
I'existence d'une delta toxine responsable de I'épidermolyse.
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C - LE MODELE EXPERIMENTAL DE MELISH ET
GLASGOW (35)

La phase d'observation clinique passée, |'équipe américaine
de MELISH et GLASGOW entreprend de prouver in vivo la
responsabilité du staphylocoque du groupe phagique Il dans
I'initiation d'un processus d'exfoliation.

Les différentes souches de staphylocoques sont prélevées sur
17 enfants présentant une infection cutanée staphylococcique, allant
de I'impétigo bulleux a I'exfoliation généralisée en passant par
I'érythéme scarlatiniforme sans exfoliation.

Les différentes souches de staphylocoques sont typées et
séparées en 2 groupes : celles appartenant au groupe phagique Il
(52/55/71/3A/3C) et les autres.

Les animaux choisis sont des souriceaux nouveaux-nés chez
lesquels sont injectées les dilutions de staphylocoque.

La voie d'injection intrapéritonéale entraine chez I'animal une
compléte exfoliation de |'épiderme laissant paraitre un revétement
rouge et sec, sur lequel a été mis en évidence du staphylocoque.

La 2iéme voie d'injection : en sous cutané provoque la
formation de bulles a contenu clair et stérile; I'absence de germes
permet de supposer qu'il existe une substance émanent du
staphylocoque et responsable du remaniement cutané.
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L'age des souris est un facteur déterminant dans |'évolution
de la maladie : les souris de moins de 7 jours développent une
exfoliation, les animaux plus dgés n'ont que des réactions locales au
point d'injection sans signe de Nikolsky, ni bulle, ni exfoliation.

MELISH et GLASGOW ont réussi a créer une maladie
expérimentale chez le souriceau nouveau né avec des
staphylocoques dorés du groupe phagique Il, confirmant ainsi le
postulat de SAMUELS. (48)

Mais I'absence de germes dans les bulles laisse & penser qu'il
existe une substance soluble agissant a distance du lieu
d'inoculation. (30)

D - L' ISOLEMENT DES TOXINES EXFOLIANTES

Mac CALLUM, en 1972 obtient un décollement superficiel en
introduisant dans des cultures organotypiques de peau de souriceau
de 1 a 3 jours un ultrafiltrat de staphylocoque doré du groupe Il
démontrant ainsi qu'il s'agit d'une action toxinique propre, apportée
par 'ultrafiltrat. (32)

Plusieurs équipes cherchent a isoler une toxine dont MELISH,
KAPRAL et ARBUTHNOTT. (37, 19 bis, 2)

La toxine exfoliante staphylococcique est exclusivement
élaborée par les staphylocoques coagulase positive du groupe
bactério phagique Il. (2, 19 bis, 35, 36, 37)
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Un signe de Nikolsky apparait 45 minutes aprés l'injection
d'un filtrat provenant de staphylocoque du groupe phagique II,
I'exoliation généralisée survient 6 heures aprés l'injection.

Les modifications histologiques sont limitées & la couche
superficielle de I'épiderme.

Une exfoliation ne peut étre obtenue que durant les 6
premiers jours de vie des souriceaux (date & laquelle les poils
apparaissent).

La toxine exfoliante est active par voie sous-cutanée, intra
péritonéale ou orale. (19 bis)

Seuls les épithéliums kératinisés de I'homme et de la souris y
seraient sensibles. (13)

FRITSCH en 1976 démontre en injectant de la toxine marquée
a l'iode que celle-ci s'élimine beaucoup plus rapidement dans les
urines des souris adultes que dans celles des souris nouveau-nés;
I'immaturité rénale serait un facteur responsable de la sensibilité a la
toxine exfoliante en période néonatale.

La dépression de I'immunité cellulaire potentialise son action.
(52)

KONDO isole en 1975 une autre toxine épidermelytique (E.T.)
de staphylocoque n'appartenant pas au groupe phagique Il avec des
caractéristiques immunologiques et physio-chimiques différentes
(E.T.A. et E.T.B.). (22, 23)

Le déterminisme génétique des deux toxines est différent
chromosomique pour l'une (E.T.A.) et plasmidique pour I|'autre
(E.T.B.). (34)
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La toxine exfoliante B est pluté6t associée aux phages
n'appartenant pas au groupe Il, E.T.A. plutét au groupe phagique II.
(42)

Les staphylocoques du groupe phagique Il produisent E.T.A.,
ou E.T.A. et E.T.B., mais jamais E.T.B. seule. Par contre les
staphylocoques des groupes phagiques | et lll produisent uniquement
E.T.B. (39)

E - TRAITEMENT

Sur le plan thérapeutique, les bases ont été données par
MELISH et RUDOLPH. (36, 47)

Deux grands principes doivent étre soulignés : (36, 10)

. La mise en place d'une antibiothérapie générale
antistaphylococcique précoce.

La corticothérapie est dangereuse et doit étre contre
indiquée, comme I'a démontré MELISH sur son modéle expérimental.
(35)

1 - Traitement général (25, 34)

Il repose sur |'antibiothérapie spécifiguement antistaphylococ-
cique, donné précocément et a dose d'emblée suffisante car bien que
I'évolution soit souvent bénigne, les complications septicémiques et
pulmonaires ne sont pas rares et des cas mortels ont été rapportés.

Parmi les béta-lactamines, les pénicillines M sont utilisées a la
dose de 100 @ 200 mg/kg/j mais 20 pour cent des staphylocoques
hospitaliers sont méthy-R et résistent aux pénicillines M.
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Cependant MURUNO a montré que les staphylocoques
producteurs d'exfoliatine étaient tous sensibles a de faibles
concentrations de pénicilline G. (39)

Les aminosides, utilisés en association sont donnés a la dose
de 2 a 4 mg/kg/j.

Les synergistines sont efficaces sur le staphylocoque méthy-R
et leur diffusion cutanée-muqueuse est excellente. (1)

Enfin il faut signaler deux antistaphylococciques majeurs
rarement nécessaires dans ce type de pathologie : la vancomycine
et la fosfomycine.

La durée du traitement est de 10 jours en moyenne.
La réanimation hydroélectrolytiqgue et protidique n'est pas

souvent justifiée , mais peut étre nécessaire du fait de I'importance
de la déperdition cutanée en particulier chez les tout- petits.
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2 - Les traitements locaux (1, 34, 43)

lls sont donnés pour éviter la surinfection et la dissémination
bactérienne, avec isolement strict, utilisation de draps stériles et
contréle de I'hygiéne du personnel soignant. (40)

Ces traitements comprennent la désinfection du foyer
infectieux initial et la désinfection cutanée.

Les bains d'écorce de chéne étaient préconisés par RITTER
von RITTERSHAIN.

L'application d'antiseptiques locaux reste indispensable car
leur action est rapide et ils possédent un large spectre.

Les plus employés sont :

. le permanganate de potassium en dilution au 1/10 000,
. les sulfates de cuivre ou de zinc,

. le nitrate d'argent en solution aqueuse a 1%,

. les colorants de type éosine aqueuse a 1 ou 2%,

. les dérivés de la chlorhexidine,

. et le trichlorocarbanilide.

Enfin, il convient de faire une enquéte épidémiologique dans
I'entourage du malade a la recherche de porteurs sains a traiter.
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LES AUTRES STAPHYLOCOCCIES
EXFOLIANTES

1 - Le pemphigus épidémique (35, 44)

Le pemphigus épidémique ou impétigo bulleux est dQ lui aussi
a la toxine exfoliante et touche essentiellement I'enfant; le nourrisson
et le nouveau-né étant moins souvent atteints.

Les bulles résultent de I'action locale de la toxine exfoliante
élaborée in situ par le staphylocoque infectant .

Ceci explique que, a la différence du Lyell staphylococcique,
la culture du liquide d'une bulle retrouve le staphylocoque doré
(appartenant le plus souvent aussi au groupe phagique Il).

2 - La varicelle bulleuse (11, 38, 43)

Elle correspond a la surinfection des vésicules de varicelle par
un staphylocoque secréteur de toxine exfoliante.

3 - La scarlatine staphylococcique (25, 44)

Elle est aussi provoquée par la toxine exfoliante de
staphylocoque doré.

En 1927, STEVENS décrit 3 cas d'éruption scarlatiniforme
associés a des infections staphylococciques, sans foyer
streptococcique.

De nombreux cas similaires ont été décrits ultérieurement,
confirmant la notion de scarlatine staphylococcique.

Cette forme touche habituellement de grands enfants, |'dge
moyen étant de 7 ans . (25, 34)
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Le foyer initial est souvent profond et parfois superficiel.
L'éruption apparait 12 a 24 heures aprés le début de la suppuration,
souvent s'accompagne d'un syndrome toxique.

La desquamation qui apparait 3 a 4 jours aprés I'érythéme
touche toute la surface cutanée et est faite de grosses squames;
cependant différentes de la desquamation furfuracée de la scarlatine
streptococcique.

La desquamation dure 10 a 20 jours et se termine aux
extrémités, en doigts de gants.

Le traitement est le méme que pour le syndrome de Lyell
staphylococcique.
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Au XVllle Siécle, environ 10 pour cent des femmes meurent
en couches; la mortalité des enfants a la naissance ou dans les
premiers jours est également trés élevée (plus de 10 pour cent).

L'environnement a la naissance est donc souvent tragique.

La femmme accouche a la maison aidée par une "matrone"
nommée par le curé. (16)

Lorsqu'a la suite d'un accouchement difficile, le nouveau-né
présente un état de détresse ou de mort apparente, les pratiques
populaires (vin, alcool, condiments) sont le plus souvent inopérantes.

A la fin du XVlile Siécle, Madame du COUDRAY "maitresse
sage-femme brevetée par le roi", multiplie dans toute la France des
cours a l'usage des accoucheuses et des médecins, a I'aide de
mannequins. En 1802 une loi réorganise la formation des sages-
femmes.

Cependant les problémes sont loin d'étre résolus, les hdpitaux
et les premiéres maternités sont ravagés par la fiévre puerpérale et
les mesures d'asepsie préconisées dés 1840 par SEMMELWEISS ne
rencontrent que mogquerie et incompréhension. (3)

Aprés 1870, grace aux mesures d'asepsie, a I'utilisation
d'antiseptiques, a une meilleure formation du personnel, la mortalité
des accouchées tombe de 10 pour cent a I'hépital en 1869 a 0,3
pour cent en 1889.

Paralielement la mortalité infantile dépasse 250 pour mille
jusqu'a la fin du XVllle Siécle, oscille entre 150 et 120 pour mille
pendant tout le XIXe Siécle et ne devient inférieure 8 150 pour mille
qu'au XXe Siécle . (33)
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Durant la fin du XIXe Siécle et toute la premiére moitié du
XXe Siécle, la mortalité infantile ne cesse de baisser sous I'influence
des progrés de |'hygiéne, de |I'éducation générale et de I'élévation du
niveau de vie.

Cependant le taux de mortalité infantile diminue depuis la fin
du XIXe Siecle, avant méme I'apparition de la vaccination, des
sulfamides et des antibiotiques. On ne peut donc pas attribuer le
début de I'amélioration aux progrés récents de I'obstétrique et de la
pédiatrie, ni a I'introduction des transfusions, de |I'anesthésie ou des
antibiotiques (comme le montre la courbe page 57 ). (49)
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Les taux de mortalité infantile sont dix fois moindres
aujourd'hui qu'au début du siécle. Il s'agit d'un phénoméne
multifactoriel, d'une conjugaison de conditions favorables dont
beaucoup sont indépendantes des progrés de la médecine . Les
mémes remarques peuvent s'appliquer a I'évolution de la morbidité.
Toutefois, la diminution d'incidence, voire I'élimination de certaines
maladies sous l'influence de mesures préventives ou thérapeutiques
spécifiques témoignent plus clairement des bienfaits de la médecine.

En matiére de santé des enfants, la puériculture a transformé
les conditions dans lesquelles les enfants sont élevés et a contribué
a minimiser les "périls" digestifs et infectieux, si redoutés des
premiers pédiatres.

Dans le cadre précis des infections périnatales ,en 1984, elles
ne représentaient que 3,5 pour cent du nombre total de décés toutes
causes en France. (33)

Cependant le syndrome de Lyell staphylococcique survient
encore soit de fagon isolée, soit sous forme d'épidémies familiales
qui sont signalées dans plusieurs publications. (19, 48)

La contamination est souvent familiale, soit a partir d'un
porteur sain, soit par un membre de la famille présentant une lésion
cutanée staphylococcique (impétigo le plus souvent). (34)

En effet, le staphylocoque est un héte habituel de I'hnomme.
C'est dans le nez qu'on le trouve le plus fréquemment.

Dans la gorge le portage n'est pas négligeable.

Au niveau de la peau, chez I'adulte sain, le staphylocoque est
trouvé trés fréquemment sur les régions sous-narinaires et le front, le
cuir chevelu, les mains, les doigts et le périnée. Le portage intestinal
est fréquent chez I'adulte (20 a 30%).
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Dans les maternités et les créches, le nouveau-né devient trés
rapidement porteur du germe (au 10e jour de la vie, 80% des
nouveau-nés sont porteurs).

La contamination se fait a partir du personnel et des patients
hospitalisés.

C'est pourquoi dans les maternités, les services de
néonatalogie et les créches, il faut redouter tout particuliérement le
risque d'épidémie. Le lavage des mains du personnel soignant
devient un geste primordial.

L'enquéte bactériologique va conduire a effectuer des
prélévements chez tous les nouveau-nés et le personnel soignant.

LARREGUE estime que tout porteur sain doit é&tre traité.
CURRAN dans sa série, baigne tous les nouveau-nés , une fois par
jour avec de I'hexachlorophéne et une antibiothérapie locale en
pommade est appliquée au niveau du cordon ombilical, du nez, des
plis axillaires pendant 10 jours. (26)

Ces épidémies obligent parfois encore la fermeture des
services concernés.



CONCLUSION
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Le staphylocoque doré, responsable d'éruptions bulleuses du
nouveau-né provoquait au Siécle dernier et jusqu'au début du XXe
Siecle des épidémies responsables de graves complications
surinfections microbiennes, septicémie, staphylococcie pleuro-
pulmonaire et osteite (6, 36) et déshydratation avec troubles
hydroélectrolytiques . (20)

Les observations de Ritter Von Rittershain puis de Lyell ont
permis de définir une entité propre au nouveau-né : la nécrolyse
épidermique toxique qui deviendra plus tard le syndrome
staphylococcique des nouveaux-nés ébouillantés (littéralement
Staphylococcal Scalded Skin Syndrome = SSSS) (35), qui exclut la
forme toxique, médicamenteuse du syndrome de Lyell.

MELISH affirmera |'origine staphylococcique de |'exfoliation
grace a son modeéle expérimental.

Le typage du staphylocoque en cause permet, la mise en
route d'un traitement adapté et efficace, et d'effectuer une enquéte
bactériologique a visée épidémiologique et préventive.

Cependant rétrospectivement, force est de constater que la
baisse de la mortalité infantile toutes causes confondues s'est
amorcée dés le début de I'ére pastorienne (49), avec les notions
d'asepsie et d'antisepsie et |'amélioration des conditions de vie. (33)

L'apparition de I|'antibiothérapie et des techniques de
réanimation hydroélectrolytiques n'ont fait qu'améliorer la qualité des
soins apportée aux petits malades. Et les épidémies
staphylococciques qui étaient un fléau pour les créches et les
maternités, ont été repoussées par des gestes simples, d'hygiéne
élémentaire comme le lavage des mains, l'emploi de vétements
stériles, l'isolement des nouveaux-nés atteints vis a vis de
I'entourage et des autres petits malades de I'unité de soins. (40)



61

C'est ainsi que la découverte de bulles cutanées évoquant
une staphylococcie cutanée, conduit a une antibiothérapie
systématique et une désinfection locale (1, 34), seule I'érythrodermie
associée a un signe de NIKOLSKI est justiciable de soins de
réanimation en service spécialisé. (40)
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RESUME

Les staphylococcies exfoliantes du nouveau-né, dont on doit les
premieres descriptions 2 Ritter Von Rittershain en 1878 a Prague, ont ét€ un
véritable fléau dans les creches et les maternités jusqu'au début du XXe Siecle.

Ce n'est qu'en 1956 que Lyell reprend ce concept d'exfoliation et
individualise la nécro-épidermolyse toxique (T.E.N.).

Plusieurs auteurs démontrent ensuite la responsabilité du staphylocoque
doré, généralement du groupe bactériophagique II et de lysotype 71,
produisant une toxine épidermolytique, dans ces affections.

La recherche des foyers infectieux et les prélevements bactériologiques
- effectués dans l'entourage des nouveaux-nés atteints ont permis de montrer
1'importance des mesures d'hygiene (asepsie et antisepsie). Le pronostic de ces
maladies est d'autant plus favorable que 1'antibiothérapie anti-staphylococcique
est adaptée et précoce.
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