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A Manou, a Agnés qui n’ont pas pu voir 'aboutissement de ce travail.
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Les grandes personnes ne comprennent jamais rien toutes seules, et c'est fatigant, pour les
enfants, de toujours et toujours leur donner des explications.
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Introduction

Le syndrome douloureux régional complexe (SDRC) a été décrit pour la premiére fois par Silas
Weir Mitchell pendant la guerre de sécession américaine (1). Il était connu auparavant en tant
gue causalgie, sympathalgie, névralgie post traumatique, neuro algodystrophie, dystrophie
reflexe du nerf sympathique, atrophie de Sudeck, syndrome épaule main (2)... Ces
pathologies regroupent en réalité un ensemble de pathologies, subdivisées en deux
catégories. Le type 1 ne présente aucune lésion nerveuse périphérique évidente, alors que le
type 2 est d0 a un traumatisme nerveux périphérigue (3). La description faite par S. Mitchell
correspond au SDRC de type 2 a la suite de Iésions nerveuses (causalgie). Dans cette étude
nous n’avons étudié que le SDRC de type 1.

L’incidence du SDRC varie de 5,5 a 24,2 pour 100 000 personnes par an. Les femmes sont
affectées 3,4 a 4 fois plus fréguemment que les hommes (4,5). En population adulte, 7% des
patients ayant eu une fracture présentent des signes de SDRC dans les quatre mois apres le
traumatisme (6). Il s’agit donc d’une pathologie fréquente et souvent sous-estimée. En
population pédiatrique, la prévalence est inconnue.

Le diagnostic repose actuellement sur les critéres de Budapest (6) (annexe 1), validés en
2003 pour la recherche clinique. Les critéres de Budapest n’ont jamais été validé en population
pédiatrique, mais sont utilisés de maniére empirique. Le diagnostic de SDRC 1 est clinique,
les examens biologiques et radiologiques peuvent étre utiles pour éliminer les diagnostics
différentiels.

Les caractéristigues cliniques et évolutives du SDRC sont maintenant bien connues chez
ladulte. Méme si le SDRC est de plus en plus évoqué, notamment par les chirurgiens
orthopédiques, cette pathologie reste méconnue en pédiatrie, alors que la lere description
pédiatrique remonte a 1971 (7). Les symptdmes cliniques, la localisation et I'évolution du
SDRC 1 de I'enfant et 'adolescent différent des syndromes de I'adulte. Méme si, comme chez
I'adulte, il atteint préférentiellement les filles, le membre inférieur est le plus souvent atteint en
pédiatrie, aprés un traumatisme bénin comme une contusion et une entorse. Alors que chez
I'adulte, le SDRC se présente souvent en 2 phases distinctes (phase froide / phase chaude),
cette distinction serait moins présente chez les enfants.

La méconnaissance de cette maladie en pédiatrie entraine une errance diagnostique,
'incompréhension des troubles entraine et majore les inquiétudes, multiplie les examens. Une
perte de confiance de I'enfant et des parents envers les thérapeutiques possibles, avec
notamment l'usage de traitements ayant été inefficaces dans la guérison des SDRC de
'enfant, entrainent souvent un catastrophisme qui majore d’autant plus les symptébmes et
favorise leur pérennisation.

Alors que la forme adulte persiste souvent plusieurs années, voire ne disparait pas, le SDRC
pédiatrique présente un pronostic favorable dans les précédentes études. La guérison est
souvent totale comme le montrent les études de suivi d’enfants qui avaient été suivis pour un
SDRC a moyen terme (thése de A. Gallo). La littérature concernant les formes pédiatriques
reste pauvre a ce jour (8,9).
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L’objectif de cette étude rétrospective multicentrique frangaise est de décrire une série de cas
pédiatriques de patients présentant des douleurs de membre évocatrices de SDRC de type 1
vus en consultation dans 3 Structures Douleur Chronique (SDC) pédiatriques et francaises.
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1. Ladouleur —rappels physiologiques

1.1 Composantes de la douleur

Contrairement a ce qu’était la croyance antérieure selon laquelle la douleur suivait simplement
un trajet nociceptif avec une réponse motrice adaptée, la douleur est multimodale. Grace a
des études avec des Imageries a Résonnance Magnétique (IRM) fonctionnelles, on comprend
mieux le mécanisme d’action de la douleur. Elle présente guatre composantes, a savoir une
part sensori-discriminative, une part comportementale, une part cognitive et une part affectivo-
émotionnelle. Ces composantes peuvent avoir des proportions variables.

La composante émotionnelle correspond a la qualité, la durée et l'intensité de la douleur. La
partie comportementale est le ressenti exprimé face a la douleur (réaction verbale et non
verbale), intrinséquement lié a des facteurs éducationnels et culturels. La composante
cognitive intervient dans la perception de la douleur et sa mémorisation. Enfin la composante
affectivo-émotionnelle confére a la douleur sa tonalité désagréable.

Lors dune exploration en IRM fonctionnelle (10), certaines zones successives
sont « allumées » en cas de douleur. (Fig.1)

Activité cérébrale pendant la douleur

Cortex
Cingularie
Antérienr

Ratmville of al , AR dechne Schemce 16 (2000)
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Figure 1 : zones d'activation cérébrale en cas de douleur

Lors d’une douleur induite en laboratoire d’imagerie fonctionnelle, certaines régions du cerveau ont
montré une activation successive a la stimulation douloureuse. Il s’agit du thalamus, du cortex cingulaire
antérieur, des régions corticales S1-S2 et de I'insula. La perception de la douleur est donc multimodale

Le noyau thalamique correspond a la perception physique de la douleur, c’est celui qui s’active
en 1°. Le cortex cingulaire antérieure est activé secondairement, il permet le ressenti de la
douleur. Le vernix cérébelleux, et le cortex S1S2, permettent 'encodage mémoriel de la
douleur.

1.2 Douleur aigue et douleur chronique

La douleur aigue est une information, un signal d’alarme, avec un role de protection de
l'organisme. Une fois cette information transmise, elle est modulée par des signaux
descendants, et disparait rapidement une fois la cause de la douleur définie et éliminée.

La douleur chronique n’est plus un symptéme mais un syndrome.

La définition est variable selon les référentiels, mais il est usuellement admis que c’est une
douleur persistante ou récurrente au-dela de ce qui est habituel pour la cause initiale
présumée. Certains référentiels évoquent une douleur pendant plus de 10 jours par mois
pendant 3 & 6 mois, malgré les traitements usuels.

1.3 Meécanismes de la douleur -physiopathologie

La douleur va de la périphérie vers le Systéme Nerveux Central (SNC)(fig.2).
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Figure 2 : les voies de la douleur - schéma global

1.3.1 De la périphérie vers la moelle épiniére

La douleur passe par une stimulation directe ou indirecte de nocicepteurs périphériques, puis
est transmise a la moelle épiniére par différents neurones. Les récepteurs sont activeés par
trois mécanismes ; lors d’une Iésion tissulaire, une réponse inflammatoire se met en place
avec la sécrétion de différents médiateurs qui vont soit stimuler les récepteurs soit favoriser
leur sensibilisation. Ces médiateurs peuvent soit étre excrétés par les cellules lésées, soit
produits localement, soit étre des nocicepteurs libérés dans la Iésion tissulaire.

Les signaux électriques sont transmis via les fibres nerveuses afférentes. Les fibres A 6
transmettent une 1°© information trés rapide, localisée, intense et disposent de nocicepteurs,
mécanorécepteurs et thermorécepteurs. Les fibres C (mécano et thermorécepteur)
transmettent une sensation plus diffuse et plus tardive de brdlure. Les fibres C sont activées
autour de 42° mais ce seuil peut étre abaissé en cas de sensibilisation. Certaines des fibres
C sont dites silencieuses et ne sont activées que dans certaines conditions nociceptives (par
exemple a la suite d’une inflammation). Il est possible que ces nocicepteurs soient impliqués
dans la douleur chronique.

Cette organisation périphérique est retrouvée dans tout le corps sauf concernant I'innervation
du visage et de la téte, qui est assurée par le nerf trijumeau (dont nous n’abordons pas les
spécificités ici).
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Figure 3 : les fibres conductrices de la douleur périphérique

Pour transmettre des informations nerveuses de la périphérie vers la moelle épiniéere, il existe différents
types d’axones permettant des transmissions plus ou moins rapides de l'influx nerveux. Les fibres A a
et A B (rapides) permettent la transmission sensori motrice et les fibres A 6 et C (lentes) transmettent la
sensibilité thermoalgique.

Ces stimulus primaires arrivent dans la corne postérieure de la moelle épiniére.

1.3.2 Lastimulation douloureuse dans la moelle épiniere

La corne postérieure de la moelle épiniere est organisée en dix différentes couches
(organisation de REXED). Cette organisation (fig. 4) joue un rdle majeur dans la régulation de
la douleur. Les couches superficielles (1 et 2) recoivent les stimulations nociceptives
spécifiques par les fibres A & et C. Les couches profondes postérieures (4 et 5) de la couche
de Rexed permettent surtout la convergence des informations viscérales et cutanées. Elles
sont aussi activées par les fibres non nociceptives, responsables de sensations tactiles (A B).
Il existe des neurones régulateurs entre les différentes couches, appelés les interneurones
spinaux (excitateurs ou inhibiteurs). Les fibres A 3 jouent un réle essentiel dans le recrutement
d’interneurones inhibiteurs, impliqués dans la “théorie du gate control”.

L’existence des interneurones permet aussi I'extension du message nerveux en 3D sur
plusieurs étages de la moelle épiniére. Cette connexion permet d’expliquer les douleurs
projetées.
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Figure 4 : organisation de REXED de la moelle épiniere

Dans la moelle épiniére les neurones transmettant la sensibilité thermo algique arrivent en périphérie,
puis sont transmises vers les zones plus profondes a l'aide d’interneurones.

1.3.3 De la moelle épiniére vers le cerveau

Aprés le passage dans la corne postérieure, une premiére réponse réflexe repart vers la
périphérie sans passage par le cerveau, pour protéger la zone douloureuse. En paralléle
linformation nerveuse est transmise aux différentes régions du cerveau activées dans
lanalyse et la régulation de la douleur (sus-citée). Il existe deux voies ascendantes : la voie
spinothalamique et la voie lemniscale.

La voie spinothalamique décusse dans la moelle épiniere et remonte jusqu’au centre
ventrolatéral du thalamus. Elle est sous divisée en deux voies, la voie néo-spinothalamique
(ou spinothalamique latérale) responsable de I'aspect sensori-discriminatif de la douleur, pauci
synaptique pour une transmission rapide de I'information, et la voie spino-réticulo-thalamique
(ou spinothalamique médiane) qui contribue a 'aspect émotionnel de la douleur.
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La voie lemniscale permet I'ascension d’informations sur le tact et la proprioception. Elle ne
sera pas abordée dans ce texte.

L’information aprés le thalamus est divisée dans le cerveau vers le cortex sensoriel S1S2, vers
le cortex moteur, et vers le cortex cingulaire antérieur et l'insula.

1.4 Modulation de la douleur

L’influx nerveux peut varier a I'aide de mécanismes modulateurs excitateurs ou inhibiteurs.
Ainsi, I'intensité de la douleur peut varier et étre atténuée. Le message nerveux peut étre
modulé au niveau spinal ou au niveau thalamique.

1.4.1 Modulation spinale

Comme vu précédemment, le passage de 'information nerveuse dans la moelle fait intervenir
de nombreux neurones (terminaisons des neurones nociceptifs primaires, interneurones,
neurones secondaires, terminaisons des neurones descendants).

14.1.1 Phénomeénes amplificateurs

La stimulation douloureuse provoque deux vagues d'influx nerveux, la deuxiéme vague
majorant la zone de diffusion et permettant la libération de neurotransmetteurs et de
médiateurs inflammatoires afin de recruter d’autres terminaisons nociceptives. C’est la
sensibilisation qui permet une majoration de la douleur. La sensibilisation est une baisse du
seuil d’activation des nocicepteurs. Cela est dii I'excrétion de médiateurs inflammatoires en
réponse au stimulus douloureux (bradykinine, sérotonine) (sensibilisation +++ avec
prostanoines — prostaglandines, histamine) qui permettent d’activer les neurones adjacents.

En plus des médiateurs inflammatoires, d’autres mécanismes majorent la réponse
douloureuse. Il s’agit du réflexe d’axone et de libérations d’autres médiateurs endogénes
associés.

Le réflexe d’axone correspond a la libération de substance P par le neurone périphérique, en
réponse a son activation. Il s’agit d’'une substance qui permet de stimuler les neurones
adjacents.

On trouve d’autres substances pro algogénes telles que le NO ou le glutamate.

1.4.1.2 Phénomenes inhibiteurs

On retrouve deux principaux mécanismes inhibiteurs au niveau spinal : le gate control et
I'excrétion de médiateurs endogénes inhibiteurs.
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La théorie du gate control ou théorie du portillon a été modélisée en 1965 (12)(fig. 7). Ce
modéle repose sur I'équilibre entre les stimulations du neurone nociceptif secondaire par les
fibres A B d’'une part et les fibres A 6 et C d’autre part. La stimulation par les fibres du tact A
ayant une vitesse de conduction supérieure, I'influx nerveux au neurone secondaire est
prioritaire et permet d’activer un interneurone inhibiteur qui va inhiber le signal émis par les
fibres nociceptives A & et C. Le « portillon » est alors fermé et bloque la transmission de
l'information nociceptive au cerveau. Si la balance des stimulations n’est pas en faveur d’'une
excitation du neurone nociceptif secondaire, le message douloureux peut étre interrompu. Un
excés de nociception (douleur trés intense) ou un déficit des contrbles inhibiteurs peut
déclencher une douleur intense (mécanisme suspecté dans I'hyperalgésie). Ce mécanisme
est réalisé par exemple lorsqu'on frotte la peau aprés une stimulation douloureuse pour
essayer de soulager rapidement la douleur. Actuellement il est admis que plusieurs
interneurones sont impliqués dans cette régulation (13). Ce modéle inhibiteur est un des
mécanismes impliqués lors de I'utilisation de la TENS.

Fibres Ao/

Vers le cerveau

Interneurone .
inhibiteur
@ Neurone nociceptif non

@ spécifique des couches
L] profondes de la corne
@ dorsale
‘ Fibres C

Figure 5 : théorie du gate control

La stimulation rapide des neurones secondaires de la moelle épiniére par les fibres A B active un
interneurone inhibiteur des fibres nociceptives. Cette inhibition peut étre utilisée pour limiter des
douleurs périphériques.

1.4.2 Modulation centrale

Les contrbles supra spinaux sont dits descendants et agissent sur la corne dorsale de la moelle
épiniere. lls émanent de tous les centres cérébraux stimulés en cas de transmission d’un signal
douloureux (thalamus, cortex moteur, cortex sensitif, insula et cortex cingulaire antérieur). Ces
mécanismes sont probablement modulés par I'éducation et la culture. lls ne sont pas encore
totalement élucidés, mais leur dysfonction joue probablement un réle prépondérant dans la
persistance de douleurs chroniques.
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2. Le syndrome douloureux complexe régional :
physiopathologie

Le syndrome douloureux régional complexe (SDRC) correspond a un tableau clinique
douloureux qui a les caractéristiques suivantes : une douleur régionale continue, spontanée
ou provoquée, qui parait disproportionnée en intensité ou en durée par rapport a I'évolution
attendue de I'événement déclenchant. Cette douleur régionale ne correspond pas a un
territoire nerveux périphérique. Cette douleur régionale est associée a des signes cliniques
moteurs, sensitifs, sudomoteurs, vasomoteurs, trophiques qui peuvent étre inconstants et
variables dans le temps?.

A ce jour, la physiopathologie du SDRC n’est pas totalement comprise. De nombreuses
hypothéses sont émises, notamment par I'étude de modéles animaux (14). Les modéles
animaux utilisés sont :

- La lésion des terminaisons nerveuses périphériques, qui permet d’étudier certains
symptdémes tels que la douleur spontanée, I'hyperalgésie et I'cedéme.

- Une ischémie locale par défaut d’oxygénation, par comparaison avec des patients
atteints de SDRC 1 chez qui on a retrouvé des signes d’ischémie localisée.

- Un modéle d’immobilisation aprés traumatisme (le plus fréquemment utilisé) qui
reproduit au maximum le mécanisme d’action le plus souvent trouvé chez 'lHomme.

- Un modele d'immobilisation sans traumatisme.

Aucune hypothése testée jusqu’a ce jour ne rend parfaitement compte des symptomes
présents en population humaine mais actuellement, trois hypotheses complémentaires
prévalent. La premiére est que le SDRC de type 1 apparaisse suite une inflammation des
neurones en périphérie. Il a été montré une majoration des protéines inflammatoires
localement chez les rats immobilisés aprés fracture, entrainant une vasodilatation et de
I'cedéme. Une deuxiéme hypothése implique une stimulation inappropriée du systéme nerveux
autonome. Il y aurait enfin une re modulation du systéme nerveux central (15).

Une susceptibilité génétique familiale ou individuelle est aussi possible devant I'existence de
formes familiales ou récidivantes, sans qu’un pattern de transmission ne ressorte pour le
moment (16). Quelques études d’analyse génomique ont été réalisées chez des patients
atteint de SDRC 1 ou 2 (17,18). Il apparait maintenant que le SDRC est dorigine
multifactorielle avec des atteintes périphériques et centrales (19).

! Définition International Association for Study of Pain — IASP, 1999



2.1. Inflammation des terminaisons nerveuses

Comme il a été expligué dans le paragraphe 1.3.1, la stimulation douloureuse périphérique est
majorée par la sécrétion de molécules pro inflammatoires, dont la substance P (20), les
cytokines pro-inflammatoires et les CGRP (calcitonine gene related peptide). Ces 2 molécules
montrent dans des modeéles animaux une sensibilisation accrue a la douleur en post fracture
par hyperactivation de récepteurs nociceptifs et par extension locale de la zone de perception
douloureuse. La substance P est aussi en cause dans l'ostéoporose par activation des
ostéoclastes, qu’on peut retrouver sur des radios de SDRC (19). Une des cytokines pro-
inflammatoires en cause dans le SDRC est le TNF-a. Le TNF- a est significativement plus
élevé chez les patients atteints de SDRC avec hyperalgésie que ceux sans hyperalgésie
cutanée (21). La substance P et le CGRP sont aussi impliqués dans une vasodilatation et une
extravasation de protéines aboutissant a un cedéeme (22).

Chez 'Homme, il a été montré que méme un traumatisme mineur suffit a créer une libération
importante de cytokines dans les tissus lésés (23,24). A la phase aiglie du SDRC, il existe une
majoration de la sécrétion de molécules inflammatoires lors des mesures sanguines, mais qui
se normalise rapidement. L’élévation des molécules pro inflammatoire ne serait pas corrélée
a la durée des symptbmes mais a I'extension de la zone hyperalgique (21). Cette sécrétion
inflammatoire serait a I'origine de 'cedéme, de I'hyperalgésie cutanée et de la déminéralisation
osseuse parfois observée.

Associé a cette inflammation, il est observé une diminution de la densité neuronale sur des
biopsies de peau périphérique et principalement des fibres A & et C, mais aussi une innervation
anormale des follicules pileux et des glandes sudoripares (25,26).

2.2. Implication du systéme nerveux autonome

Le systéme nerveux autonome (SNA) assure l'innervation du cceur, des viscéres et de
certaines parties de la peau®. Au niveau de la peau, il joue un role essentiel pour le maintien
de 'homéostasie (thermorégulation, régulation vasomotrice, trophicité de la peau et des
phanéres). Le patient atteint de SDRC présente souvent une différence de température entre
le membre sain et celui atteint, et des troubles vasomoteurs et troubles des phanéres. |l semble
donc probable que le SDRC soit en partie di a une dysfonction de ce SNA.

Le SNA est divisé en systéme sympathique et systeme parasympathique.

Les études les plus récentes montrent que la dysfonction du systéeme sympathique surviendrait
au déclenchement de la maladie et se normaliserait par la suite, méme si les symptomes
persistent (27). Sur des modéles murins, les fibres sympathiques libérent de la noradrénaline
qui stimule la production d’interleukine 6, a I'origine des symptémes.

Il apparait que le taux de noradrénaline serait réparti en pattern lors de SDRC. La
noradrénaline est moins présente dans le membre affecté, par le biais d’'une majoration locale
des récepteurs inhibiteurs de la noradrénaline chez des patients atteints de SDRC avec pour

2 College des enseignants de neurologie, systéeme nerveux autonome
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témoin le membre controlatéral (28). Ce mécanisme serait a l'origine de la perturbation du
SNA et des changements trophiques retrouvés dans le SDRC.

Ce mécanisme semble insuffisant pour expliquer la symptomatologie in vivo, car des blocs
nerveux sympathigues ne permettent pas la levée des symptomes.

2.3. Auto-immunité

L’hypothése d'un réle de l'auto-immunité est sous tendu par [l'efficacité de perfusions
d'Immunoglobulines intraveineuses utilisées pour d’autres motifs grace auxquelles les
symptdomes de SDRC régressent (29). Cette découverte est aussi confirmée par les tests
murins : des souris modéles d'immobilisation présentaient des symptémes moindres de SDRC
lorsque traités par du rituximab, traitement immunosuppresseur (30), mais a ce jour, aucun
auto-anticorps n’a été identifi€ comme spécifique des SDRC. Certains auto-anticorps suspects
ciblant le systéeme nerveux autonome (et plus spécifiguement les récepteurs béta
adrénergiques et muscariniques) ont été retrouvé en proportion élevée chez des patients
atteints avec SDRC (31) mais ne sont pas spécifigues du SDRC (32). Il est donc envisageable
gue les anticorps seuls ne suffisent pas a expliquer I'apparition des symptédmes du SDRC mais
y participent activement.
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Fig. 1. (A) Binding of a CRPS serum (filled graph) and a control serum (line graph) to sympathetic neurons. (B) Binding to sympathetic neurons (expressed as percent
difference to the mean binding of the controls) after pre-incubation of the sera with HEK 293 cells to remove unspecific binding. Cut-off, marked as horizontal line, was
determined as mean of the controls +2.5x std dev. CRPS patients have more and higher binding to sympathetic neurons than controls, neuropathy patients (NPs) or patients
with peripheral nerve lesions (NLs).

Figure 6 : taux d'anticorps antisystéme nerveux autonome chez des patients sains VS patients avec
SDRC

L’étude de la fixation d’auto-anticorps sur des neurones sympathiques montre que30-40% des patients
atteint de SDRC ont des anticorps antisystéeme nerveux autonome.

2.4. Modifications au niveau du systeme nerveux central

La douleur est un signal d’alarme qui conduit a une réponse motrice comportementale
adaptée. Il existe des connexions entre systéme moteur et nociceptif. La présence de signes
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moteurs (reflexes ostéotendineux vifs, myoclonie) et la persistance des douleurs pendant
plusieurs mois semble étre liée a une réorganisation corticale des aires sensitives et motrices.

La persistance de douleur chronique pourrait étre due a une mal adaptation du cortex moteur
(33). En neuroimagerie des patients avec SDRC, un remodelage des aires somatotopiques
(homonculus de Penfield) semble retrouvé dans plusieurs études (34,35), réversible lors de la
guérison (36,37). La zone d’activation du cortex cérébral d’'un membre atteint de SDRC est
plus réduite en surface lorsque deux stimulus nociceptifs distincts sont appliqués. Il apparait
alors une moins bonne discrimination spatiale de la douleur (37). A cause du remodelage, le
membre atteint parait au patient plus important et ce remodelage est aussi retrouvé dans les
douleurs de membre fantdbme (19). La réversibilité du remodelage a été démontrée par une
étude de neuroimagerie chez l'enfant: certaines régions modifiées lors du SDRC
disparaissent lorsque la douleur disparait, ce qui confirme le lien entre le remodelage et la
douleur du SDRC. Toutefois certaines régions restent altérées, ce qui pourrait expliquer la
susceptibilité de certains a des récidives (38,39). Il a aussi été montré chez des patients
atteints de douleur lombaire ou de douleur de la coiffe des rotateurs chronique qu’il existe une
inhibition de I'excitabilité corticospinale des muscles proches de la zone douloureuse (40).

Nous ne savons pas encore a quel stade du syndrome survient ce remodelage, mais il
semblerait que ce soit la chronicité de la douleur et non l'intensité qui interviennent dans ces
remodelages cérébraux (41). D’autres remodelages sont évoqués mais les études manquent
de puissance pour démontrer ces modifications.

Au niveau médullaire, I'hyper inflammation décrite ci-dessus serait a 'origine de modifications
des terminaisons nerveuses périphériques et d’'une sensibilisation centrale dans la moelle
épiniére (42). Dans le modéle animal de fracture immobilisée, I'injection intrathécale de
récepteurs antagonistes de protéines inflammatoires a montré une diminution de la sensibilité
accrue a la douleur (43). Le seuil de ressenti de la douleur serait abaissé par I'inflammation
intrameédullaire, ce qui expliquerait I'hyperalgésie du SDRC
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Figure 7 : illustrations des symptdémes du SDRC et physiopathologie globale (22)

lllustration des différents symptémes retrouvés dans le SDRC et leur explication (démontrée ou
théorique) physiopathologique. Bien que tous ces mécanismes physiopathologiques aient été retrouvés
chez des patients atteints de SDRC, ils peuvent survenir de maniéres indépendantes les uns des autres,
ce qui pourrait expliquer I'hétérogénéité des tableaux cliniques retrouvés

Il =interleukine ; TNF = tumor necrosis factor ; NGF = nerve growth factor ; CGRP = calcitonin gene
related peptide ; SP = substance P ; NO = nitric oxide ; ET = endothelin.
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3. Matériel et méthode

Nous avons analysé une série de cas, rétrospective, multicentrique (CHU Dupuytren / hopital
mere et enfant - Limoges, CHU Trousseau — APHP, Paris, CHU Robert Debré — APHP, Paris).

Les dossiers médicaux des patients vus en consultation en centre douleur entre 2009 et 2019
ont été analysés.

Pour étre inclus dans I'étude, il fallait avoir moins de dix-huit ans au moment de la premiere
consultation en Structure Douleur Chronique (SDC). Le diagnostic de SDRC de type 1 était
posé par un médecin de la douleur. Les dossiers sélectionnés comprenaient 'un des mots-
clés suivants : SDRC, algo, algodystrophie, algoneurodystrophie, syndrome douloureux
régional complexe, douleur musculosquelettique localisée

Les dossiers non retrouvés, et les patients qui ont refusé de participer a I'étude étaient exclus.

Pour I'hopital de la mére et de I'enfant de Limoges, les patients ayant un diagnostic de SDRC1
étaient recensés dans un fichier a part. Pour I'hépital Trousseau, la liste des patients était
établie sur la base des codages réalisés par les médecins. Pour I'hépital Robert Debré, il
n’existait pas de fichier de codage, la liste des patients était donc établie grace a la mémoire
des médecins de I'époque et grace a une étude antérieure. L’investigateur principal avait retiré
les dossiers médicaux a partir des services et des archives des ho6pitaux. Les données
médicales avaient été recueillies sur un tableau standardisé sécurisé et anonymisé (Annexe
2).

Le critere d’évaluation principal était la description des caractéristiques des patients
consultants en SDC :

- Caractéristiques démographiques : dge au diagnostic, sexe,

- Caractéristiques cliniques : localisation, I'existence ou non de facteurs déclenchants,
la présence ou non d’'immobilisation, antécédents personnels et familiaux (douleur,
tumeur, trouble psychiatrique), la date de début des symptémes et la date de 1°®
consultation, les différents symptdmes et signes cliniques présents les traitements
proposés, les examens complémentaires réalisés, ainsi que leur utilité dans le
diagnostic positif, la durée totale des symptémes et I'évolution.

Un des objectifs secondaires était de comparer les caractéristiques cliniques entre les patients
qui présentent des signes locaux lors de la 1° consultation (criteres de Budapest positifs) et
ceux qui n’en présentent pas (critéres de Budapest incomplets).

Un autre objectif secondaire était de déterminer si un évenement de vie marquant (tout
évenement notable dans le dossier était relevé) avait eu lieu dans I'année précédente et de
décrire les facteurs psychosociaux (absentéisme scolaire, séparation des parents) présents
dans les dossiers. On recherchait aussi si un terrain anxieux était décrit par I'enfant ou ressenti
par le médecin (décrit par les termes suivants dans les comptes rendus d’hospitalisation :
« angoisseé, stresseé, anxieux, stress, intériorise beaucoup, cogiteur, trés exigeant, phobique,
tendu »).
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Les adresses mails ont été recueillies sur un fichier séparé temporaire, ou a défaut la derniére
adresse enregistrée dans les données socio démographiques des dossiers, afin de demander
la non-opposition a I'étude réalisée.

En accord avec le comité éthique local (numéro d’enregistrement 337-2019-103), tous les
patients ou détenteurs de l'autorité parentale ont été informés de cette étude par courrier ou
E-mail, avec la possibilité de refuser I'inclusion dans I'étude.

Les variables quantitatives sont décrites selon les médianes, intervalles interquartiles,
minimales et maximales. La moyenne était utilisée lorsque la distribution des données suivait
une loi normale

Les variables qualitatives sont décrites par les effectifs, pourcentages et intervalle de
confiance a 95%, selon la méthode exacte ou selon un test de x2.

Les calculs ont été réalisés a I'aide du logiciel EXCEL® et sur le site BiostaTGV.
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4. Résultats

4.1. Analyse générale

195 dossiers avaient été analysés. Aucun patient ou détenteur de I'autorité parentale n’avait
renseigné d’opposition a I'étude. Parmi eux étaient retrouvés 84.1% de filles (n=164/195).
L’age moyen au diagnostic était de 11.1 ans (6 ans — 17.2 ans), sans différence entre les
garcons et les filles. Le délai médian de consultation en SDC était de 5.6 mois.

Le SDRC concernait surtout le pied (« cheville, pied, orteil, talon ») dans 82% des cas
(n=159/194) des cas (fig. 8) et touchait un segment de membre isolé dans 72.7 % des cas
(n=141/194) des cas.

localisation des douleurs

2%

1%

= talon = cheville
= pied ® genou
19% = orteil = membre inférieur
® hanche m épaule
® poignet m coude

Figure 8 - localisation des douleurs rapportées

Pourcentage des localisations douloureuses rapportées dans les dossiers de SDRC 1
analysés.

Il était retrouvé un traumatisme déclencheur du SDRC dans 85,0% (n=142/191) des cas. Il
s’agissait d’'une entorse dans 73,6% des cas (n=91/140), d’une fracture dans 11,4% des cas
(n=16/140), d’une opération chirurgicale dans 2.1% des cas(n=3/140), d’'une chute dans 5 ,7%
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des cas (n=8/140), et d’'une cause retrouvée mais non précisée dans 7,1% des cas (n=10/140).
Aucun facteur déclenchant n’a été retrouvé dans 15% des cas (n=49/191). Une immobilisation
avait été réalisée dans 77.1% des cas (n=108/140). Les 3 cas d’opération n’étaient pas
précisés. Certaines des immobilisations avaient été prolongées ou refaites du fait de la
persistance des douleurs, mais la majorité des immobilisations avaient été faites a visée
antalgique.

On retrouvait parmi les antécédents personnels (fig. 10) notables un terrain anxieux décrit par
I'enfant lui-méme ou ses parents dans 11,4% des dossiers (n=21/184), décrit selon le médecin
dans 10,3% des dossiers (n=19/184) et le terrain anxieux existait sans précision
complémentaire dans 26,0% des dossiers (n=48/184). Des troubles du sommeil étaient
renseignés dans 48,4% des cas (n=89/184).

Un évenement traumatisant dans les 12 mois précédents était retrouvé dans 86,3% des
dossiers (n=107/124). Parmi ces événements, on retrouvait pour 25,2% des patients
(n=27/107) une séparation parentale récente ou ancienne, pour 17,8% patients (n=19/107)
un/des déceés de proches, pour 10,2% enfants (n=11/107) une notion de conflits intra familiaux
ou avec des amis et pour 12,1% enfants (n=13/107) un harcélement récent ou ancien. Dans
les autres événements notés comme possiblement traumatisants, on retrouvait un accident de
la voie publique, une découverte de cancer intra familial (ou rechute), le viol d’un proche, la
mort d’un animal de compagnie, la présence de difficultés financiéres familiales, un voyage ou
éloignement temporaire d’'un parent, un changement d’établissement scolaire, un changement
de routine (arrét de 'accompagnement par un parent a I'école), et l'arrivée d’'un nouveau
membre dans la famille (beau parent, fratrie).

antécédents médicaux personnels
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Figure 9 - antécédents personnels

SSPT : Syndrome de Stress Post Traumatique

Autres antécédents retrouvés : neurofibromatose, aménorrhée, syndrome de Parsonage
Turner, péricardite, angiomatose, Sinding Larssen, Tuberculose, précocité, colopathie
fonctionnelle.
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143 antécédents familiaux de douleur étaient recensés dans les dossiers. On retrouvait un
antécédent de SDRC familial dans 8,4% des cas (n=12), une maladie rhumatismale
(Sarcoidose, Spondylarthrite ankylosante, lupus, polyarthrite rhumatoide, maladie de Behget,
psoriasis, sclérodermie) dans 9,1% des cas (n=13), une maladie neurologique (SEP,
Schwannome) dans 2,1% des cas (n=3), une fibromyalgie dans 2,8% des cas (n=4), des
douleurs articulaires dans 9,1% cas (n=13), des dorsalgies dans 13,3% des cas (n=19), des
céphalées dans 6,9% des cas (n=10), une endométriose dans 1,4% des cas (n=2), des
douleurs osseuses (ostéochondrite, fractures multiples) dans 5,6% des cas (n=8). Dans 31,5%
(n=45) des cas, des ATCD de douleurs chroniques dans la famille était noté sans qu’un
diagnostic soit précisé.

Les symptdmes et signes cliniques retrouvés dans les dossiers sont détaillés dans le tableau
1. Les pourcentages étaient calculés sur le nombre de dossiers ou l'information est présente.
L’absence d’information clairement notée dans le dossier n’était pas analysée dans ce
décompte. L’absence de signe positif n’était pas notée dans la majorité des dossiers.

82.0%(n=160/195) des dossiers analysés répondaient aux critéres de Budapest modifiés.

Tableau 1 - Criteres de Budapest modifiés retrouvés dans les dossiers

Symptéme a | Douleur | Trouble | Trouble Trouble Trouble
'anamnése sensitif | vasomoteur | sudomoteur/cedéme | moteur/trophique
Présence du | 191/191 | 104/139 | 116/155 97/150 71/95

signe

renseignée

dans le

dossier du

patient (n)

Pourcentage | 100 74.8 74.8 64.7 74.5

(%)

Signes Douleur | Trouble | Trouble Trouble Trouble

cliniques sensitif | vasomoteur | sudomoteur/cedéme | moteur/trophique
Présence 182/190 | 138/177 | 116/169 56/131 71/95
Pourcentage | 95.2 78.0 68.5 42.7 74.5

(%)

La présence des symptébmes a l'anamnese était notée selon le type de symptémes.
Les troubles sensitifs comprenaient hyperalgésie et allodynie. Les troubles vasomoteurs
étaient soit des troubles de la coloration du membre, soit des troubles de température. Les
troubles sudomoteurs pouvaient étre un excés de sueur ou un cedeme intermittent. Les
troubles trophiques et moteurs étaient possiblement une faiblesse motrice une dystonie ou
des tremblements, des troubles des phanéres (poils, ongles) et de la peau.

Ces mémes signes étaient aussi recherchés a l'examen clinique.
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Le nombre total dans chaque case correspondait au nombre de dossiers dans lequel le
symptome était décrit comme présent ou absent.

A I'examen clinique, il y avait une variation de couleur sans variation de température dans
7,8% des cas (n=9/116). Il y avait une variation de température sans variation de couleur dans
25,0% des cas (29/116). Un absentéisme scolaire avait été retrouvé dans 55,8% des cas
(n=32/58).

Des examens d’imageries (IRM ou scintigraphie) avaient été réalisés dans 89.9% des cas
(n=133/150). Ces imageries n’évoquaient le diagnostic possible de SDRC que dans une faible
partie des dossiers analysés (fig. 11). D’autres examens ont pu étre réalisés lors de la
démarche diagnostique et étaient renseignés dans 72,4% des cas (n=126/174) : des radios
(n=106/174), des échographies (n=21/174) ou des échographies doppler (n=7/174), une
arthroscopie, des scanners de membre (n=13/174) ou des arthroscanners (n=2/174), des
électromyogrammes et/ou potentiels évoqués somesthésiques dits PES (n=6/174), et des
bilans sanguins (n=23/174).
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Figure 10 - IRM et scintigraphies réalisées avant le diagnostic de SDRC

Le nombre de patients ayant eu des IRM ou scintigraphies était recensé. Parmi celles-ci, il
était recherché dans les comptes-rendus d’imagerie ou a défaut dans les comptes-rendus de
consultation si le diagnostic de SDRC était évoqué sur I'imagerie par le radiologue (en faveur
de SDRC1) ou si I'imagerie était décrite anormale (sans que les termes décrivant le SDRC ne
soient écrits).

Les traitements proposés au cours des SDRC avaient été médicamenteux pour 96,3% des
patients (n=181/188) (fig. 12) et non médicamenteux pour 97,8% des patients (n=171/175).

Les traitements médicamenteux proposes étaient selon plusieurs types d’antalgiques :
- traitement antalgique nociceptif :

- palier 1 : paracétamol chez 81,8% des patients (n=148/181), AINS chez 43,6% des patients
(n=79/181),

- palier 2 : Tramadol chez 67,4% patients (n=122/181) Codéine chez 8,8% des patients (n=16),
- palier 3 (morphine et autres morphiniques) chez 25,4% des patients (n=46),
- traitement de douleur neuropathique :

- patchs de Lidocaine chez 33,7% des patients (n=63)

- Amitriptyline chez 27,6% des patients (n=50)

- Gabapentine chez 8,2% des patients (n=15)

- Prégabaline chez 4,4% des patients (n=8)
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- traitement anxiolytique et ou antidépresseur (probablement utilisé en seconde intention dans
le traitement des douleurs neuropathiques) :

- Anafranil chez n=8/181 patients (4,4%)
- Hydroxyzine chez n=4/181 patients (2,2%)
- Venlafaxine chez n=3/181 patients (1,7%)

L’Anafranil et la Venlafaxine semblaient étre prescrits en cas d’échec de I'Amitriptyline, avec
la méme indication

Certains médicaments pouvaient étre instaurés en thérapie associée chez un patient isolé
(Clonazépam, Néfopam, Alprazolam, Diazépam, Calsyn, Avlocardyl, Buspirone, Théralene).

nombre de patients

TRAITEMENT ANTIEPILEPTIQUE

TRAITEMENT ANTI DEPRESSEUR /
ANXIOLYTIQUE

TRAITEMENT DE DOULEUR
NEUROPATHIQUE

PALIER 3

PALIER 2

PALIER 1

0 50 100 150 200 250

Figure 11 : différents traitements médicamenteux proposés

Les médicaments de palier 1 correspondaient au Paracétamol, les AINS, et le Néfopam.
Les médicaments de palier 2 correspondaient au Tramadol et & la codéine.
Les médicaments de palier 3 correspondaient a la morphine et autres morphiniques.

Les traitements de douleur neuropathique comprenaient les patchs de Lidocaine,
’Amitriptyline (utilisé en SDC comme antalgique neuropathique et non comme anti
dépresseur), la Gabapentine, la Prégabaline, I'’Anafranil et la Venlafaxine

Les traitements anxiolytiques comprenaient /'Hydroxyzine, I'Alprazolam, le Clonazépam et le
Diazépam.

Parmi les traitements non médicamenteux étaient proposeés de la physiothérapie, une prise en
charge psychologique, d’autres traitements a visée antalgique, ou des traitements
orthopédiques adaptés a la pathologie sous-jacente :
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- Physiothérapie : auto-rééducation et/ou thérapie miroir pour n= 95/171 patients
(55,5%), kinésithérapie pour n=68/171 patients (39,8%), balnéothérapie pour n=
30/171 patient (17,5%), bains écossais pour n=17/171 (10,0%), thérapie manuelle
(ostéopathie et/ou chiropracteur) pour n=9/171 patients (5.3%), et

- Prise en charge psychocorporelle: psychomotricité pour n=5/171 (2,9%);
psychothérapie pour n=66/171 (38,6%), consultation en pédopsychiatrie pour 28/171
patients (16.4%), apprentissage de la relaxation et/ou sophrologie pour n= 28/171
patients (16.4%), hypnose (hypnoanalgésie ou hypnothérapie) pour n=64/171 patients
(37,4%)

- Traitements non médicamenteux a visée antalgique : TENS chez n= 29/171 patients
(17,0%), acupuncture chez 1 patient (0,6%),

- Traitement invasif : bloc poplité chez 2 patients (1,2%), et garrotage chez 1 patient
(0,6%)

- Traitements orthopédiques : port de talonnettes et/ou semelles orthopédiques chez
n=7/171 (4,1%), le port d’attelles et/ou orthéses chez n=3/171 (1.8%)

Un délai moyen de rémission apres le 1¢" symptéme est d’environ 13,1 mois (2 mois — 60 mois)
avec un délai médian a 14 mois. Le suivi du patient n’était pas renseigné ou le patient était
perdu de vue dans 80/195 dossiers. On note 29 rechutes confirmées mais la localisation de
la rechute pouvait varier de la localisation initiale. 40 enfants ont nécessité une hospitalisation
pour prise en charge de la douleur (elle a été proposée mais refusée dans 5 cas). Il y avait 67
patients perdus de vue avant la rémission.

4.2. Analyse en sous-groupe

Parmi les dossiers examinés,17,9% (n=35/195), avaient été catégorisés comme SDRC de
type 1 probable, c’est-a-dire qu’ils présentaient une symptomatologie évocatrice, sans
diagnostic différentiel mais sans la présence de signes cliniques suffisants pour établir le
diagnostic selon les critéres de Budapest.

La moyenne d’age de ce groupe était de 10,8ans, on retrouvait 88,6% de filles (n=31/35). Les
données socio démographiques de ce sous-groupe ont été comparées au sous-groupe SDRC
positif. Un événement déclencheur est plus fréguemment retrouvé dans le groupe SDRC
probable (tableau 2).
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Tableau 2 : comparaison des données socio démographiques des patients avec SDRC probable et

certain

Critéres de Budapest Critéres de P
négatifs Budapest positifs (IC 95%)
(35/195) (160/195)
Age (années)
Moyenne 10.8 (7.0-17.0 ans) 11.1 (6.0-17.2 ans)
Médiane 10.0 11.0
Sexe
Homme 4 (11.4%) 27 (16.9%) 0.38
Femme 31 (88.6%) 133 (83.1%)
Localisation 26 (74.3%) 115 (71.2%) 0.77

Mon articulaire

Pluri articulaire

9 (25.7%)

45 (28.8%)

Existence d’un évenement
déclencheur
Entorse
Fracture
Opération
Chute
Autre

30 (85.7%)

23 (65.7%)
5 (14.3%)
0

0

7 (20.0%)

112 (70%)

80 (50.0%)
11 (6.9%)
3 (1.9%)

4 (2.5%)
17 (10.6%)

0.03 (0.017 ; 0.30)

0,10 (-0.03 ; 0.33)
0.37 (-0.08 ; 0.22)
0.08 (-0.06 ; 0.004)
0.04 (-0.07 ; -0.08)
0.35 (-0.09 ; 0.25)

Terrain anxieux

17 (48.6%)

71 (44.4%)

0.84 (-0.19 ; 0.23)

Absentéisme scolaire

5 (14.3)

27 (16.9)

0.14 (-0.53 ; 0.08)

Afin de répondre aux criteres de Budapest pour le diagnostic de SDRC, il faut présenter au
moins 3 symptdmes parmi les catégories trouble vasomoteur, sudomoteurs, trouble sensitifs,
trophiques et moteurs et 2 signes cliniques a I'examen. Certains dossiers avaient été
diagnostiqués SDRC sans la présence suffisante de criteres (SDRC probable), et comparés

aux dossiers répondant aux criteres de Budapest.

La premiére consultation en SDC survenait en moyenne 8.7 mois aprés les premiers
symptomes dans le groupe avec critéres négatifs, contre 9.4 mois dans le groupe SDRC

positif.




L’'usage médicamenteux variait avec un usage de palier 2 de 54.3% (n=19/35) dans le
groupe SDRC probable et 64.4% (n=103/160) dans le groupe SDRC certain.

Les imageries réalisées dans le groupe avec criteres négatifs étaient 65.7% (n=23/35)
d’'IRM, 45.7% (n=16/35) de scintigraphie. Dans le groupe SDRC positif, il y avait 37.9%
(n=59/160) d'IRM et 44.4% (n=71/160) scintigraphies. Il y avait eu statistiquement plus d'IRM
dans le groupe cas probable (p=0.002 ; IC (0.108 ;0.469)), mais pas de différence de
scintigraphies (p=0.89 ; (IC -0.17 ;0.20). 97.1% des patients (n=34/35) avaient eu une
imagerie de type IRM, scintigraphie ou TDM, alors que seulement 77.9% (n=102/131) en
avaient eu dans le groupe certain (p<0.01 ; IC95 (0.11 ;0.29)).

Le délai de rémission médian du groupe SDRC probable était de 18 mois (3-54 mois) avec
11/35 perdus de vue, contre 11 mois (2 — 60 mois) avec 64 perdus de vue et 4 non remises
dans le groupe SDRC certain. Il y avait eu 3 récidives dans le groupe SDRC probable et 29
dans le groupe certain.
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5. Discussion

Notre étude avait analysé les caractéristiques pédiatriques du SDRC de type 1, et les résultats
concordaient avec les études antérieures, voire confirme les hypothéses avancées jusqu’a
présent (44-46). Comme dans |'étude de Bayle-Inguinez (44), les caractéristiques
pédiatriques du SDRC de type 1 divergeaient de la forme adulte, avec une trés nette
prédominance du membre inférieur atteint, une prédominance de filles supérieure a celle chez
'adulte, une meilleure récupération. Un traumatisme physique était retrouve plus frequemment
dans notre étude (85% contre 49%), de méme qu’un événement ayant induit un stress
psychologique (86% contre 51%). Notre étude confirme qu’un traumatisme physique minime
associé a un stress psychologique récent doit étre systématiguement recherché dans la prise
en charge d’'un SDRC de type 1.

Les antécédents familiaux de SDRC (8.4%) ou de douleur chroniques apparaissaient non
négligeables dans notre étude, ce qui est confirmé par I'étude de De Rooij (47). Il nous semble
important au vu de cette étude de chercher ces antécédents familiaux et d’adresser au SDC
associé en cas de douleur chronique familiale.

La présence d’un terrain anxieux et d’'un trouble du sommeil avait déja été recherchée dans
les précédentes études sans jamais avoir été mis en évidence. Dans notre étude nous avions
noté 47.8% de terrain anxieux et 48,4% de troubles du sommeil rapportés. Méme s’il ne
s’agissait pas de la maijorité, ce terrain doit étre systématiquement recherché lors d'un
diagnostic de SDRC, notamment car il permet un adressage vers un psychologue plus
facilement.

Concernant la présence des criteres de Budapest modifiés, nous ne retrouvions qu’un
pourcentage modéré de patients présentant les signes cliniques ou symptdmes. Nous
retrouvions moins de trouble sensitif dans notre étude (74% contre 95%) (44), ce qui peut étre
expliqué par l'inclusion dans notre étude des SDRC probables. La présence d’un cedéme ou
d’un trouble sudomoteur n’était retrouvé que dans 42% des dossiers a I'examen clinique,
méme s’il était plus présent a 'anamneése. |l était plus fréiquemment retrouvé une variation de
température locale sans variation de couleur a 'examen clinique que l'inverse. La présence
de nombreuses données manguantes était un biais évident de notre étude rétrospective, mais
on peut supposer que I'absence de signes cliniques ou symptdomes notées dans les dossiers
était le plus souvent di a 'absence du signe lors de 'examen, ce qui renforce notre idée qu’en
pédiatrie, les critéres de Budapest sont insuffisants pour évaluer et diagnostiquer un SDRC de
type 1 chez I'enfant. Ces critéres n’ont jamais été évalué en pédiatrie. lls manquent peut-étre
de sensibilité pour dépister les SDRC.

35 des patients analysés ne répondaient pas aux criteres de Budapest de SDRC confirmé.
Nous n’avions retrouvé que deux différences significatives avec les patients répondant aux
criteres diagnostiques, a savoir la présence d’'un événement traumatisant physique dans le
groupe probable et un plus grand recours a I'imagerie. Ces résultats pouvaient facilement étre
expliqués par le fait que devant un traumatisme déclencheur sans tous les critéres
diagnostiques, le diagnostic pouvait étre plus facilement évoqué mais une imagerie était
souvent réalisée pour éliminer les diagnostics différentiels. Une étude prospective pour évaluer
la pertinence de ces critéres en pédiatrie pourrait étre utile pour décrire au mieux cette
pathologie en population pédiatrique. Le diagnostic devrait étre évoqué selon nous si les
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symptbmes sont suffisamment évocateurs, sans que les signes cliniques soient
obligatoirement présents lors de I'examen clinique.

L’absentéisme scolaire n'avait pas été évalué dans les études précédentes a notre
connaissance. Il nous avait semblé important d’évaluer ce retentissement en pédiatrie. Le taux
apparaissait important dans notre étude mais deux biais de recueil (trés hombreuses données
manquantes et absence de recueil de la durée d’absentéisme) seraient a réévaluer dans les
études futures.

Un des résultats troublants était la persistance d’'un long délai médian avant la premiére
consultation et le début de prise en charge (6.3mois), résultat que I'on retrouvait déja dans les
études précédentes (46,48), mais qui confirme encore a ce jour la méconnaissance de cette
pathologie en pédiatrie et entraine ce retard. Or le retard a la prise en charge est responsable
d’'une moins bonne réponse globale. Le délai moyen de prise en charge variait selon les
centres mais cela pouvait facilement étre expliqué par le fait que les SDC parisiens étaient
souvent consultés en 3¢ voire 4¢ intention.

Les thérapeutiques proposées dans notre étude étaient similaires a celles utilisées dans les
études précédentes (45). La psychomotricité n’est habituellement pas recommandée dans la
prise en charge d’enfants douloureux chroniques mais elle était proposée ici pour certains
jeunes enfants ou adolescents peu réceptifs a I'approche psychologique, afin de pouvoir
reprendre conscience de leur corps dans sa globalité, en tant que premiére approche. Ce qui
ressortait de notre étude était le nombre important de patients ayant nécessité une
hospitalisation apres le diagnostic pour une prise en charge globale mais aussi le nombre non
négligeable de rechutes ou récidives (n=29) mais avec un nombre important de patients
perdus de vue. Ce nombre de perdus de vue important est un biais majeur concernant le suivi
mais peut étre facilement expliqué par le recrutement des patients en SDC, qui viennent
souvent pour un avis d’expert avant suite de prise en charge proche de leur domicile, et par la
rémission parfois spectaculaire du SDRC chez I'enfant. Nous avons noté que les récidives de
SDRC ne touchaient pas toujours la méme localisation que celle initiale.

Amaury SALAVERT | Thése d’exercice | Université de Limoges | 50

Licence CC BY-NC-ND 3.0



6. Conclusion

Le SDRC de type 1 est une pathologie existant aussi en pédiatrie avec des caractéristiques
spécifiques. Il touche essentiellement les filles préadolescentes a la cheville. Le diagnostic est
clinique et essentiellement basé sur 'histoire de la maladie. Les critéres de Budapest sont une
aide au diagnostic en pédiatrie mais manquent probablement de sensibilité. || semblerait qu’un
terrain anxieux et un événement de vie récent favorise la survenue de cette pathologie, surtout
en post-traumatisme, et il faut systématiquement traquer ces éléments psycho sociaux pour
une prise en charge globale selon le modeéle bio psycho social.

Une étude complémentaire sera réalisée dans le but d’obtenir une image globale de la
population francaise pédiatrique atteinte de SDRC.
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Annexe 1 : Criteres de Budapest modifiés pour la pratique clinique

Caractéristiques Ressenties Retrouvée a I'examen
par le patient | clinique

Douleur continue

Troubles sensitifs

Hyperalgésie/allodynie |

Troubles vasomoteurs

Asymétrie thermique

Asymétrie de couleur

Modification de couleur

Troubles sudomoteurs/oedéme

CEdéme

Sudation

Troubles moteurs/trophiques

Diminution de la mobilité

Troubles moteurs (faiblesse, tremblements,
dystonie)

Troubles trophiques (ongles, poils, peau)

Afin de répondre aux criteres de Budapest pour le diagnostic de SDRC, il faut
présenter au moins 3 symptémes parmi les catégories trouble vasomoteur,
sudomoteurs, trouble sensitifs, trophiques et moteurs et 2 signes cliniques a
I’examen.
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Annexe 2 : grille de recueil des données dans les dossiers

ALGODYSTROPHIE
Date de naissance )
Date de 1" Consultation :

Date de début :

Famille
- ATCD familiaux :

Sexe oM oF

Age au début des symptdmes :

- Douleurs : o algodystrophie o articulaire o dorsale O céphalées 0 osseuse O autre

- tumeur :

- Autres :
- Séparation familiale, divorce
- Evénement de vie difficile

Personnel
- ATCD douleur Ooui O non
- Troubles du sommeil O oui

Type de trouble :

Secondaire & la douleur : o oui
- Description d’enfant anxieux par les parents
- Enfant qui se caractérise comme anxieux
- Terrain anxieux décrit par le médecin

- autre ATCD :

- absentéisme scolaire O oul O non

Histoire de la maladie

- Traumatisme

- Type de traumatisme
O Contusion O Entorse

O oul

- Immobilisation

- imagerie réalisée :
Scintigraphie

IRM

Autre imagerie :

O oul
O oul

O non
O non

O oui

O oui lequel :

lequel :
O non
O non
O oui

O oul
O oul

O non
0O non
0O non

O non

o Tendinite o Fracture OAutre: ......oooevvii.l

O oul

O non

O non
0O non

résultat en faveur d’une algo o oui
résultat en faveur d’une algo o oui

0O non
0 non



Algodystrophie

- Membre O Supérieur 0O Inférieur
- Localisation O unique O multiple
- Articulation atteinte :
Caractéristiques ressenties par le patient Oui Non Ne sait pas

Douleur continue

Hyperalgésie/allodynie I N

Asymétrie thermique

Asymétrie de couleur
Modification de couleur
(Edeme
Sudation
Diminution de la mobilité

Troubles moteurs (faiblesse, tremblements,
dystonie)

Troubles trophiques (ongles, poils, peau)

Caractéristiques retrouvées a I’examen clinique Oui Non Ne sait pas

Hyperalgésie/allodynie I R

Asymétrie thermique
Asymétrie de couleur
Modification de couleur
(Edéme
Sudation
Diminution de la mobilité

Troubles moteurs (faiblesse, tremblements, dystonie)
Troubles trophiques (ongles, poils, peau)

Traitements

- Médicamenteux Ooul O non

- Palier 1 m lequel :

- AINS m lequel :

- Palier 2 m lequel :

- Palier 3 m lequel :

- Antiépileptiques O lequel :

- Antidépresseurs tricycliques O lequel :

- Versatis m

S AU S & e
- Hypnose Oooul O non
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- kiné Ooul Onon
- psychologue Ooul Onon
- autres traitements non médicamenteux :

- Traitements efficaces :

Durée totale de ’algodystrophie (jusqu’a rémission des douleurs ou retour a une vie normale):

Rechute :
Nécessité d’hospitalisation : 0 oui 0 non
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Annexe 3 : photos de pied et genou gauche avec SDRC 1
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Serment d’Hippocrate

En présence des maitres de cette école, de mes condisciples, je promets et je jure d’étre fidele
aux lois de I'honneur et de la probité dans I'exercice de la médecine.

Je dispenserai mes soins sans distinction de race, de religion, d’'idéologie ou de situation
sociale.

Admis a l'intérieur des maisons, mes yeux ne verront pas ce qui s’y passe, ma langue taira les
secrets qui me seront confiés et mon état ne servira pas a corrompre les meceurs ni a favoriser
les crimes.

Je serai reconnaissant envers mes maitres, et solidaire moralement de mes confréres.

Conscient de mes responsabilités envers les patients, je continuerai a perfectionner mon
savoir.

Si je remplis ce serment sans I'enfreindre, qu’il me soit donné de jouir de I'estime des hommes
et de mes condisciples, si je le viole et que je me parjure, puissé-je avoir un sort contraire.
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Le syndrome douloureux régional complexe : une réalité méconnue en pédiatrie

Le syndrome douloureux régional complexe (SDRC) est méconnu en pédiatrie et a des
caractéristiques propres différentes de celles vues chez I'adulte. Le diagnostic repose sur les
critéres de Budapest modifiés. Nous proposons d’évaluer le SDRC de type 1 sur une grande
série de cas pédiatriques multicentrique francaise.

Nous avons recueilli une série de cas rétrospective, multicentrique francaise pédiatrique. Ce
recueil a obtenu I'accord du comité éthique local.

Nous avons inclus les patients mineurs avec un diagnostic établi de SDRC vu en Structure
Douleur Chronique entre 2009 et 2019. L’évaluation des dossiers comprenait les
caractéristiques démographiques, les caractéristiques cliniques et paracliniques et I'évolution
de la maladie. Nous avons réalisé secondairement une comparaison entre les patients qui
répondaient aux critéres de Budapest et ceux qui ne répondaient pas a ces critéres mais pour
lesquels aucun n’autre diagnostic n’expliquait la symptomatologie.

195 dossiers vus en structure douleur ont été analysés. Il s’agissait majoritairement de filles
préadolescentes d’environ 11,1 ans avec une lésion au pied. Le SDRC survenait aprés un
traumatisme déclencheur dans 85% des cas. Le diagnostic était posé en moyenne a 7.8 mois,
ce qui pouvait retarder la prise en charge thérapeutique. Le traitement reposait sur une prise
en charge globale (dont 40 enfants en hospitalisation). Le délai moyen de rémission était de
13 mois. 28 enfants avaient présenté une rechute confirmée.

En conclusion, nous avons détaillé la présentation pédiatrique du SDRC en population
francaise. Cette pathologie est encore méconnue, ce qui entraine un retard au diagnostic,
mais semble de bon pronostic en pédiatrie.

Mots-clés : SDRC, algodystrophie, pédiatrie, diagnostic, thérapeutique, douleur chronique
Complex Regional Pain Syndrome: an underrated reality in pediatrics

Chronic Regional Pain Syndrome (CRPS) is an unknown disease in pediatrics and has its own
specificities. The diagnosis relies on Budapest criteria. We look to study CRPS type 1 in a
large cohort of pediatrics French multicentric cases.

We included all children diagnosed with CRPS within 2009 and 2019. We looked for
demographic, clinical, and laboratories features. The relevance of the Budapest criteria for the
diagnosis was evaluated.

195 cases were analyzed. They were mostly preadolescent girls, with an ankle pain, after a
trigger trauma in 85 % of the cases. The diagnosis was performed 7.8 months after first
symptoms on average. The support was global as recommended for chronic disease, and 40
children needed hospitalization. The average time of remission was 13 months, and 28 children
had a recurrence.

In conclusion, we presented a French pediatric population of CRPS. This disease is yet
underrated but the earliest the treatment, the quickest the remission is.

Keywords: CRPS, algodystrophy, pediatrics, diagnosis, treatments, chronic pain
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