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INTRODUCTION :

La survenue d’un malaise ou d’un épisode syncopal chez I’enfant et 1’adolescent constitue un
motif particuliérement fréquent d’admission dans un service d’urgences pédiatriques. Prés de
1% des enfants regus aux urgences se présentent dans les suites d’une syncope.

On estime qu’un enfant sur deux aura été victime d’un malaise avant I’4ge de vingt ans avec

un pic de fréquence a 1’adolescence.

La plupart des malaises survenant chez 1’enfant sont d’origine bénigne.

Ainsi, le malaise est le plus souvent d’origine vasovagale, ne nécessitant pas d’explorations
complémentaires poussées. L’entourage et le patient devront &tre tout d’abord rassurés sur le
caractére bénin du malaise puis informés sur les quelques régles hygiéno-diététiques a
respecter pour prévenir toute récidive. Ce n’est qu’en présence d’épisodes récidivants et
invalidants que ’instauration d’un traitement sera discutée.

Parfois, et notamment chez 1’adolescent, le malaise ou la perte de connaissance est en rapport
avec une cause neuropsychologique. La prise en charge repose alors sur une écoute attentive,
un abord psychologique adapté voire la mise en place d’un suivi pédopsychiatrique au long
cours.

Un tel épisode peut également étre la premiére manifestation d’étiologies trés diverses tant sur

le plan physiopathologique que pronostique.

Motif fréquent de recours & une structure d’urgence, les malaises et pertes de connaissance ne
doivent cependant pas étre banalisés et demandent toute notre vigilance,
En effet, il est essentiel de ne pas méconnaitre certaines étiologies rares mais sévéres et

potentiellement 1étales.
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Ainsi, des pathologies cardiaques «silencieuses» comme une myocardiopathie
hypertrophique, certains troubles du rythme paroxystiques, une anomalie de trajet des
coronaires, peuvent se manifester sous forme d’épisodes syncopaux et exposent a un risque de
mort subite en [’absence de dépistage précoce et d’instauration d’une thérapeutique adaptée.
La syncope peut constituer le seul signe d’alerte de ces pathologies. Survenant souvent a
’effort mais pas exclusivement, la recherche, par un interrogatoire minutieux et un examen
clinique exhaustif, de certains signes d’alerte doit aboutir & la réalisation d’explorations
cardiologiques.

D’autres causes, neurologiques ou endocriniennes, sont également a ne pas ignorer. Le terme
de malaise peut en effet correspondre a une origine comitiale et seul I’interrogatoire des
témoins permettra d’orienter le diagnostic.

Toutes ces affections doivent étre recherchées méthodiquement par un interrogatoire
rigoureux, associé a un examen clinique complet, au terme desquels des examens

complémentaires adaptés seront demandés.

La prise en charge d’un malaise ou d’une syncope chez le sujet adulte repose sur des
recommandations validées, issues d’une conférence de consensus. Chez le grand enfant et
I’adolescent, il n’existe pas de protocole de prise en charge ni de hiérarchisation des examens
complémentaires, au risque de multiplier des investigations complémentaires souvent inutiles,
coliteuses et source d’angoisse pour les parents.

11 apparait donc nécessaire de réfléchir & une démarche de prise en charge de ces malaises en

tenant compte des aspects épidémiologiques, cliniques et anamnestiques de ces événements.

Devant cette diversité d’étiologies, d’examens complémentaires accessibles, et I’absence de
consensus, il est important de faire le point sur les causes des malaises et pertes de
connaissance et sur les stratégies diagnostiques envisageables. Pour cela, nous vous

proposons d’étudier les recommandations et d’explorer les pratiques de prise en charge.

Dans un premier temps, nous analyserons les différentes données de la littérature sur la
démarche diagnostique en présence d’un malaise ou d’une perte de connaissance. Puis, nous
verrons les différentes étiologies pouvant étre en cause, en débutant par les origines
cardiaques, les plus rares mais les plus sévéres, puis par les causes neurovégétatives et enfin
les étiologies extra-cardiaques. Nous détaillerons également les examens complémentaires

d’usage fréquent au diagnostic.
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Dans un second temps, nous présenterons une étude rétrospective que nous avons mené au
Centre Hospitalier et Universitaire de Limoges, incluant 200 observations d’enfants admis
aux urgences pédiatriques pour malaise entre le 1 janvier 2006 et le 30 avril 2007. Cette
¢tude nous permettra d’abord d’évaluer la fréquence de cette pathologie, les principales
étiologies retrouvées, son incidence sur le fonctionnement des urgences et nous essaierons de
proposer une hiérarchie dans la réalisation de ces explorations complémentaires de fagon a en

limiter le nombre tout en ne passant pas a coté des pathologies graves.

Mais tout d’abord, le rappel de quelques définitions semble important.
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DEFINITIONS :

Le malaise se définit comme une sensation de faiblesse généralisée accompagnée d’une
hypotonie et d’un étourdissement sans véritable perte de connaissance. Ce terme sous-entend
un syndrome caractérisé par une sensation pénible de mal-étre (Littré), de troubles des

fonctions physiologiques (Petit Robert).

La syncope se définit comme une perte de connaissance brutale et transitoire, accompagnée
d’une perte simultanée du tonus postural mais avec une récupération spontanée. Sur le plan

physiopathologique, la syncope est due & une ischémie cérébrale globale et passagére.
La lipothymie correspond a la sensation d’une perte de connaissance imminente.

Malaise, syncopes et lipothymies recouvrent un grand nombre d’étiologies, dont le pronostic
est lié a la pathologie sous-jacente, le plus souvent bénigne, mais parfois engageant le
pronostic vital.

Ainsi, toute la difficulté de la prise en charge des malaises et perte de connaissance est due
aux nombreuses entités cliniques incluses dans le terme de malaise. Ce terme, issu du langage
populaire, ne correspond 4 aucune définition médicale précise et recouvre des symptdmes
divers, décrits de fagon plus ou moins flous par les témoins présents au moment de 1’épisode.
De méme, le terme de «perte de connaissance » sous-entend que I’entourage ou dans

I’absolu, le médecin, a fait la preuve d’une rupture de contact avec 1’entourage.

Ainsi, au cours de cet exposé, nous emploierons successivement les termes de malaise et de

syncope sans toujours pouvoir faire une distinction nette entre ces termes.

15



Chapitre I :

REVUE DE LA LITTERATURE :

I. INTRODUCTION :

Dans cette premiére partie, nous présentons les données actuelles et les recommandations sur
la prise en charge des malaises de 1’enfant et de I’adolescent.

La revue de la littérature porte sur prés d’une centaine d’articles scientifiques publiés entre
1997 et 2007, extraits des bases de données PubMed, ScienceDirect et de I’unversité de
Toronto.

Dans un premier temps, nous faisons état des recommandations existantes sur la prise en
charge des malaises.

Puis, nous développerons les principales étiologies pouvant étre a 1’origine d’un malaise.
Enfin, nous exposerons les explorations complémentaires utilisées en pratique courante dans

le cadre de la démarche diagnostique.
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II. DEMARCHE DIAGNOSTIQUE :

Les malaises et syncopes constituent des motifs fréquents de consultation et regroupent de
nombreuses étiologies. La majorité des pathologies en causes ont un caractére bénin.
Cependant, certaines étiologies, rares, présentent un risque de mort subite et nécessitent un
diagnostic précoce et des explorations complémentaires ciblées [85]. La prise en charge des
syncopes et malaises demande donc une stratégie orientant sur le choix des investigations

complémentaires.

L’exploration du malaise repose, avant tout, sur un interrogatoire minutieux. L’interrogatoire
doit s’attarder a rechercher les antécédents personnels de I’enfant. Chez le petit enfant, les
circonstances de déroulement de la grossesse et de la période néonatale (retard de croissance
intra-utérin, accouchement prématuré, incidents périnatals, score d’Apgar, développement
psychomoteur) sont des éléments importants a connaitre [49]. De méme, les antécédents de
malaise chez le patient doivent étre demandés ainsi que les circonstances des malaises
précédents, le déroulement du malaise, la présence de prodromes, la notion d’une perte de

connaissance, et les suites du malaise.

Les antécédents familiaux sont aussi a explorer, & la recherche de pathologies ou de
malformations familiales, d’un terrain vagotonique ou atopique, de convulsions ou de
malaises non étiquetés. Il peut exister des antécédents de mort subite dans la parenté pouvant

orienter vers une origine cardiaque.

Enfin, I’évaluation psychosocial peut orienter le diagnostic et notamment chez 1’adolescent,
vers un trouble psychiatrique, dans un contexte de difficultés familiales, sociales, scolaires.
Cependant, cette hypothése diagnostique ne doit pas masquer une possible cause organique et

doit rester un diagnostic d’élimination.
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Dans un second temps, 1’interrogatoire fait préciser les circonstances du malaise. Ainsi, ce qui
a précédé le malaise est souvent plus informatif que la description du malaise en lui-méme:
stimuli vagaux (douleur, émotion, vue du sang,...), orthostatisme, notion d’effort physique,
ou, au contraire, repos. La survenue pendant un effort doit faire suspecter une origine

cardiaque.

L’existence de prodromes est souvent en faveur d’une origine vagale. Les prodromes les plus
fréquents sont les palpitations, les sueurs, des sensations vertigineuses, des troubles visuels et

auditifs.

La notion d’une aura précédant le malaise évoque quant 2 elle une crise convulsive.

Les caractéristiques du malaise sont importantes a connaitre: la durée de I’épisode,
’existence d’une perte de connaissance, d’un traumatisme crénien, de mouvements
convulsifs. La présence ou non d’une perte de connaissance permet de distinguer la syncope
de la lipothymie. Cependant, il est important de noter qu’il n’existe pas de relation entre la

notion de perte de connaissance et la sévérité de la pathologie sous-jacente.

Les suites du malaise sont également importantes : notion d’une phase post-critique, asthénie,
ou, au contraire, récupération rapide.

L’interrogatoire de I’entourage du patient et d’éventuels témoins du malaise est nécessaire.

Puis s’ensuit un examen clinique complet, qui s’attarde a rechercher des €léments permettant
de faire la distinction entre causes bénignes et causes potentiellement malignes,

principalement les causes cardiaques.

Ce n’est qu’au terme de I’examen clinique et en connaissance des données anamnestiques du

malaise, qu’il sera décidé de la réalisation d’explorations complémentaires.

Les éléments de l’interrogatoire peuvent orienter vers une étiologie cardiaque [44] en

présence d’antécédents familiaux de mort subite, d’une cardiopathie connue, d’une syncope
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survenant pendant un effort ou en décubitus, de I’existence d’une douleur thoracique, de
palpitations, d’un souffle cardiaque d I’auscultation, d’une bradycardie, tachycardie, ou

irrégularité du rythme cardiaque.

La réalisation d’examens complémentaires est indiquée dans certaines circonstances de
survenue de I’épisode syncopal [21]:

- Syncopes d’effort ;

- Syncopes associées A des précordialgies ou des palpitations ;

- Anomalies de I’examen clinique cardiovasculaire ou de I’électrocardiogramme ;

- Antécédents familiaux de mort subite ou de comitialité ;

- Anomalies de I’examen neurologique ;

- Syncopes atypiques ;

- Syncopes récidivantes ou chez un sujet a risque.

Dans I’hypothé¢se d’une origine cardiaque, le bilan repose sur les données de
Iélectrocardiogramme, de 1’échographie-doppler cardiaque, du Holter ECG et de I’épreuve

d’effort. Ces explorations sont réalisées aprés avis spécialisé aupres du cardiologue.

Le diagnostic d’hypertonie vagale repose essentiellement sur les données de I’interrogatoire.

En présence d’une description typique de malaise vaso-vagal, aucun examen
complémentaire n’est nécessaire sous réserve que Pexamen clinique et
I’électrocardiogramme soient strictement normaux [21, 44, 89]. Mais, parfois, la
description du malaise n’est pas typique avec la survenue notamment de syncopes a
I’emporte-piéce, nécessitant la réalisation d’un bilan étiologique. En présence d’un malaise
non étiqueté au terme des investigations conventionnelles, la réalisation d’un tilt-test est
indiquée [42]. Cette exploration est la méthode de référence dans le bilan des malaises
vagaux. De plus, cet examen permet de déterminer le type de malaise vagal ( formes vaso-

vagale ou vasodépressive pure) afin de choisir la thérapeutique la plus appropriée.
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La réponse « normale » a ce test correspond a une augmentation de la fréquence cardiaque de
10 & 15 battements par minute et de la pression artérielle moyenne de 5 a 10 mmHg et peu
voire pas de changement de la pression artérielle lors de I’inclinaison. En cas de réponse
anormale mais en 1’absence de malaise, le test est considéré comme négatif. Le Tilt test est
positif en cas de survenue d’une syncope vaso-vagale avec chute de la pression artérielle et de
la fréquence cardiaque ou d’une syncope vaso-dépressive avec chute de la pression artérielle

sans diminution de la fréquence cardiaque.

L’élément diagnostique le plus important est la reproduction des symptomes

accompagnant habituellement le malaise.

Une origine neurologique, et notamment une comitialité, suspectée sur la description clinique
de la syncope par I’entourage, nécessite la réalisation d’un électroencéphalogramme. Les
informations apportées par cet examen seront d’autant plus pertinentes que cette exploration

sera faite au décours de la crise.

La réalisation d’une imagerie cérébrale n’est pas systématique dans les suites d’une crise
convulsive inaugurale. L’indication d’une imagerie, pour une premiére crise convulsive, en
dehors d’un contexte particulier et en présence d’un examen neurologique normal, doit €tre
discutée [33]. L’IRM a démontré une sensibilité supérieure a la tomodensitométrie cérébrale
pour détecter la 1ésion en cause. Cependant, son accessibilité limite son utilisation en pratique

courante.

Les indications de I'IRM cérébrale sont les suivantes :

- Régression psychomotrice ;

- Epilepsie quel que soit 1’dge de début, avec convulsion partielle clinique ou
électroencéphalographique ;

- Spasme infantile ou convulsions myocloniques pendant la premiére année de vie ;

- Déficit neurologique fixe ;

- Syndromes neurocutanés: sclérose tubéreuse de Bourneville, maladie de Sturge-
Weber... ;

- Convulsion inclassable ;

- Epilepsie rebelle au traitement.
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De méme, les convulsions fébriles simples (généralisées, de courte durée, survenant chez
un enfant entre 1 et 5 ans) ne justifient pas la réalisation d’une imagerie. Ceci est
également valable pour les épilepsies idiopathiques bénignes (épilepsie-absence, épilepsie

généralisée idiopathique) [33].

Ainsi, les données de I’interrogatoire, de la clinique et des évaluations paracliniques simples
permettent une orientation diagnostique pour environ 50% des patients. Dans I’étude de
Kapoor portant sur 433 patients adressés pour malaise, le diagnostic a été posé sur la clinique
dans un tiers des cas et un examen paraclinique a été contributif au diagnostic dans seulement
5% des cas [44].

La prise en charge des malaises et perte de connaissance repose donc sur les données de
I’interrogatoire et de I’examen clinique. De plus, 1’électrocardiogramme standard constitue un
élément fondamental de cette démarche diagnostique, afin de ne pas méconnaitre une
pathologie rythmique sévére, et tout enfant ayant présenté une syncope doit avoir un ECG
[91].
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III. ETIOLOGIES :

II1.1. ETIOLOGIES CARDIAQUES :

La prévalence des syncopes d’origine cardiaque chez I’enfant et I’adolescent n’est pas connue
avec précision mais semble faible [63]. Cependant, ces étiologies doivent étre identifiées car
elles exposent 4 un risque de mort subite en cas de récidive [57].

L’institut médico-légal de Lyon fait état d’environ 2,5 décés par mort subite par an en rapport
avec une origine cardiaque et survenant chez des enfants dgés de 6 a 18 ans [25].

Au sein d’une population Agée de 1 a 13 ans, la mort subite cardiaque représente 19% des

décés subits et prés de 30% entre 14 et 21 ans [54].

Les principales cardiopathies en cause sont les myocardiopathies hypertrophiques, la
dysplasie arythmogéne du ventricule droit et les anomalies de trajet des coronaires. Pour
1’équipe du centre médical de San Antonio, 61% des morts subites cardiaques survenants dans
une population de jeunes conscrits, donc plus dgée, seraient dues tout d’abord aux anomalies
de trajet des coronaires, puis aux myocardites, et enfin aux cardiomyopathies hypertrophiques
[45, 48].

Les syncopes cardiaques peuvent étre de cause mécanique (sténose aortique, cardiomyopathie
obstructive, hypertension artérielle pulmonaire, anomalie de trajet des coronaires); un
obstacle a ’éjection du ventricule peut se manifester sous la forme d’une syncope voire d’une
mort subite.

Les troubles du rythme cardiaque, ventriculaires et supra-ventriculaires, et de la conduction
auriculo-ventriculaire sont également a I’origine d’épisodes syncopaux.

Une origine anoxique dans le cadre de cardiopathies cyanogénes comme dans une tétralogie

de Fallot peut aussi étre en cause [91].
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1.1. CAUSES MECANIQUES :

Certaines pathologies comme un rétrécissement aortique, les cardiomyopathies obstructives et
I’hypertension artérielle pulmonaire, peuvent se manifester de maniére inaugurale sous la
forme d’un malaise voire d’une mort subite. Le mécanisme mis en cause est un obstacle a
Iéjection du ventricule, complication fréquente de ces étiologies. Le malaise survient le plus
souvent 4 1’effort, sur un bas débit cardiaque avec hypoperfusion cérébrale ou sur un trouble

du rythme ventriculaire paroxystique, généré par I’ischémie myocardique.

En [D’absence d’obstruction, I’examen clinique est sans particularité et seul
I’électrocardiogramme peut orienter vers ce diagnostic en mettant en évidence des signes de
surcharge ventriculaire ou des troubles de la repolarisation, peu spécifiques, mais justifiant
des explorations complémentaires. Un épisode syncopal traduit la sévérité de la cardiopathie
sous-jacente et justifie une prise en charge thérapeutique sans délai.

La survenue d’un malaise, et notamment au cours d’un effort, la présence de palpitations,
d’une douleur thoracique doit conduire a la réalisation d’examens complémentaires

(électrocardiogramme, écho-doppler cardiaque, épreuve d’effort,...).

A) Rétrécissement Aortique :

Le rétrécissement aortique congénital est une pathologie rare, caractérisée par I’existence d’un
obstacle a 1’éjection du ventricule gauche, d’aspect et de siége variable par rapport a I’orifice
aortique. La fréquence de cette pathologie varie entre 3 et 8% parmi les cardiopathies
congénitales et représente 20 & 25% des cas de sténoses aortiques congénitales [1].

Cette affection aurait probablement une origine génétique et serait a transmission
autosomique dominante avec expression variable.

3 groupes de sténoses aortiques sous-valvulaires sont décrits : les sténoses localisées en
diaphragme, les sténoses diffuses comportant les formes en bourrelet fibromusculaire et les

tunnels sous-aortiques et les sténoses par anomalies de I’appareil mitral.
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L’évolution se fait vers ’apparition ou I’aggravation de I’insuffisance aortique.

Le traitement repose sur la chirurgie qui associe une myectomie a la résection du diaphragme
ou chirurgie de la valve. L’intervention est conditionnée par I’4ge du patient, le retentissement

clinique et hémodynamique de I’obstacle, le type d’obstacle et les lésions associées.

B) Cardiomyopathies obstructives :

La cardiomyopathie hypertrophique se développe avec 1’dge ; elle est donc exceptionnelle
chez ’enfant. Cette pathologie est héréditaire, de transmission autosomique dominante, et
hétérogéne sur le plan génétique. Les mutations touchent des génes codant pour des protéines
musculaires cardiaques. Une mutation particuliere sur le géne PRKAG2, a I’origine d’un
phénotype associant cardiomyopathie hypertrophique et syndrome de Wolff-Parkinson-White,
a été identifiée. Le risque de mort subite est trés faible pour des patients asymptomatiques ; la
mort subite survient souvent & ’effort entre 10 et 35 ans par la survenue d’un trouble du

rythme ;

La cardiomyopathie dilatée présente un caractére familial et monogénique dans 25% des cas ;
la transmission se fait alors sur un mode autosomique dominant dans 90% des cas [44]. Cette
affection, le plus souvent isolée, peut étre associée a un trouble de la conduction auriculo-
ventriculaire ou a une dysfonction sinusale. L’dge de survenue et la symptomatologie reste

trés variable entre deux individus, méme au sein d’une méme famille.

C) Hypertension artérielle pulmonaire :
L hypertension artérielle pulmonaire idiopathique ou familiale est une pathologie rare (1a 2
cas /1000000 individus /an), qui touche le jeune adulte avec une prédominance féminine

(3,5/1) [6]. Cette pathologie reste exceptionnelle chez I’enfant.

Sur le plan physiopathologique, cette maladie se définit par une augmentation des pressions et

des résistances artérielles pulmonaires, entrainant une dysfonction ventriculaire droite.
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Chez I’enfant, différentes formes ont été décrites :

- L’hypertension artérielle pulmonaire (HT AP) associée a des cardiopathies congénitales ou
acquises.

- HTAP persistante du nouveau-né ;

- HTAP idiopathique ou familiale ;

- HTAP associée a des maladies chroniques pulmonaires.

Cette pathologie peut se manifester chez I’enfant par la survenue d’une syncope, le plus
souvent a D'effort ou immédiatement aprés 1’exercice. Le nourrisson atteint d’une
hypertension artérielle pulmonaire peut présenter une baisse de 1’appétit, un retard de

croissance, une tachypnée, une tachycardie. Un signe précoce de cette affection est la dyspnée
d’effort.

L’examen clinique retrouve parfois un deuxieéme bruit augmenté, un souffle de régurgitation
tricuspide ou d’insuffisance pulmonaire. Des signes de dysfonction cardiaque droite & type
d’hépatomégalie ou d’oedémes des membres inférieurs sont présents en cas de pathologie

sévere évolude.
Le diagnostic repose, selon les recommandations de I’OMS, sur une pression artérielle

pulmonaire moyenne augmentée au repos (> 25 mmHg) ou a I’exercice (> 30 mmHg). Le

diagnostic est confirmé par 1’électrocardiogramme et 1’échographie cardiaque.
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Tableau 1 : Algorithme de traitement de I’hypertension artérielle pulmonaire.

Le traitement est discuté aprés la réalisation d’un cathétérisme cardiaque qui permet de

mesurer les pressions et d’effectuer un test de vasoréactivité pulmonaire.

D) Anomalies de trajet des coronaires :

Les anomalies de trajet des coronaires seraient en cause dans 61% des morts subites [45].

Une anomalie de trajet des coronaires peut se manifester par la survenue d’un épisode
syncopal. Les anomalies les plus fréquemment incriminées sont une naissance anormale de
I’artére coronaire gauche du sinus de Valsalva, ou ostium commun ou deux ostia en « canon
de fusil ». Lors d’un effort physique important, ’artére coronaire gauche se trouve

comprimée entre 1’aorte et I’artére pulmonaire.

Il existe également une forme rare d’anomalie des coronaires chez I’enfant, classiquement
associée a une cardiomyopathie hypertrophique ou & une hypertrophie isolée du ventricule
droit. Sur le plan physiopathologique, cette anomalie est liée a une hyperplasie de tissu

myocardique qui entoure 1’artére coronaire épicardique, formant ainsi un véritable « pont »
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myocardique. La présence de ces bandes de fibres myocardiques se traduit cliniquement par
une symptomatologie d’ischémie liée a la compression au cours de la systole et des
manifestations syncopales, souvent a I’effort.

La prévalence dans une population d’enfants « sains» n’est pas connue. Ces «ponts »
myocardiques sont présents chez 28% des enfants souffrant de myocardiopathie
hypertrophiques. Cette atteinte a également décrite de fagon isolée, sans myocardiopathie

associée, au cours d’autopsies d’adolescents, victimes de morts subites a I’effort [22].

Figure 1 : Pont myocardique.
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La prise en charge chirurgicale peut s’avérer nécessaire lorsque la réponse au traitement

médical est insuffisante.

E) Cardiomyopathie ventriculaire droite arythmogéne :

La dysplasie ventriculaire droite est une maladie & transmission le plus souvent autosomique
dominante, forme familiale dans 30 a 50% [53, 66].
La prévalence de cette affection est de 1/5000 individus [53].

Sur le plan histologique, il existe un remplacement fibro-adipeux du myocarde et de la paroi

du ventricule droit.

Deux formes particuliéres de la dysplasie ventriculaire droite ont été décrites : la maladie de
Naxos, forme & transmission autosomique récessive, associée a une dysplasie ectodermique,
et lide 4 la mutation du géne de la plakoglobine et les cardiomyopathies vénitiennes. Celles-ci
présentent deux formes. Tout d’abord, une cardiomyopathie du ventricule droit a transmission
autosomique dominante. Cette atteinte est liée & des mutations d’une protéine d’adhésion
intracellulaire, la desmoplakine.

La deuxiéme forme correspond a une cardiomyopathie avec des tachycardies ventriculaires
bidirectionnelles alternantes, causées par des mutations du récepteur a la ryanodine, qui joue

un rdle dans ’absorption et la libération du calcium intracellulaire.
La dysplasie ventriculaire droite est & I’origine de trouble du rythme a type de tachycardie

ventriculaire, parfois mal tolérée, et responsable de syncope a I’effort voire de mort subite,

souvent chez le sujet jeune sportif.
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Figure 3 : Dysplasie arythmogéne du ventricule droit.

Turbo Spin-Echo Dark Blood

End
Diastole

Le diagnostic clinique repose sur 5 critéres : 1) remplacement du tissu myocardique par du
tissu graisseux ; 2) 3) ;4) dilatation du ventricule droit ; 5) dilatation auriculaire droite ; 6)
[26]. Mais I’utilisation de ces critéres diagnostiques chez le jeune patient est discutée.

Le diagnostic clinique est confirmé par la réalisation d’une échographie cardiaque ou

préférentiellement d’IRM cardiaque.
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1.2. TROUBLES DU RYTHME :

Les troubles du rythme cardiaque syncopaux correspondent soit a des tachycardies
supraventriculaires ou ventriculaires, soit & des bradycardies majeures par bloc auriculo-
ventriculaire [21]. Ces pathologies rythmiques sont la ‘conséquence de mutations des geénes
codant pour les canaux ioniques cardiaques ; elles sont également désignées sous le terme de
canalopathies ou channelopathies [88, 91].

La perte de connaissance survient lorsque le débit de perfusion cérébrale devient insuffisant
suite a un bas débit cardiaque.

Les troubles du rythme sont répertoriés en fonction de leur association ou non  une anomalie

morphologique cardiaque.

Tableau 2 : Causes rythmiques des syncopes de Uenfant.

Type d'arythmie Anomalie cardiaque structurelle ou cardiopathie opérée  Caur anatomiquement normal

TSV Réparation atriale des TGV (Mustard ou Senning) Syndrome de WPW
Dérivations cavo-pulmonaires totales (Fontan

et dérivés)

Maladie d’Ebstein

v Anomalie coronaire - Syndrome du QT long congénital ou: acquis
Antécédent de ventriculotomie (tétralogie de Fallot) (médicamenteux)
Dysplasie du ventricule droit arythmogéne : Myocardite, myocardiopathie
Cardiomyopathie hypertrophique

BAV Canal atrio-ventriculaire Enfant de mére lupique

: Communication interventriculaire large Maladie de Lyme, myocardite virale

Doubles discordances

)
BAV : bloc avriculo-ventriculaire ; TGV : wansposition des gros vaisseaux ; TSV - tachycardie supraventriculaire ; TV : tachycardie ventriculzire.

A) Tachycardies supraventriculaires :

» Préexcitations ventriculaires :

Les préexcitations ventriculaires correspondent 4 une activation prématurée de 1’ensemble ou

d’une partie du myocarde, en rapport avec la présence de voies de conduction « accessoires ».
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Ces voies de conduction accessoires court-circuitent les voies de conduction normales

nodohisiennes [32, 77].

A 1’état physiologique, I’influx électrique nait au niveau du nceud sinusal puis dépolarise de
proche en proche le massif auriculaire jusqu’au nceud auriculo-ventriculaire, puis le systéme
de His-Purkinje qui se divise en deux branches activant ensuite simultanément les deux
ventricules.

Dans le cadre des préexcitations ventriculaires, il existe des connexions électriques anormales
entre les massifs auriculaires et ventriculaires qui peuvent emprunter différents circuits.
Contrairement au tissu de conduction nodohisien, il n’existe pas de cellules a conduction lente
ou décrémentielle au niveau de la voie de conduction accessoire ; la conduction obéit donc 2
la loi du tout ou rien et une arythmie supraventriculaire rapide telle une fibrillation atriale [72]

peut ainsi étre conduit jusqu’aux ventricules, trés rapidement, sans étre « freinée ».

Figure 4 : Représentation des différentes connexions électriques anormale responsables

des préexcitations ventriculaires.

A : Faisceau auriculoventriculaire ;
B : Fibre nodoventriculaire ;
C : Fibre fasciculoventriculaire ;

D : Fibres atriohisiennes.

NAV : Neeud auriculoventriculaire.
H-S : His-Purkinje.

La Société Frangaise de Cardiologie a établi une classification de ces différentes anomalies
congénitales [67]. Ainsi, il existe les connexions auriculoventriculaires anciennement
dénommé faisceau de Kent, a l’origine du syndrome de Wolff-Parkinson-White, les

connexions nodoventriculaires (anciennes fibres de Mahin) et fasciculoventriculaires (entre le
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réseau His-Purkinje et les ventricules) et les connexions atriohisiennes entre les oreillettes et

le faisceau de His a I’origine du syndrome de Long-Ganong-Levine.

La symptomatologie de ces connexions anormales varie selon I’anomalie en cause et d’un
individu a un autre. Certains patients porteurs d’une voie de conduction accessoire vont ainsi
étre totalement asymptomatique tandis que d’autres vont présenter des troubles du rythme a
type de tachycardie supraventriculaire paroxystique, de tachycardie ventriculaire. Toute la
gravité des préexcitations ventriculaires tient dans le risque de survenue d’une mort subite
suite 4 une arythmie supraventriculaire rapide conduite trés rapidement aux ventricules par la

voie accessoire.

La symptomatologie va dépendre des propriétés électrophysiologiques de la voie accessoire.

» Syndrome de Wolff-Parkinson-White:

Le syndrome de Wolff-Parkinson-White est une forme particuliére de préexcitation
ventriculaire. Il se définit par la présence d’une voie accessoire auriculo-ventriculaire qui
court-circuite la voie de conduction normale [86]. Le syndrome de Wolff-Parkinson-White est
la deuxi¢me cause de tachycardie supraventriculaire paroxystique dans le monde [77]. Ce

syndrome est retrouvé chez 10% des patients atteints d’une maladie d’Ebstein.

Cette pathologie peut étre a 1’origine de syncope voire de mort subite lorsque un trouble du
rythme atrial, une fibrillation atriale le plus souvent, est conduit par une voie accessoire trés
perméable jusqu’aux ventricules et court-circuite le noeud auriculo-ventriculaire [36, 66, 67,
91]. La voie nodo-hisienne est alors empruntée des oreillettes vers les ventricules et la voie
accessoire est empruntée dans le sens rétrograde; les QRS apparaissent fins. L’influx
électrique circule spontanément dans la voie nodo-hisienne et dans la voie accessoire,
dépourvue de frein vagal. Les ventricules ne sont pas activés simultanément, ce qui se traduit
sur 1’électrocardiogramme par un aspect de pré-excitation avec un intervalle PR court et une

onde delta.

Chez I’enfant, ce syndrome se manifeste généralement initialement par la survenue d’une
tachycardie supra-ventriculaire par réentrée au niveau du faisceau accessoire, au cours de la

premiére année de vie [15].
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Tout syndrome de Wolff-Parkinson-White doit étre exploré de toute fagon, & partir de I’4ge de
10 ans, par stimulation oesophagienne ou endocavitaire, et, en présence d’une période
réfractaire de la voie accessoire inférieure a 220 millisecondes, 1’ablation de ce faisceau par

radiofréquence doit étre discutée [47, 51].

B) Arythmies ventriculaires ou channelopathies rythmiques :

» Le syndrome du QT long congénital :

Ce syndrome est ’une des causes fréquentes de syncopes et de mort subite chez ’enfant. Sa
prévalence génétique est estimée a 1 /5000 individus [45, 54]. 1l serait responsable aux Etats-

Unis de 3500 décés par mort subite par an [45].

Le syndrome du QT long congénital se définit par un allongement de l’intervalle QT
(QTc>440ms), mesuré dans les dérivations D2 ou V5 sur I’électrocardiogramme. Cette
atteinte est associé a un risque important de troubles du rythme ventriculaire graves (torsades

de pointes, fibrillation ventriculaire) pouvant étre a I’origine de syncopes voire de mort subite
[30, 46, 55].

La premiere description de cette pathologie date de 1957 par Anton Jerwell et Fred Lange-
Nielsen au sein d’une famille norvégienne ou 4 des 10 enfants présentaient des syncopes a
’effort avec un allongement de 1’espace QT, et 3 de ces enfants décédérent brutalement [93].
Le syndrome de Jerwell et Lange-Nielsen est une forme a transmission autosomique récessive
associé a une surdité de perception. Cette affection est rare (1/300000 naissances) ;
I’incidence dans la population de sourds est de 0,3%. Il représente moins de 5% des
syndromes du QT long, mais son pronostic est le plus péjoratif [55]. Le syndrome de
Romano-Ward, plus fréquent puisqu’il représente 90% des syndromes du QT long, se
différencie par son mode de transmission autosomique dominant et I’absence de surdité

associée [93].
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Cette classification historique a été abandonnée pour une classification prenant en compte les
mutations génétiques incriminées, découvertes en 1995 [2]. Les génes impliqués codent pour
des canaux sodiques ou potassiques, voire calciques. Le syndrome du QT long congénital se
différencie en 6 types. La prévalence génétique est de 1/5000 individus [52, 54].

La plupart de ces anomalies génétiques touchent le fonctionnement des canaux potassiques
membranaires (LQT1, LQT2, LQT5, LQT6). La forme LQT3 code pour le canal sodique
SCNS5A [47, 93], a I’origine d’un gain de fonction du canal sodique dépolarisant. Le géne de
la forme LQT4 code pour I’ankyrine B qui est une protéine d’ancrage. Un géne codant pour
un canal calcique a récemment été identifié comme étant responsable d’un syndrome de

SQTL associé a une syndactylie.

La symptomatologie clinique dépend de la forme génétique. Ainsi, les patients LQT1, forme
la plus fréquente en France (69% des individus génotypés) [45], ont des syncopes d’effort
typiques (68%) (noyade,...), les LQT2 sont trés sensibles aux stimulations auditives (51%),
émotives ou lors du sommeil (34%) et les formes LQT3 se manifestent sous forme de

malaises nocturnes ou au repos (53%).

La survenue des manifestations cliniques varie selon 1’4ge et le sexe : le syndrome du QT
long se manifeste plus précocement chez le gargon, mais aprés 1’dge de 15 ans, les femmes
sont plus symptomatiques. Les types LQT1 et LQT2 présentent plus d’événements cardiaques
mais la mortalité cardiaque est plus élevée pour le groupe LQT3.

Une forme particuliérement grave a été décrite chez le nouveau-né, responsable de troubles du
rythme anténataux et de mort subite in utero. Cette forme est associée a un bloc auriculo-
ventriculaire parfois complet. Cette forme au pronostic particuliérement sombre a été

principalement décrite chez les patients porteurs d’un LQT2 et chez les homozygotes SCN5A.

Le diagnostic repose sur des critéres électrocardiographiques et des éléments anamnestiques.
Le diagnostic de syndrome du QT long congénital a longtemps été porté sur les seules
données de I’ECG (QTc>440ms) excluant ainsi 5% des patients atteints d’un QT long
symptomatique avec un intervalle QT inférieur & 440ms [55]. La mesure de I’intervalle QT
doit s’effectuer dans les dérivations D2 ou V5, au cours d’une période de stabilité du rythme
cardiaque et mesurer 5 & 6 battements successifs, sur un ECG enregistré a 50mm/s de

préférence. La méthode de Surawicz est la méthode de référence pour mesurer le segment QT.
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La tangente a la portion descendante de 1’onde T définit au point d’intersection avec la ligne
isoélectrique la fin de ’onde T. L’intervalle QT mesuré est corrigé en fonction de la

fréquence cardiaque selon la formule de Bazett [91]:

QT corrigé (QTc) en ms = QT (msec)/ VRR précédent (ms)

Figure 6 : Exemple de torsade de pointes chez une patiente ayant un syndrome du QT long
congénital enregistré a l’électrocardiogramme. 1l s’agit d’une tachycardie ventriculaire

polymorphe démarrant sur une extrasystole ventriculaire a couplage long.

L
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Les critéres diagnostiques du syndrome du QT long congénital d’aprés Schwartz et al.

sont les suivants [55] :
e Données électrocardiographiques™ : Points
- QTc (formule de Bazett) :
> 480 ms
460-470 ms
450 ms (sujet masculin)
- Torsades de pointes

~ Alternance de ’onde T

e e N = N W

- Crochetage de ’onde T dans 3 dérivations
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- Fréquence cardiaque basse pour I’dge (<2 percentile) 0,5
e Histoire clinique :

- Syncope (un seul critére) :

- survenant a I’effort et/ou I’émotion 2
- en dehors de Peffort ou de I’émotion 1
- Surdité congénitale 0,5

e Histoire familiale (un méme sujet n’est compté qu’une fois)
- Membres de la famille avec un QT long congénital 1
- Mort subite inexpliquée chez des sujets de < 30 ans parmi les membres du 1% ou
2°™ degré de la famille 0,5

* En l'absence de tout médicament ou désordre ionique connu pour modifier I’'ECG. Score
inférieur a 1 : faible probabilité de QT long congénital ; score de 2 a 3 :QT long congénital
possible ; >4 forte probabilité de QT long congénital.

La découverte d’un allongement de 1’espace QT chez un individu impose la réalisation
d’un bilan rythmologique avec Holter ECG . De plus, une enquéte familiale est nécessaire
comportant un interrogatoire, un examen clinique et la réalisation d’un ECG pour la fratrie et

les parents [47].

Sur le plan thérapeutique, tous les sujets atteints génétiquement, symptomatiques ou non,
doivent bénéficier d’un traitement par B-bloquant. Des mesures de prévention sont associées :
prévention des situations favorisant la survenue de trouble du rythme (hypokaliémie,...),
information écrite remise au patient et & ses parents sur les médicaments contre-indiqués,

allongeant le segment QT et contre-indication aux compétitions sportives.

Le pronostic du syndrome du QT long congénital est bon et les bétabloquants préviennent
efficacement la survenue de syncope et la mort subite.

Cependant, certaines formes échappent au traitement par B-bloquants et constituent une
indication 4 la mise en place d’un défibrillateur automatique implantable. Contrairement aux

Etats-Unis, les indications d’un défibrillateur automatique implantable restent limitées,
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notamment lorsque le traitement par B-bloquant est bien conduit et toléré. Dans I’avenir,
il existera probablement des recommandations plus génes-spécifiques [52].
Ainsi, effet bénéfique de ce traitement s’adresse particuliérement aux patients LQT1, a

certains patients LQT2, mais il est probablement peu adapté a certains patients LQT3 [54].

La prise en charge des patients présentant un syndrome du QT long peut étre résumé sous la
forme d’un arbre décisionnel (tableau 3). Cette démarche sera toutefois rediscutée aprés la

détermination du diagnostic génétique [54].

Tableau 3 : Algorithme décisionnel dans le syndrome du QT long.

| Patients avec un Q7. allonge I

RS LTI PPy

Allongement congénital du OT.
a0 A des droguas.
a une hypokalbemie, sfc.
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» Le Syndrome du QT court :

Contrairement au syndrome du QT long congénital décrit pour la premiére fois en 1950, le
syndrome du QT court et son implication dans la survenue de mort subite n’a été découvert

qu’il y a quelques années [34].

La prévalence de cette pathologie dans la population générale n’est pas documentée.

Il se définit par un raccourcissement du segment QT mesuré (QT< 300ms). La morphologie
de I’onde T semble aussi étre un critére important pour identifier les sujets atteints de ce
syndrome ; ainsi une onde T ample, pointue, surtout dans les dérivations précordiales
correspond & un aspect typique de QT court congénital. Cette pathologie, de caractére
héréditaire a transmission autosomique dominante, est due a la mutation de génes HERG
(=KCNH2) ou KCNQI1 codant pour des canaux potassiques, a I’origine d’un gain de fonction

et donc d’un raccourcissement de la durée de la repolarisation [54].

La sévérité de cette atteinte est liée au risque élévé de survenue de syncope et de mort subite
par arythmie ventriculaire maligne. Heureusement cette pathologie reste exceptionnelle chez
I’enfant.

Ces manifestations cliniques surviennent le plus souvent & 1’effort mais également au repos.
L’arrét cardiaque représente souvent la premiére manifestation clinique, et ce fréquemment au
cours de la premiére année de vie.

Le syndrome du QT court peut étre associé a une fibrillation auriculaire de survenue précoce.

Le diagnostic repos sur la mesure de I’intervalle QT et la morphologie de I’onde T sur
I’électrocardiogramme. Ce diagnostic doit également étre évoqué en présence d’une histoire
familiale de mort subite et notamment de mort subite infantile. Les explorations
électrophysiologiques réalisées documentent des périodes réfractaires auriculaires et
ventriculaires courtes et une vulnérabilité ventriculaire chez la majorité des patients. Une
période réfractaire courte va favoriser les mécanismes de ré-entrée et le risque d’arythmies

paroxystiques a type de fibrillation ventriculaire notamment.
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Le seul traitement préventif de la mort subite reste la mise en place d’un défibrillateur
automatique implantable. Cependant, Iimplantation d’un défibrillateur automatique
implantable est techniquement difficile chez le trés jeune enfant et associée a un risque élevé
de complications.

Ainsi, dans de rares cas, une alternative médicamenteuse est proposée avec un traitement par
hydroquinidine qui prévient ’apparition de fibrillation ventriculaire chez des patients atteints

d’un syndrome du QT court congénital en rapport avec la mutation HERG.

Figure 7 : Enregistrement ECG 12 dérivations chez un patient présentant un QT court
134].
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(A) : ECG standard (rythme sinusal, FC : 52/min, QT =280ms, QTc =261ms) ;

(B): ECG pendant [’administration d’hydroxyquinidine (rythme sinusal,
FC :60/min, QT =380ms, QTc =380ms, sus décalage ST, diminution de la durée
de l’onde T, diminution de I’amplitude onde T).

(C) : Etude électrophysiologique pendant le traitement par hydroxyquinidine,
ERP :200ms.

(D)
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» Le Syndrome de Brugada :

Le syndrome de Brugada, décrit par Pedro et Joseph Brugada en 1992 [9], touche plus

fréquemment les hommes (sex-ratio : 3 /1) et jeunes.

La prévalence de cette affection est variable, mais semble plus élevée en Asie du sud-est et au
Japon (12/10000 habitants) que dans le reste du monde. Elle est estimée a 5/10000 habitants
(tous ages confondus) [5].

Cette pathologie est héréditaire de transmission autosomique dominante dans prés de 25% des
cas. La mutation en cause est celle du géne SCN5A localisé sur le chromosome 3 et qui code
pour une sous unité a de canaux sodiques du myocarde. La mutation du géne SCN5A est
retrouvée dans 20 a 30% des cas et au moins 80 mutations ont été identifiées [81]. Le
syndrome de Brugada associe un retard de la conduction intra-ventriculaire droite et une
anomalie de la repolarisation, a 1’origine de troubles du rythme ventriculaire et notamment

des tachycardies ou des fibrillations ventriculaires voire de mort subite [16, 69].

Les formes a révélation pédiatrique sont extrémement rares, se manifestant le plus souvent

dans un contexte fébrile [52].

Le syndrome de Brugada se manifeste cliniquement par la survenue de syncopes a ’emporte-
piece dans prés de 50% des cas, mais aussi par une symptomatologie moins « bruyante » a
type de palpitations. Ce syndrome peut, par ailleurs étre asymptomatique et de découverte
fortuite [20, 96].

Le diagnostic du syndrome repose sur I’analyse de 1’électrocardiogramme. L ’aspect de I'ECG
n’est pas toujours typique ; il peut alors étre démasqué par un test pharmacologique qui
consiste en I’injection d’un bloqueur des canaux sodiques (ajmaline). Les patients sont
considérés comme atteints en cas d’enregistrement ECG typique soit initialement, soit aprés
le test de sensibilisation [33]. La société frangaise de cardiologie a défini les criteres

diagnostiques. Ainsi, 3 types ont pu étre identifiés :
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e Typel:

- présence 4 'ECG d’un sus-décalage du point J d’au moins 2mm 3 son sommet, d’un
segment ST convexe vers le haut et d’une onde T négative dans les dérivations précordiales
deV1avsi;

- I'un au moins des critéres cliniques suivants: antécédent personnel de fibrillation
ventriculaire documentée ou tachycardie ventriculaire polymorphe spontanément régressive,
absence d’autres facteurs expliquant les anomalies électrocardiographiques, antécédents
familiaux de mort subite avant 45 ans, électrocardiogramme de type 1 chez les membres de

la famille.

o Type 2 et 3 : expression électrocardiographique « & minima » du type 1.
- existence a I’électrocardiogramme d’un sus-décalage du point J inférieur 3 2mm au
sommet, d’un sus-décalage du segment ST inférieur & 1lmm au dessus de la ligne
isoélectrique dans les dérivations précordiales de V1a V3 ;
- dans les deux types, la réalisation des tests pharmacologiques (injection de flécaine par
voie intraveineuse) permet de conclure au diagnostic de syndrome de Brugada lorsqu’elle

induit I’apparition d’un aspect électrocardiographique de type 1.

Figure 8 : Aspect ECG caractéristique du syndrome de Brugada [92].
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La découverte d’un syndrome de Brugada chez un patient doit aboutir & une recherche

familiale des anomalies génétiques.

La prise en charge thérapeutique repose sur le traitement antiarythmique (Cordarone, B-
bloquants) mais ce traitement n’a pas fait la preuve de son efficacité [9]. En présence d’ un
patient symptomatique ayant un enregistrement ECG typique d’un syndrome de Brugada,
une stimulation ventriculaire est réalisée afin d’évaluer la vulnérabilité ventriculaire. Si cette
stimulation induit une fibrillation ventriculaire, l’indication & la mise en place d’un

défibrillateur automatique implantable est retenue.

Figure 9 : ECG dans un syndrome de Brugada.
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> Le syndrome de repolarisation précoce :

Le syndrome de repolarisation précoce constitue un phénomeéne électrocardiographique
idiopathique, caractérisé par une proéminence de I’onde J associée a un sus-décalage du
segment ST dans les dérivations précodiales droites (V4-V6) et inférieures (DII, DIIL, aVF)
[43]. Ce syndrome ne s’accompagne d’aucune anomalie morphologique cardiaque.

Ce phénomeéne concerne 1 & 2% de la population générale.

Certaines équipes ont rapporté des cas de syndrome de repolarisation précoce familiaux et
de mort subite, et soulignent le potentiel arythmogéne de ce syndrome qui reste mal évalué
[43].

> Tachycardies ventriculaires catécholergiques :

La tachycardie ventriculaire polymorphe catécholergique est une arythmie primitive rare en
rapport avec une mutation des génes codant pour des canaux calciques situés dans le
réticulum endoplasmique [45]. Les génes RYR2 et CASQ2 jouent un rdle dans le stockage
et le relargage du calcium intracytoplasmique et donc modifient la séquence excitation-
contraction cardiaque [62, 54]. Le locus associé & cette atteinte est localisé sur le
chromosome 1 (1g42). Les mutations sont transmises sur un mode autosomique
autosomique dominant pour le géne codant 2 la ryanodine de type 2 (RYR2), et sur un mode

récessif pour le géne de la calsequestrine 2 (CASQ?2).

Les manifestations cliniques sont retardées ; elles apparaissent chez le grand enfant, au-dela
de 3 ans, sous la forme de malaises ou de syncopes pouvant faire évoquer a tort le diagnostic
de crise comitiale ou de spasme du sanglot. Les circonstances de survenue sont stéréotypées
et fortement évocatrices ; les épisodes syncopaux se produisent au décours d’un effort ou
d’une émotion. Le mode de déclenchement est adrénergique. Les syncopes sont prolongées,

surviennent de fagon répétée et sont reproductibles par le stress.

L’arythmie survient a 1’effort lorsque la fréquence sinusale dépasse un seuil de 130

battements par minute le plus souvent.
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Sur I’électrocardiogramme apparaissent tout d’abord des extrasystoles ventriculaires isolées,
puis en salves polymorphes avec des lambeaux de tachycardie ventriculaire bidirectionnels
fréquents. L’arythmie peut dégénérer en torsades de pointes et en fibrillation ventriculaire
exposant ainsi au risque de mort subite. Si I’effort cesse, ’arythmie régresse dans le sens

inverse de son apparition.

Le diagnostic repose sur les données anamnestiques (syncopes a I’effort, émotion, caractére
répétitif,...). L’électrocardiogramme peut présenter des anomalies discrétes, a type de
bradycardie sinusale au repos, de déviation axiale gauche du QRS, ou d’un allongement de
I’espace QT dans les limites de la normale. Le diagnostic est confirmé par la réalisation d’un

test d’effort, et aprés avoir éliminé les autres causes d’arythmies ventriculaires [50].

L’évolution se fait vers une aggravation progressive de I’arythmie. En I’absence de
traitement, la mort subite survient avant 20 ans dans 1 cas sur 2 [52]. Dans 1/3 des cas,

I’affection est familiale ce qui impose un dépistage et un suivi de la famille.

Le traitement médical repose sur I’utilisation de B-bloquants d’action retard, prescrits a vie,
sans interruption. Le nadolol est souvent utilisé en raison d’une demi-vie longue. Des cas de
mort subite ont cependant été rapportés malgré la bonne utilisation des anti-arythmiques,

faisant ainsi discuter la place du défibrillateur automatique implantable [52].

Figure 10 : Exemple de tachycardie ventriculaire catécholergique. Tracé ECG au cours
d’un effort chez un enfant de 7 ans durant une accélération sinusale au cours d’une
épreuve d’effort : salve de tachycardie ventriculaire polymorphe s’accompagnant d’un

malaise.
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1.3. CARDIOPATHIES CYANOGENES :

Certaines cardiopathies comme la tétralogie de Fallot ou la plupart des cardiopathies
cyanogenes sont susceptibles de se manifester sous la forme de syncope anoxique.

Ces cardiopathies sont d’étiologie multifactoriellle. Cependant, des études ont mis en
évidence des anomalies génétiques et notamment la microdélétion du chromosome 22,
mutation souvent a 1’origine de malformations conotroncales [29]. Le risque de récurrence
au sein d’une famille ol un enfant est atteint est évalué a 2,7% [29].

Sur le plan physiopathologique, il existe un déséquilibre entre les résistances vasculaires
systémiques et pulmonaires, le plus souvent par « spasmes » de I’infundibulum pulmonaire,
qui conduit & une diminution du débit pulmonaire et augmentation du shunt droit-gauche par

réduction de la précharge gauche [17, 21, 89].

La syncope est consécutive a ces deux phénomenes : le collapsus vasculaire et I’hypoxémie
cérébrale [88].

La tétralogie de Fallot est la plus fréquente des cardiopathies cyanogénes ; elle représente 5
a 8% des cardiopathies congénitales [29].

Sur le plan anatomique, il existe quatre anomalies : une communication interventriculaire
haute associée a un rétrécissement pulmonaire, qui est infundibulaire et souvent valvulaire,
une dextroposition de 1’aorte et une hypertrophie du ventricule droit. Ces anomalies
correspondent au déplacement en avant et a droite du septum infundibulaire. Les anomalies

des artéres coronaires sont fréquemment associées (un tiers des cas) [29].

Figure 11 : Anatomie de la tétralogie de Fallot.
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Cette malformation cardiaque a pour conséquence 1’existence d’un shunt droit-gauche. Le
degré du shunt dépend du degré de la sténose pulmonaire mais aussi de la résistance
systémique.

Souvent asymptomatique a la naissance, la tétralogie de Fallot va se manifester cliniquement
a partir de 6 mois de vie sous la forme d’une cyanose en rapport avec 1’aggravation de la
sténose pulmonaire. Les premiéres crises hypoxiques peuvent apparaitre avant I’age de 1 an.
Ces crises surviennent en principe le matin au lever et peuvent s’accompagner, dans les
formes graves d’une perte de connaissance.

L’examen clinique retrouve un choc droit, le premier bruit est unique, tout comme le
deuxiéme bruit, unique et claqué. L’auscultation peut découvrir un signe de Harzer, de
méme qu’un souffle éjectionnel, issu de la sténose infundibulaire.

Les explorations complémentaires comportent un électrocardiogramme qui montre une
déviation axiale droite de 120° a 150°, une hypertrophie ventriculaire droite et parfois des
signes d’hypertrophie auriculaire droite.

La radiographie pulmonaire visualise deux signes spécifiques : I’hypoperfusion pulmonaire
et le coeur en « sabot » avec une pointe surélevée, un arc moyen concave et un bouton

aortique proéminent dilatation de 1’aorte).

Figure 12 : Radiographie thoracique dans la tétralogie de Fallot : Coeur en « sabot »

typique et diminution du dessin vasculaire pulmonaire.
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La biologie standard retrouve une polyglobulie.

Le diagnostic est confirmé, en pratique courante, par 1’échographie cardiaque couplée au
doppler. Le cathétérisme cardiaque est envisagé en cas de doute sur ’arborisation des
artéres pulmonaires ou sur les artéres coronaires. Il évalue la voie pulmonaire, recherche une
anomalie de trajet des coronaires associée. L’angiographie permet un bilan anatomique
complet en pré-opératoire. L’angioscanographie multicoupe peut étre utilisée parfois comme
méthode alternative & 1’angiographie [68]. L’imagerie par résonnance magnétique est
intéressante lorsque la qualité de 1’échocardiographie thoracique n’est aps satisfaisante et
notamment chez le grand enfant [17].

Le traitement définitif de ces anomalies est chirurgical, et le plus souvent au cours de la

premiére année de vie. Le traitement médical est limité au traitement des crises hypoxiques.

IIL 2. SYNCOPES LIEES A UNE DYSREGULATION
DU SYSTEME NERVEUX AUTONOME :

2.1. SYNCOPE VASOVAGALE :

La syncope vasovagale représente la premiére cause de syncope chez I’enfant ; dans certaines
séries de malaise, elle correspond a prés de 70% des diagnostics retenus [21, 88, 89]. Le
malaise vagal est I’étiologie la plus souvent retrouvée lorsque les explorations « standards »
sont restées négatives [60]. Malgré sa fréquence trés élevée, elle doit rester un diagnostic

d’exclusion.
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Ce type de syncope survient préférentiellement a I’adolescence mais peut se voir pour des
enfants plus jeunes. Dans une étude faite dans le service de pédiatrie de Charleston, en
Caroline du Nord, sur 100 enfants pour lesquels le diagnostic de syncope vaso-vagale avait
été posé et avec un tilt test positif, I’dge moyen du premier épisode était de 13,3 ans +/- 3,3
ans [82]. Dans une autre étude américaine portant sur 60 enfants a I’hdpital de Cleveland dans
1’Ohio, I’Age moyen retrouvé était identique [82]. De plus, il existe une prédominance chez la

jeune fille (sex-ratio 2,3/1 dans I’étude de Charleston et 1,2/1 dans celle de 1’Ohio).

Sur le plan physiopathologique, la syncope vasovagale correspond a une réponse inappropri¢e
du baroréflexe. A 1’état physiologique, 1’orthostatisme induit un stockage de sang au niveau
des membres inférieurs pouvant atteindre 300 & 800ml chez le sujet de taille adulte. Cette
répartition du volume sanguin entraine une diminution du retour veineux et de la précharge, et
une stimulation des barorécepteurs sinocarotidiens et du systéme orthosympathique. Ceux-ci
sont & I’origine d’une vasoconstriction périphérique qui assure le maintien de la pression
artérielle.

En revanche, chez certains individus, la réponse engendrée est excessive avec 1’apparition de
contractions importantes des cavités ventriculaires et d’une stimulation de mécanorécepteurs,
responsables d’une levée brutale du tonus sympathique et d’une activation vagale. Il en
résulte une vasodilatation périphérique et une bradycardie qui induisent une hypoperfusion
cérébrale a ’origine de la syncope (réflexe de Bezold-Jarish) [89]. Le réflexe de Bezold-
Jarish induit un freinage sympathique et une activation vagale lors d’une élévation importante
de pression ou d’un étirement excessif des fibres cardiaques. L’interruption du tonus
vasomoteur peut engendrer deux types de réponse : soit une réponse vaso-dépressive avec une
bradycardie, soit une réponse cardio-inhibitrice avec une bradycardie. Mais le plus souvent la

réponse est mixte [60].

Cliniquement, la syncope vagale est le plus souvent facilement identifiable par sa description
et les circonstances de survenue. Dans ce contexte 13, aucune investigation complémentaire
n’est nécessaire.

Classiquement, le malaise vagal survient dans des circonstances favorisantes : lever brutal,
position debout prolongée, stress, émotion, douleur intense, fiévre, fatigue, déshydratation,...
I1 existe tout d’abord une phase prodromique comportant une sémiologie clinique riche a type

de sueurs, péleur, nausées, sensation de faiblesse généralisée et de téte vide. Puis survient la
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perte de connaissance, souvent de courte durée, avec amnésie. Enfin, la reprise de conscience
est progressive avec un recouvrement de I’audition, puis de la vue et du tonus postural. Les

suites de cet épisode syncopal sont marquées par une asthénie importante [13].

Dans certains cas, 1’épisode syncopal se manifeste de maniére atypique. En effet, la perte de
connaissance peut survenir de maniére brutale, sans étre précédée de manifestations cliniques,
et s’accompagner d’une révulsion oculaire. De méme, des mouvements cloniques des
extrémités et un reldchement des sphincters ont parfois été décrits au cours d’une syncope
vagale [21]. La syncope convulsivante est plus fréquente lors d’une réponse cardio-inhibitrice
[60]. Ces présentations cliniques atypiques font suspecter le diagnostic de comitialité [80].
Mais, a I’inverse d’une crise comitiale, la syncope convulsivante d’origine vagale n’est pas

suivie d’une phase confusionnelle en post-crise.

En présence d’un tableau clinique typique comme décrit initialement, aucun examen
complémentaire n’est nécessaire. En revanche, devant une syncope a I’emporte-piéce, des
explorations électrophysiologiques endocavitaires doivent étre réalisées [42]. En cas de doute
diagnostique avec une crise comitiale, un bilan neurologique s’impose avec un EEG voire une

imagerie cérébrale.

La réalisation d’un test d’inclinaison ou Tilt Test peut étre proposé dans les formes atypiques
pour confirmer le diagnostic par la reproduction de la symptomatologie de la syncope [21].
Les modalités du test d’inclinaison restent sujettes a controverse. Selon, le protocole choisi, la
sensibilité de ce test varie de 20 & 80% selon les études [14, 60]. Le tilt-test est positif
lorsqu’il induit un malaise lipothymique ou une syncope. Deux types de réponse anormale
peuvent étre observés :

- Syncope vaso-vagale avec une hypotension et une bradycardie associées ;

- Syncope vaso-dépressive avec hypotension brutale.

L’élément diagnostique majeur est la reproduction des symptdmes initiaux [42].

Un des éléments clé de la prise en charge de la syncope vaso-vagale est de rassurer le patient
et son entourage sur ’origine de la syncope et 1’absence de gravité en dehors du caractére

invalidant en cas de récidive.
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Sur le pan thérapeutique, un traitement médicamenteux n’est indiqué que pour des patients
présentant des épisodes syncopaux récidivants et invalidants. Le traitement de premiére
intention repose sur l’utilisation d’un bétabloquant cardiosélectif comme 1’aténolol ou le
métoprolol. Son mécanisme d’action repose sur ses propriétés inotrope négative et anti-
adrénergique qui préviendraient la stimulation des mécanorécepteurs cardiaques ; une action
centrale antisérotoninergique est également évoquée [60, 82]. L’efficacité des bétabloquants
chez I’enfant est bonne de I’ordre de 80 & 100%. En cas d’échec de ce traitement, 1’utilisation
de minéralocorticoides associés a une augmentation des apports sodiques est recommandée
avec un taux de réussite de prés de 50% [60]. La fludrocortisone agit en corrigeant
I’hypovolémie relative par le biais de ’augmentation de la réabsorption du sodium au niveau
du rein. D’autre mollécules comme la pseudbéphédrine et la scopolamine ont été étudiées
chez I’enfant et n’ont pas montré d’intérét dans le traitement de la syncope vaso-vagale

contrairement a ce qui a été démontré chez I’adulte [82].

2.2. HYPERTONIE VAGALE :

Une hypertonie vagale est fréquemment retrouvée 1’adolescent [89]. Les malaises vagaux sont
favorisés par un surentrainement sportif, un sommeil insuffisant et I’émotivité lide a cet dge.
Elle se manifeste cliniquement pat la survenue, au repos, d’une bradycardie sinusale ou
jonctionnelle voire d’un bloc auriculo-ventriculaire intermittent.

La syncope vagale est alors favorisée par une stimulation vagale qui va majorer la

bradycardie.

La prise en charge de ce type de syncope comporte en premier lieu I’apprentissage de régles
hygiéno-diététiques. Un traitement médicamenteux sera mis en place pendant quelques mois
en cas d’épisodes récidivants et traumatiques. Le traitement de référence dans ce contexte est
le disopyramide (Rythmodan®) ou un bétabloquant, le diphémanil (Prantal®) étant souvent
mal toléré a cet dge [45].
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2.3. SPASME DU SANGLOT :

Le spasme du sanglot représente la premiére cause de syncope chez le petit enfant 4gé de 6
mois 4 3 ans. La période privilégiée de survenue se situe dans la deuxiéme année de vie [17,
91].

Lombroso et Lerman ont décrit, en 1967, deux formes. Tout d’abord, la forme cyanogéne qui
est la plus fréquente (2/3 des cas). Les formes cyanogénes sont caractérisées par la survenue
initiale de pleurs, puis d’une apnée prolongée qui précéde la perte de connaissance. Dans les
formes pales du spasme du sanglot, la perte de connaissance est brutale aprés un ou deux cris
et suivie par un accés de péleur. Il ne survient pas de phase d’apnée. Sur le plan
physiopathologique, la forme péle résulte d’une stimulation vagale avec bradycardie. Ces
accés surviennent souvent dans les suites d’un traumatisme mineur. L’enfant va alors devenir
péle, hypotonique, puis se raidir et parfois présenter une révulsion oculaire. La perte de
connaissance est bréve de I’ordre de la minute.

Ces épisodes syncopaux peuvent étre reproduit par une compression des globes oculaires qui

provoque une asystole [88].

Le diagnostic repose sur la description clinique typique. Aucun examen complémentaire n’est
nécessaire. Le spasme du sanglot présente un caractére bénin. Son évolution se fait vers la
résolution compléte des troubles avant I’4ge de cinq ans chez plus de 85% des patients [89].

1l apparait indispensable de dédramatiser I’épisode syncopal et d’affirmer le caractere bénin

du spasme du sanglot aupres des parents.

Cependant, une relation avec la survenue de syncope vaso-vagale a I’adolescence a ¢été

rapportée.

Certaines formes trés sévéres de spasmes du sanglot, considérées comme menagant le

pronostic vital, peuvent justifier la mise en place d’un stimulateur cardiaque [91].
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2.4. HYPOTENSION ORTHOSTATIQUE :

L’hypotension orthostatique constitue une cause fréquente de lipothymie et de syncope. Elle
se définit par une chute tensionnelle supérieure a 20mmHg pour la systolique ou une pression
artérielle systolique inférieure 4 90 mmHg (pour ’adolescent et le grand enfant). La recherche
d’une hypotension orthostatique consiste en une la prise de la tension artérielle au repos puis
apres le passage en orthostatisme a raison d’une prise de tension toutes les minutes pendant au
moins cing minutes et idéalement pendant dix minutes. La chute tensionnelle survient le plus

souvent au-deld de deux minutes.

Cliniquement, la chute tensionnelle est le plus souvent accompagnée d’une tachycardie mais
pas obligatoirement. L’absence de tachycardie est évocatrice d’un dysfonctionnement plus
important de 1’arc baroréflexe.

Le diagnostic d’hypotension orthostatique est retenu en cas de positivité de la manceuvre et de
la reproduction de la syncope ou de la lipothymie.

Cette origine est le plus souvent évoquée sur les données de 1’anamnése qui retrouvent la
notion d’un malaise survenu aux changements de position, et notamment au lever aprés un

décubitus prolongé, en postprandial, ou dans une atmosphere chaude [44].

La prise en charge thérapeutique repose initialement sur des conseils hygiéno-diététiques. Un

traitement médicamenteux n’est envisagé qu’en cas de malaises récidivants et invalidants.

2.5. SYNDROME DE FATIGUE CHRONIQUE :

Le syndrome de fatigue chronique se définit comme la persistance d’une fatigue invalidante
évoluant depuis au moins 6 mois et associée a4 d’autres symptomes constitutionnels et

neuropsychiques [56]. Cette pathologie est aussi dénommé « myalgic encephalomyelitis » en
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Grande Bretagne ou « chronic fatigue and immune dysfonction syndrome » aux Etats-Unis ou

« neurasthénie » en Europe [56].

La prévalence du syndrome reste difficile a estimer. Certaines études menées en Grande
Bretagne et aux Etats-Unis, évaluent cette prévalence a 0,05-2% [11] voire a 0,2-0,7% [56].
Une autre étude, réalisée en Australie et portant sur des enfants, avance le chiffre de 48
enfants/100000 dont 71% de filles [28, 58, 84].

Sur le plan physiopathologique, plusieurs mécanismes ont €€ incriminés sans qu’aucune
hypothése ne soit validée. Un dysfonctionnement du systéme nerveux autonome semble
pouvoir expliquer cette affection. En effet, de nombreux symptomes évoquent un possible
dysfonctionnement du systéme nerveux autonome tel que I’hypotension avec bradycardie ou

tachycardie orthostatique, les épisodes de sueurs, paleur, syncopes et palpitations.

Ce diagnostic repose, chez ’adulte, sur des critéres précis, établis par le centre de controle des
maladies et de prévention en 1988 [37]. Cependant, ces critéres ne s’appliquent pas en
pédiatrie, car la durée d’évolution décrite est de 6 mois, ce qui parait trop long chez ’enfant.
L’absence de critéres diagnostiques, chez 1’enfant, est donc a 1’origine d’une probable sous-
évaluation de cette pathologie.

Les critéres diagnostiques fréquemment utilisés chez I’adulte sont les critéres révisés de 1994

et les critéres d’Oxford qui seront extrapolés chez I’enfant [11].

Critéres d’Oxford :

(1) Un syndrome caractérisé par une fatigue comme principal symptome ;

(2) Un syndrome d’évolution courte ;

(3) Une fatigue importante avec un retentissement physique et cognitif ;

(4) Le symptome de fatigue est présent plus de 50% du temps ;

(5) D’autres symptomes peuvent étre présents notamment des myalgies, des troubles de
Uhumeur ou du sommeil ;

(6) Certains patients doivent étre exclus de cette définition :
Les patients qui présentent une pathologie connue pouvant expliquer la fatigue

chronique, ceux pour qui les troubles sont séquentiels. Tous les patients doivent

53



bénéficier d’un examen clinque et d’un interrogatoire sur les données
anamnestiques par un praticien compétent.

Les patients présentant une pathologie psychiatrique comme la schizophrénie, un
trouble bipolaire, une toxicomanie. Les autres troubles comme la dépression ou les

troubles anxieux ou la spasmophilie ne font pas partie des critéres d’exclusion.

Certains auteurs ont néanmoins mis en évidence une description typique de ce syndrome chez
I’adolescent. Il touche donc le plus souvent un enfant de 10 a 12 ans, athlétique et ambitieux,
issu de la classe moyenne ou aisée, et avec une prédominance féminine (ratio filles-gargons
de 4 :1). Mais cette description reste peut étre incompléte et surtout controversée, et d’autres
auteurs ont trouvé certains symptdmes fréquemment présents dans le syndrome de fatigue
chronique chez I’enfant [37] :

- Fatigue (100%) ;

- Céphalées (76%) ;

- Pharyngite (70%) ;

- Troubles du sommeil (66%) ;

- Myalgies 568%) ;

- Symptomes abdominaux (74%) ;

- Douleurs oculaires, photophobie (33%) ;

- Troubles de mémoire ou de concentration (60%) ;

- Arthralgies (54%) ;

- Rash cutané (10%) ;

- Lipothymie (42%) ;

- Hyperthermie (40%).

Débutant dans I’adolescence, cette affection s’exprime pleinement vers 25 ans

Ce syndrome se présente cliniquement sous la forme d’une asthénie invalidante, de possibles
malaises a I’effort, de douleurs musculaires, de céphalées, de troubles du sommeil et de
difficultés de concentration. Une de ses caractéristiques est une intolérance a 1’orthostatisme
se manifestant par une tachycardie exagérée qui précéde une baisse tensionnelle avec
lipothymie et parfois syncope. Contrairement a la syncope vaso-vagale, il n’existe pas de
bradycardie associée.

Le diagnostic repose sur la clinique et reste, dans tous les cas un diagnostic d’exclusion.

54



Sur le plan thérapeutique, la prise en charge repose sur des thérapeutiques médicamenteuses
et non médicamenteuses. De nombreux traitements ont fait ’objet d’essais thérapeutiques
sans qu’aucun n’ait fait la preuve de son efficacité (antidépresseurs, corticostéroides, DHEA,
sulfate de magnésium en intramusculaire, immunothérapie). Parmi les traitements non
médicamenteux, nous pouvons citer la reprise d’un exercice progressif aérobie ou, au
contraire, la prescription d’un repos prolongé et la thérapie cognitivo-comportementale [56].
Ainsi, malgré le grand nombre de recherches menées sur ce sujet, le syndrome de fatigue
chronique demeure une entité clinique, physiopathologique et épidémiologique méconnue.
Mais, malgré ce manque de connaissance, ce syndrome doit &tre reconnu, car il est a 1’origine
d’une véritable souffrance tant sur le plan physique que psychologique pour le patient [37,56,
58, 84, 87]

III. 3. SYNCOPES D’ORIGINE EXTRACARDIAQUE :

Les syncopes d’origine extracardiaques regroupent un ensemble d’étiologies hétérogenes tant
sur le plan épidémiologique que physiopathologique. En effet, une origine extracardiaque et
notamment neuropsychique représente la premiére cause de malaise chez 1’adolescent. A
contrario, cet ensemble de cause n’est que trés rarement retrouvé chez le petit enfant et le

nourrisson.
Il semble, par ailleurs, important de souligner que ces différentes manifestations ne

correspondent pas 4 de véritables épisodes syncopaux du fait de 1’absence d’hypoperfusion

cérébrale.

35



Trois grands groupes étiologiques sont classiquement décrits : les causes neurologiques, les

causes psychiatriques et les causes métaboliques.

3.1. CAUSES NEUROLOGIQUES :

Apres les étiologies potentiellement Iétales, I’épilepsie représente la seconde étiologie

importante a diagnostiquer du fait des nombreuses implications.

L’épilepsie est une affection chronique qui touche 0,5 & 1% des enfants de moins de 16 ans
[33]. Cette pathologie se déclare souvent pendant 1’enfance sous forme de crises épileptiques
spontanées et récurrentes. Les crises d’épilepsie sont plus fréquentes chez 1’enfant que chez
’adulte du fait du réle de la maturation cérébrale sur I’excitabilité neuronale et sur I’équilibre

entre neurotransmission excitatrice et inhibitrice.

Elle se définit comme un trouble stéréotypé, paroxystique et transitoire de la conscience, de la
motricité, et du comportement qui résulte de décharges neuronales corticales anormales. Ce
dysfonctionnement cérébral aigu peut étre du 4 une lésion organique (Iésions d’hypoxo-
ischémie périnatale, malformations, séquelles de traumatisme,tumeurs) ou étre déclenché par
un désordre métabolique ( fiévre, hypoglycémie, hyponatrémie, hypocalcémie, intoxication)
[4, 33]. La fréquence des lésions anoxo-ischémie est de I’ordre de 40% tandis que 1’épilepsie

tumorale concerne 1 & 2% des étiologies de 1’épilepsie de I’enfant.

Le diagnostic d’une crise comitiale peut étre aisé si la description clinique de la crise est
typique. Cependant, certaines syncopes vaso-vagales peuvent s’accompagner de convulsions.
Néanmoins, une origine comitiale est évoquée en présence d’une perte de connaissance
précédée d’une aura, de sa survenue en position allongée,d’une perte de connaissance de plus
de 5 minutes suivie d’une phase post critique confusionnelle ou en présence de signes de
focalisations décrits au cours de la syncope.

Une asystole par pause sinusale ou bloc auriculo-ventriculaire complet a parfois été observée

au décours d’une épilepsie temporale [89].
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Le diagnostic de crise comitiale repose sur D’ensemble des données cliniques,

électroencéphalographiques et de I’imagerie cérébrale.

La réalisation d’une imagerie au décours d’une premiére crise convulsive en dehors d’un
contexte particulier et en présence d’un examen neurologique normal doit étre discutée. Les
convulsions fébriles simples et les épilepsie idiopathiques bénignes ne justifient pas
I’obtention d’une imagerie.

L’IRM est I’examen de choix dans le bilan étiologique d’une crise d’épilepsie symptomatique
en raison d’une sensibilité bien supérieure a celle de la tomodensitométrie [4, 33]. Cet examen
a une sensibilité de 95% et une spécifité de 70% [4]. En effet, 15 a 30% des 1ésions sont
objectivées par 'IRM alors que la tomodensitométrie est considérée comme normale. Ses
indications comportent : la régression psychomotrice, 1’épilepsie avec convulsion partielle
clinique ou électroencéphalographique, le spasme infantile ou convulsions myocloniques au
cours de la premiére année de vie, le déficit neurologique fixe, les syndromes neurocutanés, la
convulsion inclassable, 1’épilepsie rebelle au traitement. L’IRM a également un intérét dans le

suivi en évaluant le retentissement des crises sur le parenchyme cérébral.

Une migraine peut parfois se manifester sous la forme d’un malaise et se compliquer d’une
perte de connaissance bréve. La syncope survient alors sur un terrain migraineux connu et est
généralement précédée d’une aura et de céphalées occipitales. Au décours de la crise, un

déficit neurologique transitoire peut étre constaté [88].

3.2. CAUSES PSYCHIATRIQUES :

Elles représentent la premiére étiologie de syncope chez I’adolescent [45, 48]. Ces malaises
touchent préférentiellement la jeune fille [89]. Une origine psychiatrique est retenue pour 9%

des enfants et adolescents explorés par tilt test au cours d’un bilan d’une syncope inexpliquée
[89].
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Parmi les étiologies psychiatriques, un syndrome dépressif, une attaque de panique ou un

trouble du comportement de type hystérique sont le plus souvent retrouvés.

Ces malaises sont souvent récidivants, s’accompagnent de nombreux signes cliniques, décrits
avec beaucoup de précision et foule de détails. Les plaintes somatiques associées sont
diverses a type de douleurs thoraciques transfixiantes ou en pointe d’aiguille, de
fourmillements des extrémités, de blocage de la respiration ou d’une hyperventilation, de
céphalées et de douleurs abdominales. Ces malaises présentent un caractére angoissant. Il n’y
a pas de perte de connaissance et pas de traumatisme crinien. En revanche, 1’épisode peut
étre prolongé (plusieurs minutes) avec une perte de contact.

L’interrogatoire retrouve souvent un contexte familial difficile, des difficultés scolaires et/ou
relationnelles, des troubles du comportement alimentaires, des troubles du sommeil. Dans ce
contexte, la notion d’une prise de substances illicites (drogues, psychotropes, alcool,...) doit

é&tre recherchée.

La prise en charge de ce type de malaise repose sur un abord psychologique adapté avec une

bonne qualité d’écoute et un suivi individuel voire familial régulier.

3.3. CAUSES METABOLIQUES :

Bien que souvent évoquée, I’hypoglycémie n’est que rarement en cause dans la survenue d’un
malaise avec perte de connaissance. L’amélioration des symptdmes aprés resucrage est un
élément pouvant orienter le diagnostic. La confirmation de ce diagnostic repose sur la
présence d’une hypoglycémie avérée au moment de la perte de connaissance.

Le test d’hyperglycémie provoquée et le cycle glycémique n’ont que peu d’intérét [88, 89].
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3.4. CAUSES VASCULAIRES :

Nous citerons sans plus les développer I’insuffisance vertébro-basilaire et les malformations

vertébrales qui peuvent 4 ’origine de la survenue d’un malaise.
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IV. EXPLORATIONS COMPLEMENTAIRES ET
INDICATIONS :

A l’issue d’un interrogatoire et d’un examen clinique complet, le diagnostic du malaise peut
apparaitre plus ou moins aisé. Le probléme de la réalisation d’examens complémentaires va

alors se poser et surtout quel examen pour quel diagnostic?

La survenue d’un malaise chez ’enfant est souvent source d’angoisse pour le jeune patient et
sa famille et la multiplication d’investigations complémentaires ne peut que majorer cette
anxiété. Chaque examen réalisé doit donc s’intégrer au sein d’une démarche diagnostique
réfléchie, avec une bonne connaissance de I’intérét diagnostique de chaque exploration mais
aussi de ses contraintes matérielles. De plus, la bonne compréhension de I’indication de
’examen et de ses modalités pratiques de réalisation assure une meilleure adhésion du patient

et de son entourage a la prise en charge.

IV. 1. ELECTROCARDIOGRAMME STANDARD:

Cet examen reste I’examen de base en cardiologie pédiatrique. Reproductible, accessible et

non invasif, il doit étre réalisé en présence de tout épisode syncopal [44, 91].
Son analyse permet de reconnaitre un rythme sinusal, de mettre en évidence un trouble de la
conduction auriculo-ventriculaire ou, a contrario, une préexcitation avec une activation

ventriculaire précoce mais aussi des troubles de la repolarisation.
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Cet examen apporte donc des éléments rythmologiques mais également anatomiques. En
effet, il donne des informations sur la morphologie cardiaque, et particuliérement sur des

signes d’hypertrophie des cavités cardiaques [46].

L’ECG standard peut se compléter d’un électrocardiogramme a haute amplification. Cet
examen étudie les potentiels tardifs, reflet d’une zone de conduction lente a ’intérieur du
myocarde ventriculaire, zone a risque de survenue d’arythmie ventriculaires par réentrée.
L’ECG a haute amplification repose sur une technique de moyennage du signal. Cette
technique a une sensibilité faible mais son intérét est lié a une forte valeur prédictive négative.
L’absence de potentiels tardifs détectés sur I’enregistrement permet ainsi d’éliminer le risque

de survenue d’un trouble du rythme ventriculaire.

En pédiatrie, la recherche de potentiels tardifs est rarement effectuée. Cependant, en présence
d’une extrasystole ventriculaire recueillie & ’ECG standard ou dans un contexte de
cardiopathie a risque d’arythmie comme une cardiopathie congénitale opérée, une
myocardiopathie, un prolapsus mitral, cette recherche est indiquée [46]. Néanmoins, il semble
que ’enregistrement de potentiels tardifs chez 1’enfant ne soit que rarement positif méme

lorsqu’il a été effectué pour des indications définies.

Wathen et al. ont étudié, au sein du service d’urgences pédiatriques de 1’hopital de Denver, la
précision de I’interprétation de ’ECG faite par les pédiatres des urgences [94]. Leur étude a
mis en évidence une concordance de pres de 87% entre la lecture de ’'ECG par le médecin
des urgences et le cardiopédiatre et la majorité des discordances, n’avaient pas d’incidence sur
la prise en charge. Une étude conduite par Horton et al. retrouvait 24% de divergences ayant

potentiellement des implications clinques [94].

La relecture des ECG par un cardiopédiatre pourrait donc réduire les erreurs d’interprétation

de cet examen de base mais son application semble trés difficile a mettre en pratique.
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IV.2. HOLTER ECG :

Le Holter ECG ou enregistrement ECG de 24 heures est indiqué dans I’étude des troubles du
rythme supraventriculaires, dans les formes permanentes de tachycardie atriale, afin de
confirmer le caractére fixe de I’anomalie. L’¢tude des fréquences extrémes et moyennes
évalue le retentissement hémodynamique de I’arythmie. Cet examen sert aussi a démasquer
une préexcitation ventriculaire intermittente et dans le cadre des troubles du rythme
ventriculaire. Ainsi, en présence d’extrasystole ventriculaire en apparence isolée, il met en
évidence la présence de salves de tachycardie ventriculaire, de tachycardie ventriculaire
monomorphe soutenue et de tachycardie ventriculaire polymorphe catécholergique sur des

tracés prolongeés.

Dans le cadre de troubles de la conduction auriculo-ventriculaire, le holter ECG évalue le
degré du bloc auriculo-ventriculaire et a un intérét pronostique dans les blocs auriculo-

ventriculaires complets.

L’interprétation des résultats reste difficile du fait des contraintes spécifiques de la pédiatrie
(fréquence des rythmes rapides, artéfacts, aspects atypiques des ventriculogrammes, différents
de ceux de I’adulte). De plus, I’interprétation doit tenir compte des spécificités du rythme

sinusal normal de I’enfant liées 4 1’4ge du patient [46].

Cet examen reste la technique de référence pour le dépistage de troubles du rythme
paroxystique et 1’évaluation des troubles de conduction et ce malgré une faible rentabilité

diagnostique pour certaines arythmies paroxystiques rares et peu documentées. Par ailleurs,
1’enregistrement holter n’apporte pas toujours d’explication rythmologique 2 la survenue de

malaises récidivants, d’épisodes de palpitations isolées ou de syncopes.

Pour palier aux lacunes du Holter ECG, il existe des enregistreurs ECG portatifs qui peuvent
&tre remis aux patients et qui permettent d’authentifier un trouble du rythme paroxystique au
cours d’un malaise [46,78]. Ces appareils ont une durée d’enregistrement d’un mois. Ils

doivent étre activés par le patient ou quelqu’un de son entourage lors de la survenue d’une
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syncope ou d’un événement rythmique, 1’appareil garde alors en mémoire les quinze minutes
qui précédent et qui suivent I’accident. L’activation du dispositif est manuelle et 1’intérét
diagnostique de cet examen est donc largement dépendant de la compliance du patient et de sa

famille.

Enfin, il existe des enregistreurs implantables qui assurent un suivi prolongé lorsque les
explorations « standards » sont restées infructueuses. Ce dispositif est invasif ; il doit &tre
posé puis retiré chirurgicalement au niveau du thorax, en sous cutané, ce qui représente une
contrainte pour I’enfant. Les indications de cette méthode doivent donc rester exceptionnelles
en pédiatrie [46].

Néanmoins, ['utilisation d’un enregistreur implantable est particuliérement intéressante chez
I’enfant car bon nombre d’entre eux ne savent pas décrire précisément les symptomes
ressentis lors du malaise et se montrent souvent moins coopérants qu’un adulte face 4 la
répétition d’investigations complémentaires non concluantes. Chez 1’adulte, I’utilisation de
dispositifs implantables a montré une supériorité diagnostique par rapport aux examens
complémentaires conventionnels dans le dépistage des syncopes récurrentes [12, 39]. Peu
d’études ont été conduites chez I’enfant sur 'utilisation d’un enregistreur implantable.
Kothari et al. ont mené une étude rétrospective sur 18 enfants entre 1999 et 2005 qui ont
bénéficié d’un enregistreur implantable. La durée moyenne du port du dispositif était de 18
mois et ’dge moyen d’implantation de 11,3 ans. La durée moyenne avant le diagnostic était
de 6 mois et un diagnostic a ét€ posé pour 9 des patients soit 50% : cinq diagnostics
d’asystole, deux tachycardies ventriculaires polymorphes, une tachycardie supraventriculaire,
un trouble du rythme sinusal documenté [39]. Contrairement au matériel portatif, cet

enregistreur est interrogeable et activable a distance pendant 14 a 18 mois.

IV. 3. ECHOGRAPHIE CARDIAQUE :

L’échocardiographie couplée au doppler représente 1’examen de référence dans le dépistage

des malformations cardiaques ou des cardiomyopathies. Cette exploration non invasive, facile
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d’acces, permet d’affirmer le diagnostic, de préciser ses caractéres anatomiques, d’évaluer le
retentissement hémodynamique et de dépister d’autres anomalies associées et d’éventuelles

complications [18].

IV. 4. EPREUVE D’EFFORT :

L’épreuve d’effort est devenue une exploration courante en pédiatrie. Elle peut étre réalisée
chez ’enfant dés I’dge de 4 & 5 ans, selon un protocole adapté a ’dge. Cet examen se déroule
sous la forme de paliers successifs de 2 a 3 minutes et de 20 a 50 Watts. L’épreuve est
poursuivie jusqu’a atteindre une fréquence cardiaque de 180/minute ou mieux 200/minutes
(épreuve maximale). Elle se pratique sur un tapis roulant pour le petit enfant et plus tard, dés
6 ans environ sur un cyclo-ergométre. Cette deuxieéme méthode semble préférable car elle

assure un enregistrement électrocardiographique de meilleure qualité.

Les contre-indications a cet examen sont l’insuffisance cardiaque mal contrdlée, les
cardiopathies cyanogénes sévéres, les cardiopathies inflammatoires sévéres en évolution,
I’hypertension artérielle pulmonaire fixée, la sténose pulmonaire ou aortique serrée, les
myocardiopathies hypertrophiques évoluées. De méme, I’examen est arrété en cas de
survenue d’événements indésirables (précordialgies, dyspnée importante, cyanose ou
désaturation marquée, épuisement, chute tensionnelle, extrasystoles ventriculaires, troubles du

rythme ventriculaire ou supra-ventriculaire, bloc auriculo-ventriculaire.

Une épreuve d’effort est indiquée en complément du Holter ECG pour le grand enfant dans le
cadre de troubles du rythme ventriculaire, troubles de conduction auriculo-ventriculaire,
syndrome du QT long, cardiopathie congénitale opérée. De plus, cet examen est recommandé
dans le bilan étiologique des syncopes survenant a 1’effort, afin de démasquer une tachycardie
ventriculaire catécholergique dont la principale caractéristique est sa survenue a 1’effort ou

aux émotions [46].
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Les indications de ’épreuve d’effort en rythmologie pédiatrique sont les suivantes [14] :

Tachycardie supraventriculaire ;

Syndrome de préexcitation ventriculaire ;

Extrasystolie ventriculaire ;

Tachycardie ventriculaire en salves ;

Tachycardie ventriculaire catécholergique ;

Syndrome du QT long ;
Bloc auriculo-ventriculaire ;

Syncope inexpliquée ;

Défaillance sinusale post-opératoire ;

Cardiopathie congénitale opérée (tétralogie de Fallot, transposition des

vaisseaux, ceeurs univentriculaires).

Figure 13 : Epreuve d’effort pour extrasystoles ventriculaires [46].
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En haut et & gauche, au repos, bigéminisme ventriculaire avec des extrasystoles d’aspect habituel (axe droit et

retard gauche). Epreuve d’effort : la fréquence cardiaque atteint 185/min & 6 minutes et 100 watts en rythme

sinusal stable (en haut et & droite). A ’arrét, salves de tachycardie ventriculaire a | 75/min (en bas et a droite
en vitesse N/10).
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IV.5.LE TILT-TEST OU TEST D’INCLINAISON :

Le Tilt-test est considéré comme I’examen de référence dans 1’exploration des malaises
vagaux par les Anglo-Saxons [83].

Le plus souvent, la syncope vaso-vagale est facilement identifiable d’aprés les éléments
anamnestiques et cliniques. Dans ce cas alors, aucun examen complémentaire n’est
nécessaire. Mais, parfois, la description du malaise n’est pas typique avec la survenue
notamment de syncopes 4 1’emporte-piéce, nécessitant la réalisation d’un bilan étiologique.
L’indication quasi exclusive de cette méthode est donc le bilan de syncopes non étiquetées au
terme des investigations conventionnelles [42].

De plus, cet examen permet de déterminer le type de malaise vagal (formes vaso-vagale ou
vasodépressive pure) afin de choisir la thérapeutique la plus appropriée.

Enfin, cette exploration a une valeur « thérapeutique ». En effet, le patient va appréhender
différemment sa pathologie aprés avoir bénéficié de la réalisation du tilt test. Il prend
conscience du mécanisme physiopathologique a 1’origine du malaise et, bien souvent, la

fréquence de survenue de ces événements diminue apres le tilt test.

Cette technique est utilisée dés ’Age de 6 ans voire 4 ans dans certains services [13, 41]. 1l
n’existe pas actuellement de protocole unanimement validé. Cependant, le protocole le plus
souvent employé se déroule en deux phases. Le test d’inclinaison s’effectue  jeun, avec, dans
un premier temps, une phase de décubitus d’une durée moyenne de 20 a 30 minutes. Puis,
dans un second temps, la table d’examen s’incline & 60° (ou 70, ou 80° selon les protocoles)
pendant au minimum 30 minutes. La surveillance comporte la mesure de la fréquence
cardiaque et de la pression artérielle toutes les 3 2 5 minutes et la réalisation d’un ECG en cas
de malaise.

La sensibilité de ce test peut étre améliorée en cas de négativité par I’injection d’isoprotérénol

ou d’un agent non adrénergique comme 1’édrophonium ou la trinitrine.

La réponse « normale » & ce test correspond 4 une augmentation de la fréquence cardiaque de
10 a 15 battements par minute et de la pression artérielle moyenne de 5 & 10 mmHg et peu
voire pas de changement de la pression artérielle lors de I’inclinaison. En cas de réponse

anormale mais en 1’absence de malaise, le test est considéré comme négatif.
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Le Tilt test est positif en cas de survenue :

- D’une syncope vaso-vagale avec chute de la pression artérielle et de la fréquence
cardiaque ;

- D’une syncope vaso-dépressive avec chute de la pression artérielle sans diminution de la

fréquence cardiaque.

L’élément diagnostique le plus important est la reproduction des symptomes

accompagnant habituellement le malaise.

Le taux de reproductibilité de cet examen varie entre 67 et 85% [42]. Les variations chez un
méme patient sont dues 4 des modifications de la balance vaso-sympathique ou de la volémie
et doivent étre prises en compte pour analyser les résultats [13, 59].

Le Tilt test sensibilisé par I’injection de drogues a une sensibilité supérieure tout en ayant une
spécificité satisfaisante. De plus, la sensibilité et la spécificité sont meilleures pour des
individus 4gés de plus de soixante ans, et pour des patients ayant présenté plusieurs épisodes

syncopaux.

La positivité de cet examen permet de confirmer le diagnostic d’hypertonie vagale. Dans les
cas trés symptomatiques, il représente une aide au choix du traitement et contrdle son
efficacité [14]. En revanche, un tilt test négatif ne permet pas de conclure ou d’exclure une
origine vagale.

Certaines études tendent & montrer qu’un tilt test positif signe un risque plus élevé de

récurrence mais ces résultats sont discutés [40, 75].

IV. 6. LE REFLEXE OCULO-CARDIAQUE (ROC) :

Le réflexe oculo-cardiaque est un examen fréquemment utilisé et notamment dans

I’exploration des malaises inexpliqués du nourrisson.
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[.a manceuvre consiste en une compression oculaire bilatérale et progressive jusqu’au seuil de
la douleur et maintenues pendant 10 secondes. Cet examen se réalise chez un patient a jeun,
avec un dispositif de réanimation & portée de main, et une seringue d’atropine.

En cas d’asystole d’une durée supérieure a 4 secondes, la compression est interrompue afin

d’éviter la survenue d’une perte de connaissance.

Le test est positif si I’asystole est supérieure a 2-3 secondes chez le grand enfant.
Il s’agit d’un examen simple, reproductible et bien toléré qui confirme le diagnostic de

malaise vagal.

Cette manceuvre peut, plus rarement, diagnostiquer une tachycardie atriale ectopique de basse
fréquence, un rythme idio-ventriculaire ou une tachycardie ventriculaire en salves, mais aussi

une préexcitation ventriculaire [46].

IV. 7. LA STIMULATION OESOPHAGIENNE :

La stimulation oesophagienne est indiquée dans I’exploration de la perméabilité de la voie
accessoire de préexcitation chez l’enfant. Elle est réalisée chez I’enfant atteint d’une
préexcitation asymptomatique ou peu symptomatique dés I’dge de 8 ans. Pour le nourrisson
ou le petit enfant, cette exploration n’est pas indiquée en raison d’une mauvaise tolérance et
de tracés difficilement interprétables.

La présence d’une voie accessoire de conduction auriculo-ventriculaire expose au risque de
mort subite, dés lors qu’elle peut conduire trés rapidement des influx auriculaires vers les
ventricules en court-circuitant le nceud auriculo-ventriculaire. Le traitement de cette voie
accessoire consiste en son ablation par radiofréquence. Mais cette thérapeutique ne doit étre
proposée que pour une voie accessoire perméable et a risque de conduction d’une arythmie
auriculaire comme une fibrillation auriculaire. Ainsi, la stimulation oesophagienne comporte
un intérét pronostique et apporte des renseignements pour une éventuelle indication

thérapeutique [53].
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Cet examen est réalisé chez un enfant & jeun, prémédiqué et porteur d’une voie veineuse de
séeurité. La prémédication comporte la prise d’une dose d’hydroxyzine (Atarax®) la veille et,
en cas de mauvaise tolérance, une injection intraveineuse de midazolam (Hypnovel®)
200pg/kg.

1l consiste en la mise en place d’une sonde oesophagienne au niveau de oreillette gauche
selon des abaques prédéfinis. Cette investigation doit Etre réalisée dans le cadre d’un hopital
de jour a orientation rythmologique. L’enregistrement ECG est réalisé simultanément sur un
enregistreur Holter et sur un appareil multipiste. L’exploration dure moins de trois minutes et
consiste a effectuer plusieurs « balayages » a fréquence croissante jusqu’a 250 battements par
minute afin de mesurer la période réfractaire antérograde de la voie accessoire.

Puis, dans un second temps, 1’exploration tend a évaluer la vulnérabilité auriculaire avec
plusieurs salves de stimulation atriales envoyées successivement. Cette méthode recherche la

survenue éventuelle d’un accés de tachycardie atriale ou de fibrillation auriculaire [46,53].

I’exploration oesophagienne est une procédure fiable, peu invasive, qui, associée au Holter
ECG et a Dlépreuve d’effort, permet de poser les indications des explorations

électrophysiologiques endocavitaires et d’ablation [53].
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Figure 14 : Fibrillation auriculaire déclenchée par la stimulation oesophagienne [46].
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Gargon asymptomatique de 12 ans aux antécédents de tachycardie jonctionnelle réciproque paroxystique traitée
Jusqu'd I’dge de 18 mois. A gauche, aspect de préexcitation ventriculaire. A droite, fibrillation auriculaire
induite par stimulation oesophagienne et intégralement conduite aux ventricules par la voie accessoire, d'oit un
aspect de tachycardie ventriculaire. L'espace RR minimal préexcité mesure moins de 220ms, ce qui fait porter

une indication d’ablation préventive.

IV. 8 . ’ELECTROENCEPHALOGRAMME (EEG) :

L’EEG est un examen simple, accessible, et non invasif, qui apporte des renseignements dont
la pertinence varie en fonction du moment de I’enregistrement et des données de la
séméiologie.

Les techniques de réalisation varient selon I’dge du patient, mais cette méthode ne comporte
pas de limitation due & ’age. Pour la bonne réalisation de cet examen, ’enfant doit étre mis
en confiance et une prémédication reste exceptionnelle. Différentes épreuves peuvent étre
réalisées selon le contexte clinique et les renseignements recherchés : EEG de sommeil,

épreuve d’hyperpnée, stimulation lumineuse intermittente. Un enregistrement vidéo simultané
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couplé a I’EEG est également possible et effectué en présence de manifestations
paroxystiques afin d’analyser la séméiologie électro-clinique. Cet enregistrement peut étre fait
en ambulatoire ce qui représente un intérét chez I’enfant qui reste dans son environnement
habituel.

Toute la difficulté de cette exploration repose sur I’analyse de I’enregistrement, plus difficile
chez l’enfant que chez 1’adulte en raison de deux variables : la maturation cérébrale qui
modifie les grapho-éléments en fonction de I’4ge et les difficultés liées a la qualité de

I’enregistrement lui-méme [70].

L’EEG est indiqué au décours d’un malaise avec une perte de connaissance bréve lorsque la
séméiologie est évocatrice d’une crise comitiale partielle ou d’une crise partielle complexe.
En présence d’une perte de connaissance prolongée associée a des clonies avec une confusion
post critique, le diagnostic de crise convulsive généralisée s’impose, quel que soit les données

de ’EEG. En effet, ce diagnostic reste avant tout clinique.

En revanche, cet examen ne doit pas étre réalisé dans un contexte de syncope ou de malaise
dont les données anamnestiques sont floues car dans ce cas alors, il n’apporte que de rares
informations [65, 90]. De plus, la mise en évidence d’anomalies paroxystiques risque
d’orienter A tort vers un diagnostic d’épilepsie. Matoth et al. ont étudié 561 enfants et
adolescents adressés pour la réalisation d’un EEG, et ont mis en évidence la présence d’une
activité électrique épileptoide pour 1,1-8,7% des sujets sains, et 5-12% des enfants ayant

d’autres diagnostics neurologiques, hors épilepsie [64].

Plusieurs études ont démontré lintérét de réaliser ’EEG précocement au décours de la crise
[90]. En effet, la probabilité de recueillir des grapho-éléments paroxystiques est d’autant plus
élevée que I’examen est fait rapidement aprés 1’épisode critique. L’activité paroxystique
augmente dans les 24 & 48 heures suivant la crise et également tout au long de ’examen.

De méme, une prise de benzodiazépine modifie et masque les anomalies de I’enregistrement.
L’EEG ne doit donc pas étre pratiqué en urgence en cas de suspicion de crise comitiale des

lors que le patient a regu une injection de benzodiazépine.
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Figure 15 : Absence électroclinique enregistré chez un enfant de 12 ans.
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La sensibilité de I’EEG varie en cas de crise généralisée tonico-clonique de 40 a 55,5% selon

les études et la spécificité est de ’ordre de 95% [90].

En somme, cette méthode apporte des éléments essentiels  la prise en charge de ’enfant
susceptible d’avoir fait une premiére crise convulsive mais elle nécessite d’€tre réalisée dans

de bonnes conditions et de répondre a une indication justifiée.

IV. 9. IMAGERIE CEREBRALK :

L’imagerie par résonance magnétique (IRM) constitue ’examen de référence dans

I’exploration de 1’épilepsie, afin de déceler la lésion en cause [4, 33]. Sa sensibilité est

72



nettement supérieure a celle de la tomodensitométrie (TDM). L’IRM a ainsi permis de mettre
en évidence 15 a 30% de lésions non diagnostiquées au scanner [33]. Dans le cadre de
I’épilepsie, PIRM apporte des informations sur la nature de la lésion, son extension et oriente
sur la prise en charge thérapeutique. Dans une étude réalisée par Aloui-Kasbi et al., 'IRM
cérébrale, réalisée dans le cadre du bilan étiologique d’une épilepsie chez 60 enfants, a mis en
évidence une anomalie morphologique dans plus de 80% des cas [4]. Ces données rejoignent
celles de la littérature. L’IRM morphologique a ainsi permis de réduire le nombre d’épilepsies
cryptogéniques. Cependant, la relation entre les 1ésions antomiques décelées a I’imagerie et le
foyer épileptogéne est difficile a établir.

En pratique, la TDM demeure plus accessible. Cette méthode reste donc privilégiée dans les
situations d’urgence (crise convulsive survenant dans les suites d’un traumatisme crénien ou

dans un contexte d’hypertension intracranienne,...).

Les indications de I’IRM cérébrale dans ’exploration de 1’épilepsie chez ’enfant sont les
suivantes [4]:
- Régression psychomotrice ;
- Epilepsie quel que soit I’dge de début, avec convulsion partielle clinique ou
électroencéphalographique ;
- Spasme infantile ou convulsions myocloniques pendant la premiére année de vie ;
- Déficit neurologique fixe ;
- Syndromes neurocutanés: sclérose tubéreuse de Bourneville, maladie de Sturge-
Weber... ;
- Convulsion inclassable ;

- Epilepsie rebelle au traitement.

D’aprés les données de la littérature, il existe certains facteurs prédictifs d’une IRM
pathologique : 1’dge inférienr a 1 an, ’épilepsiec  partielle et le foyer
électroencéphalographique temporal.

D’autres indications & I’IRM cérébrale dans 1’épilepsie ont récemment €té proposées par
Aloui-Kasbi et al. au décours d’une étude : I’Age de la premiére hospitalisation inférieur ou
égal & 36 mois, la présence d’un antécédent personnel ou familial pathologique, la présence de

deux facteurs ou plus parmi les six suivants : développement psychomoteur perturbé, crise
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généralisée,  particularités  cliniques,  examen neurologique  anormal,  tracé

électroencéphalographique perturbé, état de mal & la premiére crise [4].

Enfin, il existe d’autres circonstances de syncopes ol la réalisation d’une imagerie cérébrale
est indiquée. Ainsi, au décours d’un malaise avec perte de connaissance et traumatisme
crénien, un scanner cérébral sera fait en urgence en présence de signes de focalisation lors de
’examen neurologique, de signes d’hypertension intracrénienne faisant suspecter un
hématome extradural ou sous dural, une hémorragie méningée, une contusion cérébrale, un
gonflement ou un cedéme cérébral. En I’absence de notion de traumatisme crénien mais en

présence d’un examen neurologique perturbé, I’imagerie est discutée.
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Chapitre 11

NOTRE ETUDE :

I. PRESENTATION :

Dans un premier temps, nous avons fait état d’une revue de la littérature en exposant les
données étiologiques, paracliniques et méthodologique de la prise en charge d’un malaise
dans le cadre d’un service d’urgence. Au terme de cet exposé, il apparait qu’il n’existe pas de
données &pidémiologiques sur les différentes étiologies incriminées. De plus, bien qu’il
s’agisse d’un motif de consultation trés fréquent en urgence, peu d’études ont été réalisées sur
les malaises et syncopes de ’enfant. La prise en charge de ces malaises ne doit pas étre
banalisée et nécessite une démarche diagnostique rigoureuse. Or, il n’existe pas actuellement
de conférence de consensus quant a la conduite & tenir chez I’enfant et ’adolescent,

contrairement au nourrisson et a I’adulte.

Nous avons donc réalisé une étude fondée sur I’analyse de dossiers d’enfants ou d’adolescents

admis dans un service d’urgences pédiatriques pour le motif de malaise.
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L’objectif de cette étude a été d’évaluer I'incidence des malaises et syncopes au sein d’un
service d’urgences pédiatriques, de déterminer les diagnostics retenus et les explorations
réalisées afin de hiérarchiser les examens complémentaires et d’entrevoir une proposition de

démarche diagnostique.

Dans la premiére partie, nous détaillerons la méthodologie employée. Dans la seconde partie,
nous exposerons et analyserons les différents résultats obtenus. Pour chaque résultat, nous
détaillerons et comparerons en fonction des caractéristiques de la population. Cette seconde

partie constitue donc un instantané de notre population d’enfants et d’adolescents.

Enfin, dans une derniére partie, nous discuterons des résultats obtenus, de leurs
enseignements mais aussi des limites de cette étude selon trois axes principaux :

- 1) La méthodologie utilisée ;

- 2) L’analyse des résultats sur les diagnostics retenus;

- 3) L’évaluation des pratiques.
Nous analyserons particuliérement les résultats obtenus en les comparant aux quelques études
portant sur le méme théme et sur une population comparable, et nous évaluerons les

divergences de pratiques.

76



II. METHODKE :

Nous détaillerons successivement le choix de la méthode, puis les caractéristiques de la

population étudiée, les critéres d’inclusion et les paramétres étudiés.

II. 1. CHOIX DE LA METHODOLOGIE :

Pour réaliser cette enquéte, nous avons choisi d’étudier des dossiers d’enfants admis dans un

service d’urgences pédiatriques pour malaise.

Nous avons donc réalisé une étude rétrospective sur les malaises et syncopes des enfants et
des adolescents pris en charge dans le service des Urgences Pédiatriques du Centre

Hospitalier de Limoges pour ce motif entre le 1% Janvier 2006 et le 30 Avril 2007,

II. 2. POPULATION ETUDIEE :

Préfecture de la Haute-Vienne, Limoges compte 137502 habitants. Située au cceur de la
région Limousin, région rurale de 725300 habitants dont 20,5% sont 4gés de moins de 20 ans
(recensement au 1% janvier 2006) contre 25% de moyenne nationale, cette ville bénéficie du
seul service d’urgences pédiatriques de la région. Les urgences pédiatriques médico-
chirurgicales du Centre Hospitalier et Universitaire de Limoges ont regu 13500 patients en
2006 soit une moyenne de 36 passages par jour et, depuis I’ouverture de I’Hopital de la mere
et de I’enfant en janvier 2007, nous assistons & une augmentation trés importante de la
fréquentation du service. Au 31 aoiit 2007,10783 enfants ont été vus dans le nouveau service :
- 1012 enfants en janvier 2007 ;
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- 1324 enfants en février ;

- 1315 enfants en mars ;

- 1402 enfants en mai ;

- 1465 enfants en juin ;

- 1186 enfants en juillet ;

- 1061 enfants en aofit.
Notre étude a ainsi eu lieu au cceur de la région la plus vieille d’Europe, dans le seul service
accueillant les urgences pédiatriques. Nous avons choisi ce service en raison du fort flux de
passage annuel et de I’accessibilité des dossiers.
D’autres structures hospitaliéres en Limousin accueillent des enfants comme le centre
hospitalier de Brive-La-Gaillarde ou de Tulle en Corréze, le centre hospitalier de Guéret en
Creuse, et le centre hospitalier de Saint Junien en Haute-Vienne, et de Ussel mais dans des
proportions moins importantes. De plus, la prise en charge est faite par des médecins
urgentistes ou des médecins généralistes qui, bien qu’étant des acteurs de santé de premicre

ligne, ne bénéficient pas toujours d’une formation complémentaire en pédiatrie.

Les patients inclus dans cette étude étaient dgés d’au moins de 2 ans et de moins de 18 ans.
Les dossiers concernant des enfants igés de moins de 2 ans n’ont pas ét¢ retenus car il
apparait, dans les différentes publications étudiées, que le malaise du nourrisson soit une
entité bien spécifique avec des étiologies propres a cet age. De plus, la prise est charge est
clairement définie et ne peut pas étre comparée a la démarche diagnostique requise pour un

enfant plus grand voire un adolescent.

IL. 3. CRITERES D’INCLUSION :

Nous avons inclus toutes les observations d’enfants 4gés de 2 & 18 ans admis pour malaise
entre le 1% Janvier 2006 et le 30 Avril 2007. Le malaise devait étre indiqué comme motif
d’admission ou comme motif de sortie. Les patients pour lesquels la notion de malaise ou de
perte de connaissance apparaissaient uniquement dans I’anamnése et non pas en motif de

recours ou en diagnostic de sortie n’ont donc pas été répertoriés. Le motif d’admission était
gn
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collecté par infirmiére d’accueil du service, I’auxiliaire de puériculture ou la secrétaire sur
les dires du patient ou du médecin I’ayant adressé. Le diagnostic de sortie était établi par le
médecin hospitalier, le médecin vacataire ou I'interne de pédiatrie ayant pris en charge
I’enfant. Le diagnostic était saisi sur informatique selon la codification de la CIM10.

La liste des consultations du service a été obtenue a partir du dossier informatique des
urgences. Ainsi, seuls les enfants admis initialement aux urgences ont ét¢ sélectionnés. Les

patients pris en charge directement dans un service n’ont pas été comptabilisé.

Certains patients ont été admis plusieurs fois, au cours de la période étudiée, pour la survenue
d’un malaise associé ou non 2 une perte de connaissance. Ils ont bénéficié & chaque passage
d’un nouveau dossier et chaque admission a donc été prise en compte mais sous le méme
numéro d’anonymat.

Les patients qui ne se sont pas présentés a un rendez-vous de consultation dans le cadre du
suivi de 1’épisode initial ont été pris répertoriés et ’exploration programmée a été prise en
compte.

Les enfants partis sans soins du service des urgences ont €t¢ exclus ; ce fut le cas pour un

dossier.

Seulement 2 dossiers d’enfants Agés de 2 4 18 ans ont été exclus dans notre étude. Le premier
dossier était celui d’un patient parti sans soins et pour le second patient, le dossier

informatique n’était pas rempli.

IL. 4. PARAMETRES ETUDIES :

Les éléments qui ont été pris en compte comprenaient : I’Age du patient, son sexe, ses
antécédents personnels et ses antécédents de malaise, les antécédents familiaux s’ils étaient
communiqués, les circonstances de survenue du malaise, la présence de prodromes, la notion
d’une perte de connaissance, 1’existence d’une phase post critique. Puis, les données de
I’examen clinique & I’admission aux urgences, les explorations complémentaires effectuées

immédiatement ou au décours du passage dans le service, la durée d’une éventuelle
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hospitalisation et le diagnostic retenu a I’issue des différentes explorations ont été détaillés
ainsi que la prise en charge qui en découle (conseils, surveillance, thérapeutique,...).
Les diagnostics retenus ont été retranscrits tel quel et la pertinence du diagnostic n’a pas été

discutée dans la présentation des résultats.

Les examens complémentaires réalisés pour chaque enfant correspondent aux examens faits
lors de la prise en charge aux urgences, au cours de I’hospitalisation ou programmes en
externe a la sortie du service.

Les consultations spécialisées répertoriées ont été prescrites par le médecin référent. Parfois
un avis a été demandé de fagon plus informelle sans qu’aucune trace n’apparaisse dans le
dossier. Dans ce cas alors, ces consultations n’ont pas été prises en compte.

Les électrocardiogrammes faits sont lus par le médecin en charge de I’enfant. Il peut donc
s’agir d’un praticien hospitalier de pédiatrie, d’un médecin vacataire, urgentiste ou
généraliste, ou d’un interne de spécialité. Ce n’est qu’en cas de doute sur une anomalie
électrocardiographique qu’une seconde lecture de I’examen est faite par le cardio-pédiatre.

Dans cette étude, chaque ECG a été réinterprété soigneusement.

Le nombre d’hospitalisation pour bilan de malaise 4 été relevé et la durée de chaque séjour a
&té notée afin de déterminer le pourcentage d’enfants hospitalisés parmi ceux admis pour

malaise et de connaitre la durée de moyenne de séjour en tenant compte des valeurs extrémes.

Seule I’évolution clinique des enfants & nouveau accueillis aux urgences pour une récidive ou
suivis en consultation externe par un pédiatre du service est connue. Les éventuelles récidives
n’ayant pas bénéficié d’une consultation aux urgences voire d’une hospitalisation n’ont pas

&té recherchées et dans ce cas, le malaise a été considéré comme isol€.
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III. RESULTATS :

L’exposé des résultats est détaillé par paramétres étudiés, répartis en 6 catégories :
1) Population étudiée : sexe, age, antécédents personnels et familiaux ;
2) Description du malaise : circonstances de survenue, prodromes, déroulement du malaise,
suites du malaise ;
3) Examen clinique ;
4) Explorations complémentaires réalisées, résultats ;
5) Hospitalisations ;

6) Diagnostics et évolution.

IIL 1. DESCRIPTION DE LA POPULATION ETUDIEE :

1.1. PRESENTATION :

200 épisodes de malaise et perte de connaissance ont été inclus dans cette étude, ce qui
représente 1,07% des admissions dans le service des urgences pédiatriques du CHU de

Limoges.

Ces 200 malaises correspondent & 182 enfants agés de 2 a 18 ans. Ainsi, chacun des patients a
présenté en moyenne 1,1 malaise justifiant une consultation dans le service.

Nous observons une prédominance féminine avec 103 filles incluses dans cette étude pour 79
garcons.

L’4ge moyen est de 11, 8 ans avec une médiane de 12 ans, et il existe une grande disparité
d’age entre la population féminine et masculine. Ainsi, ’4ge moyen des garcons est de 10,8

ans tandis que celui des filles est de 12,5 ans (figure 16).
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Figure 16 : Répartition de la population en fonction de I’dge.
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Dix enfants ont été admis & plusieurs reprises (de 2 a 6 consultations) pour malaise dans le
service des urgences pédiatriques. Parmi ces dix enfants, sept sont revenus une fois aux
urgences pour le méme motif, une a consulté a trois reprises, une est venue a cinq reprises et
une 2 six reprises au cours de la période étudiée. Ce groupe de la population se répartit ainsi :

3 gargons et 7 filles. L’age moyen est de 10,3 ans (de 2 a 16 ans).

1.2. ANTECEDENTS PERSONNELS :

Les données de I’interrogatoire mettent en évidence que 44 des enfants étudiés avaient déja

présenté auparavant un ou plusieurs épisodes de malaises. Ces malaises et pertes de
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connaissance n’avaient pas toujours bénéficié de la réalisation d’un bilan étiologique. Pour
certains de ces enfants, ’interrogatoire retrouve parfois la notion de malaises a répétitions
ayant précédés la survenue de ce malaise. Ainsi, pour un certain nombre des enfants admis
aux urgences pour malaise ou syncope, il ne s’agit pas d’un premier épisode mais, en
revanche, il s’agit bien souvent d’une premiére consultation. 19 dossiers ne contiennent pas

ces informations.

1.3. RECUEIL DES ANTECEDENTS FAMILIAUX :

Les antécédents familiaux ne sont recueillis que pour seulement 43 des 182 enfants adressés
aux urgences soit dans 23,6% des cas. De plus, la collecte de ces antécédents se fait le plus
souvent dans le cadre d’une hospitalisation et non pas en consultation aux urgences
pédiatriques. Pourtant, les antécédents familiaux semblent importants & connaitre. En effet,

dans les 43 dossiers ot les antécédents familiaux sont connus, nous retrouvons :

- 5 antécédents de malaise chez un des parents ou dans la fratrie dont 4 étiquetés malaise
vagal ;

- 2 antécédents de trouble du rythme : une tachycardie, un antécédent d’extrasystoles
ventriculaires ;

- 2 antécédents de cardiomyopathies ;

- 1 antécédent d’embolie pulmonaire (pour le pére et le grand pére paternel) ;

- 2 antécédents de rupture d’anévrisme ;

- 1 antécédent d’hypertension artérielle ;

- 3 antécédents d’épilepsie dans la famille ;

- 4 antécédents migraineux ;

- 2 antécédents de diabéte ;

- 2 antécédents d’asthme.

- Pas d’antécédents familiaux particuliers pouvant orienter le diagnostic dans 18 dossiers.
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IIL 2. DONNEES ANAMNESTIQUES

2.1. CIRCONSTANCES DE SURVENUE

Les circonstances de survenue sont importantes a connaitre car elles peuvent orienter vers une
origine bénigne, vagale, ou, au contraire faire suspecter une étiologie cardiaque. Ainsi, la
survenue du malaise lors d’un orthostatisme prolongé, ou au contraire au lever, au cours d’un
stress, de soins médicaux (douleur, vue du sang), sont évocateurs d’un mécanisme vaso-vagal.
En revanche, la survenue pendant un effort impose la réalisation d’un bilan cardiaque

complet.

Seules les circonstances évocatrices d’un mécanisme physiopathologique sont donc reprises

ici.

Ainsi, dans 64 observations sur les 200 recueillies (32%), il existe des circonstances
évocatrices. 46 malaises (23,5%) sont survenus lors d’une station debout prolongée (6), au
lever (6), au cours de soins médicaux (pansement, soins dentaires)(5), dans un contexte de
traumatisme ou de douleur (11), & la vue du sang(4), au cours d’un stress ou d’une émotion
importante (11), ou dans une atmosphére confinée, surchauffée(3). Ces éléments peuvent ainsi

faire suspecter une origine vaso-vagale, sans pour autant exclure une autre origine.

6 malaises sont survenus pendant un effort physique soit 3% des malaises et perteé de
connaissance étudiés. Dans ces cas, une étiologie cardiaque doit étre éliminée. 10 épisodes ont
eu lieu aprés un effort et 2 pendant un cours de sport sans que le délai entre 1’arrét de 1’effort

et le début des symptdmes ne soit connu.

Le contexte d’apparition du malaise est connu dans chacune des 200 observations mais les

circonstances ne sont pas toujours évocatrices d’une étiologie.

Dans cette étude, dans prés d’un cas sur trois, les circonstances entourant le malaise

sont importantes A connaitre et constituent une aide & la démarche diagnostique.
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2.2. PRODROMES :

Les données anamnestiques du malaise rapportent la présence de prodromes dans 121 des 200
épisodes de malaises et pertes de connaissance soient 60,5% des épisodes.

Ces prodromes sont d’allure vagale (sueurs, paleur, nausées, flou visuel, sensations
vertigineuses,...) dans 47,5% des cas (95 observations). Dans 5 dossiers, les prodromes sont
4 type d’oppression thoracique et de palpitations. Dans 10 cas, les manifestations sont
neurologiques a type de céphalées dans cing cas, un déficit neurologique isolé, des troubles de
1’équilibre dans deux observations, une diplopie et un épisode confusionnel. Dans 5 dossiers,
les prodromes ne sont pas décrits et dans un dossier, la présence ou non de prodromes n’est

pas connue.

2.3. DESCRIPTION DU MALAISE :

106 des 200 malaises étaient associés 3 une perte de connaissance (53,0%). Cette étude repose
donc sur ’analyse de 94 épisodes de lipothymies et de 106 syncopes.

I’existence ou non d’une perte de connaissance est un élément presque toujours présent dans
les différentes observations des malaises et syncopes. Nous avons donc voulu analyser

I’importance de cet élément et son lien avec la gravité de I’étiologie en cause.

Nous avons représentés sous la forme de deux graphiques les différents diagnostics retenus

selon que I’enfant avait présenté un malaise ou une syncope.
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Figure 17 : Malaises et orientations diagnostiques.
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Ainsi, il apparait que prés de 36% des malaises sont d’origine vagale, 10% sont d’origine

cardiaque (4 troubles du rythme, 1 myopéricardite, 1 myocardite restrictive, 1 embolie

pulmonaire, et une poussée hypertensive). Les causes neurologiques représentent 4,6% des

diagnostics étiologiques de malaise et se décomposent ainsi : 3,4% de comitialité (2 crises

convulsives et une convulsion hyperthermiques) et 1,2% de céphalées/migraines. 11 malaises

sont en rapport avec une origine psychologique et 9 causes diverses. Enfin, 25% des malaises

demeurent d’origine indéterminée.

Figure 18 : Syncopes et orientations diagnostiques.
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La premiére cause de syncopes chez I’enfant est représentée par la syncope vaso-vagale. En
effet, elle concerne 48% des diagnostics étiologiques des épisodes syncopaux. La seconde
étiologie retrouvée est neurologique (16% des cas) avec 14% de diagnostic de comitialité (11
diagnostics de crise convulsive et 4 convulsions hyperthermiques). Une seule cause cardiaque
a été identifiée (hypotension orthostatique) soit 1% des diagnostics étiologiques des syncopes.
2 diagnostics d’hypoglycémie ont été retenus (2%) et 6 causes diverses. 22 syncopes restent

« non étiquetées » (21%). 8 causes psychogénes ont été évoquées (8%).

Dans les suites du malaise, la présence d’une phase post critique associant une confusion post
critique et/ou une amnésie antérograde ainsi qu’un retour progressif a la conscience, apparait
dans 20 observations (10%).

Le diagnostic de comitialité a été retenu a 1’issue de la prise en charge pour 7 de ces dossiers.
Dans 10 de ces dossiers, il a été conclu a un autre diagnostic (3 malaises vagaux, 2
traumatismes criniens, 1 migraine, 3 causes neuropsychologiques, une hypotension

orthostatique) et dans 3 cas, aucun diagnostic n’a pu étre fait.

I11. 3. DONNEES DE L’EXAMEN CLINIQUE:

L’examen clinique effectué a I’admission aux urgences présentait des anomalies pour 66
dossiers (33,0%). Parmi ces anomalies, on retrouvait :

- 7 perturbations de I’état général : péleur (3), amaigrissement récent (1), indice de masse
corporel inférieur 4 la normale (2), angoisse (1) ;

- 14 anomalies de I’examen cardiovasculaire : 4 souffles systoliques, 3 arythmies, 1
tachycardie, 2 poussées hypertensives, 3 hypotensions artérielles, 1 douleur basithoracique ;

- 24 modifications de I’examen neurologique : 5 troubles de la vigilance, 2 cas d’hypotonie, 4
céphalées, 1 cas de troubles sensitifs discordants, 1 syndrome cérébelleux statique et cinétique
prédominant & gauche associé & une paralysie du nerf VI gauche, 3 troubles de marche, 1
vertige, 1 retard de développement psychomoteur, 1 déficit sensitivo-moteur, 3 déficits

moteurs isolés et une raideur de nuque ainsi qu’une morsure de langue.
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- 8 anomalies de I’examen ORL: 2 rhinopharyngites, 5 angines érythémateuses ou
érythémato-pultacées, 2 otites moyennes aigiies ;

- 3 perturbations de I’auscultation pulmonaire : présence de sibilants a I’auscultation (1 cas),
crépitants en base gauche (1), 1 dyspnée ;

- 3 manifestations digestives : 1 douleur abdominale, 1 cas de nausées et vomissements, 1
hépatomégalie;

- 2 modifications de ’examen de I’appareil locomoteur: 1 impotence fonctionnelle, 1
contracture ;

- 6 anomalies cutanées : ecchymoses (3), lésions de varicelle (1), tdches café au lait (1), abces
de la fesse (1) ;

- 1 anomalie métabolique : 1 hypoglycémie.

Dans certains cas, ces perturbations de I’examen clinique ont pu orienter le diagnostic. Ainsi,
la présence d’une morsure de langue est fortement évocatrice d’une crise convulsive
généralisée tonico-clonique, de méme pour la mise en évidence d’une dyspnée qui fait
rechercher avant tout une origine cardiovasculaire ou pulmonaire. Ainsi, les anomalies de
’examen cardiovasculaire orientent vers une origine cardiaque ou un mécanisme vagal, de
méme pour les anomalies de I’examen neurologiques et les perturbations métaboliques. La
présence d’une pathologie infectieuse sous-jacente, ORL ou digestive, avec un risque de
déshydratation, est évocatrice d’une origine vagale sur un stimuli vagal ou sur une

hypotension.

IIL. 4. EXPLORATIONS COMPLEMENTAIRES:

La prise en charge de ces événements a comporté la réalisation d’investigations

complémentaires, 4 1’exception de 1’électrocardiogramme, dans 61,5% des cas (123 bilans).
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4.1. BILAN BIOLOGIQUE

Un bilan biologique a été réalisé dans 39,0% des cas (78 bilans). Le bilan biologique «
standard » comportait une numération formule sanguine, une protéine C réactive, un
ionogramme sanguin, urée, créatinine, un bilan calcique et des transaminases. Plus rarement,
d’autres examens biologiques ont été faits :

13 recherches de toxiques sanguins ou  urinaires(6,5%), 9 dosages de BHCG (4,5%), 11
gazométries (5,5%), 4 dosages des D-diméres (2,0%), 4 dosages des enzymes cardiaques
"~ (2,0%), 4 bilans thyroidiens (2,0%), et 4 bilans sérologiques (2,0%). De plus, 5 cycles
glycémiques ont été effectués dans le cadre d’une hospitalisation (2,5%).

Le bilan biologique reste ’examen le plus fréquemment effectué. Cependant, aucun des 78
bilans « standard » n’a permis le diagnostic étiologique du malaise ou de la syncope. Cet

examen n’est donc pas trés « rentable » dans la démarche diagnostique.

4.2. ELECTROENCEPHALOGRAMME

L’électroencéphalogramme représente ensuite 1’examen le plus souvent prescrit. 41 EEG ont

ainsi été demandés dans le bilan de ces 200 malaises (20,5%).

Parfois, cette exploration a été contrflée a nouveau, a distance de 1’épisode, mais nous n’en
avons pas tenu compte car ces examens rentrent alors dans le cadre de la surveillance. Un
enfant admis & deux reprises aux urgences pédiatriques a eu un électroencéphalogramme
réalisé a chaque consultation dans le service, et une patiente vu a six reprises au cours de la

période étudiée a eu trois électroencéphalogramme.

Le plus souvent, cette investigation s’est déroulée dans les 24 heures suivant 1’épisode
critique. Cette exploration s’est avéré étre perturbé dans 34,1% des cas (14 examens) 7
diagnostics de comitialité ont été posés au décours de ces examens perturbés. Six crises
comitiales explorées avaient un électroencéphalogramme. La sensibilité est donc de 85,7% et
la spécificité est de 42,9%. Cette spécificité est en faite plus importante car sur les 14 EEG
perturbés, seulement 12 EEG sont évocateurs d’une origine comitiale (bouffées de pointes-

ondes,...) soit une spécificité de 50%.
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4.3. EXPLORATIONS CARDIAQUES

Les explorations complémentaires cardiologiques ont été assez fréquemment effectuées.
Ainsi, 20 Holter ECG ont été faits soit pour prés de 10,0% des consultants. 14 échographies
cardiaques ont été réalisées (7,0%), 4 épreuves d’effort (2,0%), un Holter tensionnel (0,5%),

une IRM myocardique, un coroscanner, un angioscanner thoracique.

Dans le bilan étiologique de ces malaises, seulement 2 tilts tests ont été effectué avec un
résultat positif pour un des examens ce qui a permis de diagnostiquer avec certitude une
hypertonie vagale.

Ainsi, cet examen a, dans cette étude, une rentabilité diagnostique de 50%.

4.4, BILAN RADIOLOGIQUE

Au total, 22 imageries cérébrales (11,0%) ont été faites avec 17 tomodensitométries
cérébrales (8,5%) et 5 IRM cérébrales (2,5%).

Le bilan radiologique a aussi comporté 14 radiographies pulmonaires, 2 échographies
abdominales, 3 abdomens sans préparation et 8 autres bilans radiologiques divers.

D’autres examens ont également été réalisés de maniére exceptionnelle a savoir un écho

doppler veineux des membres inférieurs et une exploration fonctionnelle respiratoire.

4.5. ELECTROCARDIOGRAMME

127 ECG ont été réalisés dont trois complétés par une recherche de réflexe oculo-cardiaque
soit dans 63,5% des cas. Cinq des dix enfants admis aux urgences plusieurs fois pendant la
période étudiée dans les suites d’un malaise n’ont eu qu’un seul électrocardiogramme, le plus
souvent au cours de la premiére consultation. Une patiente admise cinq fois a eu un
électrocardiogramme a chaque passage, de méme pour trois autres enfants venus deux fois,
tandis qu’une enfant admise trois fois aux urgences pédiatriques n’a jamais eu d’ECG, de

méme pour une enfant admise deux fois.
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Ainsi, 120 ECG ont été faits pour les 182 enfants étudiés soit pour 66,0% des consultants.
Parmi les 127 ECG effectués, 14 présentaient des anomalies :

- 3 arythmies respiratoires ;

- Présence d’extrasystoles auriculaires isolées ;

- Présence d’extrasystoles ventriculaires associées a une tachycardie ;

- Mise en évidence d’un bloc de branche droit, d’une tachycardie et d’un aspect S1Q3 ;

- Bloc de branche droit sur 2 ECG ;

- Un bloc de branche gauche ;

- Un hémibloc ;

- Une onde P bifide (cardiomyopathie restrictive);

- Un trouble de la repolarisation a type de sus décalage de ST en V2-V3, un sous décalage
onde P avec un bloc auriculo-ventriculaire (myopéricardite);

- Une arythmie avec un allongement de 1’espace R-R’.

- Un bloc auriculoventriculaire de premier degré.

Parmi ces anomalies retrouvées, certaines présentaient un caractére bénin et n’ont donné lieu
a aucun suivi cardiologique. D’autres, au contraire, bien que n’ayant pas obligatoirement de
rapport avec la survenue du malaise, ont nécessité la mise en place d’un suivi cardiologique.
Enfin, pour 6 de ces anomalies, elles ont aidé au diagnostic voire fait le diagnostic.

Ainsi, un diagnostic de tachyarythmie avec ESV a été retenu, ainsi qu’un diagnostic de bloc
sino-auriculaire, une myopéricardite, un bloc auriculo-ventriculaire (degré non précisé), une

tachycardie sinusale, une cardiomyopathie restrictive.

En revanche, certaines pathologies cardiaques diagnostiquées n’ont pas été¢ démasquées par
I’électrocardiogramme qui s’est avéré étre strictement normal. Ce fut le cas notamment pour
le diagnostic d’une embolie pulmonaire associée a une thrombose veineuse profonde fémorale

gauche, qui, initialement, était peu symptomatique.
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Figure 19 : Explorations complémentaires réalisées.
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III. 5. HOSPITALISATION :

La prise en charge de ces malaises et perte de connaissance s’est soldée par une
hospitalisation dans 67 cas soit 33,5% des malaises. La durée moyenne de s¢jour était alors de
2,1 jours avec des extrémes allant de quelques heures & 7 jours d’hospitalisation. Les patients

admis a plusieurs reprises au cours de la période du 1* janvier 2006 au 30 avril 2007 pour le
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motif de malaise n’ont été hospitalisés qu’une seule fois & I’exception d’une enfant, admise
six fois aux urgences et hospitalisée a deux reprises.

Il n’existe pas de relation entre la sévérité du diagnostic et la durée d’hospitalisation. Ainsi,
une patiente présentant une conversion hystérique a été hospitalisée 7 jours, contre 5 jours
pour une embolie pulmonaire, 1 jour pour une myopéricardite et pas d’hospitalisation pour

une cardiomyopathie restrictive.

I11. 6. PRISE EN CHARGE ET ORIENTATION :

Ainsi, au terme de 1’évaluation de I’enfant au sein du service des urgences pédiatriques, nous
pouvons schématiser les différentes propositions de prise en charge et orientations de ces

patients.

Figure 20 : Prise en charge et orientation des patients admis pour malaise.
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Ce graphique illustre les trois grandes stratégies de prise en charge qui se détache. Dans 39%
des cas, I’enfant a été examiné aux urgences dans le cadre d’une consultation externe sans
qu’aucun bilan n’ait été prescrit.

Pour 27% des patients, une consultation a été effectuée et complétée par des explorations

complémentaires. L’enfant est retourné a son domicile & I’issue de la prise en charge.
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Enfin, dans plus d’un tiers des cas, la prise en charge aux urgences a abouti & une
hospitalisation.

Dans ce schéma, nous n’avons pas considéré 1’électrocardiogramme comme étant un examen
complémentaire mais comme faisant partie de I’examen clinique au méme titre que la

glycémie capillaire ou la bandelette urinaire.

IIL.7. DIAGNOSTICS ET EVOLUTION :

Le diagnostic le plus souvent retenu est celui de malaise vagal (65 cas soit 33,5%). 16
diagnostics d’hypertonie vagale ont aussi été¢ posés (8,0%), 2 diagnostics d’hypotension
orthostatique (1,0%) ainsi qu’un diagnostic de spasmes du sanglot. Ainsi, 83 malaises sont

d’origine neurovégétative soit 41,5% des cas.

8 malaises et pertes de connaissance sont d’origine cardiaque (4,0%). Les étiologies
cardiaques retrouvées sont les suivantes: une myopéricardite, une cardiomyopathie
restrictive, une embolie pulmonaire, un bloc auriculo-ventriculaire non précisé, une
tachycardie sinusale, une poussée hypertensive, une tachyarythmie avec ESV, un bloc sino-
auriculaire. Certains de ces diagnostics présentent un pronostic sévére en 1’absence d’une
prise en charge précoce. C’est le cas pour la myopéricardite, la cardiomyopathie restrictive et
I’embolie pulmonaire. Une origine cardiaque potentiellement grave a ainsi été retrouvée dans

2% des cas.
Une origine neurologique est retrouvée dans 12,5% des cas. Les différentes causes
neurologiques se répartissent ainsi : 18 diagnostics de comitialité (9%) dont 5 convulsions

hyperthermiques, et 7 diagnostics de migraine (3,5% des cas).

10,5% des malaises (21 diagnostics) sont d’origine neuropsychologique avec 8 conversions

hystériques, 6 crises de spasmophilie, 5 troubles anxieux et 2 autres causes.
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Pour 4 patients, le diagnostic d’hypoglycémie a été fait ce qui représente 2,0% des
diagnostics.

L’origine du malaise ou de I’épisode syncopal n’a pu étre déterminée dans 45 cas soit 22,5%
des dossiers.

Enfin, les autres étiologies retrouvées (13 dossiers) sont trés diverses : 4 douleurs thoraciques
non étiquetées, une pneumopathie, une tumeur cérébrale, deux syncopes au décours d’un
traumatisme crénien, un vertige paroxystique, une noyade, une insolation, une gastro-entérite

aigiie et une otite moyenne aigiie.

Figure 21: Principales étiologies diagnostiquées a Dorigine des malaises et pertes de

connaissance.

B Malaise vagal @ Etiologies cardiaques [Comitialité
O Migraine M Causes psychiatriques CHypoglycémie
B Autres O Pas de diagnostic

Ces différentes étiologies se répartissent différemment selon le sexe du patient.
L’origine vagale du malaise est la premiére étiologie retrouvée pour les gargons et pour les
filles (respectivement 36,7% et 43,7%). Pour la population féminine, 10,7% des malaises sont

d’origine neuropsychologique. Ce résultat est sensiblement identique pour le gargon (10,1%).
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Figure 22 : Répartition des diagnostics étiologiques en fonction du sexe du patient.
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En revanche, tandis qu’une seule étiologie cardiaque est mise en cause dans le groupe des
filles soit moins de 1% des causes de malaise, 10,1% des malaises chez le garcon sont
d’origine cardiaque (8 étiologies retrouvées).

Une origine comitiale constitue 5,8% des étiologies chez la fille contre 5,1% chez le gar¢on
(respectivement 6 et 4 diagnostics). 4 diagnostics de céphalées ou migraine ont ét€ retenues

dans le groupe de filles (3,9%) et 3 dans le groupe des gargons (3,7%).

De la méme fagon, nous présentons les diagnostics étiologiques retenus en fonction de I’age
de ’enfant (figure 23). Pour un enfant admis a plusieurs reprises aux urgences pendant la
période étudiée, nous n’avons comptabilisé qu’une seule fois un méme diagnostic. Lorsqu’un
diagnostic différent a été retenu a chaque consultation, nous avons pris en compte tous les

diagnostics.

96



Figure 23: Diagnostics étiologiques en fonction de I’dge du patient.
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Ainsi, nous observons une répartition différente des étiologies selon I’age du patient. Chez le
petit enfant de moins de 4 ans, ’origine vagale du malaise n’est pas la premiére étiologie
retrouvée. Le premier diagnostic évoqué, en terme de fréquence, dans la population des
enfants 4gés de 2 ans, est une crise convulsive hyperthermique (3 diagnostics). Cependant, a
chaque 4ge, une origine vagale peut étre en cause avec une prévalence plus importante chez le

grand enfant et I’adolescent.
Une origine comitiale est fréquemment mise en évidence, et notamment chez le petit enfant

de moins de 8 ans : 42,9% des diagnostics 4 2 ans (mais seulement 7 enfants), 12,5% & 4 ans,
20% a 6 ans, 16,7% a 7 et 8 ans.
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Les causes psychogénes constituent une part importante des diagnostics étiologiques des
malaises de ’adolescent puisqu’a 1’dge de 13 ans, ils représentent plus d’un quart des
diagnostics retenus (27,8%). Ces étiologies sont presque exclusivement présentes d’ailleurs
chez ’adolescent. L.’4ge moyen est de 14,1 ans avec des dges extrémes de 9 4 17 ans et une

médiane de 14 ans.
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Chapitre 111 :

DISCUSSION

I. PRESENTATION :

Nous nous attachons dans cette partic & souligner les renseignements collectés et nous les
comparons aux données de la littérature tout en gardant un regard critique sur les limites de
cette étude.

Cette présente étude a pour objectif de définir les malaises et pertes de connaissance en terme
d’incidence au sein d’un service d’urgences, d’évaluer les stratégies de prise en charge, les
explorations complémentaires réalisées, et de donner un apergu des pathologies en cause.

A P’issue de cette observation, ’objectif est de proposer une hiérarchisation de ces examens

s’articulant autour d’un arbre décisionnel.
Dans un premier temps, nous analysons notre population en la comparant a d’autres

échantillons de population inclus dans des études similaires. Puis, nous étudions les

différentes caractéristiques des malaises répertoriés. Dans une troisiéme partie, nous évaluons
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les explorations complémentaires mises en ceuvre, leur rendement diagnostique et leur
pertinence en nous basant sur les données de la littérature. Enfin, nous discutons les différents

diagnostics retenus au terme de la prise en charge.
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II. ECHANTILLON DE POPULATION :

La population étudiée comprend 182 enfants dgés de 2 a 18 ans admis aux urgences
pédiatriques du centre hospitalier et universitaire de Limoges pour malaise entre le 1°" janvier
2006 et le 30 avril 2007. Ces 182 enfants ont présenté 200 malaises soit 1,1 malaises par

patient.

Le service des urgences pédiatriques a regu, en 2006, 13500 patients et 5050 passages du 1
janvier au 30 avril 2007 soit 18550 admissions sur la période étudi€e. Ainsi, la survenue d’un
malaise ou d’une perte de connaissance représente 1,07% des motifs d’admission.

Ce résultat est comparable aux données que nous avons pu lire [40, 89]. En effet, les données
de la littérature font état d’une incidence de I’ordre de 1% des malaises et syncopes dans un

service d’urgences pédiatriques.

Nous avons fait état d’une revue de la littérature en recherchant notamment des études menées
chez 1’enfant et I’adolescent correspondant & nos critéres d’inclusion. Cette recherche nous a
permis de conclure qu’il n’existait que peu d’études assez similaires a la ndtre sur ce sujet.

L’étude conduite par Massin et al. portait sur I’analyse de 226 patients admis dans un service
d’urgences pédiatriques entre le 1% janvier 1998 et le 30 juin 2003. Ce motif d’admission ne
représentait que 0,41% de P’activité du service [61]. L’étude de Steinberg portait, quant a elle,
sur 169 enfants admis pour le motif de syncope dans un service de soins et dgés de 4 a 18 ans
[83]. Driscoll et al. ont évalué 151 enfants et adolescents entre 1987 et 1991 [26], Zhang QY
et collaborateurs ont mené leur travail sur 154 cas consécutifs d’enfants et d’adolescents vus
aux urgences pédiatriques de I’hdpital de Pékin dans les suites d’un épisode syncopal [97].

Ainsi, notre étude est assez comparable en terme d’échantillon de population & ces différentes

recherches.

Notre population de 182 enfants se caractérise ainsi :

- Agemoyen : 11,8 ans ;
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- Médiane: 12 ans ;

- Ages extrémes de 2 4 17 ans révolus ;

- 103 filles pour 79 garcons.
Nous avons choisi d’exclure les enfants 4gés de moins de 2 ans car les étiologies des malaises
du nourrisson sont différentes de celles de ’enfant et de I’adolescent [6,49]. De plus, les

études existantes avaient adopté ce critére de recrutement.

Cette population présente donc une prédominance féminine, prédominance retrouvée dans
d’autres données de la littérature [26, 83].

De plus, il s’agit principalement d’une population de pré-adolescents avec 2 pics de fréquence
chez le grand enfant, vers 1’dge de 10 ans et au milieu de I’adolescence vers 1’age de 15 ans.
Les gargons vus dans le service sont généralement plus jeunes que les filles (10,8 ans contre
12,5 ans respectivement).

Driscoll et al. [26] retrouvaient également une prédominance féminine (53 gar¢ons contre 98
filles), ainsi qu’un pic d’incidence vers 1’dge de 15 ans. L’étude de Kouakam, Vaksmann et
al. ne retrouvait pas cette différence (53 gargons et 48 filles) mais cette étude se basait sur
’analyse de 101 cas d’enfants présentant des malaises a répétition et devant bénéficier d’un
Tilt test [40].

Parmi les enfants admis plusieurs fois aux urgences pédiatriques entre le 1% janvier 2006 et le
30 avril 2007, 70% étaient des filles (7) et ’Age moyen était de 10,3 ans avec une médiane de

12 ans.

Le recueil des antécédents personnels a permis de mettre en évidence que 44 des 182 enfants
admis dans le service des urgences avaient déja présenté auparavant un ou plusieurs épisodes
de malaise qui, la plupart du temps, n’avaient pas été explorés. De plus, au cours de la période

étudiée, 10 enfants sont revenus pour le méme motif.

Ainsi, nous pouvons nous demander si un enfant qui a présenté un épisode de malaise
présente plus de risque de récidive qu’un autre enfant. Nous savons qu’un enfant sur deux
aura fait au moins un épisode de malaise avant 20 ans et 27,5% de nos patients (50) ont été

victimes de plusieurs malaises.
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Ainsi, nous pouvons décrire le patient « type» admis pour lipothymie ou syncope
comme une jeune adolescente ou pré-adolescente, de 10-15 ans, ayant déja présenté des
épisodes identiques.

Au vue de ces résultats, nous sommes aussi tenter de dire que plus d’un enfant sur

quatre victimes de malaise récidivera.

Les antécédents familiaux ont été collectés, comme nous I’avons vu précédemment pour 43
des 182 patients étudiés. Or, dans 23 de ces observations, les renseignements obtenus étaient
pertinents et donc susceptibles d’orienter le diagnostic étiologique soit dans 53,5% des cas.
Ainsi, la notion d’antécédents de cardiomyopathie, de troubles du rythme, d’épilepsie voire de
migraine dans la famille doit étre porté a la connaissance de 1’examinateur. La présence
d’antécédents cardiaques a type de troubles du rythme ou de cardiopathie dans la parente,

impose la réalisation d’un bilan cardiaque.

Le recueil des antécédents est donc « rentable » dans plus de la moitié des cas. Il permet
d’orienter la prise en charge et le choix des explorations complémentaires. Dans certains
cas, en présence d’une anamnése pauvre et d’un examen clinique peu contributif, une
origine cardiaque pourra &tre recherchée et démasquée sur les seuls antécédents

familiaux.

Malheureusement, les antécédents familiaux n’ont été collectés que dans 23,6% des
observations. Cependant, nous pouvons supposer qu’un certain nombre d’antécédents n’ont
pas été notés dans I’observation car ils ne présentaient pas d’intérét dans la démarche
diagnostique.

De plus, dans aucune des observations, d’éventuels antécédents de mort subite ne sont notés.
Nous pouvons nous demander si cela est dfi au fait que la question n’a pas été posée ou qu’il

n’existait pas d’antécédents de mort subite du nourrisson.
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I1I. DESCRIPTION DU MALAISE :

Les données anamnestiques comprennent les circonstances dans lesquelles est survenue le
malaise, la présence ou non de prodromes, la description de ’épisode en lui-méme et les

suites du malaise (phase post critique, asthénie,...).

» Circonstances :

Le recueil de ces données met en évidence que dans prés d’un tiers des observations, le
recueil des circonstances de survenue peut orienter les hypothéses diagnostiques et les

explorations complémentaires (63 dossiers; 32,1%).

Pour 46 de ces dossiers (23,5%), le malaise ou la perte de connaissance survient dans un

contexte favorisant un mécanisme vaso-vagal.

3,1% des malaises surviennent au cours d’un effort. D’aprés les recommandations, un bilan
cardiaque doit &tre réalisé devant toute syncope apparu a I’effort afin d’éliminer une étiologie
cardiaque sous-jacente [21]. Ces épisodes se répartissent ainsi : 3 syncopes et 3 malaises.
Tous ces malaises n’ont pas bénéficié de la méme prise en charge. Ainsi, 2 syncopes et 2
malaises ont été explorés avec la réalisation d’un bilan cardiaque approfondi (ECG, Holter
ECG, échographie cardiaque), une épreuve d’effort a été effectuces pour 3 de ces épisodes,
une IRM myocardique associée 4 un angioscanner et 4 un échodoppler veineux des membres
inférieurs ont été faits pour un enfant. La prise en charge est donc superposable aux données
de la littérature.

En revanche, 2 épisodes (une syncope et un malaise) n’ont pas &té explorés. Un

électrocardiogramme a été fait pour un de ces patients et aucun bilan pour le second patient.
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Au terme de la prise en charge de ces enfants, les diagnostics retenus ont ét¢ : une embolie
pulmonaire associée & une thrombose veineuse profonde fémorale gauche, une migraine, un
malaise vagal et quatre malaises non étiquetés.

Les diagnostics de migraine et de malaise vagal ont été portés pour les deux enfants qui n’ont
pas eu d’investigations complémentaires.

Ainsi, parmi les malaises et pertes de connaissance survenus au cours d’un effort, un seul
diagnostic au pronostic sévére a été retenu soit 16,7% de ces diagnostics.

Mais, compte tenu de 1’absence d’investigations complémentaires pour deux de ces six
épisodes, la pertinence du diagnostic peut sans doute &tre discutée.

Par ailleurs, 4 malaises et pertes de connaissance restent non expliqués au terme des

investigations.

9 malaises sont survenus au décours d’un effort et 2 autres pendant un cours de sport. Le délai
exact entre la survenue du malaise et la fin de 1’effort n’est pas porté a notre connaissance
malgré 1’importance de cette information. Il semble important de distinguer la survenue du
malaise au cours d’un effort et la survenue dans les suites immédiates. En effet, la premiere
situation doit faire rechercher une étiologie cardiaque et impose la réalisation d’un bilan

cardiaque tandis que la seconde situation n’est pas évocatrice d’une pathologie cardiaque.

> Perte de connaissance :

Au travers des 200 observations que nous avons étudié, nous avons pu constater que la
recherche d’une perte de connaissance est un €lément qui s’avére étre recherché presque
systématiquement. L’existence d’une perte de connaissance semble constituer un signe de
gravité. Or, cette donnée ne présente aucun intérét tant sur le plan diagnostique que
pronostique. En effet, sur I’échantillon de dossiers analysés, il apparait que les différentes
étiologies diagnostiquées sont semblables pour les malaises et pour les pertes de
connaissance. Ainsi, une méme cause peut se manifester sous la forme d’un malaise ou d’une

syncope.

En revanche, I’incidence de ces différentes étiologies varie entre le groupe d’enfants victimes

d’une syncope et ceux ayant présenté un malaise. Tandis qu’une origine neurologique est
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impliquée dans 13% des syncopes et constitue donc la seconde étiologie, une comitialité ou
un diagnostic de migraine n’explique que 4,6% des épisodes de malaises.

De plus, tous les malaises d’origine cardiaque se sont manifestés sous la forme d’une
lipothymie et notamment toutes les causes séveres comme la cardiomyopathie restrictive, la
myopéricardite et I’embolie pulmonaire.

Par ailleurs, 31 des 83 malaises vagaux se sont présentés sous la forme d’un malaise, 48 sous

la forme d’une syncope.

» Phase post critique :

Dans la description du malaise, nous nous sommes intéressés aux suites immédiates du
malaise. Il semble important de savoir si la récupération a été compléte et immédiate ou, au
contraire, s’il y a eu une phase post critique avec un trouble de la vigilance ou une amnésie de

1’épisode.

Ainsi, dans cette étude, nous avons pu constater 19 phases post critique, décrites comme une
altération de la conscience avec une récupération lente et progressive, parfois associée a une
amnésie antérograde. Parmi ces 19 dossiers, pour 6 d’entre eux, le diagnostic de comitialité a
pu étre retenu.

Ainsi, la présence d’une phase post critique a une sensibilité de 40% (15 diagnostics de crise
convulsive) et une spécificité de 31,6%. Dans cette étude, la notion d’une phase post critique
a donc une faible sensibilité et une faible spécificité. La valeur prédictive positive de ce

symptome est de 31,6%.

Avant de conclure que cette donnée de I’interrogatoire n’est pas discriminante pour la
démarche diagnostique, nous devons souligner que cette information est collectée aupres de
I’entourage, dans les suites d’une situation qu’ils ont ressenti comme étant trés angoissante.
Cet élément comme d’ailleurs tout le recueil de I’anamnése est fortement déterminé par la
qualité de 1’interrogatoire questions claires, langage « vulgarisé », mais aussi par le niveau

socio-culturel de I’entourage.
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Au terme de cette premiére étape dans la démarche diagnostique du malaise ou de la
perte de connaissance de ’enfant, nous avons pu mettre en évidence toute I’'importance
de Pinterrogatoire dans la prise en charge du malaise. Un recueil précis des antécédents
de P’enfant mais aussi et surtout de la parenté, la connaissance des circonstances et du
déroulement exact de ’épisode ainsi que des suites, apportent des éléments pouvant
orienter le diagnostic, faire suspecter une origine potentiellement sévére et aider aux

choix d’éventuelles explorations complémentaires.

Dans prés d’un tiers des cas, les circonstances de survenue du malaise orientent le
diagnostic. De nombreuses publications que nous avons lues vont d’ailleurs dans ce sens.
Ainsi, dans ’étude de Kapoor et collaborateurs portant sur 433 patients adressés pour
malaise, le diagnostic a été posé sur la clinique dans un tiers des cas et un examen

paraclinique a été contributif au diagnostic dans seulement 5% des cas [44].
Ainsi, ’interrogatoire doit représenter un temps important dans la prise en charge des

malaises et syncopes. L’interrogatoire doit &tre rigoureux et complet et comcerne le

patient, son entourage et les témoins du malaise.
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IV. EXPLORATIONS COMPLEMENTAIRES :

Comme nous 1’avons vu précédemment, les éventuelles investigations complémentaires sont
effectuées dans un troisiéme temps, a ’issue d’un interrogatoire et d’un examen clinique
minutieux. La réalisation d’examens complémentaires doit s’intégrer dans la stratégie
diagnostique et le choix des explorations sera orienté par les données de 1’interrogatoire et de
la clinique.

Les examens complémentaires sont peu contributifs au diagnostic et ce d’autant que leurs
indications sont discutables. Ainsi, les données de l’interrogatoire, de la clinique et des
explorations paracliniques simples permettent une orientation diagnostique pour environ 50%
des patients.

Dans I’étude de Kapoor portant sur 433 patients adressés pour malaise, le diagnostic a été
posé sur la clinique dans un tiers des cas et un examen paraclinique a été contributif au
diagnostic dans seulement 5% des cas [44].

Nous avons analysé la « rentabilité » des examens complémentaires dans la démarche
diagnostique. Un examen est considéré comme diagnostic lorsque le résultat est pathologique

et corrélé aux données de la clinique et de I’anamneése.

IV.l. ELECTROCARDIOGRAMME :

Dans cette étude, nous avons veillé a exclure 1’électrocardiogramme du cadre des examens
complémentaires. En effet, cet examen doit faire partie de la prise en charge « standard » du

malaise de I’enfant.

Dans notre étude, seulement 127 électrocardiogrammes ont été réalisés pour 200 épisodes de
lipothymies et syncopes (63,5%), et 120 ECG pour les 182 enfants (66,0%). Ainsi, un enfant

sur trois examiné aux urgences dans les suites d’un malaise n’a pas été exploré par un
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électrocardiogramme et une enfant admise a trois reprises au cours de la période étudiée n’a
jamais eu d’électrocardiogramme. Or, d’aprés les recommandations [43, 90], cet examen
constitue la seule exploration & réaliser de maniére systématique lors de la prise en charge
initiale de toute lipothymie et syncope.

Quatorze anomalies ont été mises en évidence sur les différents enregistrements dont 6 qui ont
orienté le diagnostic voire fait le diagnostic (un diagnostic de tachyarythmie avec ESV a été
retenu, ainsi qu’un diagnostic de bloc sino-auriculaire, une myopéricardite, un bloc auriculo-
ventriculaire de premier degré, une tachycardie sinusale, une cardiomyopathie restrictive).

Aprés relecture des ECG, aucune autre anomalie n’a ét¢ dépistée.

En revanche, certaines pathologies cardiaques diagnostiquées n’ont pas été démasquées par
I’électrocardiogramme qui s’est avéré étre strictement normal. Ce fut le cas notamment pour
le diagnostic d’une embolie pulmonaire associée a une thrombose veineuse profonde fémorale

gauche, qui, initialement, était peu symptomatique cliniquement.

L’électrocardiogramme a donc un faible rendement diagnostic (4,7%) ce d’autant que le plus
souvent, la seule réalisation de cet examen ne permet que rarement de poser un diagnostic.
Dans un article de Lestavel et Marquie, extrait de I’encyclopédie médico-chirurgicale de
2004, on estime que 5% des ECG effectués présentent une anomalie grave justifiant une
hospitalisation [44]. Cette valeur est comparable a la ndtre mais elle porte sur une population
de tout Age. La plupart des anomalies dépistées sont le plus souvent non significatives et
n’expliquent pas la syncope. De plus, en présence d’un examen normal, une étiologie

cardiaque sévére ne peut cependant pas étre exclue.

Mais cet examen simple, facile d’accés, non invasif et peu coliteux, demeure indispensable
pour démasquer une pathologie cardiaque. Comme nous I’avons vu précédemment, sa

« normalité », cependant, n’exclut pas une possible étiologie cardiaque [23].

Dans cette étude réalisée dans un service d’urgences pédiatriques, il existe certaines limites
lides a la prise en charge. En effet, les patients inclus dans cette étude ont tous consulté dans
le service et ont été pris en charge indifféremment par un pédiatre, un interne de pédiatrie, un
urgentiste ou un médecin généraliste. Les électrocardiogrammes sont lus par le médecin en
charge du dossier et ce n’est seulement en cas de doute sur une éventuelle anomalie de

’examen, qu’une seconde lecture est faite par un cardiopédiatre. Nous pouvons ainsi nous
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demander si des anomalies de ’ECG ne passent pas inapergues. Cependant, tous les
électrocardiogrammes de notre étude ont été relus sans qu’aucune autre anomalie ne soit

détectée.

L’électrocardiogramme est le seul examen paraclinique obligatoire [44, 83]. Il doit étre
réalisé précocement et interprété avec soins. Sa normalité n’exclut pas une étiologie
cardiaque.

En dehors de D’électrocardiogramme, tout examen paraclinique systématique et non

orienté n’a pas de rentabilité diagnostique.

IV. 2. BILAN BIOLOGIQUE :

Aucun des 78 bilans effectués n’a permis de conclure a un diagnostic étiologique. Le bilan

biologique « standard » n’a donc aucun intérét en 1’absence de signe clinique d’orientation.
giq an q

IV. 3. EXPLORATIONS CARDIAQUES :

Les explorations complémentaires cardiologiques ont &té assez fréquemment effectuées.
Ainsi, 20 Holter ECG ont été faits soit pour prés de 10,0% des consultants. 15 échographies
cardiaques ont été réalisées (7,5%), 4 €preuves d’effort (2,0%), un Holter tensionnel (0,5%),
une IRM myocardique, un coroscanner, un angioscanner thoracique.

Les investigations cardiaques réalisées « en premicre ligne » aux urgences comportent donc

I’échographie cardiaque, le Holter ECG et I’épreuve d’effort.

Parmi les 20 Holter ECG réalisés, 6 présentaient des anomalies et ont permis de poser un

diagnostic (3 hypertonies vagales, une tachyarythmie avec extrasystoles ventriculaires, un
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bloc sino-auriculaire et un bloc auriculoventriculaire de premier degré, que nous n’avons pas
retrouvé 4 la relecture de ’électrocardiogramme. Le rendement diagnostique de cet examen
est donc important (30%). Cette valeur est sensiblement identique aux données retrouvées
dans d’autres études (23,8%) [61] voire plus important (2 examens diagnostiques sur 23
réalisés soit 8,7%) [83], 10% dans 1’étude de Driscoll et al.[26].

Quinze échographies cardiaques ont été faites. Trois d’entre elles étaient anormales et 2 ont
permis de diagnostiquer la pathologie en cause. Ainsi, cet examen a mis en évidence une
myopéricardite et une cardiomyopathie restrictive. La derniére exploration retrouvait une
cardiomyopathie déja connue et suivie. Un diagnostic d’embolie pulmonaire a €t¢ fait avec
une échographie cardiaque normale et notamment 1’absence de signes de coeur droit.

Cette exploration a donc un rendement diagnostique de 13,3%. Dans 1’étude de Driscoll et al.,
1’échocardiographie présente une valeur diagnostique plus faible (4%) mais cet examen n’a

été réalisé que pour 4 patients [26].

Nous sommes étonnés par le faible nombre de tilt test réalisés dans cette étude (2examens).
Pourtant, la réalisation d’un tilt test est indiquée en cas de malaises récidivants ou non
expliqués [8, 73, 76]. Cet examen est simple, non invasif et reproductible [3, 19]. Dans
d’autre études comparables [83], le nombre de tests d’inclinaison réalisé est beaucoup plus
important.

La premiére exploration était positive et a donc permis d’affirmer le diagnostic d’hypertonie
vagale, la seconde était négative et n’a donc pas apporté de diagnostic étiologique. Nous ne
pouvons pas évaluer la rentabilité diagnostique compte tenu de ce faible nombre.

Il semble que cet examen soit sous utilisé dans la prise en charge des malaises récidivants ou

non expliqués, contrairement aux pratiques décrites.

IV. 4. EXPLORATIONS NEUROLOGIQUES :
» L’EEG :

Parmi les explorations neurologiques réalisées, 1’électroencéphalogramme est I’examen le

plus souvent prescrit puisque 41 électroencéphalogrammes ont €té effectucs pour explorer nos

111



200 malaises soit prés de 20%. Dans 34,1% des cas, cet examen s’est avéré perturbé et 7
diagnostics de comitialité ont été retenus au terme des différentes explorations. La rentabilité
diagnostique de cette méthode est donc de 17,1%. L’EEG présente une sensibilité de 85,7%.
En effet, pour 6 des 7 crises comitiales explorées, I’enregistrement était perturbé. En

revanche, cet examen a une faible spécificité de 50%.

Ces données divergent des données de la littérature. La sensibilité de I'EEG varie alors de
40% 2 55,5% selon les sources et la spécificité est de I’ordre de 95% [90]. Cependant ces
données sont issues d’études réalisées chez I’adulte et non pas chez I’enfant. De plus, dans
notre étude, les enregistrements ont le plus souvent été réalisés précocement au décours de la
crise, dans les premiéres 24 heures. Or, le rendement diagnostique est d’autant plus élevé que
cette exploration a été faite t6t [90]. Enfin, les anomalies détectées a

1’électroencéphalogramme ne sont pas toutes en faveur d’une activité épileptiforme.
P g plep

Matoh et al. ont mené une étude sur des enfants et adolescents hospitalisés pour la réalisation
d’un électroencéphalogramme et ont conclu que la présence d’une activité électrique
épileptoide chez des enfants sains était rare (1,1-8,7%), et que ’'EEG apportait une aide au
diagnostic de crise d’épilepsie en présence d’arguments cliniques [64]. Cependant, cet
examen se révélaient étre normal pour 40% des enfants ayant présenté une crise comitiale. Par
ailleurs, la réalisation d’un EEG intercritique est peu contributive au diagnostic étiologique

des syncopes de I’enfant et de I’adolescent.[64].

En somme, Délectroencéphalogramme est peu contributif dans la démarche
diagnostique du malaise de I’enfant, ave un faible rendement diagnostique de ’ordre de
17,1%. Un résultat normal ne permet pas d’exclure une comitialité et des anomalies
peuvent &tre présentes et non significatives. La réalisation de cette exploration doit donc
reposer sur des indications réfléchies, qui tiennent compte de données cliniques et

anamnestiques précises et évocatrices de comitialité.
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> Imagerie cérébrale :

22 imageries cérébrales ont été effectuées soit dans 11% des cas avec 17 tomodensitométries
cérébrales et 5 IRM cérébrales. Ces explorations ont concerné 20 enfants.

Il existe une nette prédominance de la tomodensitométrie par rapport a I’imagerie par
résonnance magnétique en terme de fréquence d’utilisation, que nous pouvons expliquer par
la plus grande disponibilité en urgence du scanner. Par ailleurs, dans deux cas, I'IRM a été
faite en seconde intention, pour compléter la tomodensitométrie. 3 de ces examens ont mis en
évidence des anomalies (deux IRM et une tomodensitométrie) dont deux examens réalisés
pour la méme patiente. Les anomalies retrouvées ont été un kyste arachnoidien et une tumeur
cérébelleuse. Le kyste arachnoidien était de découverte fortuite et sans lien avec la survenue
de la syncope. Pour une patiente, I’imagerie cérébrale a eu une valeur diagnostique soit dans

seulement 5% des cas.

A Dissue de cette analyse sur les explorations complémentaires effectuées et leur
rendement diagnostique, nous constatons que peu d’examens apportent un bénéfice au
patient et une aide a la démarche diagnostique. Les investigations complémentaires
restent peu contributives et cofiteuses, leur indication doit donc étre miirement réfléchie.
Les seules données de Dinterrogatoire orientent le diagnostic dans plus de 50% des cas
et, lorsque ces données sont couplées a la clinique, elles suffisent méme bien souvent a
poser un diagnostic tandis que le plus performant des examens complémentaires n’est
contributif que dans 30% des cas (Holter ECG) et reste dépendant des données cliniques
et anamnestiques. De nombreuses études ont documenté les limites des bilans
biologiques chez P’adulte ayant présenté une syncope, et particuli¢rement lorsque ces

examens ne sont pas guidés par ’anamnése et I’examen clinique [82].

1l semble possible d’appliquer ces données a la pédiatrie et d’étendre cette réflexion a

I’ensemble des explorations complémentaires.
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V. DIAGNOSTIC ETIOLOGIQUE :

Le diagnostic le plus souvent retenu est celui de malaise vagal (65 cas soit 33,5%). 16
diagnostics d’hypertonie vagale ont aussi ét€ posés (8,0%), 2 diagnostics d’hypotension
orthostatique (1,0%) ainsi qu’un diagnostic de spasmes du sanglot. Ainsi, 83 malaises sont
d’origine neurovégétative soit 41,5% des cas.

Parmi les autres &tudes réalisées sur la prise en charge du malaise chez I’enfant et
I’adolescent, I’origine vagale reste la premiére étiologie retrouvée. Cependant, son incidence
est plus élevée que celle que nous avons trouvée. Ainsi, Massin et al. estiment que 80% des
malaises sont d’origine vaso-vagale [61], tandis qu I’équipe du département de pédiatrie de
1’hopital de Pékin conclut que 65,6% des malaises sont en rapport avec une dysrégulation du
systéme nerveux autonome [97], 68% pour L.A. Steinberg [83], 60-70% pour 1’équipe

norvégienne de Bergen [79].

Nous pouvons tenter d’expliquer cette différence par le grand nombre de malaise non étiqueté
(22,5% des cas, 45 dossiers). Ainsi, I’origine vagale constitue 53,6% des diagnostics posés.
Par ailleurs, dans cette étude, il existe un biais de recrutement. Tous les enfants, ayant
présenté un malaise, n’ont pas été¢ admis systématiquement aux urgences pédiatriques et un
grand nombre d’entre eux ne seront pas examinés ou seront gérés en ville par le médecin
traitant. Nous pouvons supposer que, le plus souvent, seuls les malaises atypiques ou
considérés comme inquiétants par I’entourage seront vus dans le service comme un malaise
avec perte de connaissance.

De plus, 45 malaises sont restés sans étiologie retrouvée malgré les explorations faites. Or,
nous pouvons nous étonner que seuls 2 tilts tests aient été réalisés bien que de nombreuses
&tudes aient montré sa valeur diagnostique pour le malaise vagal [ 3, 19, 76]. Nous pouvons
done nous demander si, parmi ces épisodes non étiquetés, certains malaises vagaux n’ont pas
été ignorés.

Enfin, pour de nombreux malaises non étiquetés, au vue des données de I’anamnése et de la

clinique, le diagnostic de malaise vagal semble pouvoir &ire porté sans d’autres explorations

114



complémentaires. Le recueil des informations par le biais du dossier informatique comporte

donc certaines limites.

8 malaises et pertes de connaissance sont d’origine cardiaque (4,0%). Les étiologies
cardiaques retrouvées sont les suivantes: une myopéricardite, une cardiomyopathie
restrictive, une embolie pulmonaire avec thrombose veineuse profonde fémorale gauche, un
bloc auriculo-ventriculaire non précisé, une tachycardie sinusale, une poussée hypertensive,
une tachyarythmie avec ESV, un bloc sino-auriculaire. Certains de ces diagnostics présentent
un pronostic sévére en ’absence d’une prise en charge précoce. C’est le cas pour la
myopéricardite, la myocardiopathie restrictive et I’embolie pulmonaire. Une origine cardiaque

potentiellement grave a ainsi été retrouvée dans 2% des cas.

Dans 87,5% des cas (7 diagnostics), une étiologie cardiaque a été¢ démasquce chez un individu
de sexe masculin et de 11,1 ans d’4ge moyen. Cette différence significative est d’autant plus
importante que notre population présente une nette prédominance féminine. Nous n’avons
bien évidemment aucune explication & ce caractére singulier et il semble difficile de conclure
sur un nombre aussi restreint de patients. Par ailleurs, toutes les pathologies cardiaques
diagnostiquées se sont manifestées sous forme d’une lipothymie. Aucune causes sévére ne

s’est traduite cliniquement par la survenue d’un malaise avec une perte de connaissance.

D’aprés les données de la littérature que nous avons répertorices, ’incidence des étiologies
cardiaques varie de 2% [61] & 5-6% [79], 6,5% [97]. Nos résultats sont donc comparables
mais les étiologies diagnostiquées ne sont pas superposables a celles décrites dans ces
différentes publications. Ainsi, les pathologies cardiaques sévéres mises en évidence
comprennent une cardiomyopathie restrictive, une embolie pulmonaire, une myopéricardite,

un bloc sino-auriculaire et une arythmie cardiaque avec des extrasystoles ventriculaires.

Il n’a été retrouvé aucun syndrome du QT long congénital ou syndrome de Brugada. Ceci
n’est pas surprenant car la prévalence de ces pathologies est extrémement faible (5/10000
habitants) [5, 45, 55]. Il était donc trés peu probable de diagnostiquer un de ces troubles du
rythme. 11 s’agissait pourtant de I’un des objectifs de ce travail de vérifier que ces pathologies

n’étaient pas sous diagnostiquées malgré un ECG évocateur.
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Une origine neurologique est retrouvée dans 12,5% des cas. Les différentes causes
neurologiques se répartissent ainsi : 18 diagnostics de comitialité (9%) dont 5 convulsions
hyperthermiques, et 7 diagnostics de migraine (3,5% des cas). Dans I’étude réalisée par
I’équipe du service de pédiatrie de I’hdpital de Bruges, 9% des malaises étaient d’origine
neurologique (21 cas sur 226 patients étudiés) et comprenaient 18 crises comitiales soit 8%, 1
méningite virale, 1 narcolepsic et 1 accident hémorragique. Les malaises d’origine
neurologique représentent donc la seconde étiologie la plus fréquente chez I’enfant et
’adolescent [61]. Une origine comitiale est notamment fréquemment retrouvée chez le jeune

enfant de moins de 8 ans.

10,5% des malaises (21 diagnostics) sont d’origine neuropsychologique avec 8 conversions
hystériques, 6 crises de spasmophilie, 5 troubles anxieux et 2 autres causes, et touchent aussi
bien le groupe des filles que le groupe des gargons (respectivement 10,7 et 10,1%). Ces
malaises surviennent dans une population plus dgée que la moyenne d’4ge de notre
population. En effet, ce groupe est 4gé de en moyenne de 14,1 ans contre 11,8 ans pour
’ensemble de la population étudiée. Souvent, I’interrogatoire retrouve la notion de difficultés
familiales majeures chez un enfant aux antécédents de malaises a répétition. Les malaises
d’origine psychogéne concernent presque exclusivement I’adolescent avec un pic de

fréquence au début de I’adolescence vers 13 ans. L’age moyen est de 14,1 ans.

Pour 4 patients, le diagnostic d’hypoglycémie a été fait ce qui représente 2,0% des
diagnostics. La pertinence du diagnostic peut cependant étre remise en question. Ainsi, bien
souvent, il n’apparait aucune valeur de la glycémie capillaire mesurée au moment du malaise,
de méme que ces malaises ont récupéré spontanément en ’absence de ressucrage et qu’ils
surviennent chez des enfants sans antécédent de pathologie métabolique connue. De plus,
d’aprés G. Vaksmann et D. Lacroix, le diagnostic d’hypoglycémie, bien que souvent évoque,

reste exceptionnel [89].

L’origine du malaise ou de 1’épisode syncopal n’a pu étre déterminée dans 45 cas soit 22,5%
des dossiers contre 16,5% dans certaines études similaires [97].

Le nombre de malaise non étiqueté semble important. Nous pouvons nous demander si le
diagnostic évoqué a I’issue de la consultation, fortement évoqué d’aprés la clinique et

’anamnése, a toujours été bien précisé. Lorsque nous analysons certaines de ces observations,
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le diagnostic nous semble parfois évident et il s’agit le plus souvent d’une origine vagale ou

psychogene.

Au terme de cette réflexion sur les malaises et syncopes de ’enfant et de I’adolescent, nous
avons essayé de proposer un algorithme décisionnel, qui reprend les différentes étapes de la

démarche diagnostique (figure 24).
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Figure 24 : Proposition d’un algorithme diagnostique :

MALAISE
U

- Interrogatoire +++ : - Ated personnels

- Atcd familiaux
- Anamnése

- Examen clinique complet +++

- ECG +++

U U U

- Atcd familiaux de mort - Début brutal ; - Stimuli vagaux ;
SUbite, Cal‘diopaﬂ‘lics, troubles - Pas de prodromes . - Prodromes 5
du rythme ; - Aura; - Asthénie ;
- A Peffort ; - Stimulation lumineuse, - Examen clinique nl
- Palpitations 3 alcool, manque de - Aucun critéres
- Douleur thoracique ; sommeil ; précédemment
- Anomalies examen cardio- - Chute brutale ; décrits ;
vasculaire ; - Hypotonie ;
- Anomalies ECG. - Crise tonico-clonique ;
- Phase post-critique ;
U - Anomalies de I’examen

ELIMINER UNE neusologique.
ETIOLOGIE CARDIAQUE
- HOLTER ECG ELIMINER UNE MALAISE
- ECHOGRAPHIE CARDIAQUE ETIOLOGIE NEURO VAGAL
- +/- EPREUVE D’EFFORT U U

- EEG & EXAMENS

- +/- TDM CEREBRALE (sauf récidives/invalidants)
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CONCLUSION

La survenue d’un malaise chez 1’enfant et 1’adolescent constitue un motif fréquent de recours
4 un service d’urgences et représente 1% des motifs d’admission. Cette pathologie est
fréquente et 50% des enfants auront présenté au moins un épisode syncopal ou une lipothymie

avant I’4ge de 20 ans.

La plupart des syncopes et lipothymies de I’enfant sont d’origine bénigne. C’est le cas en
particulier des malaises vagaux et des causes neuropsychologiques. Cependant, le malaise
peut étre la seule manifestation d’une pathologie rare mais sévére. Ainsi, certaines pathologies
cardiaques « silencieuses » comme les myocardiopathies hypertrophiques, les anomalies de
trajet des coronaires et certains troubles du rythme paroxystique, peuvent se manifester sous
la forme d’épisodes syncopaux et exposent & un risque de mort subite en ’absence de

dépistage précoce. Une prise en charge rigoureuse est donc nécessaire.

Elle repose sur un interrogatoire minutieux et un examen clinique complet. L’interrogatoire
précise les antécédents personnels de I’enfant, les antécédents de malaise, et surtout les
antécédents familiaux, élément indispensable pour la prise en charge. Bien souvent, les
antécédents familiaux vont orienter la démarche diagnostique et I’existence d’antécédents de
cardiomyopathie ou de troubles du rythme paroxystique dans la parenté impose un bilan
cardiologique. Rarement recherchés, les antécédents de mort subite représentent également un
élément trés important de I’interrogatoire.

La description du malaise est souvent évocatrice du diagnostic étiologique. Les circonstances

de survenue du malaise sont souvent plus informatives que le déroulement du malaise :
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stimuli vagaux (douleur, émotion, orthostatisme,...), contexte d’effort physique. La survenue
du malaise au cours d’un effort doit faire suspecter une étiologie cardiaque sous-jacente.
I’existence de prodromes est souvent en faveur d’une origine vagale tandis que la présence
d’une aura précédant le malaise oriente vers une origine comitiale.

La présence d’une perte de connaissance permet de distinguer les termes de syncope et de
lipothymies. Cet élément est toujours recherché et constitue pour bon nombre d’entre nous, un
facteur de gravité. Or, il semble important de noter qu’il n’existe pas de relation entre la
survenue d’une perte de connaissance et la sévérité de la pathologie sous-jacente. L’existence
d’une perte de connaissance au cours d’un malaise n’est donc pas un élément discriminant.
Enfin, les suites du malaise sont précisées : phase post-critique, asthénie, ou, au contraire,

récupération rapide.

Les seules données de ’interrogatoire orientent le diagnostic dans plus de 50% des cas et,
lorsque ces données sont couplées a la clinique, elles suffisent méme bien souvent a poser le

diagnostic.

Les investigations complémentaires restent peu contributives et cofiteuses. Leur indication
doit &tre orientée par les données de I’interrogatoire et de I’examen clinique.
Dans tous les cas, 1’électrocardiogramme standard reste le seul examen obligatoire pour ne

pas méconnaitre une pathologie rythmique.

En présence d’un malaise vagal typique d’aprés les données de I’interrogatoire et de I’examen
clinique, aucun examen complémentaire n’est nécessaire.
En revanche, au cours d’un malaise a ’emporte piece, associ¢ a une perte de connaissance
prolongée, une crise tonico-clonique, une phase post-critique ou un déficit neurologique, un
bilan neurologique est indispensable.
Certaines circonstances nécessitent des explorations afin d’éliminer une pathologie cardiaque:

- Syncopes d’effort ;

- Syncopes associées a des précordialgies ou des palpitations ;

- Anomalies de I’examen clinique cardiovasculaire ou de I’électrocardiogramme ;

- Antécédents familiaux de mort subite ou de comitialité ;

- Anomalies de ’examen neurologique ;

- Syncopes atypiques ;

- Syncopes récidivantes ou chez un sujet  risque.
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Au terme de cette étude, nous retrouvons un échantillon de population comparable aux études

précédemment réalisées sur ce sujet.

Cependant, quelques éléments nous semblent importants a mettre en évidence.
> Premiérement, il parait nécessaire de rappeler I’importance des données
cliniques et de l’interrogatoire pour faire le diagnostic étiologique du malaise.
L’interrogatoire et la clinique ont la meilleure rentabilité et suffisent souvent a affirmer

le diagnostic.

» De plus, I’électrocardiogramme est le seul examen qui doit &tre réalisé de
maniére systématique. Les autres explorations sont orientées par la clinique et

I’interrogatoire.

> Parmi les diagnostics potentiellement séveres que nous avons retrouvés dans
notre population, nous retenons principalement un diagnostic de cardiomyopathie
restrictive, ayant nécessité une greffe cardiaque, une embolie pulmonaire survenant
dans un contexte évocateur de thrombopathie familiale et une myopéricardite. Aucun
trouble du rythme comme un syndrome du QT long congénital ou un syndrome de
Brugada n’a été dépisté.

> Par ailleurs, au terme de la prise en charge, 22,5% des malaises et syncopes
sont restés inexpliqués tandis que seulement 2 tilts tests ont été effectués. Cet examen

doit étre réalisé dans le bilan de malaises récidivants ou non étiquétés.

» Bien que la majorité des malaises et pertes de connaissance soit d’origine
bénigne, prés d’un tiers des enfants vus aux urgences pédiatriques pour ce motif a été
hospitalisé (33,5%), contre 25% de moyenne d’hospitalisation. De plus, des
explorations complémentaires ont été réalisées dans plus d’un quart des cas (27%).
Nous pouvons donc nous interroger sur la pertinence de chaque hospitalisation et si la
prise en charge repose sur une démarche diagnostique validée.

Dans cette perspective, la mise en place d’une stratégie diagnostique unique, incluse

dans un protocole de service, semble judicieuse (annexes 1 et 2).

» Nous rappelons enfin que devant tout malaise il faut savoir rester vigilant et ne

pas banaliser car on peut mourir de malaise.
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ANNEXE 1: Critéres diagnostiques des syncopes
vagales, crises comitiales et tachycardies
ventriculaires catécholergiques.

Clinique Syncope Convulsion i
vagale catécholergique

Début :
- brutal
- prodromes + - =

1
+
+

Facteurs déclenchants :
- orthostatisme -+ - -
- stimulation lumineuse - + -
- alcool - + .

Survenue :
- repos, post effort + +
- effort - - Hucfufi

Clinique :
-chute brutale,
traumatique

- paleur

- immobilité

- hypotonie

- mouvements anormaux | -
- respiration bruyante -
- hypersialorrhée -
- révulsion oculaire F
- phase post critique -

+

et

vk
1
o+ B+ + o+

A
I+H.l

Examen :
- amnésie +
- purpura facial - + -

=
--
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ANNEXE 2: Diagnostic étiologique

Fébrile Post traumatique Syndrome post critique

l l l Précédé d’une lipothymie
. EEG
Cfm’tusmn CPK X
Méningites cer ébrale
Encéphalites Hema.tome l
neuropaludisme Malaise vagal
Crise
comitiale

-

Malaise vagal Contemporain d’un effort

—
l l

ECG, échocardiographie,
holter, + épreuve d’effort

| l

ECG

- cardiomyopathie hypertrophique - malaise vagal sans lipothymie
- rétrécissement aortique - au décours d’une contrariété,
- OTlong d’une douleur : spasmes du
- troubles du rythme sanglot
- HTAP - BAV

- syncope psychogéne
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ANNEXE 3: Tableau de recueil des données
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Malaises de ’enfant et de ’adolescent
Etude rétrospective aux urgences pédiatriques du CHU de Limoges :
A propos de 200 observations

Résumé ;

Les malaises et syncopes chez I’enfant et ’adolescent constituent un motif particuliérement fréquent d’admission
dans un service d’urgences pédiatriques. Bénins dans la plupart des cas, il ne faut cependant pas méconnaitre
certaines étiologies rares mais sévéres, a risque de mort subite, au premier rang desquelles les cardiomyopathies,
les anomalies de trajet des coronaires et les troubles du rythme. Une démarche diagnostique rigoureuse est donc
nécessaire.

Apres une revue de la littérature de ces derniéres années, nous présentons une étude rétrospective portant sur 200
observations d’enfants agés de 2 a 18 ans, dans le service des urgences pédiatriques du Centre Hospitalier et
Universitaire de Limoges pour malaise, entre le 1* janvier 2006 et le 30 avril 2007. L’objectif de cette étude
était, d’une part, d’évaluer la fréquence de cette pathologie, les principales étiologies retrouvées et les
explorations réalisées et, d’autre part, de proposer une hiérarchie des examens et une stratégie de prise en charge
de ces malaises.

Au terme de cette étude, nous mettons en évidence I'importance de Pinterrogatoire (antécédents personnels,
familiaux, description du malaise...), et de I’examen clinique, qui souvent suffisent & porter le diagnostic.
L’électrocardiogramme reste le seul examen systématique. Les autres explorations doivent étre justifiées au cas
par cas.

Pathologie le plus souvent bénigne, elle aboutit cependant & une hospitalisation dans un tiers des cas, d’ou la
nécessité d’un protocole validé de prise en charge.

Mots-clefs : Syncope, lipothymie, enfant, adolescent, malaise vagal, mort subite, cardiomyopathie, trouble du
rythme, électrocardiogramme, tilt test.

Fainting in children and adolescents
Retrospective study in the emergency department of pediatric of Limoges:
About 200 cases

Abstract :

Fainting and syncope are common medical problems in childhood. Some disorders are benign events whereas
others are life-threatening illness like myocardiopathies, coronary artery abnormalities and paroxystic
arthythmias.

Strategies for the evaluation of patients with syncope require exactness.

After a revue of literature, we presente a study icluding 200 cases of children and adolescents aged 2 to 18 years
presenting to the emergency department of Limoges for fainting from the 1st januar 2006 and the 30th april
2007. This study was set up to analyse incidence, most frequent etiologies, investigations that were practiced and
to choose the diagnostic tests that apply to a given patient.

In conclusion, we showed that history and physical examination provide the most important diagnostic
information and represent the essential part of the evaluation. Except electrocardiogram, that is systematic,
diagnostic tests do not yield diagnostic information in the absence of suggestive clinical finding.

Malaises are mostly benign. However, it induces thirty percents of hospitalisation. Strategies for the evaluation
of patients with syncope require utilization of selective and directed diagnostic testing.

Keywords: Syncope, fainting, child, adolescent, vasovagal syncope, sudden death, myocardiopathie, arthythmia,
electrocardiogram, tilt test.
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