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Hépato-Gastro-Entérologie
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Cancérologie

Pneumologie

Thérapeutique

Cardiologie

Cardiologie

Chirurgie Infantile

Chirurgie Cardio-Vasculaire
Endocrinologie

Epidémiologie. Eco. de la Santé et Prévention
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Oto-rhino-laryngologie
Hématologie

Médecine Générale

PrWOISARD Virginie



FACULTE DE MEDECINE TOULOUSE-PURPAN
37, allées Jules Guesde — 31062 Toulouse Cedex

M. ABBO Olivier

M. APOIL Pol Andre

Mme ARNAUD Catherine

M. BIETH Eric

Mme CASPAR BAUGUIL Sylvie
Mme CASSAING Sophie

M. CAVAIGNAC Etienne

M. CONGY Nicolas

Mme COURBON Christine
Mme DAMASE Christine
Mme de GLISEZENSKY lIsabelle
Mme DE MAS Véronique
Mme DELMAS Catherine

M. DUBOIS Damien

M. DUPUI Philippe

M. FAGUER Stanislas

Mme FILLAUX Judith

M. GANTET Pierre

Mme GENNERO Isabelle
Mme GENOUX Annelise

M. HAMDI Safouane

Mme HITZEL Anne
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Chirurgie infantile

Immunologie

Epidémiologie

Génétique

Nutrition

Parasitologie

Chirurgie orthopédique et traumatologie
Immunologie

Pharmacologie

Pharmacologie

Physiologie

Hématologie

Bactériologie Virologie Hygiéne
Bactériologie Virologie Hygiéne
Physiologie

Néphrologie

Parasitologie

Biophysique

Biochimie

Biochimie et biologie moléculaire
Biochimie

Biophysique

Parasitologie et mycologie
Biologie cellulaire

Chirurgie générale
Pharmacologie

Anatomie Pathologique
Cardiologie
Bactériologie-virologie

Nutrition

Physiologie

Biologie Cellulaire

Physiologie

Immunologie

Bactériologie Virologie Hygiéne
Biochimie

Bactériologie Virologie
Réanimation

Biophysique

Immunologie
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Cancérologie

Gynécologie obstétrique
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Mme CASSOL Emmanuelle
Mme CAUSSE Elizabeth

M. CHAPUT Benoit

M. CHASSAING Nicolas
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Bactériologie Virologie Hygiéne
Cytologie et histologie

Biochimie et biologie moléculaire
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Biochimie

Pédiatrie

Biophysique

Biochimie

Chirurgie plastique et des brdlés
Génétique

Biologie Cellulaire

Cytologie

Anatomie et cytologie pathologiques
Hématologie

Anatomie

Médecine Légale

Médecine Légale

Pharmacologie

Pédiatrie

Médecine du travail

Histologie, embryologie et cytologie
Nutrition

Epidémiologie

Physiologie

Bactériologie Virologie Hygiéne
Anatomie Pathologique
Pneumologie

Nutrition

Médecine et santé au travail
Biochimie

Biophysique et médecine nucléaire
Biologie du dével. et de la reproduction
Biostatistiques et Informatique médicale
Biochimie
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Neurologie
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M.C.U. Médecine générale
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Médecine Générale
Médecine Générale
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Serment d'Hippocrate

Je promets et je jure d’étre fidele aux lois de I’honneur et de la probité dans I'exercice de la
Médecine.

Mon premier souci sera de rétablir, de préserver ou de promouvoir la santé dans tous ses
éléments, physiques et mentaux, individuels et sociaux.

Je respecterai toutes les personnes, leur autonomie et leur volonté, sans aucune
discrimination selon leur état ou leurs convictions. Jinterviendrai pour les protéger si elles
sont affaiblies, vulnérables ou menacées dans leur intégrité ou leur dignité. Méme sous la
contrainte, je ne ferai pas usage de mes connaissances contre les lois de ’humanité.

Jinformerai les patients des décisions envisagées, de leurs raisons et de leurs conséquences.

Je ne tromperai jamais leur confiance et n’exploiterai pas le pouvoir hérité des circonstances
pour forcer les consciences.

Je donnerai mes soins a l'indigent et a quiconque me les demandera. Je ne me laisserai pas
influencer par la soif du gain ou la recherche de la gloire.
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Admis dans l'intimité des personnes, je tairai les secrets qui me seront confiés. Recu a
I'intérieur des maisons, je respecterai les secrets des foyers et ma conduite ne servira pas a
corrompre les meeurs.

Je ferai tout pour soulager les souffrances. Je ne prolongerai pas abusivement les agonies. Je
ne provoquerai jamais la mort délibérément.

Je préserverai l'indépendance nécessaire a I'accomplissement de ma mission. Je
n‘entreprendrai rien qui dépasse mes compétences. Je les entretiendrai et les
perfectionnerai pour assurer au mieux les services qui me seront demandés.

Japporterai mon aide a mes confréres ainsi qu’a leurs familles dans I'adversité.

Que les hommes et mes confréres m’accordent leur estime si je suis fidele a mes promesses.
Que je sois déshonoré et méprisé si j'y manque.



Remerciements :

Je dédie cette thése a mes parents et mon frére sans qui rien n’aurait été
possible.



A notre Maitre et Président du jury,

Monsieur le Professeur Nicolas SANS
Professeur des Universités

Praticien Hospitalier en Radiologie

Je te remercie de me faire I’'honneur de présider ce jury de these. Merci pour I'énergie que
tu déploies pour le bien de tous les internes. Sois assuré de trouver ici le témoignage de mon
profond respect et de ma reconnaissance.

A notre juge et directrice de these,

Madame le Docteur Christiane BAUNIN

Praticien hospitalier en Radiologie pédiatrique

Merci de m’avoir accordé votre confiance pour traiter ce sujet de these. Je vous remercie
pour votre disponibilité et votre rigueur. Je regrette de ne pas avoir travaillé a vos cotés et
votre départ a la retraite, bien que grandement mérité, laissera un grand vide pour nous
tous. Soyez assurée de mon respect le plus profond et de mon admiration.



A notre Maitre et juge,

Monsieur le Professeur Philippe OTAL
Professeur des Universités

Praticien Hospitalier en Radiologie

Jai commencé a Rangueil et j'y termine ma formation. Tu resteras la personne qui aura
marqué mon internat, par ton investissement sans faille pour I'enseignement des internes,
ta rigueur, ta disponibilité, ton humour et... ton accent si souvent imité mais jamais égalé.
J'espere continuer a progresser en prenant tes enseignements comme référence. Je te
remercie pour ta présence, sois assuré de mon admiration et de mon respect le plus
profond.

A notre Maitre et juge,

Monsieur le Professeur Franck ACCADBLED
Professeur des Universités

Praticien hospitalier en chirurgie orthopédique pédiatrique

Vous me faites ’honneur de juger ce travail. Merci d’avoir aidé a sa réalisation et de 'intérét
gue vous portez a ce sujet. Veuillez trouvez ici I’expression de mon profond respect.



A notre juge,

Madame le Docteur Agneés SUC

Praticien hospitalier en pédiatrie algologique

Vous me faites I’'honneur de juger ce travail. Merci d’avoir participé a sa réalisation. Veuillez
accepter le témoignage de mon profond respect.

A notre juge,

Monsieur le Docteur Franck LAPEGUE

Praticien hospitalier en radiologie

Je suis honoré par ta présence a ce jury de thése. Merci pour ta disponibilité, ta compétence
et ta passion pour le travail bien fait. J’aurais énormément appris a tes cotés... sans oublier
notre passion commune pour la photographie.
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A mes maitres,

Monsieur le Professeur Hervé ROUSSEAU,

Merci de m’avoir fait découvrir et aimer la radiologie interventionnelle. Soyez assuré de mon
profond respect.

Monsieur le Professeur Fabrice BONNEVILLE,

Je te remercie pour ton implication, ta pédagogie et le temps que tu passes pour améliorer
la formation des internes. Sois assuré de mon profond respect.

Monsieur le Professeur Christophe COGNARD

Monsieur le Professeur Claude MANELFE

Monsieur le Professeur Jean-Frangois CHATEIL,

Merci pour votre qualité d’enseignement, votre implication et votre rigueur. A vos cotés j'ai
pu découvrir la radiologie pédiatrique. Veuillez accepter le témoignage de mon profond
respect.

Monsieur le Professeur Patrice TAOUREL,

Merci de m’avoir accueilli dans votre service et de m’avoir transmis votre passion pour
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Merci de m’avoir fait découvrir I'imagerie ostéo-articulaire. J'aurais pris énormément de
plaisir a travailler a vos cOtés. Je n‘oublierai pas ces quelques mois passés a Montpellier.
Soyez assuré de mon respect le plus profond et de mon admiration.
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cardiaque... et aussi pour m’avoir ménagé jusqu’a ma theése (l'ulcére guéete). Marie-
Charlotte, el picador de la radiologie interventionnelle. Merci pour ta bonne humeur et tout
ce que tu m’as appris. Séverine, la radiologue accomplie par excellence. Je suis heureux
d’avoir pu apprendre a tes cotés. Antoine, le radiologue parfait. Merci pour ta disponibilité,
ton sérieux et ton implication. Téma, merci pour ton renforcement positif et ton talent.
Samia, pour ta compétence et ta rigueur. Frangoise, merci de m’avoir fait découvrir
I'imagerie de la femme et pour ces 6 mois passés a vos cotés. Soyez assurée de mon profond
respect. Solofo, aussi talentueux pour I'imagerie que pour le ballon rond. Philippe R, merci
pour ta présence, ta disponibilité et ces quelques balades mémorables en montagne.
Richard, le Chuck Norris de la radiologie. Bérénice, pour ta compétence et ton caractere
inimitable. Pierre C, Nadine, Bénédicte, Anne, Viviane, Caroline, Cathy, Daniel, merci pour
votre gentillesse et votre disponibilité, j'ai énormément appris a vos cotés. Pierre B, tu es
aussi grand par ton talent en neuroradiologie pédiatrique que pour tes qualités humaines.
Merci pour tout ce que tu m’as enseigné. Sois assuré de mon admiration et de mon respect
le plus profond. Sophie, Marion, pour votre compétence et votre disponibilité. Annick, pour
votre implication dans la neuroradiologie pédiatrique mais aussi dans les potins de la
radiologie toulousaine. Sophia, je n‘oublie pas que tu m’as couronné Roi. Merci pour ta
bonne humeur, ta disponibilité et tout ce que tu m’as appris. Raluca, a celle qui m’aura
montré plusieurs visages au cours de mon internat. Vanessa, merci pour ton talent et ta
bonne humeur. Phillipe T, 'homme a tout faire. Ta polyvalence force le respect. Muriel,
avec toi I"épilepsie n’a plus de secret pour personne. Merci pour ta compétence et ta
gentillesse. Manuela, a celle dont le rire me redonnait le moral. Hervé, Isabelle, Caterina,
Anne Christine, merci pour votre gentillesse. Bogdan, la force tranquille a la roumaine. Ce
fut un réel plaisir d’apprendre la sénologie a tes cotés. Louise, je n'aurais réussi a te faire
sourire qu’une ou deux fois durant mon internat. J’assume mon échec mais je ne m’avoue
pas vaincu. Merci pour tout ce que tu m’as appris. Denise, pour ta rigueur et ta disponibilité.
Héléne, le charme et I’élégance au service de I'imagerie. Marie, merci pour ton talent et ton
dynamisme sans faille. Julie, merci pour ta compétence, ta disponibilité et ta gentillesse.
Sophie, pour ta gentillesse. Xavier, le pape de la sénologie. Merci pour toutes les choses que
j’ai apprises a tes cotés. En espérant te croiser un de ces jours au bord d’un circuit de F1 ou
au 24 Heures du Mans. Ingrid, un monstre de connaissance d’une gentillesse inégalée, une
perle rare. Les internes montpelliérains ont de la chance de t’avoir, je les envie. Yann,
'homme qui m’aura fait aimer les couteaux de collection, Games Of Thrones et
accessoirement |'imagerie ostéo-articulaire. Merci pour ces bons moments passés a tes
cOtés. Marie Pierre, je n'oublierai pas tes enseignements. Merci pour ta rigueur. Marion,
merci pour ta présence et ta compétence. Emmanuelle, I'atout charme de I'imagerie
montpelliéraine.
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A mes chefs de clinique et assistant(e)s,

Laurie, quel honneur de t’avoir eu comme premiere chef de clinique. Je n’aurais pas pu
espérer mieux. Merci pour tout ce que tu m’as appris. Marion, merci pour ton dynamisme,
ta compétence et ton humour tranchant. Claire B, a celle qui arrive a rendre ludique les
longues vacations du matin a Larrey. Merci pour ces bons moments. Valentina, ¢ca manque
de ne plus entendre ton si bel accent. Marine F, a celle qui aura tout fait pour me faire
comprendre I'imagerie ORL. Merci pour ces bons moments passés dans et en dehors du
service. Cédric, aussi précis que percutant. Alice, que serait le samedi matin sans tes
croissants pralinés ? Merci pour tout ce que tu m’as appris. Benjamin, Mister « that’s right ».
Je te décerne la palme de chef de clinique le plus cool de l'internat. Merci pour ta
gentillesse, ton humour et tout ce que tu m’as appris. On se refait un karting quand tu
passes par Toulouse. Céline, Cécile et Claire, merci pour votre compétence et votre
gentillesse. Delphine, merci pour ta joie de vivre et ta compétence. Olivia et Marine, les
miss de la radiologie toulousaine. Merci pour tout ce que vous m’avez appris. Christophe,
gros par le caractére, tu forces le respect par ta compétence. Merci pour tout ce que tu m’as
appris. Hubert, merci pour ton implication et ton dynamisme sans limite c’est un atout qui
n’a pas de prix dans une équipe. Omar, vieux filou tu as encore disparu sans prévenir. Merci
pour tout ce que tu m’as appris.

A mes co-internes,

Baptiste, Nicolas, Noé, Paul, Frangois, Marc, j'espére que le dicton « qui aime bien chatie
bien » n’est pas usurpé. Ce fit un honneur de vous cétoyer au travail mais ce que je retiens
le plus ce sont les bons moments (peut étre pas assez me direz vous ?) passés en dehors de
I’'h6pital... En espérant en passer bien d’autres ensemble.

A ma promotion :

Camille, en plus d’étre une co-interne géniale, je serai toujours aussi impressionné par ton
calme en toute circonstance.
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Alexandre, Mister Bullshit j’attends toujours que tu me fasses visiter ton appartement.

Anne-Laure, tu n’as de blonde que la couleur, j’ai pris énormément de plaisir a travailler et
plaisanter a tes cotés.

Adrien, une machine aussi bien au travail que physiquement. Je suis heureux d’avoir pu
travailler avec toi.

Etienne, Benoit Poelvoorde sors de ce corps !
Gilles, la releve de la neuroradiologie toulousaine est assurée.
Charlotte, ton caractére force le respect.

Clémentine, ce f(t un plaisir de travailler a tes cotés.

A tous les autres :

Nicolas B, le couteau suisse de la radiologie. Merci pour tout ce que tu m’as appris en si peu
de temps. Thomas G, pour m’avoir accueilli chez toi. J'espére que tu es bien installé sur
Bordeaux. Alexia, le cceur n’a plus aucun secret pour toi, j’en apprends toujours plus a tes
cOtés et je t'en remercie. Promis, je n’oublie pas le chocolat 90% et le taboulé maison que je
te dois ! Margaux, la plus branchée des co-internes. Ton déhanché n’a d’égale que ta
compétence. Claire, la Ruthénoise de cceur. Ce ft un plaisir de croiser ta route. En te
souhaitant une heureuse maternité. Noélle, je n’ai pas eu le plaisir de travailler avec toi mais
je suis heureux d’avoir pu te connaitre. Florence, le dynamisme incarné. Jean, aussi solide en
neuroradiologie que physiquement. Charline, aussi agréable que compétente. Olivier, ta
passion pour la marque a la pomme te suivra dans chaque remerciement de these. Oubada,
pour faire la féte personne ne t’arrive a la cheville. Romain, le plus gros bosseur que jai
croisé. Ce fat un plaisir de croiser ta route. Thomas C, a toutes ces séances de massages
gratuites. Simon, le plus sage et mature d’entre nous. Pierre, dur mais juste. Chloé, pour ta
gentillesse naturelle. Maxence, arréte avec Tinder tu vas finir par développer de la
rhizarthrose prématurément. Tarek, aprés tout ce que j'ai entendu, je regrette de ne pas
avoir fait un stage avec toi. J'espéere qu’on se rattrapera autrement. Lucile et Marion, que
j’ai surtout le plaisir de cotoyer en dehors de I’hopital. Céline, j’aurai passé des gardes moins
difficiles grace a toi. Merci pour ta gentillesse. Julien, ce fut un plaisir de travailler a tes
cOtés. Constance, IceGril t'irait bien comme surnom. Ce fit un grand plaisir de t’avoir en tant
gue co-interne. Philippe, un jour de te ferai craquer j’arriverai a te piquer le bip 5 min sur
une de tes gardes. Guilhem, la puissance alliée a la rigueur, quel Homme ! Samantha, a celle
qui ne se laisse pas marcher dessus et tu as bien raison. A tous les autres, Zoé, Elise, Sophie,
Léa, Louis Davis, Antoine, Delphine, Ephraim, Aris, Morwenn, Nariméne, Lylia, Guillaume,
Carole, Roxane, Adrien G, Antoine, Sarah, Estelle, Magali, Florent, Axel, Elori...
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Aux inter-chu :

Floraine, Chloé, Charles, Riyadh, sans vous ce semestre a I'internat de Montpellier aurait été
bien fade. Merci pour tous ces bons moments passés ensemble, ils resteront gravés dans ma
mémoire ! Iskander, quel plaisir d’avoir fait ta connaissance comme quoi on peut étre
supporter de 'OM et étre fréquentable. Caroline, talentueuse et adorable tu n’as que des
qualités. Carole, je suis bien content de t’avoir connu en tant qu’interne avant que tu ne sois
chef. Taki, le hacker de la radiologie montpelliéraine. William, merci pour les bons moments
passés en stage. Sylvia, le charme a l'italienne. Hamza, je n’ai pas réussi a te vendre mon
appareil photo mais ce f(t un plaisir de travailler avec toi. Charlotte, Arnaud, Antonia,
Joseph, Juliette, merci pour votre gentillesse.

Aux manipulateurs et infirmiers(éres) du service d’imagerie du CHU de Rangueil, de Purpan,
de Lapeyronie et de I'Hopital des Enfants de Bordeaux.

A mes amis et proches,

Blandine, tu as toujours été présente méme dans les moments difficiles, je t’en remercie
infiniment.

Claire, si je suis meilleur en orthographe (et pas que...) c’est grace a toi. Merci d’étre la pour
moi.

Alexandre, Antoine, Mathieu, Kevin, Arnaud, Mathilde, Lucie, Delphine... le temps passe
mais I'amitié reste, ¢a n’a pas de prix.

Mohammed, tu m’impressionnes toujours autant, que ce soit pour ta compétence en tant
gue médecin que pour ton cri du tigre foudroyant.

Alexis, vieux briguant quand est ce que tu passes me voir sur Toulouse ?

A ma famille, vous n’avez pas pu étre la mais je pense a vous.
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1 Le syndrome douloureux régional complexe de type 1 (SDRC

1) chez I’enfant et I’adolescent :

1.1 Historique

La premiere description clinique de ce syndrome est attribuée au chirurgien de
Charles IX, Ambroise Paré, en 1634 qui faisait référence a un syndrome douloureux
secondaire a une lésion périphérique. Puis le chirurgien américain S.W. Mitchell
(1864) [1-3], I'introduit sous le terme de « causalgie », au cours de la Guerre de
Sécession et le définit comme un trouble trophique et hyper algique d'un membre
survenant apres un traumatisme. « C'est comme si on m’enfongait une barre en fer
rougeoyante dans la cheville », « La causalgie est la plus terrible des tortures qu’un
nerf endommagé puisse infliger» disait le Docteur Silas Weir Mitchell. Mais ce n'est
gu'en 1970, qu'Ayrolles publie le premier cas chez I'enfant [2]. Par la suite il a connu
de nombreuses dénominations, correspondant tantot a une forme clinique, tantot
aux habitudes du spécialiste impliqué. La littérature francaise et anglo-saxonne
formule de nombreux termes pathologiques suivant la localisation, I'intensité ou
I'importance de la douleur et de son retentissement. Elle a ainsi été appelée
« atrophie de Sudeck », « syndrome épaule-main », « ostéoporose transitoire »,

« sclérodactylie post-infarctus », « neuroalgodystrophie ».

La dénomination actuelle de SDRC est communément admise et a été proposée pour
la premiére fois en 1994 par I'International Association for the Study of Pain (IASP),
elle avait pour but d’améliorer la communication entre cliniciens et chercheurs [3],

[5-7].

1.2 Définition et classification

Le SDRC est défini comme un ensemble de symptomes caractérisés par une douleur

régionale continue, spontanée et/ou induite par un traumatisme et disproportionnée
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en temps ou en intensité par rapport a I'évolution habituelle du traumatisme subi.
Cette douleur s’accompagne d’altérations sensitives, motrices, sudomotrices,
vasomotrices et/ou trophiques a prédominance distale. Le syndrome montre une
progression variable au cours du temps [4]. Cette douleur régionale ne correspond

pas a un territoire nerveux périphérique (tronculaire ou radiculaire).

La dénomination internationale actuellement utilisée est « syndrome douloureux
régional complexe de type 1 » (ancien terme d’algodystrophie) en I'absence de lésion
nerveuse périphérique patente et englobe I'ensemble des formes cliniques

rencontrées sans préjuger du mécanisme physiopathologique.

Il se différencie du SDRC de type 2, anciennement appelé causalgie, qui se développe

aprés une lésion nerveuse et est rarement retrouvé chez I'enfant.

Enfin il existe une troisieme entité SDRC-NOS (not otherwise specified), qui ne
répond pas a tous les critéres diagnostics de SDRC mais dont les signes et symptomes

ne peuvent pas étre mieux expliqués par un autre diagnostic [4].
Le SDRC est défini a partir des criteres diagnostics suivants :

- Lexistence d’un facteur déclenchant initial ou une immobilisation.

- Une douleur continue, allodynie ou hyperalgésie avec une douleur
disproportionnée en intensité ou en durée par rapport a I'évolution attendue de
I’événement déclenchant.

- Lexistence d’'un cedéme, de trouble trophique ou vasomoteur.

- Le diagnostic est exclu si la présence d’une cause sous-jacente peut expliquer ces

douleurs.

Malheureusement I'utilisation de ces critéres n’a pas été optimale et malgré des
études de validation de ces criteres ayant mis en évidence une sensibilité de 98 %, la
spécificité était insuffisante (36 %), ce qui a conduit a une surestimation de
diagnostic. En 2003, une nouvelle conférence internationale de consensus a
Budapest (Tableau 1) revisite ces criteres de la IASP et permet d’obtenir une

sensibilité de 85 % et une spécificité de 69 % [3-6].

Pour établir le diagnostic clinique, les critéres suivants doivent étre rencontrés :
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- Le patient doit présenter une douleur continue disproportionnée par rapport a

I’'événement initial.

- Le patient doit rapporter au moins un symptéme dans trois des quatre catégories

suivantes :

Sensitif : hyperesthésie et/ou allodynie

Vasomoteur : asymétrie de température et/ou asymétrie de couleur de la
peau

Sudomoteur / cedéme : cedéme et/ou changement dans la sudation,
et/ou asymétrie de sudation

Moteur / trophique : diminution de I'amplitude de mouvement et/ou
dysfonction motrice (faiblesse, tremor, dystonie), et/ou altération

trophique (poils, ongles, peau)

- Le patient doit présenter, au moment de I'évaluation, au moins un signe dans

deux ou plus des catégories suivantes :

Sensitif : hyperalgésie (piqlre) et/ou allodynie (toucher, température,
pression somatique profonde)

Vasomoteur : asymétrie de température (> 1) et/ou asymétrie de couleur
Sudomoteur : cedéme et/ou changement dans la sudation, et/ou
asymétrie de sudation

Moteur / trophique : diminution des amplitudes de mouvement et/ou
dysfonction motrice (faiblesse, tremor, dystonie) et/ou changement

trophique (poils, ongles, peau)

- Il n'y a pas d’autre diagnostic qui puisse mieux expliquer les signes et symptémes.

1.3 Epidémiologie

Les données épidémiologiques du SDRC 1 chez I'enfant sont rares. La premiére série

fut publiée en 1978 par Bernstein et al [8].

1.3.1 Population
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Chez I'adulte I'incidence du SDRC 1 est estimée a 26 pour 100 000 personnes et
par an [9], [10]. Actuellement, il n'y a pas de données disponibles sur l'incidence
du SDRC 1 pédiatrique. Mais les quelques études réalisées ont montré une plus
grande fréquence chez les filles (70-90 %) et un age moyen au moment du

diagnostic d'environ 11-12 ans [2], [3], [8], [11-18].

1.3.2 Facteurs déclenchants

Dans la plupart des cas le SDRC 1 chez I'enfant apparait aprés un traumatisme
souvent mineur [17], [18], habituellement une entorse, une plaie superficielle ou
une chute [11], [12], aprés une intervention chirurgicale ou encore apres une

autre pathologie locale, notamment infectieuse (ostéomyélite).

Ce contexte traumatique est présent dans 49% des cas d’aprés la série de Bayle et
al [11], 80% dans la série de Low et al [12] et 85% d’aprés Tan et al [17]. lIn'yale
plus souvent pas de parallélisme net entre l'intensité du traumatisme et la gravité
du syndrome. Par ailleurs il existe également des cas, peu fréquents, de SDRC 1

sans facteur déclenchant retrouvé [12], [15].

Les facteurs psychologiques jouent également un réle important dans le
déclenchement du SDRC chez I’enfant et sont retrouvés dans 51% des cas d’apres
Bayle et al [11] et 57% d’apres Sherry et al [19], [20]. On peut ainsi retrouver dans
I’histoire familiale ou personnelle un conflit parental, une personnalité anxieuse
ou dépressive, des troubles de I’humeur ou du caractére, des problémes scolaires

ou encore des abus sexuels.

Enfin Bayle et al [11] ont récemment rapporté la présence de facteurs
prédisposants tels qu’un terrain anxieux, un contexte d’atopie, un excellent

niveau scolaire ou encore des troubles du sommeil.

1.3.3 Topographie
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Le membre inférieur est plus souvent impliqué (70 a 90 % des cas) avec une
prédilection pour le pied et la cheville, contrairement a I'adulte ol le membre

supérieur est aussi fréequemment touché [8], [11], [12], [17].

1.3.4 Délai diagnostic

Le délai moyen de diagnostic est variable. La littérature antérieure retrouve un
délai de 12 mois [15] alors que sur des études plus récentes ce délai variait de 1 -

4 mois [12], [16] a 14 mois [11].

Cette variation est probablement due a la meilleure connaissance du SDRC 1

permettant un diagnostic plus fréquent et plus rapide.

1.4 Physiopathologie

La physiopathologie du SDRC est complexe, controversée et encore insuffisamment
connue ; c’est pourquoi les traitements proposés sont symptomatiques plutét que
curatifs. Historiquement, Claude Bernard (1813-1878) puis Leriche [3], [5], [6] sont
les premiers a souligner I'implication du systéme nerveux sympathique dans la
persistance de douleurs et des troubles vasomoteurs résultant de traumatismes
périphériques. Pourtant il est difficile d’expliquer qu’un syndrome aussi bruyant et se
développant parfois aprés un traumatisme minime puisse n’impliquer qu’une
atteinte du systeme sympathique. Il est actuellement admis qu’il existe des
dysfonctionnements neurologiques. Plusieurs arguments orientent vers des
mécanismes a la fois périphériques (inflammation neurogene locale, troubles
sympathiques...), médullaires (dysfonctionnements sympathiques et sensitifs) et
centraux (réorganisations fonctionnelles des cortex sensitifs et moteurs). Les
phénoménes pathologiques médullaires et cérébraux sont actuellement considérés
comme un exemple de plasticité maladaptative. Par ailleurs, une étiologie auto-
immune et la présence de phénomeénes ischémiques viennent compléter cette

pathophysiologie complexe.
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1.4.1 Systéme nerveux sympathique (SNS)

Les perturbations sympathiques se manifestent par des troubles vasomoteurs
avec des modifications de la température cutanée, de la sudation, ainsi que des
modifications du débit sanguin cutané. Elles apparaissent a la suite d’une
hypersensibilité aux catécholamines, qui est consécutive non pas a une
hyperactivité mais plutét a la dénervation sympathique partielle et a
I’augmentation du nombre ou de la sensibilité des adrénorécepteurs axonaux
périphériques. Ceci pourrait se faire par différents mécanismes : implication des
neurones hypothalamiques, sensibilisation des récepteurs alphal au niveau des
terminaisons nociceptives et hypersensibilité aux catécholamines [21], [22]. De
nombreux blocs sympathiques visant a atténuer la douleur et la vasoconstriction
induite par une hyperactivité sympathique ont ainsi été réalisés. Au fil des
années, la relation entre SDRC et systéme sympathique est devenue de plus en
plus controversée et de nombreux patients victimes d’'un SDRC n’étaient pas

améliorés par la réalisation de blocs sympathiques [23].

1.4.2 Phénomeénes neuro-inflammatoires et ischémiques

De nombreux signes cliniques du SDRC sont en faveur d’une inflammation locale :
douleur, cedeme, augmentation de la température cutanée et du débit sanguin,
mais sans qu’il y ait pour autant de signe biologique classique d’inflammation
(augmentation de la vitesse de sédimentation et de la protéine C réactive).
Néanmoins, une augmentation de tryptase, de TNF-alpha, d’interleukine-6 (IL-6) a
été constatée dans le liquide recueilli artificiellement par des blisters au niveau
des extrémités atteintes de SDRC [24]. Les phénomeénes pseudo-inflammatoires
observés en clinique sont consécutifs a I'inflammation neurogéne qui libére en
périphérie des fibres nociceptives C des neuropeptides vasoactifs (substance P,
CGRP) et des médiateurs de I'inflammation (IL6, TNFa) [24]. Le neuropeptide Y est

retrouvé en périphérie des fibres sympathiques a la fois dans les tissus cutanés,
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articulaires, musculaires, osseux, et vasculaires avec extravasation plasmatique

[25].

L’étude sur un nouveau modele animal de SDRC rend également compte de la
présence d’une hypoxie [26]. Ainsi Coderre et al [26] ont provoqué chez le rat des
tableaux cliniques semblables au SDRC en induisant une ischémie prolongée de
membre au moyen d'un garrot responsable d’'une ouverture de shunt artério-
veineux, une acidose transitoire et la libération de radicaux libres qui vont
stimuler les afférences nociceptives primaires. L'inflammation neurogénique et
les lésions d’ischémie-reperfusion peuvent engendrer une production excessive
de radicaux libres qui en retour augmentent la perméabilité vasculaire et la
libération de substance P causant inflammation et aggravation des lésions
tissulaires [27]. Ces mécanismes inflammatoires associés a une éventuelle

ischémie tissulaire pourraient expliquer en partie la déminéralisation osseuse.

1.4.3 Systéme immunitaire

Plusieurs études ont suggéré une relation entre le SDRC et le systeme HLA. Le
SDRC serait associé avec les alleles HLA-B62, HLA-DQS8, HLA-DQ1, HLA-DR13 et
HLA-DR2 [28], [29].

D’autres études ont montré une augmentation de [lincidence d’une
séroconversion a Campylobacter jejuni [30] et Parvovirus B19 [31] dans le sérum
de patients atteints de SDRC. Or, ces agents infectieux sont connus pour induire
des maladies auto-immunes telles que le syndrome de Guillain-Barré pour le

Campylobacter jejuni et des vascularites pour le Parvovirus B19.

En outre une sensibilisation centrale peut étre induite par une interaction entre le
systéme nerveux et le systéme immunitaire, suite a I'activation des cellules gliales
et astrocytaires [32] par des cytokines pro-inflammatoires. Une fois activées, les
cellules microgliales et astrocytaires sécretent un certain nombre de substances

(NO, cytokines pro inflammatoires, acides aminés excitateurs prostaglandines et
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ATP) qui vont stimuler les neurones de la corne dorsale de la moelle et influencer

la perception et le maintien de la douleur.

Enfin Bayle [11] et Li [20] ont rapporté la présence d’un facteur prédisposant du

terrain atopique et de I'hypersensibilité dans le SDRC.

A noter que cette étiologie auto-immune a également été confortée par I'effet
thérapeutique des stéroides [33] ou encore des injections intraveineuses

d’'immunoglobulines [34].

1.4.4 Systéme nerveux central (SNC)

Les anomalies neurologiques d’origine centrale sont a la fois d’origine sensitive et

motrice avec des mécanismes différents.

En réponse au stimulus initial, des modifications se produisent au niveau du
systeme nerveux central. Ainsi I’'hypoesthésie, I'allodynie, I'hyperpathie sont liées
a des phénomenes de sensibilisation avec des modifications des seuils nociceptifs
générant des douleurs a des seuils anormalement bas et une augmentation de la

durée des douleurs.

Les différents mécanismes évoqués sont des modifications des récepteurs
nociceptifs, un déficit des mécanismes inhibiteurs de la douleur et des
réorganisations thalamiques ou corticales [35-38]. Les troubles cognitifs, comme
la pseudo-négligence, sont eux liés a la fois a la réduction des perceptions
sensitives et des sollicitations motrices du membre atteint, mais également a un

dysfonctionnement de I'intégration corticale.

Dans une étude sur I'IRM fonctionnelle réalisée chez des enfants atteints de
SDRC, Lebel et al [39] ont montré qu’une stimulation du membre atteint
entrainait une activation anormale du cortex sensoriel, des régions motrices et
des aires cérébrales nociceptives. Ces anomalies persistaient méme chez des
patients guéris de SDRC, suggérant des modifications profondes du systeme

nerveux central dans la perception sensorielle. D’autres études conduites sur
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I'IRM fonctionnelle chez I'enfant ont montré que des modifications centrales
persistaient méme apres guérison notamment au niveau des ganglions de la base
ou du complexe amygdalien [40]. Enfin, a été montré I'implication de I'habenula
(située a la partie dorsale et médiane du thalamus), qui dans le SDRC 1 présente
une baisse d’activité au repos par rapport au reste du cerveau et notamment aux

zones antérieures [41].

Des mécanismes multiples sont donc invoqués et les hypothéses concernant la
physiopathologie du SDRC sont en constante évolution mais d’autres

investigations sont encore nécessaires.

1.5 Tableau clinique

Le SDRC 1 chez I'enfant présente des caractéristiques spécifiques qui different de sa
présentation chez I'adulte et le diagnostic peut parfois étre difficile a évoquer en
raison de ces particularités. Bien que les critéres cliniques soient aujourd’hui
clairement établis (criteres de Budapest), la méconnaissance du SDRC 1 a cet age est

source fréquente de retard diagnostic.

Par ailleurs, il est essentiel d'exclure d’autres causes de douleurs chroniques chez
I'enfant, telles que des causes orthopédiques, neurologiques ou encore

rhumatologiques qui constituent les principaux diagnostics différentiels (Tableau 2).

1.5.1 Douleur [4], [12], [13], [15], [18], [42-44]

La symptomatologie clinique est tres variable avec comme point commun une
douleur intense entrainant une impotence fonctionnelle imposant parfois I'usage

d’une canne, d’un fauteuil roulant voire méme une immobilisation.

La douleur est le symptéme cardinal, présente dans 90% des cas dans la série
adulte de Veldman et al [42], elle est |le plus souvent permanente, de topographie

régionale, sans systématisation neurologique. Chez I'enfant on pourra évaluer
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I'intensité par une échelle d’autoévaluation si possible (aprés 5-6 ans) ou une
échelle d’hétéroévaluation chez I’enfant plus jeune ou privé de communication.
La douleur est souvent sévere, en moyenne 8,78 + 0,97 [16]. Elle est aggravée par
les mouvements, la mise en charge ou la déclivité. Elle est sans proportion en
intensité, en extension et en durée avec le traumatisme générateur. Elle est
ressentie comme profonde, constrictive, souvent associée a des sensations de

brilure superficielle, de lancement, de fourmillement, de picotement.

1.5.2 Signes associés [12], [15], [18], [42-44]

L’'examen neurologique peut mettre en évidence des troubles sensitifs a type
d’allodynie, d’hyperesthésie cutanée, d’hyperpathie ou de thermodynie. La
moindre excitation sensitive ou affective peut entrainer une majoration de la
douleur. La douleur semble plus importante lorsque le membre touché est

dominant. Les anomalies sensitives sont plus souvent localisées en distalité.

Sur le plan moteur, il peut exister une fatigabilité musculaire, une atrophie, une
hyperréflexie ostéotendineuse, des tremblements, des myoclonies voire une

dystonie majeure [18,43].

Low et al [12], ont également décrit une diminution de I'amplitude articulaire du

membre touché chez certains enfants atteints de SRDC dans leur série.

Localement, il peut exister un cedeme des parties molles, une variation de la
température, une hyper ou hypo sudation. Habituellement le membre touché est

plus froid [17].

La peau peut étre rouge et chaude avec un aspect inflammatoire ou,
fréquemment chez l'enfant, froide et cyanosée. La peau parait brillante
(dystrophie-atrophie), seche ou écailleuse. Les poils, initialement, poussent épais
puis deviennent fins. Les ongles de |'extrémité affectée sont plus cassants,
poussent plus vite puis plus lentement. Il peut exister une rétraction tendineuse,
aponévrotique ou capsulaire. Cet ensemble de signes entre dans le cadre des

troubles trophiques.
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1.5.3 Evolution [4], [42], [45]

Le syndrome montre une progression variable au cours du temps. En général les
signes apparaissent deux a six semaines apres le traumatisme supposé. Le début
est souvent progressif avec des douleurs diffuses du membre touché.
Classiquement I"évolution du SDRC 1 chez I'adulte est décrite en trois phases

successives.

La premiére phase dite «chaude», comporte une hyperperméabilité
locorégionale. L'examen retrouve, une douleur, une augmentation de la
température locale, une rougeur, une hypersudation, des troubles sensitifs, un
gonflement, un cedéme péri-articulaire marqué, majoré par la mise en charge ou
I'activité du membre touché, durant environ trois mois. |l existe parfois un

épanchement articulaire, pauci-cellulaire, aseptique, sans cristaux.

La seconde phase est dite dystrophique ou « froide » et caractérisée par un
aspect cutané plutot froid, cyanosé, associé a des troubles moteurs et trophiques

laissant place a l'installation progressive d'une fibrose.

La troisieme phase dite atrophique voit la diminution de la douleur et I'apparition

de rétractions, elle est source de séquelles.

Cette succession est cependant inconstante chez I'enfant: le début peut étre
brutal ou progressif et I’évolution en plusieurs stades est moins classique, le
tableau typique étant celui de la forme froide d’emblée avec un tableau clinique

mimant une ischémie aigué [13], [17].

1.6 Biologie

Bien que parfois nécessaire dans la prise en charge initiale du patient, afin d’éliminer

une arthrite septique notamment, la biologie standard est normale et il n'existe pas
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de syndrome inflammatoire biologique. Si une ponction articulaire est réalisée, le

liquide synovial est de type mécanique.

1.7 Imagerie

A ce jour aucun examen d’imagerie n’a été validé comme test de dépistage
diagnostic suffisamment fiable [46]. Le SDRC 1 reste donc avant tout un diagnostic

clinique [3], [4], [12], [15], [19].

L'imagerie garde un intérét :

- Soit pour apporter des éléments d’orientation dans certains cas cliniques douteux.

- Soit pour éliminer les diagnostics différentiels.

Les données de la littérature concernent essentiellement les résultats de I'imagerie
chez I'adulte. L'imagerie du SDRC 1 chez I’enfant, bien que proche de celle de I'adulte

présente quelques subtilités qui lui sont propres.

1.7.1 Radiographie standard

Le signe radiologique caractéristique est la déminéralisation (Figure 1). Toutefois,
cette raréfaction osseuse lorsqu’elle est présente, n’apparait que de facon

retardée, généralement plusieurs semaines aprés le début des symptdémes.

En pratique, la radiographie est normale au début de la maladie [5] et il arrive

fréguemment qu’elle le reste.

Lorsqu’elles sont présentes les anomalies radiologiques (figure 2) se

caractérisent par :

- Une raréfaction de I'os spongieux touchant principalement I'os sous chondral qui
apparait dans un premier temps hétérogene, moucheté. A un stade tardif, la
raréfaction de I'os spongieux est homogeéne et intense. Chez I'enfant, elle peut
donner un aspect de bandes claires métaphysaires.

- Une raréfaction de I'os cortical d’apparition secondaire.
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- Dans tous les cas cette déminéralisation respecte l'interligne articulaire et il
n’existe pas de signe d’érosion ou de condensation osseuse. Elle peut s’associer a

une infiltration des parties molles sous cutanées.

L’évolution se fait classiquement vers la normalisation radiographique avec un
retard de plusieurs semaines par rapport a I'amélioration clinique. Lorsque la
déminéralisation osseuse est intense, au cours de la croissance, I'os sain
néoformé vient se surajouter a I'os déminéralisé donnant un aspect « d’os dans

I'os ».

La radiographie reste un examen de premiére intention :

- Elle peut étre normale et n’élimine pas le diagnostic de SDRC 1 surtout chez
I’enfant ou les anomalies radiologiques ne sont constatées que dans 40% des cas
[68, 70]. Ces anomalies sont observées dans les SDRC 1 d’évolution prolongée et
ces signes radiologiques, quand ils existent, sont souvent moins intenses que chez
I’adulte.

- Elle permet d’éliminer certains diagnostics différentiels, méme si la
déminéralisation est peu spécifique et peut se voir dans d’autres affections. En
particulier la distinction avec une ostéoporose de décharge reste difficile sur les
seuls critéres radiographiques (Figures 2 ¢ + d). Chez I'enfant, les bandes claires
métaphysaires doivent étre différenciées de celles que l'on observe dans
certaines pathologies hématologiques (leucémie aiglie, métastase de
neuroblastome). Mais a la différence de celles observées dans la leucémie aigug,

elles ne sont présentes que dans la région affectée par le SDRC 1.

1.7.2 Tomodensitométrie

En pédiatrie, le scanner reste un examen de seconde intention. Il peut étre réalisé
en complément de la radiographie standard car il permet de mieux analyser les

structures osseuses de la zone a explorer et les rapports ostéo-articulaires (Figure

2g).
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Les anomalies scannographiques sont finalement superposables a celles
observées sur les radiographies standards mais sont plus précoces [5]. Il s’agit de
signes de déminéralisation osseuse. Le scanner permet de mieux préciser

certaines anomalies focalisées : recherche de fracture notamment.

Par ailleurs certaines études ont tenté d’évaluer I'intérét du scanner périphérique
a haute résolution (High Resolution Peripheral Quantitative Computed
Tomography (HR-pQCT)) dans I’analyse de la micro architecture osseuse. En effet

la densitométrie osseuse ne permet qu’une analyse de la masse osseuse.

Le HR-pQCT permet quant a lui une analyse in-vivo de la microarchitecture

osseuse dont :

La densité corticale ou trabéculaire.
La morphologie corticale : épaisseur, porosité.
Les mesures de parametres architecturaux trabéculaires (nombre et épaisseur

des travées, connectivité et hétérogénéité de la distribution des travées).

Certains auteurs ont tenté d’évaluer l'intérét de cette technique dans la
surveillance des patients traités (notamment par pamidronate) en montrant une

reminéralisation osseuse sous traitement [47].

1.7.3 Ostéodensitométrie

En parallele de la déminéralisation osseuse objectivable sur les clichés
radiographiques, une baisse de la densité osseuse peut également apparaitre au
cours du SDRC 1. De nombres études ont mis en évidence cette perte de la
densité osseuse par ostéodensitométrie biphotonique ou DXA (absorptiométrie
biphotonique aux rayons X) [48-50] chez les patients atteints de SDRC 1 ou dans

les suites d’un traumatisme avec immobilisation.

Toutefois cette perte de densité osseuse est extrémement fréquente et peu

spécifique en cas d'immobilisation.
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Enfin I'ostéodensitométrie ne permet qu’une analyse bidimensionnelle de I'os et
ne permet pas une analyse fine de I'os trabéculaire et de I'os cortical ; son intérét

nous parait limité dans le contexte de SDRC 1 chez I'enfant.

1.7.4 Scintigraphie osseuse au technétium 99m (Tc99m) (Figures 3 a + b))

Malgré des valeurs de sensibilité et de spécificité extrémement variables d’une
étude a 'autre [51], la scintigraphie reste un examen de référence avec une trés
bonne sensibilité (87%) et une valeur prédictive négative plus élevée que I'IRM et

la radiographie [52], [53].

Toutefois elle reste peu spécifique (67%) et sa sensibilité décroit avec le temps

[46], [52], [54].

Classiquement elle met en évidence en cas de phase chaude initiale, une
hyperfixation locorégionale pathologique du membre atteint visible aux trois

temps :

Clichés dynamiques ou phase vasculaire (premiére secondes jusqu’a 2min).
Clichés précoces ou temps tissulaire (3 a 5 min).

Et clichés tardifs ou temps osseux (2 a 3 heures) avec une atteinte préférentielle
des régions péri-articulaires.

Or, chez I'enfant, la forme est la plus souvent froide d’emblée et I'hypofixation
osseuse isotopique aux trois phases est rencontrée dans plus de 61% des
algodystrophies de I'enfant [2], [55]. Cette hypofixation apparait diffuse touchant

I'articulation sus et sous jacente.

Toutefois cette hypofixation, méme si guidée par le contexte clinique, reste

aspécifique et peut aussi correspondre a une hypofixation liée a I'immobilisation

ou la sous utilisation du membre.
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1.7.5 IRM
L'indication de I'IRM dans le SDRC 1 de I'enfant reste encore mal précisée.

Pourtant cet examen est potentiellement intéressant puisqu’il est le seul qui

permette a la fois I'analyse osseuse, articulaire et des parties molles.

Les protocoles d’examen ne sont pas standardisés, mais il nous parait essentiel de
réaliser une analyse dans les 3 plans de I'espace, en combinant des séquences
morphologiques (écho de spin en pondération T1) et des séquences de type
inflammatoire (STIR, densité de proton avec saturation de la graisse, diffusion).
L'injection de produit de contraste (gadolinium) ne semble pas apporter plus
d’information d’un point de vue osseux [56] mais il peut étre utile en cas
d’atteinte des parties molles pour mettre en évidence une synovite. L'intérét de
la diffusion n’a pas clairement été établi dans cette indication. Elle est toutefois

utilisée dans les pathologies rhumatismales chroniques de I’enfant.

L'IRM peut étre normale tout au long de I'évolution, et ce résultat ne permet pas
d’exclure le diagnostic. La fréquence des anomalies de signal IRM est variable en
fonction des séries [53], [57]. L'IRM semble étre une technique trés spécifique
(91%) [53], la sensibilité de cet examen diminuant progressivement avec le
temps. A contrario, le délai entre la réalisation de I'IRM et I'apparition des
symptdémes serait un élément important a prendre en compte sans qu’un délai
précis puisse étre recommandé [6], [16], [46], [53], [54]. Par ailleurs, la forme
froide d’emblée est plus fréquente chez I'enfant et certaines études réalisées
chez I'adulte ne retrouvent pas d’anomalie de signal osseux en cas de forme

froide [5], [57].

Lorsque des anomalies IRM sont présentes on observe, associées a des degrés

variables :

Des anomalies osseuses (Figures 4 a 10) : des anomalies de signal qui
correspondent au replacement du signal médullaire adipeux normal par un signal

de type cedémateux. L'oedeme se traduit par un hyper signal sur les séquences
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STIR ou T2 avec saturation de la graisse associée a un hypo signal T1
intermédiaire. Il peut se présenter :

= Majoritairement sous la forme de plage hétérogene, de contours flous,

souvent situé au contact d'une surface articulaire, prédominant en

situation sous-chondrale et touchant volontiers plusieurs piéces osseuses.

Il nexiste pas de continuité entre I'étendue de la raréfaction osseuse

visible sur les clichés radiographiques et/ou I'hyperfixation scintigraphique
[58-60] (figures 4, 5, 6 et 7).

= Plus rarement, sous la forme d’cedéeme punctiforme focale localisée sur

une ou plusieurs pieces osseuses (figures 6 et 8).

Il existe un rehaussement apreés injection de produit de contraste, mais ceci n’est
pas discriminant [56]. L'cedéme peut présenter un caractére migrateur au cours
du temps avec une atteinte osseuse s’étendant aux autres piéces osseuses

adjacentes.

Plus rarement, des anomalies du signal sous chondral, sous la forme d’un fin
liseré en hypo signal T1 et hyper signal T2 FS ou STIR et qui pourraient
correspondre a des zones d’impaction de |'os trabéculaire sous chondral (cause

ou conséquence de la déminéralisation osseuse?) sont décrites chez I'adulte [57].

Des anomalies articulaires :

Un épanchement articulaire est parfois présent au contact de I'atteinte osseuse.
L'injection de gadolinium peut étre utile pour mettre en évidence une synovite
(figures 4 et 5).

Des anomalies des parties molles (figure 9) :

Il s’agit d’'un épaississement inflammatoire (hyposignal en T1, hypersignal en
STIR, pouvant se rehausser apres injection de gadolinium) des parties molles qui
est bien corrélé a I'’examen clinique [60].

Des anomalies de signal musculaire du membre affecté ont également été
décrites chez I'adulte sous la forme d’un hyper signal T2 se rehaussant sur les

séquences T1 FS avec injection de gadolinium [61].
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Diagnostic différentiel :
Les anomalies observées en IRM ne sont donc pas spécifiques, et leur
interprétation est parfois difficile :
= Autre point complexifiant I'analyse, des études suggérent le caractere
potentiellement physiologique chez I'enfant en cours de croissance des
hétérogénéités de signal IRM de la médullaire osseuse apparaissant sous
la forme de foci ou de plage plus diffuse d’cedéme osseux [62], [63] (figure
10).
= Lésions traumatiques sous chondrales ; en rapport avec le traumatisme
initial ou secondaire a la déminéralisation liée au SDRC ? (Figures 11, 12 et

14).

IRM fonctionnelle :

La physiopathologie du SDRC 1 reste encore a ce jour controversée et plusieurs
arguments orientent vers des mécanismes plus complexes impliquant le systeme
nerveux central. L'IRM fonctionnelle n’est pour I'heure pas utilisée en routine
diagnostic et a surtout un intérét dans le cadre de la recherche (cf 1.4.4 Systeme

nerveux central).

1.8 Traitement

La prise en charge du SDRC 1 reste difficile et si I'évolution de ce syndrome chez
I'enfant et I'adolescent est en général favorable, les traitements sont calqués sur
ceux de 'adulte, mais la difficulté de conduire des études prospectives en pédiatrie
incite a s’appuyer sur les études menées chez I'adulte avec encore des incertitudes

sur la conduite a tenir lorsque les thérapeutiques classiques sont un échec.

Comme pour I'adulte, une prise en charge précoce et multidisciplinaire [71] évitera la
chronicisation des symptomes. Cependant, les récentes études montrent qu’il existe
un retard au diagnostic variable allant de 3 a 14 mois [11], [12], [16] induisant un

retard d’orientation vers une structure pédiatrique multidisciplinaire. Lorsque les
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enfants ont un diagnostic précoce (< 3 mois d’évolution), la résolution des

symptomes est plus rapide (entre 2 et 5 mois) [12].

L'objectif principal du traitement est double : premiérement de raccourcir
I’évolution, qui est en général spontanément favorable et deuxiemement de traiter
efficacement la douleur en phase aigué, de fagon a autoriser la mise en ceuvre des
thérapeutiques physiques contre les attitudes vicieuses, I’'ankylose et les rétractions

tendineuses.

1.8.1 Kinésithérapie

La physiothérapie reste la base du traitement. Elle doit étre entreprise lorsque les
phénoménes douloureux ont été pris en charge. Elle sera douce, progressive et
surtout indolore grace aux antalgiques pris suffisamment tot avant la séance pour
étre a leur efficacité d’action maximale. Elle comprendra différentes techniques

telles que [4] :

- La mise en décharge du membre supérieur.

- Le béquillage avec appui limité et partiel du membre inférieur.

- L'apprentissage du petit pas, du pas simulé remplacé progressivement par I'appui
contact.

- L'utilisation d’attelle de repos afin de prévenir les attitudes vicieuses notamment
au niveau de la main et du poignet.

- Les bains écossais ou la balnéothérapie.

- Lalutte contre I'cedéme par drainage et massages doux.

- La mobilisation articulaire prudente.

- La suppression des facteurs d’aggravation : platre trop serré, rééducation trop

agressive qui déclenche ou augmente la douleur.

Ce traitement, soutenu par des antalgiques suffisamment efficaces pour réduire

la douleur et permettre une réadaptation physique active et efficace, donne de

bons résultats [12].
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1.8.2 Traitements pharmacologiques [4]

Les douleurs décrites dans le SDRC 1 sont de type neuropathique, plusieurs

traitements pharmacologiques peuvent étre utilisés.

Les antalgiques classiques dont I'indication est représentée par les douleurs par
exceés de nociception (en rapport avec un traumatisme ou a une inflammation
sans atteinte d’un nerf) peuvent avoir leur place dans le traitement des SDRC.
Ainsi sont utilisés seuls ou en association les médicaments des paliers | et Il de
I’'OMS (paracétamol, ibuproféne, codéine, tramadol).

Les antidépresseurs tricycliques fonctionnant par blocage de la recapture des
monoamines ont un réle antalgique dans le SDRC et peuvent étre utilisés chez
I’enfant (en gouttes), classiqguement a des doses inférieures a celles nécessaires
pour controler un état dépressif. Sa prescription nécessite un avis et une prise en
charge pédopsychiatrique préalable.

Les antidépresseurs inhibiteurs de la recapture de la sérotonine et de la
noradrénaline (IRSN) n’ont pas d’AMM et ne sont pas utilisés dans cette
indication.

Les antiépileptiques sont également efficaces dans les douleurs neuropathiques
et notamment sur les douleurs de fond et paroxystiques. Certaines molécules

comme la gabapentine sont utilisées pour la douleur neuropathique de I’enfant.

1.8.3 Autres

En 2012, I’American Pain Society publiait des recommandations concernant la
prise en charge des douleurs chroniques chez I’enfant en y intégrant une prise en
charge psychologique a part entiére et notamment de la thérapie cognitivo-
comportementale. Malgré I'absence d’études prospectives contre placébo,

contrblées et randomisées, cette prise en charge psychologique fait partie des
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piliers du traitement et de nombreuses études ont montré son intérét dans les

douleurs chroniques de I'enfant [64].

Des moyens thérapeutiques invasifs comme les blocs nerveux périphériques et

sympathiques ont été décrits [4].

Enfin la neurostimulation transcutanée ou TENS (trans-electrical
neurostimulation) ou encore les techniques d’hypnose peuvent étre utiles en

association avec les autres thérapeutiques citées.

1.9 Pronostic

Il est couramment décrit que le SDRC 1 chez I'enfant présente une meilleure
évolution que chez I'adulte [15] avec une guérison dans les mois qui suivent. Les
données récentes de la littérature suggerent que le taux de guérison varie entre 46 et
92% [15], [16], [65] avec un taux de récidive non négligeable décrit entre 30 et 55%
[11], [15], [16], [65]. Il a été également constaté que les patients les plus jeunes

avaient une évolution plus favorable que les grands enfants [15].

A contrario d’autres études concluent sur une évolution pas aussi favorable du SDRC
1 chez I'enfant, notamment en raison d'une diminution de la qualité de vie [11] et un

important taux de rechutes (33%) [66].

Objectifs de I’étude

Le SDRC 1 chez I'enfant est de diagnostic difficile, basé sur un faisceau d’arguments.
Des examens complémentaires tels que I'IRM peuvent aider au diagnostic bien qu’il
n’existe a ce jour pas de série pédiatrique en IRM. Notre étude a pour objectif
principal de réaliser une analyse épidémiologique et sémiologique d’IRM chez des

enfants présentant un SDRC 1 afin de préciser le potentiel de cet examen.

Les objectifs secondaires sont de :
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- Réaliser une analyse épidémiologique des autres données (cliniques et des autres
examens d’imageries).
- Comparer ces données avec la littérature actuelle chez I’enfant et chez I'adulte.

- Estimer un délai efficace de réalisation de I'IRM.

3 Matériel et méthodes

Il s’agit d’'une étude rétrospective mono centrique, descriptive et observationnelle
portant sur une cohorte d’enfants présentant un SDRC de type 1 suivis entre 2011 et

2017, a I'h6pital des Enfants du CHU de Toulouse.

3.1 Population

Le registre initial comportait 107 enfants suivis par I'équipe d’orthopédie et du
Centre de ressource douleur et soins palliatifs pédiatriques pour une SDRC 1. Le
diagnostic était posé sur les criteres de Budapest. Les principaux criteres d’exclusion
étaient : un age supérieur a 16 ans, un doute sur le diagnostic de SDRC 1, I'absence

d’IRM ou une IRM incompléte ne permettant pas I'analyse radiologique adéquate.

3.2 Recueil de données

Les données médicales suivantes de la population ont été recueillies dans le dossier

informatique des patients :

L'age, le sexe, I'articulation touchée, I'existence d’un facteur déclenchant, le résultat
des examens radiographiques et scintigraphiques (lorsqu’elles étaient disponibles), le
délai entre I'apparition des signes cliniques et la réalisation de I'IRM, les anomalies
cliniques principales (douleur, les troubles sensitifs et les troubles trophiques) et les

résultats des IRM de controéle (si elles étaient réalisées).
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3.3 IRM

3.3.1 Technique d’imagerie IRM

Tous les examens ont été réalisés sur des IRM 1.5 Tesla avec des antennes de
surfaces dédiées. Le protocole standard dépendait de la zone anatomique
d’intérét et comportait systématiquement des séquences T1 et DP Fat Sat. Au cas
par cas, ont été réalisées des séquences T1 DP Fat Sat aprés injection de
gadolinium et diffusion. Chaque IRM était réalisée dans au moins 2 plans

orthogonaux.

3.3.2 Grille de lecture IRM

Chaque IRM a été lue indépendamment par deux lecteurs : un radiologue sénior
spécialisé en radio pédiatrie et un radiologue junior avec 5 ans d’expérience en

radiologie.
Pour chaque IRM, les différents éléments analysés ont été (tableau 3) :

- L'cedéme intra osseux, défini comme une anomalie de signal de I'os trabéculaire
apparaissant en hypo signal T1 et hyper signal DP Fat Sat, analysé de facon semi
guantitative et divisé en deux types: le premier correspond a une plage
d’cedeme diffuse mal limitée (> 5mm) et le second a des zones focales
punctiformes (< 3mm). Cet cedeme peut présenter un rehaussement apres
injection de gadolinium.

- Le nombre de pieces osseuses touchées, analysées de facon semi quantitative :
une seule piéce osseuse ou plusieurs pieces osseuses (> 1).

- Une synovite, définie par une membrane synoviale se rehaussant entre la
séquence T1 sans puis apres injection de gadolinium et qui a été analysé de facon
gualitative : absence ou présence.

- L’épanchement intra articulaire, évalué également de facon qualitative : absence

ou présence.
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- L'cedéme des parties molles, analysé de facon qualitative (absence ou présence)
et défini comme un épaississement des tissus mous sous cutanés associé a un
hyper signal DP Fat Sat et un rehaussement entre la séquence T1 sans puis apres

injection de gadolinium.

3.4 Analyses statistiques

Nous avons dans un premier temps effectué une analyse descriptive de la population
étudiée. Les variables quantitatives ont été exprimées en moyennes + deviations
standards. Les données qualitatives ont été exprimées en pourcentages de la

population étudiée.

Nous avons dans un second temps effectué une analyse comparative en sous groupe
des patients présentant des anomalies de signal sur I'IRM initiale versus ceux ne
présentant pas d’anomalies IRM. Durant cette analyse comparative nous avons utilisé
le test t de Student quand les données répondaient a une distribution normale et un
test de Mann Whitney dans le cas contraire. Le seuil de significativité statistique était
considéré pour un p < 0,05. Les données statistiques ont été analysées a 'aide des

logiciels MedCalc® Ver 14.8 Software et Excel.

Résultats

4.1 Données épidémiologiques

Sur le registre initial des 107 enfants suivis pour un SDRC 1 entre 2011 et 2017, 55
d’entre eux ont bénéficié d’'une IRM de I'articulation douloureuse au cours de leur

suivi.
La moyenne d’age était de 11,1 ans (de 6 a 15 ans) avec un écart type de 2,49 ans.

87% était des filles (N=48) contre 13% de garcons (N=7).
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Les articulations touchées étaient :

La cheville : 78% (N=43), dont 65% (N=28) du co6té droit et 35% (N=15) du coté
gauche.

- Legenou :11% (N=6) avec 4 genoux gauche et 2 genoux droit.

- Le poignet : 5% (N=3).

- La hanche 5 % (N=3).

Il existait un facteur déclenchant dans 80% des cas (N=44) dont 67% (N= 37) de
traumatisme mineur, en grande majorité des entorses simples. Le reste étant
représenté (13%, N=7) par des causes diverses comme un contexte infectieux local

ou une chirurgie récente.

Ces résultats sont résumés dans le tableau 4.

4.2 Données cliniques et imageries complémentaires

Du point de vue des données cliniques, la douleur, principal signe du SDRC 1, était
présente dans 100% des cas. Il existait des troubles de la sensibilité (allodynie,
hyperpathie, hyperesthésie) et des troubles trophiques et vasomoteurs chez

respectivement 44% (N=24) et 58% (N=32) des patients.

Les clichés radiographiques réalisés au moment du diagnostic étaient exploitables
pour 46 des 55 dossiers. Aprés relecture des clichés, une fracture était
radiographiquement visible dans 2% des cas (N=1) avec 9% (N=4) d’aspect
déminéralisé de la trame osseuse (figures 1 et 2). 84% (N=46) des clichés ne

retrouvaient pas d’anomalie radiographique.

Treize scintigraphies au Tc99m ont été réalisées, 69% (N=9) étaient considérées
comme anormales. 46% (N=6) présentaient une hypofixation scintigraphique et 23%

(N=3) une hyperfixation scintigraphique de I'articulation douloureuse (figure 3).

Les résultats des examens d’imageries et des signes cliniques sont résumés dans les

tableaux 5 et 6.
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4.3 IRM

55 enfants ont bénéficié d’une IRM remplissant nos critéres d’inclusion. Toutes les
IRM de I'étude ont été considérées comme complétes, comportant au moins une

séquence T1 et une séquence DP Fat Sat avec deux plan orthogonaux.

Sur les 55 IRM, 49% (N=27) ont été considérées comme normales et 51% (N=28) ont

présenté des anomalies (tableau 7) :

- 89% (N=25) sous la forme d’un cedéme intra osseux.
- 43 % (N=12) d’épanchement articulaire.
- Une synovite dans 7 % (N=2) des cas.

- Un cedeme des parties molles dans 14% (N=4) des cas.

Concernant I'cedéme intra osseux, il s’agissait a 84% (N=21) de plage d’cedéme
diffuse a contour flou sous chondral (figures 4, 5, 7 et 11), a 8 % (N=2) de zone
d’cedéme focale punctiforme (figure 8). Enfin 8% (N=2) ont présenté a la fois des
plages d’cedéme flou sous chondral et des zones d’cedéeme focal punctiforme (figure
6). Cet cedéme touchait une seule piece osseuse dans 28% (N=7) des cas et plusieurs

pieces osseuses dans 72 % (N=18) des cas.

La séquence de diffusion n’a été réalisée que dans un cas, chez un enfant présentant
un cedeme sous chondral diffu d’'une piéce osseuse en hypersignal sur les séquences

DP Fat Sat, associé a une restriction sur la séquence de diffusion.

Enfin il existait un cedéme intra osseux se rehaussant entre les séquences T1 sans

puis apres injection de gadolinium sur 71% (N=10) des IRM réalisées avec injection.

Sur les 14 IRM comprenant une séquence T1 Fat Sat aprés injection de gadolinium, 2

ont objectivé une synovite (figures 4 et 5).

D’un point de vue topographique, 96% (N=27) des IRM présentant des anomalies de

signal concernaient I'articulation de la cheville et 4% (N=1) concernaient le genou.
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Les IRM centrées sur les articulations de la hanche et du poignet étaient toutes

considérées comme normales.

Au niveau de l'articulation de la cheville, 'cedéme intra osseux était centré sur les os
du tarse dans 92% (N=23) des cas avec une nette prédominance pour le talus et
calcanéum (figure 7). Il existait un cedeme osseux des métatarsiens dans 16% (N=4)
des cas. Les pieces osseuses tibio-fibulaires distales étaient quasi systématiquement

épargnées hormis dans 1 cas.

Sur le critére du délai entre I'apparition des symptémes cliniques et la réalisation de
I'IRM, le délai moyen de réalisation des IRM avec anomalies de signal était de 185
jours avec un écart type de 189,3 (IC95% [113 ; 265]) contre 97,8 jours avec un écart
type de 74 (IC95% [41,6; 106,5]) pour les IRM ne présentant pas d’anomalies de

signal. Il existait une différence significative entre les deux groupes, p = 0,046.

Enfin, d’autres anomalies, a priori non connues avant la réalisation de I'IRM, ont été

visualisées chez 7 patients et sont résumées dans le tableau 9 (figures 12 a 14).

Les principaux résultats sont résumés dans les tableaux 7 a 9.

Discussion

5.1 Données épidémiologiques

Nos données concordent avec celles de la littérature récente, ainsi le SDRC 1 touche
préférentiellement la jeune fille entre 11 et 12 ans [2], [3], [8], [11], [13-18], [67].
Comme chez I'adulte [42] il existe trés souvent un facteur déclenchant : 80% dans
notre série et entre 49 et 85% dans la littérature [11], [17], [67], essentiellement
représenté par des épisodes traumatiques mineurs a type d’entorse (67% dans notre

série).

Au niveau topographique, chez I'enfant c’est le membre inférieur qui est le plus

souvent impliqué (70 a 90 % des cas) [8], [11], [17], [67] et plus particulierement la
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cheville (96% dans notre série) avec une nette prédominance pour les os du tarse et

une épargne quasi systématique des pieces osseuses tibio-fibulaires inférieures.

5.2 Données cliniques et imageries complémentaires

La douleur est le maitre symptome du SDRC 1, présente dans 90% des cas dans la
série adulte de Veldman [42], elle est présente dans 100% des cas de notre série. En
parallele, les autres signes cliniques classiques s’intégrant dans le SDRC 1, a savoir les
troubles de la sensibilité (allodynie, hyperpathie, hyperesthésie), les troubles
trophiques et vasomoteurs, sont présents chez environ la moitié des patients. Malgré
les limites et biais inhérents au schéma d’étude rétrospectif, les données cliniques

semblent cohérentes avec le diagnostic de SDRC 1.

La radiographie standard, bien que réalisée quasi systématiquement, ne semble
apporter que peu d’information, hormis une déminéralisation osseuse présente chez
seulement 4 patients de notre série (figures 1, 2). Elle est peu fréquente et
d’apparition tardive au cours de la maladie. En pratique, la radiographie est normale
au début de la maladie [5] et il arrive fréquemment qu’elle le reste. Les données de la
littérature rapportent des anomalies radiologiques dans 40% dans cas [69]. Dans
notre série ces chiffres sont plus modestes avec seulement 10% d’anomalies
radiologique visibles. Par ailleurs la déminéralisation osseuse reste peu spécifique et
la distinction avec une ostéoporose de décharge reste difficile sur les seuls critéres

radiographiques.

Treize scintigraphies osseuses ont été réalisées chez les patients de notre série : 69%
étaient pathologiques, au profit d’une hypofixation (figure 3) de la zone anatomique
touchée dans 46% des cas contre 23% d’hyperfixation. Ces données sont cohérentes
avec les résultats de la littérature. Ainsi contrairement au SDRC 1 de I'adulte ou
I’hyperfixation prédomine, chez I'enfant, la forme est la plus souvent froide d’emblée
avec une hypofixation osseuse isotopique aux trois phases. Elle est rencontrée dans
60% des algodystrophies de I'enfant [2], [55]. Toutefois cette hypofixation reste peu

spécifique et peut étre liée a I'immobilisation ou la sous utilisation du membre.
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5.3 IRM

L'indication de I'IRM dans le SDRC 1 de I’enfant reste encore mal précisée. Pourtant
cet examen est potentiellement intéressant puisqu’il est le seul qui permette a la fois

I’analyse osseuse, articulaire et des parties molles.

La présence d’anomalie de signal a type d’cedéme osseux, bien que non constante,
semble fréquente et caractéristique dans le SDRC 1, mais son absence n’élimine pas
le diagnostic. Ces données sont en partie comparables aux résultats des études

réalisées chez I'adulte [57-60] en ce qui concerne I'cedéme intra osseux.

Il existe cependant quelques subtilités : dans notre étude, I'cedéme intra osseux est
présent dans 45% des cas avec une nette prédominance pour les plages d’cedéme
médullaire hétérogéne, de contours flous souvent situées au contact d'une surface

articulaire (92%) similaires a celle décrites chez I'adulte (figures 4, 5 et 7).

Des anomalies de signal focales punctiformes multiples de moins de 3 mm et de
distribution plus centrale sont également présentes dans 16% des cas dans notre
série (figure 8). Ces anomalies ne sont pas décrites chez I'adulte [57-60]. Il nous
semble toutefois essentiel de préciser que certaines études orientent vers le
caractere physiologique, chez les jeunes enfants, des hétérogénéités de signal IRM de
la médullaire osseuse apparaissant sous la forme de |ésion focale ponctiforme ou de
plage plus diffuse d’cedéme osseux disparaissant au cours de la croissance [62], [63].
Dans leur série, Pal et al [62] retrouvent des anomalies de signal au niveau des
chevilles sous la forme de foci ou de plages plus diffuses chez 63% des enfants
symptomatiques et 57% des enfants asymptomatiques. Shabshin et al [63] ont eux
aussi retrouvé de facon bilatérale et symétrique 59% d’anomalies de signal similaires
chez des patients de moins de 16 ans, touchant préférentiellement le calcanéum
(54%), le talus (35%) et I'os naviculaire (35%). Ces hyper signaux DP Fat Sat focaux
n’étaient plus retrouvés passé I'dge de 15 ans et pourraient correspondre, d’apres les

auteurs, a des résidus hématopoiétiques de moelle rouge.
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Ces données complexifient I'analyse de ces anomalies de signal et il nous parait
fondamental de ne pas les interpréter comme pathologiques en I'absence de

contexte clinique évocateur de SDRC 1.

On peut également observer chez I'adulte des images linéaires, en hypo signal T1, au
sein de ces plages d’cedemes osseux. Ces anomalies semblent étre moins souvent
retrouvées chez I’enfant (un seul cas dans notre série) et posent plutét, a notre sens,

le probléme du diagnostic différentiel avec une fissure sous chondrale (figure 14).

Concernant [’atteinte des tissus mous, les résultats des études chez |'adulte
rapportent un cedéme des tissus mous dans 67 a 86% des SDRC 1 du pied [60] et
d’'un épanchement intra-articulaire dans environ la moitié des cas [58]. Des
anomalies de signal musculaire du membre affecté ont également été décrites chez
I'adulte [61]. Chez I'enfant ces anomalies sont moins fréquentes avec, dans notre
série, seulement 22% d’épanchement articulaire, 7% d’cedeme de parties molles
(figure 9) et seulement un cas présentant des anomalies musculaires (cedeme du

muscle fléchisseur des orteils).

Enfin I'injection de produit de contraste (gadolinium) ne semble pas apporter plus
d’information d’un point de vue osseux [56] mais il peut étre utile en cas d’atteinte

des parties molles pour mettre en évidence une synovite (figure 4).

En pratique, malgré des protocoles d’examen non consensuels, nous recommandons
de réaliser une analyse dans les 3 plans de I'espace, en associant des séquences T1 en
écho de spin et des séquences en densité de proton avec saturation de la graisse ou
STIR afin de détecter au mieux I'cedéme osseux.

L'intérét de la diffusion reste a évaluer dans cette indication. Elle est utilisée dans les
pathologies rhumatismales chroniques de I’enfant et peut objectiver un hyper signal
diffusion pathologique en cas de synovite inflammatoire [72].

En dehors d’un contexte particulier nous ne recommandons pas l'injection de

gadolinium dans le SDRC 1, d’autant plus qu’il existe a ce jour des inconnues quant au
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devenir et aux conséquences des dépots de gadolinium notamment au niveau

cérébral, voire osseux.

L'autre point qui nous parait intéressant de développer est celui du délai de
réalisation de I'IRM par rapport au début des symptomes. Dans notre étude, les IRM
présentant des anomalies de signal ont en moyenne été réalisées plus tardivement
que celles ne présentant pas d’anomalies ; 185 jours (IC95% [113 ; 265]) contre 97,8
jours (IC95% [41,6; 106,5]), p = 0,046. Le délai moyen de diagnostic varie de 1 - 4
mois [12], [16] a 14 mois [15], [11] et peut étre responsable d’une prise en charge
retardée, allant de 3 a 14 mois [11], [12], [16]. Ceci pourrait potentiellement
expliquer ce délai observé en imagerie. Ces résultats sont toutefois a pondérer
compte tenu de I'effectif réduit de patients et des intervalles de confiance larges.

Il nous semble malgré tout licite, d’'une part, en cas de doute diagnostic devant une
suspicion de SDRC 1 de répéter une premiere IRM réalisée précocement et
considérée comme normale. Et d’autre part, de ne pas hésiter a réaliser un premier
bilan IRM devant un tableau clinique trainant.

Ces données incitent donc a compléter et poursuivre cette étude pour confirmer ces

résultats.

Au-dela du diagnostic positif de SDRC 1, notre étude a également mis en avant

I'intérét que peut avoir I'IRM pour le diagnostic parfois fortuit d’autres pathologies

pouvant modifier la prise en charge (tableau 9).
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6 Conclusion

Au total, bien que basé sur des critéres cliniques validés (tableau 1), le diagnostic de
SDRC 1 chez I'enfant reste délicat. Cette étude préliminaire confirme les données
épidémiologiques actuelles concernant la population et la topographie dans cette
pathologie. Elle montre surtout I'intérét de I'IRM dans la prise en charge initiale du
SDRC 1 chez I'enfant en dégageant une sémiologie IRM particuliére, en partie
différente de celle chez 'adulte, de part sa topographie, le type et I'étendue des
anomalies de signal.

L'IRM peut ainsi permettre, lorsqu’il existe des anomalies de signal caractéristiques,
de conforter le clinicien dans son diagnostic tout en éliminant d’autres pathologies

qui pourraient modifier la prise en charge.

A notre connaissance, il n’existe aucune autre série pédiatrique ayant analysé
I"apport de I'IRM dans cette indication. Nos résultats nous incitent donc a poursuivre

et élargir les investigations.
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8 Annexes

Criteres de Budapest pour le syndrome douloureux régional complexe
1. Douleur Disproportionnée par rapport a I’événement initial
Au moins un symptéme dans les trois catégories suivantes :

- Sensitif : hyperesthésie, allodynie
- Vasomoteur : changements de température ou de
coloration
2. Symptomes - Sudomoteur : ;cedéeme, changements de la sudoration
- Moteur / trophique : diminution de I'amplitude des
mouvements, faiblesse, tremblements, dystonie,

changements trophiques de la peau, des poils, des

ongles
Au moins un signe dans deux des catégories suivantes :

- Sensitif : hyperesthésie a la piqure
- Vasomoteur : changement de température ou de
coloration
3. Signes - Sudomoteur : cedeme, changements dans la sudation
- Moteur / trophique : diminution de I'amplitude des
mouvements, faiblesse, tremblements, dystonie,

changements trophiques de la peau, des poils, des

ongles

4. Aucun autre diagnostic ne peut expliquer les symptomes et les signes

Tableau 1 Critéres de Budapest [4]
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Fracture, entorse, contusion osseuse,
Pathologies orthopédiques bursite, lésion ligamentaire ou

musculaire

. . Arthrite juvénile idiopathique,
Pathologies rhumatologiques
sarcoidose, polyarthrite rhumatoide

Pathologies vasculaires Vascularite, syndrome de Raynaud

Tableau 2 : Principaux diagnostics différentiels du SDRC 1
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Date de ’examen

(Edéme osseux Oui / Non
Nombre de piéces osseuses touchées Plusieurs / une seule

Tableau 3 : Grille de lecture IRM
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Population

Sexe : effectif (%)

Articulation touchée : effectif (%)

Cheville 43 (78%)

Féminin : 48
(87%)

Masculin : 7 (13%)

Tableau 4 : Caractéristiques de la population étudiée

Signes cliniques

Troubles sensitifs

Effectif (%)

24 (44%)

Tableau 5 : Signes cliniques du SDRC 1
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Radiographie standard

N =46

Normale 41 (84%)

Déminéralisation osseuse 4 (9%)

Hypofixation 6 (46%)

Tableau 6 : Résultats des autres examens d’imagerie, radiographie standard

et scintigraphie Tc99m

89%

B Anomalies IRM

(Edéme intra osseux Epanchement intra (Edeme des parties Synovite
articulaire molles

Tableau 7 : Répartition des anomalies IRM
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90% 84%
80%
70%
60%
50%
40%
30%
20%

10%

0%

plage d’cedéme cedéme focal les deux Plusieurs pieces Une seule piece
diffuse ponctifomre osseuses osseuse

B Répartiton qualitative et quantitative de I'cedéme intra osseux (%)

Tableau 8: Répartition qualitative et quantitative de I'cedéme intra osseux (%)

Autres anomalies IRM : N=7

Ulna court avec hypersignal DP Fat Sat du TFCC (ligament triangulaire du carpe)

Ostéochondrite condyle externe genou gauche

Chondropathie fémoro-tibiale externe de grade Il, aspect infiltré et
inflammatoire de la partie haute de la graisse de Hoffa

Tableau 9 : Autres anomalies IRM visualisées



Figure 1 : Radiographie de la cheville objectivant une déminéralisation diffuse
chez une fille de 13 ans avec antécédent de traumatisme de la chevilleil y a 2
ans et persistance de douleurs
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Figure 2 : fille de 10 ans, traumatisme de la cheville gauche, radiographies de
face et de profil du traumatisme initial (2a et b), radiographies de contréle
apres 1 mois d'immobilisation montrant une déminéralisation intense du
squelette de la cheville post immobilisation (2c et d), radiographies de
surveillance a 3 mois devant la persistance des douleurs et de troubles
trophiques : déminéralisation osseuse et infiltration des parties molles (2e et
f) et scanner aprés 1 an d’évolution : persistance d’'une déminéralisation
(calcanéum) et d’une infiltration des parties molles sous cutanées (2g).
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W

Figure 3 : fille de 10 ans, douleurs résiduelles de la cheville et du pied droit un
an apres une maladie de Sever guérie : radiographies et IRM normales.
Scintigraphie : image corps entier (3 a) et images centrées sur la cheville au
temps précoce (3 b) et au temps tardif (3c). Hypofixation du squelette jambier
du coté droit, prédominant au niveau de la cheville, aux deux temps
scintigraphiques.
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Figure 4 : fille 10 ans, douleurs persistantes 1 an aprés un traumatisme de la
cheville droite, radiographies normales.

IRM : Coupes dans un plan sagittal en T1 (4a), en DPFS (4b), et aprés injection
de gadolinium (4c) : coupes dans un plan axial en DPFS (4d) et aprés injection
de gadolinium (4e) :

= Anomalies du signal osseux (hyposignal en T1, hypersignal en DPFS et
prise de contraste apreés injection), sous forme de plages diffuses a
contours flous touchant plusieurs os du tarse postérieur et du tarse
moyen.

= Epanchement intra-articulaire au niveau de la talo-crurale (4b) et prise
de contraste synoviale témoignant d’une synovite (4c).
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Figure 5 : IRM en coupes sagittales en T1 (5a), en DPFS (5b) et apreés injection
de gadolinium (5c) :

= Anomalies diffuses du signal osseux touchant tous les os du tarse.
= Epanchement intra articulaire au niveau de la sous-talienne avec prise
de contraste de la synoviale témoignant d’une synovite.
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Figure 6 : IRM en coupes sagittales (6a) et coronales (6b et 6¢) en DPFS :

= (Edeéme intra osseux touchant I’os naviculaire.
= Associée a des anomalies focales punctiformes multiples.
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Figure 7 : IRM en coupes sagittales DPFS (7a et 7b) et coronales T1 et DPFS
(7c) :

= Plage d’cedéme diffus touchant uniquement le talus.
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Figure 8 : IRM chez une fille de 13 ans en coupe sagittale DPFS montrant de
multiples zones focales punctiformes en hyper signal
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Figure 9 : IRM en coupes sagittales en DPFS (figure 9a) et en coupes axiales en
T1 (figure 9b) et DPFS (figure 9c) :

= Epanchement intra articulaire au niveau de la talo-crurale (9a).

= Infiltration des parties molles sous cutanées au niveau de la face
dorsale du pied et du tarse : hyposignal en T1 (9b) et hypersignal en
DPFS (9a et 9¢) au niveau de la graisse du plan sous cutané (fleches).
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Figure 10 : IRM de la cheville chez une fille de 12 ans en coupes sagittales T1
(figure 10a) et DPFS (figure 10b) :

Modifications du signal osseux en hyposignal T1 et en hypersignal DPFS
sous forme de zones focales punctiformes bien limitées et peu
nombreuses au niveau du talus et du calcanéum (fléches) : variations
physiologiques du signal médullaire chez I’adolescent, diagnostic
différentiel.
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Figure 11: Deux IRM de la cheville a 6 mois d’intervalle chez une fille de 11 ans, la premiére
en coupes sagittales DPFS (figure 10a) et la seconde IRM en coupes sagittales T1 (figure
10b) et DPFS (figure 10c) et en coupes axiales DPFS (figure 10d) :

= Migration de I'cedéme osseux initialement diffus sur le corps du calcanéum puis
sous chondral en miroir entre le calcanéum et le cuboide (fleche) (10a et 10c).

= Différenciation entre des zones focales intra spongieuses correspondant a des
images normales (étoiles) et une zone d’cedéme sous-chondral plus étendue, a
limites floues, développée en miroir sur le calcanéum et le cuboide (fleche) (10b,
10c et 10d).
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Figure 12 : fille de 11 ans, douleurs du genou gauche dans les suites d’'un traumatisme.
IRM : coupes en DPFS dans un plan coronal (figure 11a) et dans un plan axial (figure 11b) :

= Hypersignal sous chondral en regard de la surface articulaire du condyle fémoral
latéral, visible dans les 2 plans, correspondant a une lésion traumatique sous-
chondrale ; diagnostic différentiel.

Figure 13 : fille de 13 ans, douleur persistante du genou dans les suites d’une arthroscopie
pour ménisque discoide. IRM : coupes en DPFS dans le plan sagittal (figure 12a) et axial
(figure 12b).

= Aspect infiltré et inflammatoire de la partie haute de la graisse de Hoffa ; diagnostic
différentiel.
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Figure 14 : Fille de 12 ans douleur de la cheville suite a un traumatisme sportif, IRM :
coupes sagittales T1 et T1 Fat Sat aprés injection de gadolinium et coronale DPFS :

= Image linéaire en hypo signal T1 du col du talus non rehaussée apres injection
associée a un cedeme médullaire en hyper signal DP FS : fissure sous chondrale.
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APPORT DE L’IRM DANS LE SYNDROME DOULOUREUX
REGIONAL COMPLEXE DE TYPE 1 CHEZ L’ENFANT

RESUME EN FRANCAIS :

Introduction : Le syndrome régional douloureux complexe de type 1 (SDRCL1) chez
'enfant est de diagnostic difficile, basé sur un faisceau d’arguments. Des examens
complémentaires tels que I'lRM peuvent aider au diagnostic.

Objectif : Nous avons conduit une étude des IRM réalisées chez des enfants
présentant un SDRC1 afin de dégager des données épidémiologiques et
sémiologiques pour préciser le potentiel de cet examen.

Matériel et méthodes : Etude rétrospective mono centrique, descriptive et
observationnelle portant sur une cohorte d’enfants présentant un SDRCL1 suivis entre
2011 et 2017.

Résultats : Notre population comprenait 105 enfants dont 55 ont bénéficié d’'une
IRM. 78% étaient centrées sur la cheville. L’age moyen était de 11,1 ans avec 87%
de filles confirmant les données épidémiologiques de la littérature. 51% des IRM
retrouvaient des anomalies de signal. 89 % sous la forme d'un cedéme de l'os
trabéculaire et 72 % touchant plusieurs pieces osseuses. Ces anomalies épargnaient
l'articulation tibio-fibulaire distale. Le délai moyen de réalisation des IRM avec
anomalie de signal versus IRM sans anomalie était significativement plus long.
Conclusion : Cette étude préliminaire dégage une sémiologie IRM particuliere a
I'enfant de par sa topographie, le type et I'étendue des anomalies de signal.
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