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Introduction

La survenue d’un malaise inopiné chez un jeune nourrisson est source d’angoisse majeure
chez les parents et de perplexité chez le pédiatre. L’évocation d’une « mort subite
manquée » justifiait, il y a encore quelques années, une prise en charge hospitalière systé-
matique. Cependant, depuis la diffusion, à partir des années 1990, des nouvelles consignes
de couchage [1], on a assisté à une diminution très nette de la mortalité infantile globale,
et surtout de la mortalité par mort subite (MSN) : entre 1990 et 1999, la mortalité infantile
a chuté de 42 % et celle de la MSN de 75 %. Globalement le taux de MSN a diminué en
10 ans de 2/1 000 à moins de 0,5/1 000. Avec le recul, c’est sans doute la généralisation
de la position dorsale pour le sommeil (back to sleep) et l’évitement de toute couette
ou oreiller moelleux susceptible de contribuer à une enfouissement qui paraît avoir été
la mesure préventive la plus efficace [2]. Parallèlement, une définition plus stricte de la
MSN était exigée, impliquant une description exacte de la scène du décès, l’analyse des
circonstances de la mort et de l’histoire clinique ainsi qu’une confrontation anatomopatho-
logique. Seuls ne devraient être retenus comme MSN que les décès inattendus d’enfants
de moins de 1 an, survenus au-delà de la période néonatale et restés inexpliqués après
investigation approfondie comportant une autopsie complète. Il est évident que cette exi-
gence légitime [3] a contribué à faire sortir des statistiques bien des diagnostics de MSN
portés de façon approximative, vers d’autres causes de décès (état morbide mal défini,
arrêt cardiaque, arrêt cardiorespiratoire). Malgré tout, en France, le nombre de décès de

nourrissons considérés comme inexpliqués reste important (entre 200 et 300 décès par an)
et justifie la poursuite des efforts de prévention entrepris [4]. Dans ce contexte, une bonne
prise en charge des malaises du nourrisson devrait permettre d’améliorer encore la mor-
talité infantile globale, du fait du dépistage, à cette occasion, d’une mauvaise adhésion
aux conseils de prévention ou de la découverte d’une pathologie curable.

� Grâce au partenariat mis en place en 2010 entre le Journal de pédiatrie et de puériculture et l’EMC, les articles de cette rubrique
sont issus des traités EMC. Celui-ci porte la mention suivante : Lucet V. Malaises du nourisson. Pédiatrie,4-002-T-05, 2009.
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éfinition

e terme de « malaise » communément employé par les
arents est une notion finalement assez vague, regroupant
outes les modifications brutales de l’aspect ou du compor-
ement d’un nourrisson, jusque-là bien portant [5]. Il peut
’agir d’un accès de cyanose ou de pâleur, d’une modifica-
ion brutale du tonus (hyper- ou hypotonie), accompagnée
u non de mouvements anormaux, éventuellement convul-
ifs, d’une apnée ou d’une perte de contact (révulsion
culaire). Le caractère brutal, surprenant, de l’événement
nquiète à tel point l’entourage que l’on parlait encore
olontiers, il y a quelques années, de « mort subite man-
uée » (near miss) et maintenant, plus volontiers, de
alaise grave (apparent life threatening event ou ALTE des
nglo-Saxons). Pour autant, la gravité apparente de ces évé-
ements fréquents dans la vie des nourrissons demande à
tre évaluée et justifie pour le moins un interrogatoire minu-
ieux, un examen clinique complet, le plus précoce possible
e l’accident et un minimum d’examens complémentaires
6].

rise en charge

elon la gravité apparente ou réelle du malaise, trois
as de figure peuvent se présenter, et méritent d’être
raités.

Tantôt le malaise est manifestement grave [7], l’enfant
st pris immédiatement en charge par le service des secours
pompiers-Samu) puis par les urgences pédiatriques hospita-

ières (Fig. 1). On est alors en présence d’une urgence vitale
t le diagnostic est facilement porté : défaillance hémody-
amique liée à une cardiopathie ou un trouble du rythme,
hoc infectieux, pneumopathie sévère, urgence métabo-
ique ou neurologique. Quoi qu’il en soit, une prise en charge

igure 1. Arbre décisionnel. Prise en charge hospitalière du malaise d
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daptée, de type réanimation, doit être mise en place sans
ttendre.

Tantôt le malaise a été transitoire mais l’enfant a
té conduit aux urgences de l’hôpital ; une mise en
bservation s’impose le plus souvent, par sécurité. On
echerche alors des antécédents familiaux de malaises
vec perte de connaissance, de morts subites ou de mala-
ies héréditaires. Les antécédents personnels de l’enfant
ont retracés (grossesse, prématurité, troubles digestifs,
eflux gastro-œsophagien, régime, antécédents médicaux
u chirurgicaux, traitements en cours). On précise les cir-
onstances du malaise, l’horaire, le lieu, les conditions
e couchage, les signes cliniques présentés, leur durée,
es mesures prises au décours. L’examen clinique doit être
omplet et un minimum d’examens complémentaires pres-
rit (Tableau 1). L’enfant doit être mis sous surveillance
ar monitoring cardiaque ou cardiorespiratoire pendant 24 à
8 heures.

Enfin, il arrive que le malaise n’ait pas spécialement
nquiété l’entourage et que ce soit à l’occasion d’une
onsultation différée du médecin traitant que l’incident soit
elaté. Si l’examen clinique est, avec le recul, strictement
ormal, si le malaise a été bref, sans caractère de gra-
ité apparent et si l’interrogatoire retrouve une notion de
eflux gastro-œsophagien clinique, on est autorisé à mettre
n route un traitement antireflux d’épreuve accompagné de
esures diététiques éventuelles, sans examen complémen-

aire particulier. En cas de récidive, ou au moindre doute,
’hospitalisation s’impose.

rincipales étiologies
u nourisson.

alaises réflexes

vec le recul, il se confirme que la plupart des malaises
inexpliqués » pouvant survenir chez des nourrissons bien
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Tableau 1 Examens complémentaires.

Examen complémentaire systématique de
débrouillage

Pouls, tension artérielle, saturation, température
NFS, CRP
Glycémie
Bandelette urinaire ± ECBU
Urée et créatinémie, ionogramme (calcémie)

Hémoculture (si fièvre)
ALAT, ASAT (lyse hépatique)
CPK (lyse musculaire)
Gaz du sang ECG (QT, signe d’ischémie) Radiographie

pulmonaire
Complément de bilan, à discuter
pH-métrie
Fibroscopie et/ou manométrie œsophagienne
EEG
Holter, ROC
Échographie cardiaque
Autres investigations spécialisées
Recherche de toxiques (sang, urine)/squelette complet
Bilan métabolique sanguin/urinaire

chromatographie des acides aminés sanguin/urinaire
lactate, pyruvate

Scanner/IRM du tronc cérébral
Bilan psychologique
Enquête sociale, etc.

NFS : numération-formule sanguine ; CRP : C reactive protein ;
ECBU : examen cytobactériologique des urines ; ASAT : aspartate
aminotransférases ; ALAT : alanine aminotransférases ; CPK :
créatine phosphokinases ; ECG : électrocardiogramme ; EEG :
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Malaises du nourrisson

portants sont en rapport avec des mécanismes réflexes [8].
Il a été démontré, chez l’enfant et chez l’animal, que
la stimulation du larynx et (dans une moindre mesure)
de l’hypopharynx provoque une apnée et une bradycardie
réflexe, elle-même éventuellement responsable de mani-
festations cliniques (modification du tonus, gasp, voire
syncope). Ces mécanismes réflexes sont favorisés par
l’immaturité du système nerveux autonome (spécialement
chez le prématuré), des changements d’homéostasie du
nourrisson, des perturbations du rythme veille-sommeil,
l’élévation thermique, la nicotine et surtout l’hypoxie
secondaire à des mauvaises conditions de couchage ou
à un enfouissement. De plus, des agressions virales sai-
sonnières (virus respiratoire syncytial [VRS]), un reflux
gastro-œsophagien acide, la dilatation mécanique du bas
œsophage sont susceptibles de provoquer ce type de
réflexe (apnée, bradycardie) voisin du réflexe de plon-
gée. Une déglutition défaillante, l’incoordination de la
succion-déglutition, l’immaturité du tronc cérébral iso-
lée ou s’intégrant dans le cadre d’un syndrome de Pierre
Robin sont susceptibles de provoquer une stimulation des
chémorécepteurs laryngés, un laryngospasme lui-même
responsable des mécaniques réflexes sus-décrits [9]. Les
troubles du péristaltisme œsophagien s’associent également
à des bradycardies ou à des apnées. Le système sympathique
et parasympathique influence le péristaltisme et le tonus
œsophagien lors des achalasies et lors des spasmes œsopha-
giens étendus. Il est étroitement lié au contrôle central de
la succion-déglutition sous l’influence du noyau dorsal du
vague. L’association hyperréflexivité vagale et hypertonie
du sphincter inférieur de l’œsophage témoigne sans doute
d’une immaturité du système nerveux autonome à l’origine
de certains malaises du nourrisson.

Causes digestives

Les causes digestives sont à l’origine de la majorité des
malaises du nourrisson [10].

Reflux gastro-œsophagien
Il est évoqué à l’interrogatoire. Il peut être responsable
d’une inhalation alimentaire avec toux et cyanose ou
provoquer un malaise avec apnée obstructive, pâleur et
bradycardie réflexe (cf. supra). En cas de doute, une pH-
métrie de 24 heures peut confirmer le diagnostic [11].
Devant une symptomatologie douloureuse, notamment au
cours des premières semaines ou mois de vie, on peut
rechercher une œsophagite par la fibroscopie. Un transit
œso-gastro-duodénal n’est que rarement demandé, à la
recherche d’un arc vasculaire anormal, d’une malposition
cardiotubérositaire, d’une hernie hiatale ou d’une dyskiné-
sie antéropylorique. La manométrie œsophagienne permet,
dans certains cas, d’objectiver une hypotonie du sphincter
inférieur de l’œsophage ou une dyskinésie œsophagienne
entrant dans le cadre d’une immaturité œsophagienne ou
d’un dysfonctionnement du tronc cérébral. Il existe alors des

signes associés : troubles de la succion, déglutition, micro-
rétrognatisme, palais ogival pouvant s’inscrire typiquement
dans le cadre du syndrome de Pierre Robin.

Le traitement du reflux gastro-œsophagien reste diffi-
cile. Les mesures hygiénodiététiques avec position proclive

L
f
t
t
c

électroencéphalogramme ; ROC : réflexe oculocardiaque ; IRM :
imagerie par résonance magnétique.

orsale, lait épaissi, fragmentation des repas sont souvent
nsuffisamment efficaces. Le métoclopramide, le dompé-
idone n’ont qu’une efficacité inconstante. Le cisapride
’est pratiquement plus utilisé en France en raison du
isque d’arythmie et d’allongement de QT. Les autres anti-
écrétoires (oméprazole, ranitidine) sont en revanche plus
ouvent prescrits et efficaces sur la prévention de la récidive
es malaises.

ouleurs aiguës d’origine digestive
lles peuvent aussi être responsables de malaises d’origine
éflexe (cf. supra) avec pâleur et hypotonie [7]. Classique-
ent, l’invagination intestinale aiguë, la hernie étranglée,

e volvulus du grêle sur mésentère commun ou l’œsophagite
iguë, voire même les coliques du nourrisson peuvent être
ource de malaises parfois impressionnants avec pâleur et
radycardie.

llergie aux protéines de lait de vache

es manifestations d’allergie alimentaire sont relativement
réquentes (1 à 2 % des nourrissons). L’intolérance aux pro-
éines de lait de vache se traduit classiquement par des
roubles digestifs avec vomissements, selles molles, signes
utanés. La survenue d’un malaise par réaction anaphy-
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actique est possible [12]. Les examens utiles pour le
iagnostic dépendent des mécanismes immunologiques en
ause, immunoglobulines E (IgE) ou non-IgE médiées [13].
e diagnostic des formes IgE médiées repose sur le prick-
est et le dosage des IgE spécifiques. Ce type d’intolérance
st responsable de réaction allergique immédiate, dans les
heures suivant l’ingestion.

pnées

es pauses respiratoires sont physiologiques chez le nourris-
on au cours du sommeil. Elles sont plus fréquentes durant
es premiers mois de vie et diminuent après l’âge de 3 mois.
es apnées de durée inférieure à 20 secondes sont consi-
érées comme physiologiques [14]. Des apnées longues,
ources de malaise, se rencontrent principalement :

chez les anciens prématurés/dysmatures ;
en cas de pathologie oto-rhino-laryngologique (ORL) obs-
tructive ou malformatrice ;
chez le nourrisson normal dans certaines pathologies
aiguës, transitoires.

Il existe trois types d’apnée :
les apnées centrales (absence de flux aérien et de mou-
vement respiratoire) ;
les apnées obstructives s’accompagnant de mouvements
thoracoabdominaux mais sans passage d’air au niveau des
voies aériennes supérieures ;
les apnées mixtes (d’abord centrales, puis obstructives).

Quoi qu’il en soit, une apnée prolongée peut être res-
onsable d’un malaise brutal avec impression de mort
mminente : l’enfant est retrouvé dans son lit, cyanosé et
âle, hypotonique et aréactif. Une reprise respiratoire est
ependant rapidement obtenue, en règle générale, après
es stimulations et/ou quelques manœuvres de réanimation
éalisées par l’entourage.

ause des apnées
ause infectieuse
es bronchiolites peuvent se manifester par des apnées cen-
rales, parfois inaugurales, chez le nourrisson (cf. supra). Le
irus respiratoire syncitial (VRS) est le plus souvent en cause.
es anciens prématurés et les hypotrophes sont particuliè-
ement exposés. Ces apnées disparaissent avec la guérison
e la maladie. Il en est de même pour la coqueluche et les
neumopathies à Chlamydia trachomatis.

bstructions des voies aériennes
’hypertrophie des végétations adénoïdiennes et des amyg-
ales est la cause majeure des apnées obstructives chez
e nourrisson [15]. Il peut aussi s’agir d’une obstruction
ransitoire (rhinopharyngite) ou constitutionnelle : atrésie
es choanes, grosse luette, paralysie des cordes vocales,
aryngomalacie, angiome, compression tumorale ou par
n arc vasculaire anormal, affection squelettique, neuro-
usculaire, malformation maxillomandibulaire s’intégrant,
u non, dans le cadre d’un syndrome de Pierre Robin
vec troubles de la déglutition, microrétrognatisme, palais
gival, fente vélaire, trouble de la succion-déglutition,
lossoptôse et immaturité du tronc cérébral responsable
’apnée centrale et obstructive.
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yndrome d’Ondine
’hypoventilation alvéolaire centrale est de diagnostic sou-
ent retardé, après une période néonatale laborieuse,
arquée par des épisodes de détresse respiratoire néces-

itant rapidement une ventilation mécanique [16]. En effet,
ans les cas typiques, ces enfants ont une ventilation nor-
ale (ou presque) à l’éveil mais hypoventilent dès qu’ils

’endorment. Le diagnostic repose sur la polysomnographie.
ette affection génétique fait partie des neurochristopa-
hies [17].

utres causes d’apnée
lles sont souvent intriquées : on incrimine les stimula-
ions vagales d’origine le plus souvent digestive (reflux),
ais aussi l’hypo- ou l’hyperthermie, les perturbations
étaboliques (hypoglycémie, hypocalcémie, désordre élec-

rolytique), les convulsions, l’hypertension intracrânienne,
’hypoxie, la fatigue (épuisement musculaire). Ces causes
eules ou associées peuvent conduire à des apnées prolon-
ées, source de malaise.

pasmes du sanglot
ls sont fréquents puisqu’ils concernent environ 5 % des nour-
issons. Les spasmes du sanglot débutent classiquement
ntre 4 et 6 mois. Déclenchés par des pleurs, une colère,
ne douleur, ils s’accompagnent d’une apnée prolongée avec
locage respiratoire source de cyanose et parfois de perte
e connaissance ou d’équivalent convulsif. On distingue
lassiquement les formes bleues avec blockpnée prolongée
ans bradycardie et les formes pâles où une bradycardie
éflexe (vagale) survient rapidement et peut s’accompagner
’une asystolie de plusieurs dizaines de secondes, respon-
able de perte de connaissance avec pâleur et hypotonie
econdaire. Le plus souvent bénin et de bon pronostic, le
pasme du sanglot ne nécessite le plus souvent qu’un accom-
agnement pédiatrique sécurisant pendant quelques mois
u années. Les formes à début précoce, insolites, ou les
ormes graves, avec malaises fréquents prolongés, nécessi-
ant manœuvres de réanimation et hospitalisation justifient
’un bilan spécialisé à la recherche d’une hypertension arté-
ielle pulmonaire, d’un trouble du rythme cardiaque, d’une
orme sévère d’hyperréactivité vagale [18] ou encore d’une
yperexplexia [19].

auses cardiologiques

’exploration d’un malaise inexpliqué chez un nourrisson
oit comporter un minimum d’examen complémentaire à
isée cardiologique, afin de documenter éventuellement
ne cause fréquente de malaise : l’hyperréactivité vagale,
u des causes rares mais graves : troubles du rythme authen-
iques ou cardiopathies non soufflantes.

yperréactivité vagale
omme il a été dit plus haut, l’hyperréactivité vagale
onstitue la cause la plus fréquente des malaises du nour-
isson pris en charge en cardiologie pédiatrique. Il s’agit

ependant d’un diagnostic d’exclusion et l’on ne peut
arler de malaises vagaux chez le nourrisson qu’après
voir éliminé, par un bilan minimal, les autres causes
lassiques de malaises (y compris les autres causes car-
iaques). L’interrogatoire de la famille constitue la base de
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l’interrogatoire ne permettent pas de distinguer un malaise
vagal d’un malaise grave ou d’une éventuelle « mort subite
manquée ». Les enregistrements de mort subite survenue
sous monitoring à mémoire ou lors d’enregistrement Holter
Figure 2. Exemple de malaise vagal au cours d’un enregistre-
ment électrocardiographique (la pause cardiaque de 11 secondes
est visible sur le 6e canal).

la démarche diagnostique : on s’enquiert en particulier d’un
contexte d’hypervagotonie familiale (retrouvé plus d’une
fois sur deux) avec des antécédents de malaises vagaux
ou de pertes de connaissance chez les parents ou dans
la fratrie. Les circonstances déclenchantes des malaises
vagaux sont connues mais doivent être précisées : malaises
à la vue du sang, à l’émotion, station debout prolon-
gée, douleurs, atmosphères confinées, contrariétés. Chez
le nourrisson, ces malaises réflexes surviennent plus volon-
tiers lors de vomissements ou de régurgitations, dans un
contexte de reflux gastro-œsophagien, ou à l’occasion de
cris, de coliques, de spasmes du sanglot. Ils sont favorisés
par le confinement (position ventrale du sommeil). L’aspect
de l’enfant au moment du malaise est aussi évocateur. Cli-
niquement, l’enfant est pâle, hypotonique, aréactif. Il peut
exister une cyanose des lèvres et celle-ci peut dominer le
tableau clinique décrit par l’entourage. Souvent, la perte de
connaissance est complète avec un aspect de « mort appa-
rente » source d’inquiétude majeure pour les parents. Au
décours, l’examen clinique est normal. Un réflexe oculocar-
diaque et un enregistrement Holter sont souvent utiles pour
confirmer le diagnostic [20].

Réflexe oculocardiaque
Il est pratiqué sous enregistrement électrocardiographique
(ECG) continu, dans une salle disposant des moyens usuels
de réanimation avec une seringue d’atropine à proximité.
Le test consiste à appuyer progressivement sur les yeux
d’un enfant calme, jusqu’au seuil de la douleur, pendant
10 secondes. Le test est considéré comme positif si l’asystole
provoquée dépasse 1 200 ms vers l’âge de 2 à 3 mois et 2
000 ms vers l’âge de 1 an (un réflexe oculocardiaque négatif
ne permet pas d’éliminer le diagnostic de malaise vagal).

Enregistrement Holter
Rarement, l’enregistrement prolongé de l’ECG permet
d’enregistrer un malaise vagal : la constatation d’une asys-
tole prolongée (entre 10 et 30 s) contemporaine du malaise

permet alors de confirmer le diagnostic (Fig. 2). Le plus sou-
vent, ce sont des signes indirects qui témoignent du profil
vagal du nourrisson : l’existence de bradycardies brutales et
brèves (< 10 s) est sans doute le meilleur critère (Fig. 3).
On l’évalue par le �Fi (différence entre la fréquence ins-
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igure 3. Exemple de bradycardie brutale et brève d’origine
agale chez un ancien prématuré.

antanée de base avant le ralentissement et la fréquence
nstantanée minimale au cours de la bradycardie). Un �fi ≥
00 b/min est évocateur de bradycardies réflexes (Fig. 4).
e plus, des bradycardies spontanées inférieures à 60/min
u cours des premiers mois de vie, ou des pauses sinusales
upérieures à 1 000 ms, témoignent d’un profil vagal sur le
olter.

rise en charge des malaises vagaux
lle passe d’abord par un traitement efficace des stimuli
usceptibles d’entraîner une bradycardie réflexe, essentiel-
ement, à cet âge, le reflux gastro-œsophagien. Ce n’est
u’en deuxième intention que l’on est parfois amené à
rescrire du diphémanyl au cours de la première année
e la vie, compte tenu de l’incertitude sur le rôle favo-
isant de l’hyperréactivité vagale dans certains malaises
raves, voire dans certains cas de MSN. Le pronostic de
’hyperréactivité vagale est encore mal connu [21]. Ce
yndrome pourrait représenter un facteur de risque sup-
lémentaire pour la MSN. En effet, les simples données de
igure 4. Calcul du �Fi pour l’évaluation des bradycardies bru-
ales et brèves d’origine vagale : �Fi = fréquence instantanée (sur
battements) avant le ralentissement (en battements/min) moins

a fréquence instantanée minimale (sur 3 battements) à l’occasion
e la bradycardie.
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ont presque constamment état d’une bradycardie termi-
ale précédant l’arrêt respiratoire. Les études Holter du
ythme cardiaque des enfants à risque de MSN (préma-
urés, immaturité du tronc cérébral, syndrome de Pierre
obin, syndrome d’Angelman) retrouvent fréquemment des
radycardies brutales et brèves, d’origine vagale. Sur une
érie de 17 MSN restées inexpliquées et survenues après un
ilan rythmologique complet [22], nous avions pu porter
e diagnostic d’hyperréactivité vagale 10 fois (59 %). Dans
ne étude rétrospective multicentrique actualisée en 1995
avant la diffusion des nouvelles consignes de position du
ommeil), nous avions trouvé un taux de MSN moindre dans
e groupe d’enfants présentant une hyperréflexivité vagale
t traités par atropinique que dans le groupe non traité
23].De plus, nous avons retrouvé une incidence accrue de
alaises vagaux chez les parents d’enfants décédés de MSN

19 %) alors que les études épidémiologiques ne retrouvent
ue 3 à 8 %de malaises vagaux dans la population géné-
ale [24]. Réciproquement, il a été publié un excès de
SN (p < 0,00001) dans les familles d’hyperréactivité vagale
omparées à la population générale. Enfin, il est établi que
es facteurs de risque pour la MSN (position ventrale du som-
eil, hypoxie, infections rhinopharyngées ou pulmonaires

irales, reflux gastro-œsophagien) contribuent, notamment
ar l’intermédiaire des chémoréflexes laryngés, à majorer
es bradycardies vagales et les apnées réflexes [5].

roubles du rythme
hez le nourrisson, la grande majorité des arythmies sont
upraventriculaires [25]. Toutes ne donnent pas lieu à un
isque de malaise. Les troubles du rythme chroniques, peu
apides, risquent d’évoluer à bas bruit vers une myocar-
iopathie rythmique secondaire. En pratique, devant un
alaise chez un nourrisson, il faut surtout penser à la possi-
ilité d’un accès de tachycardie jonctionnelle réciproque
aroxystique, qu’il y ait ou non une préexcitation ven-
riculaire associée (syndrome de Wolff-Parkinson-White).
ependant, le développement récent de la génétique
oléculaire permet de mieux comprendre l’origine de cer-

ains malaises graves, voire de mort subite familiale [26].
on nombre d’arythmies ventriculaires paroxystiques éven-
uellement mortelles sont maintenant rattachées à des
roubles de la perméabilité membranaire aux ions Na,

et Ca. L’ensemble de ces arythmies génétiques sont
egroupées sous le terme de « canalopathies rythmiques »
ont la plus connue est sans doute le syndrome du QT
ong.

ythmes réciproques paroxystiques et syndrome de
olff-Parkinson-White

es tachycardies jonctionnelles réciproques paroxystiques
TJR) représentent 70 à 80 % des tachycardies supraven-
riculaires du nourrisson [25]. Une cardiopathie (Ebstein,
ouble discordance, myocardiopathie) est présente dans
0 à 15 % des cas, justifiant la pratique systématique d’une
chographie lors de la découverte du trouble du rythme.
e mode de révélation le plus fréquent est l’insuffisance

ardiaque. Plus rarement, le trouble du rythme est décou-
ert lors d’un examen systématique ou à l’occasion d’un
alaise : modification du comportement, pâleur brutale et

nexpliquée, pleurs non justifiés, refus du biberon, troubles
igestifs, chute soudaine du tonus. La gravité habituelle de

g
p
t
(
(

V. Lucet, E. Araujo-Drouet

a présentation initiale s’oppose au pronostic favorable final
hez le nourrisson. Un ECG normal n’élimine pas la pos-
ibilité de crise de TJR, et il faut penser à demander un
nregistrement Holter pour mieux préciser le profil ryth-
ique de l’enfant. Qu’il y ait ou non des signes patents
e préexcitation (préexcitation ventriculaire), les TJR du
ourrisson sont en rapport, dans 60 à 80 % des cas, avec une
oie accessoire de préexcitation. En cours d’accès, la fré-
uence ventriculaire est rapide (250 à 320/min). La prise
n charge initiale comporte, si nécessaire, le rétablisse-
ent des grandes fonctions vitales en service de réanimation

t/ou la réduction en urgence du trouble du rythme par
anœuvres vagales (compression oculaire, vessie de glace

ur le visage, injection rapide d’adénosine intraveineuse).
’arrêt brutal de la tachycardie n’empêche pas une réci-
ive précoce ou plus tardive de l’arythmie et justifie la
ise en route d’un traitement préventif : la digoxine doit

tre utilisée avec prudence dans ce contexte (10 �g/kg/j
n trois prises, sans doses de charge). Un traitement �-
loquant (acébutolol pédiatrique ou bisoprolol) associé à la
igoxine peut suffire pour éviter les récidives. Au moindre
oute, on utilise l’amiodarone. Le traitement d’entretien
st poursuivi jusqu’à l’âge de 1 an en moyenne. L’apparition
’une dysthyroïdie peut conduire à remplacer l’amiodarone
ar un antiarythmique de classe I (flécaïnide ou propafé-
one). Le pronostic des TJR du nourrisson est favorable
vec 70 à 80 % de guérison, sans récidive au-delà de l’âge de
an. Les quelques cas de mort subite semblent en rapport
vec des troubles du rythme négligés ou avec un surdosage
igitalique. La survenue d’un malaise inexpliqué pousse à
xplorer les enfants porteurs d’une préexcitation, soit par
timulation œsophagienne [27], soit par voie invasive, afin
e mieux préciser la perméabilité de la voie accessoire :
ne période réfractaire antérograde ≤ 220 ms fait propo-
er un traitement du fond (� -bloquant, antiarythmique de
lasse I) pendant quelques années chez le nourrisson ou le
etit enfant symptomatique, avant d’envisager une explora-
ion électrophysiologique et l’ablation de la voie accessoire
ar radiofréquence [28]. Les réentrées intranodales sont
xceptionnelles avant l’âge de 2 ans et leur fréquence ne
épasse pas 20 à 30 % de l’ensemble des TJR de l’enfant.
lles peuvent, elles aussi, être responsables de malaise chez
e nourrisson. Des formes familiales du syndrome de Wolff-
arkinson-White à transmission autosomique dominante ont
té décrites [29] et un gène a récemment été identifié.
lobalement, les TJR du nourrisson et de l’enfant ont un
ronostic favorable. Une bonne prise en charge médicale
ermet en principe d’éviter la survenue d’accident grave
u de mort subite. Les indications d’ablation doivent être
rises à temps mais comportent aussi une prise de risque
ncompressible.

analopathies rythmiques
yndrome du QT long. Le syndrome du QT long congénital,
liniquement et génétiquement hétérogène, se caracté-
ise par un allongement de l’intervalle QT, associé à un
isque élevé de survenue de troubles du rythme ventriculaire

raves (torsades de pointes, fibrillation ventriculaire [FV])
ouvant entraîner syncopes et mort subite [30]. La distinc-
ion historique entre syndrome de Jerwell et Lange-Nielsen
forme récessive avec surdité) et syndrome de Romano-Ward
forme dominante sans surdité) tend à être abandonnée au
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Figure 5. Exemple d’électrocardiogramme de Brugada. A. Le pèr

profit d’une classification s’appuyant sur les progrès de la
génétique moléculaire.

Les gènes responsables des formes LQT1, LQT2,
LQT5 et LQT6 codent des canaux potassiques (KCNQ1, HERG,
KCNE1, KCNE2 respectivement) et celui responsable de
la forme LQT3 code le canal sodique cardiaque (SCN5A).
La prévalence génétique est actuellement estimée à 1/5
000 individus. Le phénotype du syndrome du QT long congé-
nital est caractérisé par un allongement de l’intervalle QT :

(QTc = QT (sec) > 440 ms)√
RR (sec)

mesuré dans les dérivations D2 ou V5 de l’ECG. Ces der-
nières années, le diagnostic génétique est devenu l’une des
méthodes de référence pour le diagnostic de syndrome du
QT long congénital [31].

Cependant, la technologie nécessaire n’est pas dis-
ponible partout. L’hétérogénéité génétique et allélique
observée dans le syndrome du QT long congénital, ainsi que
la grande taille de ces gènes rendent difficile son diagnos-
tic génétique. Actuellement encore le génotype n’est établi
que dans 60 à 70 % des cas (séries européennes). L’analyse
morphologique de l’onde T sur l’ECG de sujets génétique-
ment identifiés montre des aspects morphologiques assez
spécifiques pour les trois principaux gènes connus. Dans la
forme LQT3, l’intervalle QTc est très allongé avec une onde T
tardive et de grande amplitude. Dans la forme LQT2, l’onde
T est de faible amplitude. Dans la forme LQT1 qui est la
plus fréquente, la morphologie de l’onde T est monopha-
sique avec une base élargie, sensiblement normale, ce qui
rend son diagnostic plus difficile. L’analyse de l’ensemble
des tracés ECG des membres d’une même famille améliore

la sensibilité et la spécificité pour un patient donné.

L’analyse du Holter-ECG est très contributive par rap-
port à l’ECG dans la détection d’anomalies de l’onde T chez
des patients suspects de syndrome du QT long congénital
[32]. Le mode de déclenchement des événements ryth-
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La fille de 14 mois.

iques semble dépendre de la forme génétique. En effet,
e plus souvent, le facteur déclenchant d’un événement
ardiaque grave en cas de LQT1 est un stress, surtout à
’effort. Les patients LQT2 ont, eux, des syncopes ou des
roubles du rythme survenant plutôt lors d’une stimulation
uditive ou à l’émotion. De plus, les facteurs de récidives
’événements cardiaques dépendent du mode de survenue
e l’événement initial. Les patients LQT1 sont symptoma-
iques principalement à l’effort (68 %), les patients LQT2 à
’émotion (51 %) ou lors du sommeil (34 %) et les patients
QT3 durant le repos ou le sommeil (53 %) faisant discuter la
esponsabilité de cette mutation dans certains cas de mort
ubite du nourrisson. Il est très difficile d’évaluer le pro-
ostic de cette maladie pour un patient donné. L’incidence
es événements cardiaques est plus importante dans les
roupes LQT1 et LQT2 que dans le groupe LQT3 et aug-
ente avec la valeur de l’espace QTc, indépendamment
u génotype. La mortalité cardiaque est comparable dans
es trois groupes mais la létalité des événements est plus
levée dans le groupe LQT3. Ainsi dans les formes LQTl
t LQT2, les patients sont plus souvent symptomatiques
ais en meurent peu, alors que dans la forme LQT3, les
atients sont moins symptomatiques mais le risque mortel
chaque syncope est plus important. Une forme particu-

ièrement grave de QT long avec bloc est l’apanage du
ouveau-né et peut même être responsable de troubles
u rythme anténatals et de mort subite in utero. Chez
es nouveau-nés au QT parfois très augmenté, l’existence
’un bloc auriculoventriculaire de degré variable, parfois
omplet, majore la bradycardie et les anomalies de la repo-
arisation. La mise en place d’un stimulateur cardiaque

ouplé au traitement �-bloquant n’est parfois pas suffi-
ante pour éviter l’issue fatale du fait d’un état de mal
ythmique. Ces formes gravissimes se voient surtout chez
es sujets porteurs d’un LQT2 et chez les homozygotes
CN5A.
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Syndrome de Brugada. Le syndrome de Brugada associe
n retard de conduction intraventriculaire droite et une ano-
alie de la repolarisation sous la forme d’un sus-décalage
u segment ST dans les précordiales droites (Fig. 5A, B),
ouvant se compliquer de FV et de mort subite [33,34].
es formes à révélation pédiatrique sont rares. Elles se
anifestent souvent dans un contexte fébrile. L’aspect ECG

st parfois intermittent et peut être démasqué au cours
’un test pharmacologique par l’injection d’un bloqueur
e canaux sodiques (ajmaline ou flécaïnide). Les sujets
ont considérés comme phénotypiquement atteints en cas
’anomalies ECG typiques (type 1) détectées soit spontané-
ent sur l’ECG de surface ou lors des tests pharmacologiques
e sensibilisation [35]. En présence d’un patient sympto-
atique (syncope) ayant un aspect ECG de Brugada, la

timulation ventriculaire permet de tester la vulnérabilité
entriculaire. En cas de FV inductible, un défibrillateur auto-
atique implantable (DAI) est proposé chez l’adulte. Chez

e nourrisson asymptomatique, dans le cadre d’une enquête
amiliale ou d’une découverte systématique, l’abstention
hérapeutique sous surveillance stricte est le plus souvent
ecommandée [36]. En cas d’arythmies ventriculaires docu-
entées ou de syncopes, un traitement médicamenteux par

’hydroquinidine peut être prescrit. L’origine génétique a
té confirmée par l’identification de mutations dans le gène
CN5A codant le canal sodique cardiaque dans environ 30 %
es cas [37].

Syndrome du QT court. Le syndrome du QT court fait
artie des nouvelles canalopathies rythmiques, de décou-
erte récente [38]. À ce jour, une cinquantaine de familles
nt été identifiées en raison d’une histoire familiale de
brillation auriculaire, de malaises, de syncopes et de
ort subite pouvant survenir dès les premiers mois de vie.
iverses mutations ont été identifiées, intéressant le canal
otassique et se traduisant par un gain de fonction hété-
ogène au niveau du transport membranaire (mutations des
ènes KCNH2, KCNQ1 et KCNJ2). L’ECG de ces patients se
aractérise par un espace QT court, inférieur à 300 ms
uand la fréquence cardiaque est lente, inférieure à 80/min.
’onde T peut être ample, voire géante et symétrique dans
es précordiales droites. Le segment ST est court, voire
bsent avec une onde T qui démarre après l’onde S. La muta-
ion entraîne un raccourcissement du potentiel d’action et
es périodes réfractaires effectives, auriculaires et ventri-
ulaires raccourcies de façon hétérogène, ce qui explique
e risque de FV et de mort subite. Chez le nourrisson, la
ifficulté d’implanter un défibrillateur conduit à proposer
n traitement par la quinidine qui allonge le QT et diminue
’incidence de la fibrillation auriculaire [39].

Tachycardies ventriculaires polymorphes catécholer-
iques. Considérées classiquement comme une arythmie
u grand enfant (3 ans et plus), les tachycardies ventri-
ulaires polymorphes catécholergiques appartiennent au
roupe des canalopathies rythmiques [40]. Dans un tiers
es cas en effet, on retrouve une mutation dominante en
q42—q43 responsable d’une anomalie d’un gène du récep-
eur cardiaque à la ryanodine (RyR2). Ce récepteur contrôle

e bon fonctionnement du canal calcique au niveau du réti-
ulum sarcoplasmique. Une autre forme, plus rare, est due
une mutation récessive en q1-13-21 entraînant aussi un

rouble du transfert membranaire du calcium. Quoi qu’il en
oit, les sujets atteints présentent des arythmies ventricu-
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igure 6. Exemple d’extrasystoles ventriculaires polymorphes
hez un enfant atteint d’une tachycardie ventriculaire polymorphe
atécholergique.

aires adrénergiques, avec apparition, quand la fréquence
inusale s’accélère, d’extrasystoles ventriculaires d’abord
onomorphes, puis polymorphes et en salves (Fig. 6) avec
es aspects de tachycardies bidirectionnelles et un risque de
ort subite par FV [41]. Récemment, la pratique plus sys-

ématique d’une autopsie moléculaire chez des nourrissons
écédés de mort subite inexpliquée avec autopsie macro-
copique normale [42,43] a permis de retrouver, sur une
érie 134 cas, deux cas de mutation RyR2. Sur cette série,
es mutations responsables de la canalopathie rythmique
endent compte de 5 à 10 % des morts subites inexpliquées
u nourrisson.

ardiopathies non soufflantes
i l’existence d’un gros souffle, d’une cyanose, de signes
vidents de défaillance cardiaque conduisent directement à
ne prise en charge spécialisée, l’absence de souffle chez
n nourrisson eupnéique ne permet pas d’éliminer formel-
ement une cardiopathie silencieuse. Surtout si l’enfant
rossit mal, si la prise des biberons est laborieuse, si le
alaise a eu un caractère inquiétant, il faut penser, par
rincipe, à la possibilité d’une cardiopathie [44,45].

Au cours du tout premier mois de vie, il peut s’agir
’une coronaire anormale pour laquelle le malaise, sou-
ent accompagné de cris intenses puis d’un épisode de
âleur avec adynamie, est contemporain de l’infarctus ini-
ial. Il s’agit d’une urgence et l’ECG standard n’est pas
oujours suffisamment parlant pour en faire le diagnostic.
’échographie, en revanche, montre un aspect de myocar-
iopathie dilatée akinétique avec petite fuite mitrale au
oppler couleur et des piliers hyperéchogènes très évoca-
eurs.

L’hypertension artérielle pulmonaire, qu’elle soit primi-
ive. ou secondaire à un shunt gauche-droite massif, peut
e révéler à cet âge par des malaises avec cyanose et perte
e connaissance aux cris. Là aussi, l’échographie est indis-
ensable à la recherche principalement d’un retour veineux
normal, d’un canal atrioventriculaire complet, d’un ven-
ricule unique ou autre shunt gauche-droite.

Plus rarement, en l’absence de souffle, il peut s’agir
’une sténose aortique ou pulmonaire critique, d’une coarc-

ation (absence de pouls fémoraux) d’une myocardiopathie
rimitive, d’une myocardite aiguë, virale ou d’une tumeur
u cœur. C’est dire l’importance du dépistage échogra-
hique devant un malaise mal compris, surtout s’il existe
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Malaises du nourrisson

des « petits signes » cliniques de déséquilibre hémodyna-
mique (essoufflement au biberon, petite polypnée, teint pas
parfaitement rose, hépatomégalie limite, pouls fémoraux
difficiles à palper, petit souffle). C’est à ce prix que l’on peut
faire diminuer la fréquence des décès subits d’origine car-
diaque (10 % de l’ensemble des morts subites avant 2 ans).

Causes neurologiques

Les malaises d’origine neurologique sont fréquents (environ
9 % des causes de malaises du nourrisson). Ils doivent être
évoqués sur la description, a posteriori, du malaise. Chez
le nourrisson, les convulsions peuvent avoir une expression
atypique, sans manifestation tonicoclonique [46]. Les crises
sont souvent décrites comme une brusque perte de contact
suivie d’une phase d’hyper- ou d’hypotonie. Des secousses
musculaires, une apnée, une déviation de la tête et des
yeux, une révulsion oculaire ou une modification du regard
sont évocatrices, de même qu’un bref sommeil postcritique.

Quoi qu’il en soit, si l’enfant a totalement récupéré au
décours de l’accident aigu, un bilan étiologique classique est
proposé, sans inquiétude particulière (glycémie, calcémie,
électroencéphalogramme) en sachant que celui-ci est sou-
vent normal. À l’inverse, si au décours de l’accident aigu il
persiste des signes neurologiques (troubles de conscience,
somnolence, coma, mauvaise qualité du contact visuel,
mouvements oculaires anormaux, geignements, bombement
de la fontanelle, troubles du tonus [hypo- ou hyperto-
nie], torticolis, mouvements anormaux de mâchonnement,
d’enroulement, fièvre), alors on doit réaliser en urgence
les examens à visée étiologique [47]. Il convient en effet
d’éliminer principalement une cause infectieuse, métabo-
lique ou traumatique (syndrome des enfants secoués). On
prescrit dans cette perspective :
• un fond d’œil à la recherche d’une hémorragie réti-

nienne ;
• une ponction lombaire à la recherche d’une méningite ou

d’une hémorragie méningée ;
• un scanner sans injection à la recherche d’un hématome

sous-dural et/ou d’une hémorragie sous-arachnoïdienne
ou enfin d’une atteinte parenchymateuse (œdème focal,
contusions cérébrales) ;

• un électroencéphalogramme ;
• un bilan biologique permettant d’évaluer le retentis-

sement général du malaise ou d’évoquer une piste
métabolique (glycémie, calcémie, créatinémie, transami-
nase, lactate, pyruvate, gaz du sang, ammoniémie) ou un
trouble de l’hémostase.

En dehors de ces situations d’urgence, il est le plus sou-
vent possible de prendre un peu de recul face à un premier
malaise convulsif chez un nourrisson a priori normal.

Parfois, en effet, il peut s’agir d’une crise convulsive
occasionnelle, isolée, éventuellement hyperthermique et
de bon pronostic. C’est bien souvent l’évolution qui per-
met d’affiner le pronostic. Un diagnostic précis est souvent
difficile à porter d’emblée : en effet, certaines pertes de

connaissance prolongées, parfois même d’origine vagale
(comme par exemple lors de spasmes du sanglot sévères),
peuvent, du fait de l’anoxie cérébrale induite par l’asystolie
de plusieurs dizaines de secondes, être convulsivantes avec
parfois même perte de selles et/ou d’urines. À l’inverse,
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ertaines crises épileptiques peuvent être brèves et pré-
édées de prodromes, mimant alors un malaise vagal. De
lus, certaines crises comitiales du nouveau-né et du tout-
etit se présentent parfois sous une forme dégradée, sans
anifestation comitiale évidente.
L’électroencéphalogramme doit bien sûr être réalisé,

vec ses limites : normal, il n’élimine pas le diagnostic
e crise d’épilepsie et à l’inverse certaines anomalies
aroxystiques peuvent s’observer au cours de tous les
ypes de pertes de connaissance même brèves. Lorsque les
alaises se répètent, il est conseillé de faire ou refaire

’électroencéphalogramme qui parfois s’avère patholo-
ique alors que l’électroencéphalogramme initial avait été
ugé normal. En effet, l’électroencéphalogramme peut
ester longtemps normal alors même que les malaises
ont devenus plus évocateurs de crises convulsives.
’électroencéphalogramme longue durée parfois couplé à
a vidéo n’est envisagé que si les malaises surviennent
u moins une fois par jour. Le diagnostic est confirmé si
ne décharge électrique est enregistrée durant la crise.
orsque les malaises, même sans convulsions typiques
u perte de conscience nette, se répètent sur plusieurs
emaines, sans autre cause identifiée, il faut évoquer le
iagnostic d’épilepsie, même si l’électroencéphalogramme
ntercritique est normal. Si le bilan reste négatif, un
raitement antiépileptique d’épreuve se discute à condi-
ion que les crises soient récurrentes sur plusieurs
emaines. Une évolution favorable sous traitement est un
rgument positif en faveur d’une épilepsie bénigne du
ourrisson.

Parfois au contraire, il s’agit du début d’une maladie épi-
eptique et la répétition des épisodes doit faire prescrire
es examens complémentaires spécialisés (scanner, image-
ie par résonance magnétique [IRM]). Lorsque ces causes
épétées s’associent à un retard psychomoteur d’installation
rogressive, on discute :
une maladie systémique (sclérose tubéreuse de Bourne-
ville, phacomatose) ;
le syndrome de West : avec apparition de spasmes
épileptiques en flexion ou en extension, à partir de
3 mois de vie. Présence de tracés hypsarythmiques à
l’électro-encéphalogramme et régression psychomotrice
(à différencier des myoclonies infantiles bénignes, entité
cliniquement voisine, mais sans anomalie électroencé-
phalographique ni retard psychomoteur) ;
l’épilepsie myoclonique sévère du nourrisson (syndrome
de Dravet). Cette épilepsie débute entre le 4e et le 8e
mois chez le nourrisson sans antécédent, ni retard psycho-
moteur préexistant. Des crises convulsives unilatérales
ou généralisées se compliquent parfois d’état de mal ; il
apparaît des myoclonies épileptiques, des crises partielles
ou des absences, dans un contexte de retard psychomo-
teur progressif.

auses métaboliques

alaises liés à une hypoglycémie

voqués systématiquement, en particulier devant des sueurs
rofuses ou si le malaise survient en période de jeûne,
’hypoglycémie ne peut parfois être mise en évidence
u’après la réalisation d’un cycle glycémique ou une
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F hypoglycémie chez le nourisson.
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Les maladies métaboliques les plus fréquentes habituel-
lement en cause sont [50] :
• les déficits de l’oxydation des acides gras : les déficits

héréditaires de l’oxydation mitochondriale se présentent,
chez le nourrisson, sous la forme de malaises graves
avec coma hypoglycémique sans cétose, provoqué par le
jeûne ;

• l’intolérance au fructose : elle est responsable
d’hypoglycémie postprandiale lors de l’élargissement du
régime ;

• une glycogénose de type 1A : avec hépatomégalie consi-
dérable, molle, palpable dans la fosse iliaque droite et
souvent associée à une hyperlactacidémie ;

Tableau 2 Bilan métabolique (en cas de suspicion cli-
nique de maladie métabolique).

Ammoniémie
Bilan hépatique
Bilan acide-base
Dosage lactate/pyruvate
Prélèvements de liquide biologique (urine et plasma)

congelé ± sur buvard pour étude ultérieure
Dans un deuxième temps
Chromatographie d’acides aminés Chromatographie
igure 7. Arbre décisionnel. Diagnostic étiologique du coma avec

preuve de tolérance au jeûne en milieu hospitalier. Ses
auses sont multiples (Fig. 7).

alaises liés à une hypocalcémie
es malaises peuvent être sévères, avec perte de connais-
ance, convulsion, spasmes laryngés, troubles du rythme. Ils
oivent faire rechercher un rachitisme carentiel ou vitami-
orésistant, plus rarement une hypo- ou hyperparathyroïdie.

aladies héréditaires du métabolisme
lles sont peu fréquentes (environ 5 % des étiologies des
alaises du nourrisson). Ces causes métaboliques doivent

tre évoquées de principe car elles sont potentiellement
raves [48,49]. On y pense surtout devant une hypoglycé-
ie, des malaises récidivants, une notion de consanguinité,
’antécédents de mort subite ou des malaises graves dans
a famille. Les circonstances de survenue sont recherchées :
èvre, jeûne, troubles alimentaires, vaccinations, stress.
’examen clinique peut permettre de découvrir une hépa-
omégalie, une odeur particulière, des signes neurologiques
vec hypotonie, un retard psychomoteur, une atteinte car-
iaque ou viscérale, une respiration ample, acidosique, des
ueurs profuses.

Certains résultats biologiques sont évocateurs : aci-

ose métabolique, hypoglycémie avec ou sans cétose à la
andelette urinaire, perturbation du bilan hépatique, per-
urbation de la crase sanguine. Il convient alors de demander
n bilan métabolique orienté, après contact avec un service
pécialisé (Tableau 2).

d’acides organiques Étude de la carnitine
acylcarnitine
acides gras libres
acétoacétates
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Malaises du nourrisson

• un déficit de la chaîne respiratoire : responsable de la
production d’énergie mitochondriale, ces déficits sont
susceptibles de provoquer des altérations profondes mul-
tiviscérales et en particulier musculaires. Ils sont source
de malaises graves avec possibilité d’apnée, de léthargie,
voire de mort subite. La présence d’une hyperlactacidé-
mie avec augmentation du rapport lactate/pyruvate est
évocatrice.

Maltraitances

Dans ce chapitre, on regroupe le syndrome de Silverman
dont le syndrome des enfants secoués est une forme par-
ticulière, et le syndrome de Münchhausen par procuration.

Syndrome de Silverman et des enfants secoués
Le syndrome des enfants secoués est une forme parti-
culière du syndrome de Silverman dû à des secousses
violentes du nourrisson maintenu par les aisselles [51].
Le poids relativement élevé de la tête et la faiblesse de
la musculature des muscles de la nuque rendent compte
de l’importance des lésions cérébrales provoquées par ces
manœuvres.

Sur le plan clinique, l’histoire est stéréotypée, le nourris-
son de quelques mois (souvent un garçon) arrive en détresse
vitale (coma, convulsion, hypothermie) alors qu’il allait bien
le matin. La fontanelle est tendue, le périmètre crânien
augmente, des hémorragies rétiniennes bilatérales d’âges
différents sont découvertes au fond d’œil [52]. Ailleurs, le
tableau est plus chronique avec somnolence, vomissements,
irritabilité, macrocrânie. Le scanner met en évidence un
hématome sous-dural ou sous-arachnoïdien. L’interrogatoire
de l’entourage est peu contributif ou orienté vers une fausse
piste.

Tantôt, en effet, le traumatisme s’intègre dans un
tableau de violence intentionnelle, tantôt il témoigne d’un
comportement inadapté, impulsif, sans véritable intention
de nuire à l’enfant. Quoi qu’il en soit, il convient de
rechercher systématiquement d’autres traces de sévices
(hématome, ecchymoses, fracture, arrachement ligamen-
taire, brûlure, lésions génitales) s’intégrant alors dans le
cadre d’un syndrome de Silverman. La radiographie du sque-
lette complet garde toute sa valeur à cet effet. Un bilan
d’hémostase est systématiquement demandé pour ne pas
passer à côté d’un trouble de l’hémostase constitutionnelle.

Le pronostic de ces lésions traumatiques est sombre : les
décès représentent environ 10 % des cas. Les séquelles se
répartissent en un tiers d’évolution catastrophique (atro-
phie cérébrale, épilepsie, infirmité motrice, cécité), un tiers
de séquelles modérées et un tiers d’évolution favorable
en l’absence de récidive. Il est impératif, devant un tel
tableau, de mettre en place des mesures de signalement
aux services de protection de l’enfance car en l’absence de
mesures appropriées, le risque de récidive est important,
soit sur l’enfant lui-même soit sur sa fratrie.

Syndrome de Munchhausen par procuration

Probablement plus méconnu que rare, le syndrome de
Münchhausen par procuration concerne des nourrissons qui
présentent, de façon répétitive et récurrente, une symp-
tomatologie persistante, qui ne trouve pas d’explication,
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algré la répétition d’examens complémentaires de plus
n plus invasifs. Les symptômes allégués (le plus sou-
ent par la mère) peuvent être des malaises, des apnées,
es convulsions, mais d’autres symptômes sont possibles :
aignements, diarrhée, infection entraînant des hospitali-
ations à répétition et pouvant conduire à des examens
nvasifs traumatisants, voire à des interventions chirurgi-
ales non justifiées [53]. La mère est décrite comme très
ttentive, dévouée, très présente lors des soins. Elle encou-
age les médecins aux explorations et aux investigations, son
ctivité professionnelle éventuelle est souvent en relation
vec l’enfance (infirmière, éducatrice, travailleuse fami-
iale) ; certaines de ces mères éprouvent un besoin pervers
e se mettre dans une relation ambivalente de dépen-
ance et d’hostilité avec les médecins. Pourtant ces mamans
e sont pas atteintes d’un trouble psychiatrique spécifi-
uement identifié. Le diagnostic de cette pathologie est
ifficile et ne peut être évoqué qu’après plusieurs mois
’évolution, à l’occasion d’une nouvelle hospitalisation. Un
bord multidisciplinaire comprenant médecins, infirmiers,
sychologue, pédopsychiatre est indispensable. Si le diag-
ostic est avéré, après enquête, un signalement aux services
e protection de l’enfance est souvent inévitable car les
isques de récidive sur l’enfant lui-même ou sa fratrie
euvent atteindre 50 % avec une mortalité évaluée entre
et 10 %.

auses infectieuses

a survenue d’un malaise est une circonstance non
xceptionnelle de découverte d’une pathologie infec-
ieuse [54,55].La constatation d’une fièvre implique donc
a réalisation d’un bilan infectieux systématique [56] :
umération-formule sanguine, C reactive protein, hémocul-
ure, bandelette urinaire et examen cytobactériologique des
rines, radiographie pulmonaire, voire ponction lombaire.
l peut s’agir, en effet, d’un épisode septique grave débu-
ant (pneumopathie, méningite, pyélonéphrite) ou d’une
nfection virale cardiaque (myocardite) ou plus souvent res-
iratoire avec syndrome apnéique inaugural (VRS) ou d’une
oqueluche avec quintes asphyxiantes. La recherche des VRS
t du bacille de la coqueluche en immunofluorescence dans
es sécrétions pharyngées est utile. Les nourrissons de moins
e 3 mois doivent être hospitalisés et mis sous surveillance
ar cardiomoniteur [50] pendant quelques jours.

utres causes de malaises

l n’est pas possible de passer en revue les très nombreux
aits cliniques relatant de pathologies multiples sources de
alaise chez le nourrisson. La survenue d’un malaise au bain

57] fait partie de cette liste non close. Il peut s’agir, soit
’une forme bénigne d’épilepsie, soit d’une allergie à l’eau,
oit d’une réaction vagale.

Quelle que soit l’enquête étiologique menée, 15 à 20 %

es malaises restent inexpliqués. Avant de se résoudre à
ette éventualité, il faut toujours penser à la possibilité
’une intoxication, soit médicamenteuse (retrouvée par
’interrogatoire et la recherche de toxiques) soit par l’oxyde
e carbone soit enfin par la toxine botulique [58].
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POINT FORT

Diagnostics difficiles
À côté des causes fréquentes, souvent évoquées, il

faut s’efforcer de penser aux causes rares mais graves :
• Maltraitance.
• Troubles du rythme cardiaque paroxystique.

À RETENIR

Classification des causes de malaise (du plus fréquent
au moins fréquent) :
• Causes digestives (reflux gastro-œsophagien), causes

maturatives : réflexes à médiation vagale.
• Causes infectieuses.
• Causes neurologiques.
• Causes cardiaques.
• Causes métaboliques.
• Maltraitance (sous-estimée).
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• Autres causes (intoxication...).

onclusion

a survenue d’un malaise est un motif fréquent de consulta-
ion pédiatrique : on estime que 5 à 10 % des nourrissons de
oins de 2 ans sont concernés par ce type d’accident.
La prise en charge d’un malaise repose d’abord et surtout

ur l’interrogatoire retraçant les antécédents familiaux,
ersonnels et les circonstances du malaise.

Après un examen clinique complet, on décide ou non
’une hospitalisation [59] en ayant à l’esprit que les causes
igestives, en particulier le reflux gastro-œsophagien, sont
es plus fréquentes. Pour autant, il est impératif de ne pas
asser à côté d’une cause grave [60] pouvant mettre en
eu le pronostic vital (cause infectieuse, neurologique, car-
iaque, métabolique ou psychosociale). Bien que le lien avec
a MSN ne soit pas établi [61,62], l’incidence des décès subits
este quatre fois plus élevée dans la population « malaise »
ue dans la population générale. C’est dire que les efforts
e prévention doivent encore être poursuivis et qu’une
ise en observation sous monitoring cardiaque pendant 24 à

8 heures paraît souvent une option de prudence devant la
urvenue d’un malaise mal compris.
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