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Remerciements
Le rapport annuel 1999 du Programme canadien de surveillance pédiatrique (PCSP) procure un aperçu
du programme jusqu’à présent ainsi que des résumés de la surveillance des études en 1999.

Le comité directeur du PCSP tient à remercier tous les participants qui continuent à jouer un rôle
prépondérant dans la collecte de l’information sur les maladies infantiles rares. Leur participation est
essentielle à la croissance et au succès du PCSP.

Il tient également à remercier le Laboratoire de lutte contre la maladie de Santé Canada, dont le soutien
et la vision ont rendu ces études possibles. L’engagement du Laboratoire a permis de créer, de colliger et de
diffuser de l’information aux Canadiens intéressés.

Enfin, le PCSP remercie le comité directeur, dont la vision et l’inspiration orientent le programme depuis
sa création. La mine d’expérience et les qualités de chef des membres du comité ont assuré la croissance
du programme.
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Message du ministre de la Santé

À titre de ministre de la Santé, je félicite la Société canadienne de pédiatrie
du succès du Programme canadien de surveillance pédiatrique (PCSP). Le
PCSP est devenu le plus important programme du genre dans le monde,
avec environ 2 300 pédiatres et autres spécialistes participants. Depuis
son lancement en 1996, alors que le programme était axé sur la mise sur
pied et l’établissement de la surveillance au Canada, le programme s’est
taillé une place enviable de participant de premier plan au sein du Réseau
international d’unités de surveillance pédiatrique (RIUSP). Le Laboratoire
de lutte contre la maladie accueillera la séance de travail annuelle du RIUSP
en juin 2000, ainsi qu’une séance scientifique sur des enjeux en surveillance
pédiatrique.

Le nouveau siècle constitue une occasion de réfléchir sur les succès passés et d’embrasser l’avenir avec
ardeur. Les enfants d’aujourd’hui nous feront aller de l’avant. Il importe donc que les pédiatres et le corps
médical fassent appel aux connaissances émanant de ce programme pour en faire profiter les enfants et
pour sensibiliser davantage le public à l’existence de maladies rares.

Il est tout aussi important que le partenariat entre Santé Canada et la Société canadienne de pédiatrie
permette la poursuite de cette entreprise commune : améliorer la santé et le bien-être des enfants
canadiens.

J’espère que le lien avec les autres unités de surveillance pédiatrique de par le monde favoriseront des
études internationales sur des maladies d’intérêt commun. La santé et le bien-être des enfants ne
devraient pas être freinés par des «frontières».

Les Canadiens sont l’exemple d’une société humanitaire qui tient à ses enfants. Cette société valorise et
nourrit leur bien-être physique et mental. Par conséquent, au nom de tous les Canadiens, je souhaite à la
Société canadienne de pédiatrie de nombreuses années de succès avec le Programme canadien de
surveillance pédiatrique.

Allan Rock
Ministre de la Santé
Santé Canada
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Message du directeur général, Laboratoire de lutte
contre la maladie

Je suis heureux d’accepter le quatrième rapport annuel du Programme canadien de surveillance
pédiatrique. Lorsque je jette un regard sur ces quatre années, je suis encouragé par le succès du
programme et par l’intérêt qu’il suscite auprès de la communauté de chercheurs en pédiatrie.

Je tiens à souligner une étude en particulier, entreprise en janvier 2000, qui est l’exemple parfait du
dévouement et de l’engagement de chercheurs qui participent au programme et qui reflète le but de la
surveillance comme fonction essentielle de santé publique. Cette étude porte sur la surveillance des cas de
syndrome de Smith-Lemli-Opitz, une carence congénitale récessive de la synthèse du cholestérol qui
provoque un retard intellectuel. La découverte récente de l’anomalie biochimique responsable du
syndrome a donné lieu à la mise sur pied d’un test diagnostique et d’un traitement au potentiel bénéfique.
Cependant, malgré ces découvertes, de nombreux médecins de premier recours n’ont pas conscience de
l’existence du syndrome. La surveillance devrait accroître la sensibilisation, ce qui, à son tour, devrait
faciliter le dépistage des patients touchés, de manière qu’eux et leur famille profitent d’un traitement
pertinent et de counseling génétique.

Je tiens à réaffirmer mon engagement au partenariat entre le Laboratoire de lutte contre la maladie et la
Société canadienne de pédiatrie. Ce partenariat garantit également que l’information obtenue en première
ligne soit transmise à ceux qui sont en position de prendre des mesures en vue d’améliorer la santé et le
bien-être des enfants canadiens. J’espère que ce partenariat continuera d’être aussi fructueux dans les
années à venir qu’il l’a été depuis sa création.

Je suis extrêmement redevable aux pédiatres du Canada pour leur diligence à remplir les «cartes» de
surveillance mensuelles et les questionnaires de suivi détaillés. Le rôle de ces dispensateurs de soins de
première ligne dans le diagnostic et le traitement de ces maladies rares représente un lien essentiel pour le
succès du programme.

Je tiens également à offrir mes remerciements les plus sincères au personnel du Laboratoire de lutte contre
la maladie, qui a joué et continuera à jouer un rôle capital dans le succès du programme.

Veuillez prendre le temps de lire ce rapport, de même que de comprendre le programme et ses
répercussions sur le bien-être des enfants du Canada.

Michael E. Shannon, MD
Directeur général
Laboratoire de lutte contre la maladie
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Message du président de la Société canadienne de
pédiatrie
Souvent, ce n’est pas un événement dramatique qui provoque un virage dans un
programme, mais une série de circonstances plus discrètes, pourtant notables,
qui réorientent le cours des événements. À la Société canadienne de pédiatrie
(SCP), nous pensons que la deuxième affirmation s’avère pour le Programme
canadien de surveillance pédiatrique (PCSP), un programme conjoint lancé en
partenariat avec le Laboratoire de lutte contre la maladie, de Santé Canada, en
1996. Lorsqu’on compare le programme passé au programme actuel, on peut
constater à quel point plusieurs événements distincts mais pourtant reliés se sont
alliés depuis un an pour réaffirmer l’acceptation et l’appropriation du programme
par les pédiatres canadiens et pour redéfinir son orientation courante. De toute
évidence, des facteurs comme la tendance à mener des études davantage orientées
vers la recherche, proposées par des chercheurs en surspécialité, et une évolution
graduelle vers un financement plus diversifié ont également contribué au récent
changement.

À la formation du PCSP, le programme portait principalement sur la surveillance de maladies infectieuses
pouvant être prévenues, comme la paralysie flasque aiguë, le syndrome de rubéole congénitale et la
panencéphalite sclérosante subaiguë. Récemment, le PCSP a changé d’orientation, passant de la validation de
l’éradication ou de l’immunisation de maladies à la collecte de données rentables sur un diagnostic clinique,
qui permettra de répondre aux questions soulevées. Dans ce groupe de maladies, on remarque l’œdème
cérébral en cas d’acidocétose diabétique, l’anaphylaxie et l’étude à venir sur le syndrome hémolytique et
urémique.

De trois premières études en 1996 à six en 1999, puis à dix prévues en 2000, le programme a connu une
croissance constante au fil des ans, en grande partie attribuable aux investigateurs principaux dévoués, qu’il
s’agisse d’épidémiologistes ou de pédiatres engagés pour la première fois dans un programme de surveillance ou
de chercheurs chevronnés de renommée internationale.

Le PCSP a également bénéficié d’une collaboration internationale entre investigateurs, par l’échange des
définitions de surveillance et des protocoles des diverses études, afin de permettre des comparaisons
internationales. Une évolution intéressante s’annonce puisque le PCSP se prépare à accueillir fièrement la
première réunion du Réseau international d’unités de surveillance pédiatrique (RIUSP). RIUSP 2000, un
symposium scientifique prévu à Ottawa en juin, regroupera des délégués de dix unités nationales pour partager
leurs résultats et tirer profit de leurs expériences.

Il est bien évident que le programme n’aurait pu connaître le succès sans le soutien engagé et constant et
la collaboration fidèle de tous les participants au PCSP, y compris les allergistes, les endocrinologues, les
généticiens médicaux, les neurologues et les pédiatres de tout le Canada. Nous leur sommes reconnaissants de
remplir le rapport initial mensuel et les questionnaires de suivi. Grâce à ce processus de maturation, nous
réalisons l’objectif d’aider les enfants et les adolescents en colligeant des données et en augmentant les
connaissances au sujet de l’épidémiologie des maladies.

À la SCP, nous sommes persuadés qu’une surveillance et que des recherches bien menées apportent des
connaissances et des solutions éducatives qui aideront les enfants et les adolescents du monde entier. Nous
souhaitons au PCSP de demeurer toujours aussi fécond dans cette entreprise de pédiatrie et de santé publique.

Paul Munk, MD, FRCPC
Président
Société canadienne de pédiatrie
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Rapport du président du PCSP

Avec ce rapport annuel, le Programme canadien de surveillance pédiatrique
(PCSP) a franchi une étape importante de maturation et de développement.
Une grande partie de ce processus est attribuable, encore une fois, à l’ensemble
de la collectivité des pédiatres pour son soutien et sa participation indéfectibles.
Tandis que la complétion volontaire de rapports détaillés fournissant des
données propres au cas est très encourageante, avec une participation
remarquable de 95 %, un léger déclin du taux de rapport initial, à 83 %,
suscite peu d’inquiétudes.

Depuis déjà quelques années, nous demandons aux participants de se montrer
patients et de laisser au programme sa «chance» proverbiale. Cette attente a
été récompensée en 1999 par une récolte exceptionnelle de propositions et
d’approbations de nouveaux projets. Sous l’égide du PCSP, le répertoire d’études s’est accru et, avec l’ajout
de nouveaux pédiatres avec surspécialité, la base de données a pris de l’expansion pour inclure plus de
2 200 participants, ce qui fait du PCSP la plus grande unité de surveillance au monde. Autre témoignage
du succès du programme, le PCSP a, ces derniers mois, reçu plusieurs demandes de médecins intéressés à
s’adonner à des formes similaires de surveillance des maladies dans d’autres domaines.

Les résultats de l’année réaffirment également que le système fonctionne, qu’il permet de repérer et de
recueillir de l’information essentielle sur ces maladies rares d’importance pour la santé publique. Par
exemple, un cas de maladie de Creutzfeldt-Jakob et deux cas de panencéphalite sclérosante subaiguë ont
été dépistés, alors qu’on s’attendait plutôt à n’en déceler aucun. Si aucun cas de syndrome hémorragique du
nouveau-né n’a été déclaré en 1999, ce phénomène ne fait peut-être que corroborer l’efficacité de
l’administration de la vitamine K. La confirmation de cas de paralysie flasque aiguë (59) et d’œdème
cérébral en cas d’acidocétose diabétique (sept en six mois) est conforme aux chiffres prévus.

À l’instar de son homologue britannique, le PCSP a dû affronter plusieurs défis dans l’étude sur la
détérioration intellectuelle et neurologique évolutive (DINE). Une partie de la difficulté provient peut-être
de la définition de cas, qui englobe tellement de troubles différents que les critères manquent de clarté dans
l’esprit des participants. Nous devrons peut-être remettre l’emphase sur les deux éléments de l’étude, c’est-
à-dire le dénombrement des divers diagnostics confirmés responsables de la DINE, d’une part, et la
recherche de cas de DINE sans diagnostic confirmé, d’autre part, afin de ne rater aucun patient atteint de
la variante de la maladie de Creutzfeldt-Jakob.

Sur la scène internationale, les nouvelles sont tout aussi intéressantes, car nous nous préparons avec ardeur
à accueillir RIUSP 2000 à Ottawa. Des représentants de dix pays membres du Réseau international d’unités
de surveillance pédiatrique (RIUSP) se réuniront pour tenir une séance méthodologique, une présentation
par affiches et un symposium scientifique afin de stimuler une meilleure collaboration en santé
internationale.

Pour terminer, je tiens à rendre hommage aux efforts exceptionnels du bureau de la Société canadienne de
pédiatrie, ainsi qu’au soutien du comité directeur du PCSP et du Laboratoire de lutte contre la maladie de
Santé Canada.

Richard Stanwick, MD, FRCPC
Président
Comité directeur du PCSP



6 RÉSULTATS DU PCSP 1999

Comité directeur du PCSP en 1999
Docteur Richard Stanwick Président
Docteur Rodney Bergh Société canadienne de pédiatrie
Docteur Gilles Delage Société canadienne de pédiatrie
Docteur Monique Douville-Fradet Comité consultatif fédéral-provincial sur l’épidémiologie
Madame Jo-Anne Doherty Laboratoire de lutte contre la maladie, Santé Canada
Docteur Frank Friesen Société canadienne de pédiatrie
Docteur Danielle Grenier Directrice des affaires médicales
Docteur Jack Holland Association des directeurs de départements universitaires

de pédiatrie au Canada
Docteur Miriam Kaufman Société canadienne de pédiatrie
Docteur Daniel Keene Représentant, Association canadienne de neurologie pédiatrique
Docteur Victor Marchessault Membre honoraire
Docteur Catherine McCourt Laboratoire de lutte contre la maladie, Santé Canada
Madame Andrea Medaglia Coordonnatrice du programme
Madame Nicole Menzies Directrice administrative, Société canadienne de pédiatrie
Docteur Angus Nicoll Représentant, British Paediatric Surveillance Unit
Docteur Robert Pless Laboratoire de lutte contre la maladie, Santé Canada
Docteur Jeff Scott Conseil des médecins hygiénistes en chef
Docteur Paul Sockett Conseiller
Docteur John Watts Société canadienne de pédiatrie

Articles publiés reliés aux études
Comité des maladies infectieuses et d’immunisation
de la Société canadienne de pédiatrie. La
prévention du syndrome de rubéole congénitale.
Paediatr Child Health 1999;4:158-60.

Doherty J. National Advisory Committee on
Epidemiology Subcommittee. LCDC Report:
Establishing priorities for national communicable
disease surveillance. Can J Infect Dis 2000;11:21-2.

McMillan DD, Wu J. Approach to the bleeding
newborn. Paediatr Child Health 1998;3:399-401.

Nowaczyk MJ, Whelan DT, Heshka TW, Hill RE.
Smith-Lemli-Opitz syndrome: A treatable inherited
error of metabolism causing mental retardation.
CMAJ 1999;161(2):165-70.

Sockett PN. The Canadian Paediatric
Surveillance Program: Two years of a system
for investigating unusual paediatric disorders.
Paediatr Child Health 1998;3:240-5.

Tam T. Following up on unfinished business –
Prenatal rubella screening and postpartum
vaccination. CMAJ 1998;159:117-8.

Working Group on Polio Eradication, Bentsi-
Enchill A. Protocol for the investigation of
acute flaccid paralysis and suspected paralytic
poliomyelitis. Paediatr Child Health
1997;2:409-12.
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Financement
Le Programme canadien de surveillance pédiatrique (PCSP) est reconnaissant du soutien financier de tous
ses bailleurs de fonds.

La plus grande proportion du financement provient de la Division de surveillance des maladies, Bureau
des maladies infectieuses, Laboratoire de lutte contre la maladie, Santé Canada, qui assume les frais
administratifs reliés au salaire d’une coordonnatrice à temps plein et de personnel à temps partiel au
soutien administratif et financier.

Bien que les dépenses propres à chaque étude comprennent les frais des réunions du comité directeur
et de la documentation promotionnelle du programme, il va sans dire que les principales dépenses
proviennent du maintien du PCSP comme système de surveillance «active». Toutefois, à long terme, le
PCSP offre aux chercheurs un moyen très peu coûteux de dépister et d’obtenir des données de suivi au
sujet des cas de maladies rares.

Les chercheurs et les investigateurs principaux intéressés à lancer de nouvelles études sont invités à
commencer par prendre contact avec la coordonnatrice du programme afin de discuter des services
qu’offre le programme. Bien que les chercheurs doivent assurer le financement de leur étude, le PCSP
est plus qu’heureux de travailler avec chaque chercheur à garantir des fonds. Des renseignements
supplémentaires sur le financement et les services sont inclus à la rubrique «Fonctionnement du PCSP»,
en page 37.

Toutes les sources de financement sont précisées dans le présent rapport annuel. Pour 1999, le PCSP tient
à remercier les organismes suivants de leur contribution financière à l’étude sur l’œdème cérébral en cas
d’acidocétose diabétique :
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Aperçu de la progression du
programme

poliovirus indigène sauvage afin de certifier
l’absence de polio au Canada et dans le reste
des Amériques depuis septembre 1994. Le SRC
a été choisi en raison du besoin de surveiller la
progression vers l’élimination de l’infection
rubéoleuse indigène pendant la grossesse avant
l’an 2000. Enfin, l’ISB a été choisie parce
qu’aucune donnée canadienne n’existait sur
l’incidence de cette infection.

1996
Formation du comité directeur
En 1996, un comité directeur a été formé pour
garantir que le PCSP serait mis en valeur pour
répondre aux besoins de santé des enfants et des
adolescents canadiens ainsi qu’aux besoins de
recherche de la collectivité de la santé, dont la
principale préoccupation demeure les soins et la
santé des enfants. Les membres du comité
directeur provenaient de la Société canadienne de
pédiatrie, du Laboratoire de lutte contre la
maladie, du Comité consultatif fédéral-provincial
sur l’épidémiologie, du Conseil des hygiénistes
médicaux en chef et de l’Association des directeurs
de départements universitaires de pédiatrie au
Canada. De plus, y participent des représentants
de divers organismes, comme la British Paediatric
Surveillance Unit, l’Association canadienne de
neurologie pédiatrique et le Collège canadien de
généticiens médicaux.

1996
Taux de réponse
Le taux de réponse global de 76 % était très
semblable aux résultats obtenus dans les autres
unités internationales de surveillance au cours de
leur première année d’exploitation, mais inférieur à
l’objectif de 90 % de réponses établi par le PCSP.

1986
Création de la British Paediatric
Surveillance Unit
La surveillance nationale de maladies infantiles
rares a vu le jour en 1986 avec la mise sur pied de
la British Paediatric Surveillance Unit (BPSU). Cette
implantation officielle a été précipitée par le fait
que les pédiatres ne déclaraient pas les cas de
fasciite nécrosante, de syndrome de Reye, de
maladie de Kawasaki et de syndrome hémolytique
et urémique à la British Paediatric Association et au
Public Health Laboratory Service.

1996
Création d’un projet pilote conjoint
de la Société canadienne de
pédiatrie et du Laboratoire de lutte
contre la maladie
En 1995, la Société canadienne de pédiatrie et le
Laboratoire de lutte contre la maladie (Santé
Canada) ont formé un petit groupe de travail pour
implanter un programme national de surveillance
pédiatrique inspiré de la British Paediatric
Surveillance Unit. Après plusieurs mois de
planification et de consultation, un programme
pilote conjoint pour la surveillance de maladies
infantiles rares a été mis sur pied et a été lancé en
janvier 1996. Trois maladies ont été retenues pour
le projet pilote : la paralysie flasque aiguë (PFA),
le syndrome de rubéole congénitale (SRC) et
l’infection streptococcique de groupe B (ISB).
La PFA a été sélectionnée parce que le PCSP
fournissait un moyen de surveiller les cas
présomptifs de poliomyélite paralytique et de
prouver l’élimination de la transmission du

Calendrier
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grossesse et l’accouchement. Les taux globaux
de réponse initiale ont augmenté de manière
significative, passant de 76 % en 1996 à 82 %
en 1997. Le taux de suivi des formulaires de
rapport détaillé s’est amélioré, passant de 54 %
en 1996 à 89 % en 1997.

Une présentation par affiches présentée au
congrès annuel de la Société canadienne de
pédiatrie (SCP) a établi le profil d’évolution du
PCSP et les observations recueillies jusqu’alors.
La présentation a donné aux membres de la SCP
l’occasion d’obtenir des réactions directes sur les
orientations courantes et futures du programme.

Sur la scène internationale, la Lettonie et la
Nouvelle-Zélande ont implanté des unités
nationales de surveillance pédiatrique.

1998
Une autodétermination accrue
Bien qu’aucune nouvelle étude n’ait été ajoutée
au PCSP, la surveillance des anomalies du tube
neural s’est terminée en 1998. Le programme
a continué d’évoluer, devenant plus
autodéterminé, puisque à l’été 1998, un appel de
projets de recherche a été émis. L’appel a été un
succès, puisque six nouvelles études ont été
approuvées en vue d’être incluses dans le
programme après confirmation d’un soutien
financier et de l’approbation déontologique :
l’anaphylaxie, l’œdème cérébral en cas
d’acidocétose diabétique, la maladie pulmonaire
interstitielle idiopathique, l’hémochromatose
périnatale, l’état de mal épileptique
pyridoxinodépendant et le rachitisme par
carence en vitamine D. Avec plus de
2 100 pédiatres participant au programme, le
PCSP est devenu la plus importante unité de
surveillance pédiatrique du monde.

Le taux de réponse des rapports initiaux
s’établissait à 86 %, une légère augmentation
par rapport aux 82 % de 1997. Dans 93 % des

1996
Progression internationale

Dans la foulée du succès de la British Paediatric
Surveillance Unit, la même méthodologie a été
adoptée et adaptée dans les années 1990 aux pays
où les services pédiatriques se prêtaient à une
surveillance active. En 1996-1997, six autres unités,
dont le Canada, étaient en place, soit l’Allemagne,
l’Australie, la Malaysia, les Pays-Bas et la Suisse.
Une réunion des unités européennes a été organisée
à Leiden en janvier 1995, en vue de partager et de
normaliser les protocoles, les définitions de cas et
les périodes d’étude.

1996
Les leçons apprises
Le projet pilote a permis de vérifier l’importance
d’envoyer des rappels rapides aux participants
qui ne retournaient pas leur carte de réponse
mensuelle, tel que l’ont démontré les taux de
réponse de 89 % et de 88 % en janvier et février,
respectivement, par rapport à ceux de 61 % et de
64 % en novembre et décembre. Trois rappels ont
été expédiés au cours des deux premiers mois,
tandis qu’aucun rappel ne l’a été pour les deux
derniers mois de l’année. La période pilote a permis
au PCSP d’adopter un système plus souple et plus
efficace, grâce à l’expérience acquise tout au long
de l’année.

1997
Une croissance constante
Le PCSP a continué de prendre de l’expansion en
1997. Trois nouvelles maladies ont été ajoutées au
programme : la maladie de Creutzfeldt-Jakob, le
syndrome hémorragique du nouveau-né et les
anomalies du tube neural. Cependant, on a mis fin
à la surveillance des streptocoques de groupe B, en
partie par suite d’une augmentation du nombre
d’investigateurs qui avaient entrepris des études sur
l’ISB par suite de la publication de directives sur la
prise en charge de cette infection pendant la
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1999
La reconnaissance des gains du
PCSP
Le PCSP a commencé à être reconnu parmi les
chercheurs en pédiatrie, car le nombre de
demandes au sujet du programme s’est accru tout
au long de l’année. Plusieurs nouvelles études ont
été approuvées et seront lancées en 2000 :
l’anaphylaxie et le syndrome de Smith-Lemli-
Opitz le 1er janvier, le syndrome hémolytique et
urémique accompagné de diarrhée et sans
diarrhée le 1er avril et l’herpès néonatal le
1er septembre (date provisoire). Des pédiatres
avec surspécialité en allergie, en génétique
médicale et en soins intensifs s’ajouteront aux
participants au programme pour ces nouvelles
études. Le PCSP a reçu deux lettres d’intention
pour l’étude de l’angiopathie hypertensive
pulmonaire primaire et l’intoxication au plomb.

Le Réseau international d’unités de surveillance
pédiatrique s’est réuni au congrès de la British
Paediatrics and Child Health d’Édimbourg, en
Écosse, en novembre 1999. Le Luxembourg et la
Belgique se sont montré intéressés à mettre sur
pied des unités nationales de surveillance
pédiatrique.

1999
Les leçons apprises
Dans l’ensemble, les résultats des études de 1999
étaient très encourageants. Non seulement a-t-on
déclaré des cas de maladies aussi rares que la
maladie de Creutzfeldt-Jakob et que la
panencéphalite sclérosante subaiguë, mais les
participants au PCSP, conscients de l’importance
du programme, ont rempli et retourné un nombre
record de questionnaires, qui ont fourni aux
investigateurs de précieuses données détaillées
propres aux cas. On s’est même récemment
informé auprès du PCSP de l’existence de
systèmes de surveillance similaires dans d’autres
secteurs de la santé.

258 cas déclarés en 1998, un rapport détaillé a été
retourné.

La British Paediatric Surveillance Unit a demandé
au Canada de servir de témoin dans le cadre de
l’une de ses études. Par conséquent, la
surveillance de la maladie de Creutzfeldt-Jakob
a pris de l’expansion pour inclure les cas de
détérioration intellectuelle et neurologique
évolutive. Le PCSP a également demandé la
participation des neurologues pédiatriques à
cette étude, par un partenariat avec l’Association
canadienne de neurologie pédiatrique.

En août 1998, au 22e congrès international de
pédiatrie à Amsterdam, le réseau international
d’unités de surveillance pédiatrique (RIUSP)
a vu le jour. Les unités fondatrices provenaient
d’Australie, du Royaume-Uni, du Canada,
d’Allemagne, de Lettonie, de Malaysia, des
Pays-Bas, de Nouvelle-Zélande, de Papouasie-
Nouvelle-Guinée et de Suisse. Le PCSP a invité
le RIUSP à tenir sa première réunion scientifique
au congrès annuel de la Société canadienne de
pédiatrie en juin 2000, offrant ainsi aux pédiatres
canadiens une excellente occasion de profiter
de première main de cette diffusion de la
recherche.

1998
Les leçons apprises
Les résultats définitifs de l’étude sur les anomalies
du tube neural ont indiqué que l’évaluation des
cas était incomplète. En rétrospective, il est
devenu clair que la mise sur pied d’un réseau de
collaborateurs est d’importance primordiale dans
l’étude de l’occurrence de maladies qui exigent
l’apport de plusieurs professionnels de la santé.
Afin de garantir une évaluation complète des cas,
tous les collaborateurs doivent participer. Dans ce
cas, l’expansion de la liste de participants à
d’autre surspécialités, comme l’obstétrique et la
néonatologie, aurait assuré des résultats
d’évaluation des cas plus complets.
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Études de surveillance en 1999

Historique

Un système amélioré de surveillance active de la
détérioration intellectuelle et neurologique
évolutive (DINE) a été implanté afin de déceler,
prospectivement au sein de la population d’enfants
canadiens, toutes les personnes souffrant d’un
trouble neurologique défini par une présentation
commune de détérioration intellectuelle et

neurologique évolutive. Les pédiatres et
neurologues participants utilisent une
définition de dépistage normalisée de la DINE.
L’investigateur principal a examiné tous les cas
déclarés et les a classés dans l’une des quatre
catégories préétablies. Les cas présentant des
éléments de régression neurologique et
intellectuelle sans cause connue ont été
examinés par un groupe d’experts en pédiatrie.
Les cas déclarés ont également été examinés
en vue de déceler la présence de maladie de
Creutzfeldt-Jakob ou de sa variante (vMCJ).
Si le groupe d’experts était d’avis qu’un cas
déclaré présentait peut-être ce trouble, le cas
était aiguillé vers l’équipe de surveillance
canadienne de la MCJ (SC-MCJ) pour faire
l’objet d’explorations plus approfondies. Ces
cas doivent être contrôlés tout au long de leur
vie et étudiés à leur décès, à moins que des
éléments ne justifient une exploration plus tôt.

Objectifs

1. Procéder à la surveillance active de la
population d’enfants canadiens afin de
repérer les  troubles neurologiques définis
par une présentation commune : une
détérioration intellectuelle et neurologique
évolutive.

2. Évaluer tous les cas déclarés de DINE afin
de déceler les cas de MCJ ou de vMCJ au
sein des populations d’enfants canadiens.

3. Une fois un cas de MCJ ou de vMCJ
repéré, procéder à une évaluation plus
détaillée du cas en le transmettant au
système de surveillance canadien de la MCJ.

Définition de cas

Enfant de 18 ans ou moins qui remplit les trois
conditions suivantes : détérioration évolutive
depuis plus de trois mois, accompagnée d’une
perte des capacités intellectuelles et de
développement acquises et de l’apparition de
signes neurologiques anormaux.

Détérioration intellectuelle
et neurologique évolutive
dans les populations
pédiatriques

Faits saillants

• Un cas de maladie de Creutzfeldt-Jakob
(MCJ) iatrogène a été documenté dans la
population pédiatrique.

• Les participants au PCSP ont besoin de
mieux comprendre les deux éléments de
l’étude de la détérioration intellectuelle et
neurologique évolutive dans les populations
pédiatriques (DINE) : dénombrer l’incidence
de cas confirmés de DINE au diagnostic
connu et évaluer (par un groupe d’experts)
les cas de DINE au diagnostic inconnu (voir
les tableaux 1 et 2).

La détérioration
intellectuelle et

neurologique évolutive (DINE)
est un trouble rare dans
lequel on remarque des
manifestations cliniques de
régression ou de perte des
capacités motrices ainsi que
des capacités cognitives déjà
acquises, et qui ne devrait
pas être confondu avec les
encéphalopathies statiques. Docteur Daniel Keene
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les données et classait les patients dans l’un des
quatre groupes suivants :

• Le groupe A était constitué de patients
présentant des manifestations cliniques de
détérioration intellectuelle et neurologique
évolutive et à l’égard desquels on possédait
assez de renseignements pour poser un
diagnostic.

• Les patients du groupe B présentaient des
antécédents compatibles avec le diagnostic de
maladie de Creutzfeldt-Jakob classique ou de
sa variante et étaient aiguillés vers le système
de surveillance canadien de la MCJ en vue
d’explorations supplémentaires et d’un suivi.

• Le groupe C était formé de patients
présentant des manifestations cliniques de
détérioration intellectuelle et neurologique
évolutive et à l’égard desquels on ne possédait
pas de diagnostic pertinent. Ces patients
étaient orientés vers un groupe de
neurologues pédiatriques et de
neuropathologistes afin de tenter d’obtenir
une classification.

• Le groupe D se composait de patients aiguillés
vers l’étude, mais qui ne respectaient pas les
critères d’admission.

Un groupe supplémentaire, le groupe U, a été
créé pour les cas encore à l’étude et dans
l’attente de renseignements supplémentaires de
la part du clinicien avant de pouvoir procéder à
la classification.

Résultats

Au cours des six mois depuis le début de
l’étude, le 1er juillet 1999, le PCSP a reçu
41 rapports de cas éventuels de détérioration
intellectuelle et neurologique évolutive. Cinq
de ces rapports étaient des doubles. Le taux de
déclaration est demeuré assez stable tout au
long de cette période, à l’exception du mois
d’octobre, au cours duquel une importante
augmentation des rapports de cas a été

Critère d’inclusion

Détérioration évolutive pendant plus de trois
mois chez un enfant de 18 ans ou moins,

accompagnée de
la perte des capacités intellectuelles et de
développement acquises,
et
de l’apparition de signes neurologiques
anormaux.
Inclut (même en cas de diagnostic neurologique
spécifique) :
• les troubles métaboliques entraînant une

détérioration neurologique,
• les troubles convulsifs associés à une

détérioration évolutive,
• les enfants diagnostiqués comme atteints de

troubles neurodégénératifs mais qui n’ont pas
encore présenté de symptômes.

Critère d’exclusion
Perte intellectuelle statique, p. ex., après une
encéphalite, une commotion cérébrale ou une
quasi-noyade.

Durée

De juillet 1999 à juin 2001

Méthodologie

Tous les mois, les cliniciens devaient déclarer au
PCSP les cas de détérioration intellectuelle et
neurologique évolutive chez les enfants. Une fois
un cas déclaré au PCSP, un questionnaire
normalisé était posté au médecin traitant afin
d’obtenir des données cliniques. Si le patient
avait déjà été vu et diagnostiqué par un
neurologue pédiatrique, seul le diagnostic (ainsi
que la date de naissance et le sexe du patient
afin d’éliminer les rapports dédoublés) était
exigé. Si aucun diagnostic clinique n’était posé,
on demandait des renseignements au sujet des
antécédents cliniques, de la progression du
trouble et des résultats des explorations en
laboratoire. L’investigateur principal examinait
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remarquée, peut-être à cause de l’envoi d’une
feuille de renseignements à tous les médecins au
sujet de l’étude.

La répartition des rapports de cas au pays était
plutôt représentative de la densité de la population
canadienne, le nombre le plus élevé provenant de
l’Ontario (21) et le plus faible, des provinces des
Prairies (un cas dans chaque province). La région
de l’Atlantique a déclaré neuf cas, le Québec,
quatre, et la Colombie-Britannique, quatre. Ce
sont surtout des pédiatres généralistes qui ont
déclaré des cas (25). Quant aux neurologues
pédiatriques, ils ont déclaré huit cas. Jusqu’à
présent, tous les cas déclarés ont été vus par un
neurologue pédiatrique dans l’un des principaux
centres d’enseignement.

On a estimé que 19 cas étaient atteints
d’une détérioration intellectuelle et neurologique
évolutive qui n’était pas imputable à la maladie
de Creutzfeldt-Jakob. (Voir le tableau 1 pour
connaître les diagnostics exacts.) Un cas de
maladie de Creutzfeldt-Jakob iatrogène a été
déclaré chez un enfant de 13 ans ayant subi une
plastie de la dure-mère plusieurs années avant de
présenter des symptômes de changements de
comportement accompagnés de régression
neurologique. Ce cas a également été déclaré au
système de surveillance canadien de la MCJ.
Aucun cas de la variante de la MCJ n’a été décelé
pendant la période courante. Sept cas ont été
exclus de l’étude, parce qu’on ne pouvait obtenir
d’observation claire de régression intellectuelle et
neurologique. Il s’agit de cas d’encéphalopathie
statique (tableau 2). Neuf cas ne pouvaient être
classés en raison d’un manque d’information.

Sommaire

Les cas qui respectaient les critères de participation
à l’étude se sont accumulés pour atteindre le taux
prévu. Un cas de MCJ iatrogène a été déclaré à
l’étude, mais il avait également été déclaré au
système de surveillance canadien de la MCJ.
Aucun nouveau cas de MCJ n’a été dépisté au sein

Diagnostic des patients respectant les critères

de participation à l’étude sur la DINE

TABLEAU 1

Troubles des mitochondries

Maladie de Krabbe

Encéphalopathie des Cris

Syndrome de Rett

Adrénoleucodystrophie

Mucopolysaccharidose de type 1

Maladie de Gaucher de type IV

Carence en fumarase

Mucopolysaccharidose de type encore
inconnu

Encéphalopathie au méthotrexate iatrogène

6

4

2

1

1

1

1

1

1

1

Diagnostic des patients ne respectant pas les

critères de participation à l’étude sur la DINE

TABLEAU 2

Retard intellectuel d’étiologie

inconnue, sans manifestation de

régression intellectuelle et

neurologique

Patient présentant une anomalie

chromosomique documentée sans

régression intellectuelle et

neurologique

Patient présentant une épilepsie

réfractaire et un retard intellectuel

sans régression intellectuelle et

neurologique

Patient présentant un trouble moya-

moya sans régression intellectuelle

et neurologique

Patient présentant une neuropathie

motrice axonale sans régression

intellectuelle

3

1

1

1

1
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Sommaire des cas de DINE déclarés

TABLEAU 3

DINE

MCJ

Doubles

Rejets

Données insuffisantes

Total

19

1

5

7

9

41

du groupe de patients aiguillés vers la DINE.
Cette étude corrobore que le système de
surveillance canadien de la MCJ chez les enfants
et les adolescents retrace bien tous les cas.

Financement

Division des agents à diffusion hématogène,
Laboratoire de lutte contre la maladie, Santé
Canada

Investigateur principal

Daniel Keene, MD, neurologue pédiatrique,
unité de neurologie, département de pédiatrie,
Hôpital pour enfants de l’est de l’Ontario, 401,
ch. Smyth, Ottawa (Ontario) K1H 8L1,
tél. : (613) 737-2605 ou (613) 523-5154,
téléc. : (613) 523-2256

Co-investigateurs

Neurologues pédiatriques sentinelles
Catherine Bergeron, MD, neuropathologiste,
Système de surveillance canadien de la MCJ;
Neil Cashman, MD, neurologue et investigateur
principal, Système de surveillance canadien de
la MCJ

Coordonnatrice de l’étude

Terry Sutcliffe, coordonnatrice, Système
de surveillance canadien de la MCJ,
tél. : 1 888 489-2999, téléc. : (613) 952-6668,
courriel : terry_sutcliffe@hc-sc.gc.ca

Historique
L’œdème cérébral, ou enflure du cerveau, est une
complication rare mais dévastatrice de
l’acidocétose diabétique (AD) dans la population
pédiatrique, au taux élevé de mortalité ou

Œdème cérébral avec
acidocétose diabétique

Faits saillants
• Sept cas d’œdème cérébral avec acidocétose

diabétique (OC-AD) ont été confirmés
pendant le semestre entre le début de
l’étude, le 1er juillet 1999, et la fin de
l’année.

• Un patient est décédé pendant une crise
d’AD. Aucun décès chez des enfants ou des
adolescents diabétiques n’a été déclaré pour
d’autres raisons que l’AD.

• Les critères d’inclusion ont été révisés pour
être plus vastes, puisque au moins deux cas
d’OC à l’arrivée à l’hôpital et deux autres
cas de profonde léthargie n’ont donné lieu à
aucune détérioration claire. Veuillez
consulter la définition de cas ci-dessous.

• L’imagerie demeure un outil diagnostique
très utile pour dépister l’OC chez les
patients souffrant d’AD et présentant une
profonde léthargie, une modification de leur
niveau de conscience et un coma.

L’œdème cérébral
est une complication

dévastatrice de l’acidocétose
diabétique. Pour s’assurer
de ne pas rater de patients
atteints d’OC, le critère
d’inclusion a été révisé pour
avoir une portée plus vaste. Docteur Sarah Muirhead



RÉSULTATS DU PCSP 1999 15

d’atteinte neurologique permanente. Jusqu’à
présent, les études n’ont pu établir clairement les
facteurs de risque d’œdème cérébral. Cette étude
vise à repérer la fréquence de ce trouble au
Canada. Par une étude cas-témoin, on cherchera à
établir les facteurs de risque, qui pourront ensuite
être utilisés pour élaborer un schéma posologique
modifié de l’AD.

Objectifs

1. Établir l’incidence d’œdème cérébral avec
acidocétose diabétique.

2. Repérer les facteurs de risque d’œdème cérébral
avec acidocétose diabétique.

3. Établir les répercussions de l’œdème cérébral
avec acidocétose diabétique.

4. Établir d’autres causes de décès chez les enfants
et les adolescents diabétiques non reliés à
l’acidocétose diabétique.

Définition de cas

A. Critères d’inclusion
1. Âge inférieur à 16 ans.
2. Diabète de type 1 ou de type 2.
3. L’acidocétose diabétique (AD), définie par un

pH inférieur à 7,35 ou un bicarbonate inférieur
à la plage normale au laboratoire local, en
association avec un diabète et une acétonurie.

4. L’œdème cérébral se définit comme une
détérioration soudaine ou imprévue du niveau
de conscience. Il faut également tenir compte
des patients sans détérioration, mais dans le
coma à leur arrivée à l’hôpital ou présentant
une importante dépression de leur niveau de
conscience pendant le traitement.

5. Décès d’un enfant atteint de diabète de type 1
ou de type 2, que ce soit ou non pendant une
crise d’AD.

B. Critère d’exclusion
Détérioration du niveau de conscience,
accompagnée d’hypoglycémie et de réaction à
l’administration de glucose.

Durée
De juillet 1999 à juin 2001

Méthodologie

Afin de déterminer l’incidence d’œdème cérébral
en cas d’AD, les cas d’œdème cérébral sont
repérés par l’entremise du Programme canadien de
surveillance pédiatrique (PCSP) et comparés au
nombre de cas d’AD par l’entremise de la base de
données de l’Institut canadien d’information sur la
santé (ICIS). Une étude cas-témoin intégrée à
l’étude de surveillance suivra, accompagnée de
l’examen détaillé des dossiers de deux groupes,
soit tous les cas d’œdème cérébral ainsi que tous
les sujets-témoins (AD sans œdème cérébral), afin
d’évaluer les différences à la présentation et la
prise en charge des deux groupes.

Résultats

Au total, 11 rapports ont été remis pendant les
six premiers mois de la surveillance, dont quatre
rapports dédoublés. Cinq des sept rapports
restants étaient des cas confirmés, et deux, des cas
d’œdème cérébral probable. L’âge moyen (écart-
type) était de 8,9 (5,7), et les enfants avaient de
1,1 à 15 ans. L’œdème cérébral constituait la
première manifestation du diabète dans cinq cas,
et dans un cas, ce n’était pas précisé.

Sur les sept cas, deux obtenaient un résultat de
trois à l’échelle de coma de Glascow et étaient
présumés présenter un  œdème cérébral à
l’arrivée à l’hôpital (c’est-à-dire avant le
traitement), ce qui a été confirmé par la suite
par tomodensitométrie. Deux autres cas ne
manifestaient pas de détérioration précise du
niveau de conscience, mais un présentait une
léthargie beaucoup plus profonde qu’on ne l’aurait
prévu étant donné le degré d’acidocétose, et
l’autre a dû passer par une période prolongée de
convalescence neurologique. L’état des trois autres
enfants s’est détérioré dans les trois à six heures
suivant le début du traitement.

Dans cinq cas, les résultats étaient normaux au
congé. Cependant, un patient présentait une
faiblesse généralisée et une démarche instable dix
jours après la crise d’œdème cérébral, tandis qu’un
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décédé, son état s’étant détérioré dans les six
heures après son arrivée à l’hôpital et le
traitement. Jusqu’à présent, aucun rapport n’a
été envoyé au sujet d’enfants ou d’adolescents
diabétiques décédés pour d’autres raisons
qu’une AD.

Sommaire

Le nombre de sept cas confirmés en six mois
s’inscrit dans le taux anticipé de 16 cas par
année. Ces cas incluent des enfants ayant des
manifestations d’œdème cérébral à leur arrivée à
l’hôpital et une dépression du système nerveux
central beaucoup plus profonde ou prolongée
qu’on ne l’aurait prévu d’après le degré
d’acidose. L’imagerie peut être très utile dans
de telles situations. Bien que certains cas ne
respectent pas les critères d’inclusion au sens
strict, ils ont été d’un grand secours pour
comprendre ce trouble. Par conséquent, les
critères d’inclusion ont été révisés dans la
définition de cas citée plus haut pour être plus
vastes, afin de ne rater aucun patient (voir le
texte en caractères gras). Cependant, il se peut
que certains rapports soient exclus à mesure
que progressera le processus. Nous tenons à
remercier tous les participants au PCSP de leur
contribution au programme de surveillance de
l’œdème cérébral avec AD.

Financement

Association canadienne du diabète et Institut de
recherche de l’Hôpital pour enfants de l’est de
l’Ontario

Investigateurs principaux

Sarah Muirhead*, MD, Université d’Ottawa
Elizabeth Cummings, MD, université Dalhousie
Denis Daneman, MD, université de Toronto

* Unité d’endocrinologie et du métabolisme,
Hôpital pour enfants de l’est de l’Ontario,
401, chemin Smyth, Ottawa (Ontario)
K1H 8L1, tél. : (613) 737-2434, téléc. :
(613) 737-4236, courriel : muirhead@cheo.on.ca

La rareté des cas de PSS représente à la fois un
hommage aux répercussions des programmes de

vaccination antimorbilleuses et un moyen de nous rassurer
quant à l’innocuité du vaccin antimorbilleux.

Madame Wikke Walop, Ph. D.

Historique

La panencéphalite sclérosante subaiguë (PSS) est
une infection virale à évolution lente du système
nerveux central, secondaire à une infection
morbilleuse, qui résulte habituellement en un
décès dans un délai de quelques mois à quelques
années1. La période moyenne entre l’exposition et
l’apparition de PSS varie entre sept et 12 ans, et
l’âge moyen d’apparition est neuf ans. La PSS se
manifeste comme une détérioration intellectuelle
progressive, une myoclonie, des troubles moteurs,
un coma et la mort2,3. Les observations en
laboratoire et les données épidémiologiques ont
toutes deux reliées la PSS à l’exposition au virus
morbilleux sauvage4.

L’incidence de PSS après une infection
morbilleuse a subi une chute remarquable,
passant de un cas pour 100 000 habitants avant
l’implantation de la vaccination à 0,06 cas pour
1 000 000 d’habitants depuis l’instauration des
programmes de vaccination aux États-Unis1,2.

Panencéphalite
sclérosante subaiguë

Faits saillants

• Entre 1995 et 1998, aucun cas de
panencéphalite sclérosante subaiguë
(PSS) n’a été déclaré au Canada.

• En 1999, seuls deux cas définis de PSS
ont été confirmés.

• Les tentatives en cours visant à déceler et
à séquencer la variante du virus
morbilleux sont importantes pour écarter
la possibilité de PSS causée par une
association vaccinale.
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Objectif

La PSS est devenue d’une extrême rareté.
Cependant, la surveillance active de cette
maladie est essentielle pour rassurer le public au
sujet de l’innocuité relative de l’immunisation
contre la rougeole par rapport à la circulation
soutenue du virus sauvage et de l’occurrence de
l’infection naturelle.

Définition de cas

Dans le cadre des rapports du PCSP, seuls les cas
certains sont évalués. Tous les cas présomptifs
devraient cependant être suivis, dans l’espoir
d’obtenir les données de laboratoire nécessaires
pour établir un diagnostic de cas certain.

Cas confirmé

A. Titres élevés d’anticorps sériques contre le
virus morbilleux et présence d’anticorps
oligoclonaux contre le virus morbilleux et
dans le liquide céphalorachidien (LCR)
(proportion d’anticorps morbilleux entre le
sérum et le LCR indicatrice d’une production
d’anticorps intrathécaux)

ou

B. antigène du virus morbilleux décelé à la
biopsie des tissus cérébraux ou à l’autopsie.

Cas présomptif

A. Présentation clinique type : Règle générale,
apparition insidieuse d’une détérioration
mentale, suivie (d’ordinaire après quelques
mois) par une dysfonction motrice, une
décérébration progressive définitive et,
finalement, par la mort

et

B. modifications types à l’EEG (suppression
caractéristique des bouffées).

Méthodologie

La surveillance active de la PSS s’effectue au
moyen de la carte de réponse normalisée du

PCSP envoyée aux participants au Canada. Les
patients peuvent se présenter en premier lieu à
n’importe quel dispensateur de soins, mais en
définitive, le diagnostic sera posé dans un
établissement de soins tertiaires. Étant donné la
longue période de latence entre l’infection au
virus morbilleux et l’apparition de la PSS,
certains cas peuvent être diagnostiqués chez de
jeunes adultes qui ne consulteront pas
nécessairement un pédiatre. Cependant, dans le
cas d’un tel diagnostic, un pédiatre peut bien
participer au dossier, et le cas serait alors déclaré.

Durée

De janvier 1997 à décembre 2000

Résultats

Entre 1995 et 1998, aucun cas défini de PSS
n’a été déclaré au PCSP au Canada. En 1999,
cependant, deux cas définis par un sérum très
élevé et un taux d’IgG dans le LCR en présence
de manifestations cliniques types ont été dépistés
par l’entremise du PCSP. Les deux patients
étaient de sexe masculin. L’un était d’origine
canadienne, et l’autre avait immigré au Canada
à l’âge de 11 ans. Leur âge au diagnostic de PSS
était de six et de 16 ans. L’enfant le plus âgé est
décédé depuis, mais aucune autopsie n’a été
effectuée. Les symptômes sont apparus en 1998
et en 1996, respectivement. L’enfant plus jeune,
d’origine canadienne, avait été vacciné à l’âge
d’un an, tandis que l’état vaccinal de l’enfant
plus âgé, d’origine étrangère, n’a pu être
confirmé. Les deux cas présentaient des
antécédents possibles d’infection précoce au
virus morbilleux. L’un a souffert d’une éruption
non diagnostiquée avant de recevoir le vaccin,
et l’autre a présenté des antécédents de maladie
virale de type exanthémateux vers l’âge d’un an.
Ces deux cas ont été confirmés par des essais
sérologiques sans séquençage du virus. Par
conséquent, dans les deux cas, le virus
morbilleux sauvage pouvait être responsable de
la maladie.
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Discussion

Puisque la PSS n’est que l’une des nombreuses
maladies neurologiques dégénérescentes,
elle exige un taux élevé de présomption
diagnostique. Le suivi de tous les cas présomptifs
par des examens de laboratoire s’impose pour
établir quels cas sont vraiment des cas de PSS.
Le sérum et le taux d’anticorps IgG morbilleux
dans le LCR devraient être déterminés. Les
valeurs réelles des titres sont préférables à des
termes plus généraux, comme positif ou négatif.
Étant donné l’élimination de la rougeole
indigène au Canada grâce aux programmes
généralisés de vaccination contre la rougeole, il
est essentiel de prélever des spécimens de tissus
cérébraux à titre posthume sur tous les cas
présomptifs de PSS afin de déceler la présence
du virus.

Des biopsies cérébrales peuvent être prélevées
afin de déceler la présence du virus morbilleux
dans l’ARN par transcription inverse de la
réaction en chaîne de la polymérase. Un
séquençage subséquent de l’ADN dans les
nucléoprotéines virales ou les gènes
d’hémagglutinine permettent de distinguer les
souches de rougeole vaccinale de celles de
rougeole sauvage5. Au Canada, le Laboratoire
d’exanthèmes viraux du Bureau de microbiologie
procède à la différenciation des souches
vaccinales par rapport aux souches sauvages de
la rougeole, de la rubéole et du zona.
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Paralysie flasque aiguë

Faits saillants

• La surveillance de la paralysie flasque aiguë
(PFA) contribue à documenter l’éradication
mondiale de la poliomyélite nécessaire
pour mettre un terme à la vaccination
systématique de la polio dans un avenir
prévisible.

• En 1999, l’étude de la PFA a respecté le
taux international ciblé de un cas pour
100 000 habitants chez les enfants de moins
de 15 ans, le taux prévu en l’absence de
polio sauvage.

• Tandis que le nombre de cas pour lesquels
on déclarait des examens de laboratoire
propres à la polio a augmenté par rapport
aux années précédentes, il demeure
sensiblement plus faible que le taux ciblé
par l’Organisation mondiale de la santé
(OMS).

• Il est fortement recommandé que dans
tous les cas de PFA, une coproculture soit
recueillie dans les deux semaines suivant
l’apparition de la paralysie afin que l’on
puisse isoler la souche sauvage ou vaccinale
du poliovirus.

L’Organisation panaméricaine de la santé (OPS) a été
impressionnée par notre remarquable système pour

dépister, examiner et explorer tous les cas de PFA.
Docteur Paul Varughese

Résumé

Cinquante-neuf cas confirmés de PFA, à l’âge
moyen de sept ans, ont été déclarés au PCSP en
1999. Ce chiffre équivaut au taux historique estimé
de un cas pour 100 000 habitants de moins de
15 ans. Le nombre de cas en 1999 représente une
augmentation de 40 % par rapport au nombre de
cas déclarés au cours d’une période de déclaration
équivalente en 1998, ce qui fait foi d’une

amélioration constante des déclarations. Tout
comme par les années passées, la majorité
(83,1 %) des cas diagnostiqués sont des
syndromes de Guillain-Barré, suivis de la myélite
transverse (10,2 %). Il est à souligner que la
proportion de cas de PFA dotés d’une
coproculture convenable afin d’isoler le poliovirus
ou un autre entérovirus a augmenté par rapport
aux années passées. Elle demeure toutefois plus
faible que le taux ciblé et recommandé par
l’OMS, établi à 80 %. Il convient de rappeler aux
pédiatres et aux neurologues pédiatriques qu’une
coproculture recueillie dans les deux semaines
suivant l’apparition de la paralysie demeure le
principal examen de laboratoire permettant de
dépister la souche sauvage ou vaccinale du
poliovirus, et que des résultats négatifs
d’explorations propres à la polio sont tout aussi
essentiels que des résultats positifs dans
l’évaluation des cas de PFA.

Historique

L’éradication de la transmission du poliovirus
indigène sauvage au Canada et dans le reste de la
région américaine a été certifiée en septembre
1994. Cependant, tant que l’éradication mondiale
de la polio ne sera pas atteinte, il reste un risque
d’importation du poliovirus sauvage au Canada
en provenance de régions où la polio est
endémique. Par conséquent, la surveillance active
de la PFA chez les enfants de moins de 15 ans
permet de contrôler les cas potentiels de
poliomyélite paralytique. D’après une incidence
de fond annuelle estimée à un cas pour
100 000 habitants de moins de 15 ans en
l’absence de transmission du poliovirus sauvage1,
le nombre de cas de PFA prévus au Canada
s’établit à 60 par année. La surveillance de la PFA
au Canada a commencé en 1991, par l’entremise
du réseau de centres de soins tertiaires en
pédiatrie mis sur pied pour le Programme de
surveillance active des effets secondaires associés
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aux vaccins (IMPACT), et est intégrée au PCSP
depuis 1996. Ce rapport présente les résultats de
la surveillance de la PFA en 1999 et compare ces
résultats avec ceux des années précédentes.

Objectif

L’objectif de la surveillance de la PFA consiste à
dépister les cas de PFA (y compris le syndrome
de Guillain-Barré) chez les enfants de moins de
15 ans afin d’infirmer la présence de poliomyélite
paralytique et d’ainsi surveiller l’absence de polio
au Canada.

Définition de cas

Apparition soudaine d’une faiblesse ou d’une
paralysie localisée caractérisée par une flaccidité
(tonus réduit), sans autre cause évidente (p. ex.,
traumatisme) chez un enfant de moins de 15 ans.
Les faiblesses transitoires (p. ex., faiblesse
postconvulsive) ne doivent pas être déclarées.

Durée

De janvier 1996 à décembre 2004

Méthodologie

La surveillance dépend de la déclaration par les
pédiatres et de l’examen actif des hospitalisations

dans les 12 centres d’IMPACT. Les pédiatres
soumettent des rapports mensuels initiaux
indiquant le nombre de cas observés, suivis d’un
rapport détaillé des renseignements propres au
cas, au moyen d’un formulaire de déclaration
normalisé. Les cas de PFA décelés par
l’entremise d’IMPACT sont également déclarés
au PCSP, au moyen des mêmes formulaires de
déclaration. L’investigateur de l’étude, à Santé
Canada, examine les renseignements propres
aux cas et oriente les cas compatibles avec
une poliomyélite paralytique présumée vers
le groupe de travail fédéral-provincial sur
l’éradication de la polio afin de les faire évaluer
plus en détail.

Résultats

En 1999, le PCSP a reçu 113 rapports initiaux
de PFA, dont 54 (47,8 %) ont été exclus, soit
43 rapports dédoublés et 11 cas qui ne
respectaient pas la définition de cas de PFA
(huit cas de 15 ans ou plus, trois encéphalites
virales aiguës avec paralysie bilatérale du nerf
moteur oculaire externe, un accident
ischémique cérébral et une paralysie à tiques).

Sur les 59 cas de PFA confirmés, 38 (64,4 %)
étaient de sexe masculin et 21 (35,6 %), de sexe

Répartition par groupe d’âge des cas de PFA déclarés

au PCSP entre 1996 et 1999

TABLEAU 4

Groupe d’âge

(années)

1996

2 (6,7)

11 (36,7)

9 (30,0)

8 (26,7)

30

1997*

0

13 (37,1)

12 (34,3)

10 (28,6)

35

*  Inclut deux rapports en retard exclus des Résultats du PCSP 1997.

** Inclut deux rapports en retard exclus des Résultats du PCSP 1998; selon les cas qui faisaient état de l’âge.

Nombre de cas (%)

1998**

2 (4,7)

15 (34,9)

18 (41,9)

8 (18,6)

43

0 – 1

2 – 5

6 – 10

11 – <15

Total

1999

2 (3,4)

18 (30,5)

23 (39,0)

16 (27,1)

59
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féminin. Les enfants avaient de cinq mois à
14,7 ans (moyenne de 7,0 ans). Le tableau 4 précise
la distribution des cas de PFA selon l’âge en 1999
par rapport aux cas déclarés entre 1996 et 1998.

Dans l’ensemble, la répartition selon l’âge est
similaire pendant toute la période de déclaration.
Trente et un (52,5 %) des 59 cas en 1999 avaient
reçu un vaccin contre la polio à l’âge requis, l’état
vaccinal de cinq cas (8,5 %) était incomplet pour
leur âge, et 23 cas (39,0 %) ne présentaient
aucune donnée de vaccination contre la polio.

Une coproculture convenable afin d’isoler le
poliovirus ou les entérovirus sans polio (c’est-à-
dire une coproculture recueillie dans les deux
semaines suivant l’apparition de la paralysie) a
été déclarée dans 25 (42,4 %) des 59 cas. Seize
d’entre elles étaient négatives pour le poliovirus et
les autres entérovirus, mais le résultat demeure
inconnu relativement à neuf cas. Parmi les cas
n’ayant pas fait l’objet d’une coproculture, neuf
(15,3 %) avaient subi un prélèvement de gorge ou
du liquide céphalorachidien afin d’isoler le virus,
et aucun n’était positif pour le poliovirus ou
d’autres entérovirus. Aucun cas ne présentait

d’essai sérologique apparié des titres d’anticorps
propres à la polio. Deux cas rendaient compte
d’un seul examen, aux résultats non concluants.
Dans l’ensemble, 25 cas (42,4 %) n’indiquaient
aucune évaluation de laboratoire pertinente
propre au cas. Comme par les années passées, les
explorations neurologiques ont été déclarées
pour la majorité des 59 cas de PFA (52 cas, ou
88,1 %). Ces explorations consistaient en au
moins une étude de conduction nerveuse,
une électromyographie, une IRM ou une
tomodensitométrie. Des observations anormales
compatibles avec le diagnostic neurologique ont
été déclarées dans  au moins un examen de
40 cas (76,9 %).

En définitive, on a posé un diagnostic
neurologique de syndrome de Guillain-Barré
dans 49 cas (83,1 %) et de myélite transverse,
dans six (10,2 %) (tableau 5). Les quatre autres
diagnostics incluaient une plexite (2), une
brachionévrite et une rhombomyélite.
Cinquante-six cas (94,9 %) ont été hospitalisés
entre deux et 87 jours (moyenne de 12 jours).
Trois cas ont été hospitalisés 30 jours ou plus.
Sur les 59 cas, 12 (20,4 %) étaient

Diagnostic neurologique des cas de PFA déclarés au PCSP entre 1996 et 1999

TABLEAU 5

Diagnostic définitif

1996

21 (70,0)

6 (20,0)

1 (3,3)

0

1 (3,3)

0

0

0

1 (3,3)

30

*   Inclut deux rapports en retard exclus des Résultats du PCSP 1997

**  Inclut deux rapports en retard exclus des Résultats du PCSP 1998

Nombre de cas (%)

1998**

34 (77,3)

6 (13,6)

1 (2,3)

0

0

0

0

0

3 (6,8)

44

Syndrome de Guillain-Barré

Myélite transverse

Encéphalite, encéphalomyélite ou encéphalopathie

Myélopathie

Radiculopathie ou radiculonévrite

Plexite ou plexite lombosacrée

Brachionévrite

Rhombomyélite

Autre diagnostic ou étiologie indéterminée

Total

1997*

29 (82,9)

2 (5,7)

1 (2,9)

1 (2,9)

1 (2,9)

0

0

0

1 (2,9)

35

1999

49 (83,1)

6 (10,2)

0

0

0

2 (3,4)

1 (1,7)

1 (1,7)

0

59
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complètement guéris 60 jours après l’apparition
de la paralysie, cinq (8,5 %) présentaient une
guérison partielle accompagnée d’une faiblesse
résiduelle et deux (3,4 %) souffraient d’une
maladie stabilisée ou évolutive. Sur les 38 cas
restants dont l’état de guérison demeurait
inconnu 60 jours après l’apparition de la paralysie,
27 s’étaient remis partiellement au premier congé
de l’hôpital ou au moment de la déclaration.

Discussion

Les 59 cas de PFA déclarés en 1999 représentent
une augmentation de 40 % par rapport aux 42 cas
déclarés en 1998 (ce qui exclut les rapports en
retard). Il est encourageant de constater que le
taux de rapports de PFA s’est amélioré depuis
le lancement des rapports des pédiatres par
l’entremise du PCSP, passant de 0,5 cas pour
100 000 enfants de moins de 15 ans en 1996
(30 cas) à un cas pour 100 000 habitants en
1999 (59 cas). En fait, le taux de PFA pour 1999
équivaut à l’incidence de fond minimale de PFA
prévue en l’absence de poliovirus sauvage et, par
conséquent, reflète la haute sensibilité du système
de surveillance actuel. Il étaye également les
observations préalables voulant que l’expansion
de la surveillance de PFA au PCSP ait accru
l’exhaustivité de la surveillance, en garantissant
la déclaration des cas de PFA observés dans les
hôpitaux de soins non tertiaires en plus des cas
hospitalisés dans les hôpitaux pédiatriques de soins
tertiaires, déclarés auparavant par l’entremise
d’IMPACT.

Il est également remarquable qu’en 1999, la
totalité des formulaires de renseignements détaillés
propres au cas aient été remplis et renvoyés
relativement à tous les rapports de cas de PFA.
C’est la première fois qu’on enregistre un taux de
rapport parfait depuis le lancement du PCSP. Le
taux de renvoi des renseignements propres au cas
s’établissait à 79 % en 1996, à 96 % en 1997 et à
97 % en 1998. Bien que le dédoublement des
rapports demeure relativement élevé, dans de
nombreux cas, ce dédoublement a permis
d’obtenir des renseignements supplémentaires

non compris dans le premier rapport, ce qui s’est
donc révélé très utile. C’est pourquoi la totalité des
pédiatres, neurologues pédiatriques et contrôleuses
d’IMPACT sont vivement encouragés à soumettre
des formulaires de rapport détaillés, même s’ils
pensent qu’un cas est probablement dédoublé, à
moins d’une indication claire établissant que
l’information déclarée serait la même (p. ex., un
déclarant est désigné au sein d’un groupe de
pédiatres d’une même clinique).

Secteurs à améliorer

Un important secteur de la surveillance de la PFA
qui pourrait être amélioré est l’exécution des
examens propres à la polio et la déclaration des
résultats de ces explorations. La proportion de cas
pour lesquels des explorations de laboratoire
propres à la polio ont été déclarées demeure faible
en 1999. Plus précisément, seulement 42 % des cas
étaient accompagnés d’une coproculture
convenable. S’il est plus intéressant que par les
années passées (33 % en 1996, 37 % en 1997 et
seulement 25 % en 1998), ce résultat reste
beaucoup plus faible que le taux d’exécution d’une
coproculture ciblé par l’Organisation mondiale de
la santé, à 80 % des cas de PFA. De plus, les
résultats de la coproculture sont inconnus dans
près du tiers des cas évalués. Tandis que les
explorations neurologiques ont corroboré le
diagnostic final de la majorité des cas de PFA
déclarés, les explorations de laboratoire propres à la
polio demeurent essentielles dans l’évaluation de
tous les cas, y compris ceux chez qui la poliomyélite
n’est pas considérée comme un diagnostic possible.
Les résultats négatifs d’explorations propres à la
polio pertinentes sont tout aussi importants qu’un
résultat positif dans l’évaluation des cas de PFA.
L’exploration de laboratoire la plus importante,
recommandée par le groupe de travail fédéral-
provincial sur l’éradication de la polio, afin de
confirmer ou d’infirmer un diagnostic de
poliomyélite paralytique, est une coproculture
recueillie dans les deux semaines suivant
l’apparition de la paralysie, afin d’isoler la souche
sauvage ou vaccinale du poliovirus. Les spécimens
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peuvent être recueillis jusqu’à six semaines après
l’apparition de la paralysie, bien qu’après deux
semaines, la sensibilité de l’isolation virale
diminue2. L’examen d’échantillons de sérum
appariés ou la présence d’anticorps IgM propre
au poliovirus dans un seul spécimen sérologique
permet d’améliorer l’évaluation des cas.
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Historique

Le syndrome hémorragique du nouveau-né
(SHNN) se caractérise par des saignements
imprévus, souvent accompagnés d’une
hémorragie gastro-intestinale, d’ecchymoses
et, dans les cas graves, d’une hémorragie
intracrânienne. Le SHNN précoce, se
manifestant dans les 24 heures suivant la
naissance, est rare et s’observe généralement
chez les bébés de mères qui prennent des
médicaments empêchant le métabolisme de la
vitamine K (p. ex., des anticonvulsivants, des
antituberculeux). Le SHNN classique, se
manifestant pendant les premières semaines de
vie, s’observe rarement lorsqu’on administre de

Syndrome hémorragique
du nouveau-né

Faits saillants

• Aucun cas confirmé de syndrome
hémorragique du nouveau-né n’a été
déclaré au Programme canadien de
surveillance pédiatrique (PCSP) en 1999.

• Une vérification auprès de L’Association
canadienne des hôpitaux pédiatriques
(partiellement complète) révèle qu’aucun
cas de syndrome hémorragique du
nouveau-né n’a été déclaré en 1999.

Les nouveau-nés
présentant des

saignements anormaux ont
besoin d’un bilan pertinent,
incluant des études de
coagulation. Docteur Douglas McMillan
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la vitamine K au nouveau-né. Le SHNN tardif,
se manifestant habituellement entre la troisième
et la huitième semaine suivant la naissance,
s’observe surtout chez les bébés allaités profitant
d’un apport oral limité de vitamine K. Il s’associe
à une mortalité infantile ou à des séquelles
neurologiques chez 50 % des bébés chez qui on
l’observe.

En 1997, la Société canadienne de pédiatrie
(SCP) et le Collège des médecins de famille du
Canada ont publié des directives mises à jour sur
l’administration de vitamine K aux nouveau-
nés1. Par suite des inquiétudes manifestées par
l’Allemagne, la Grande-Bretagne, la Suède et
l’Australie à l’effet que la vitamine K par voie
orale pouvait s’accompagner d’une
augmentation de l’incidence de SHNN tardif, la
SCP a recommandé l’administration normalisée
de vitamine K par voie intramusculaire aux
nouveau-nés après la naissance.

Objectif

L’inclusion du SHNN au Programme canadien
de surveillance pédiatrique permet d’établir
l’incidence de SHNN dans la population
canadienne et son lien avec l’administration de
vitamine K après la naissance. Elle contribuera
également à évaluer les répercussions des
recommandations de la SCP dans ce domaine.

Définition de cas

Saignements anormaux au cours des trois
premiers mois de vie, associés à un temps de
prothrombine anormal supérieur à 18 secondes
ou à un rapport international normalisé (INR)
supérieur à 1,4, sans autres anomalies de
coagulation, ou ne pouvant être expliqués par
un autre diagnostic de maladie hépatique,
intestinale ou systémique.

Un article a été publié dans Paediatrics & Child
Health en 1998 pour aider les praticiens à

distinguer la carence en vitamine K produisant le
SHNN des autres types de saignements chez le
nouveau-né2.

Durée

De janvier 1997 à décembre 2002

Méthodologie

La coordonnatrice du programme ou
l’investigateur principal fait suivre les rapports au
PCSP de demandes de renseignements
supplémentaires afin de confirmer ou d’infirmer
le diagnostic de SHNN.

Résultats

Sur les cinq cas déclarés en 1999, trois ont été
rejetés comme des erreurs de rapport (des
maladies hémolytiques du nouveau-né) et deux
parce qu’ils ne respectaient pas les critères
diagnostiques (les études de coagulation étaient
normales).

Un résumé intitulé Reports of hemorrhagic disease
of the newborn (HDNB) to the Canadian Paediatric
Surveillance Program (CPSP) – Frequency, errors
and relationship to vitamin K donnera un aperçu
des rapports de 1997 à 1999 au cours d’une
séance par affiches tenue au congrès annuel 2000
de la Société canadienne de pédiatrie à Ottawa,
en juin.

Le PCSP travaille en collaboration avec
L’Association canadienne des hôpitaux
pédiatriques à confirmer les rapports de toutes
les études. Dans le cas du SHNN, le service des
dossiers médicaux de cinq hôpitaux canadiens
pour enfants ont confirmé n’avoir aucun cas à
déclarer. Ces données corroborent partiellement
que si aucun cas de SHNN n’a été déclaré au
PCSP, c’est parce qu’aucun cas n’a été observé.

Conclusions

• Aucun rapport confirmé de SHNN n’a été
déclaré en 1999.
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• Ces résultats renforcent le fait que
l’administration de vitamine K aux
nouveau-nés fonctionne.

• Les rapports de syndrome hémorragique du
nouveau-né continuent à être confondus
avec la maladie hémolytique du nouveau-
né, peut-être parce que les noms se
ressemblent.

• La collaboration avec L’Association
canadienne des hôpitaux pédiatriques
garantira un mécanisme pour s’assurer de
la validité des rapports au PCSP.

• Les pédiatres et les autres dispensateurs de
soins à des nouveau-nés présentant des
saignements anormaux doivent se rappeler
de procéder à un bilan pertinent, incluant
des études de coagulation2.

Références

1. Comité d’étude du fœtus et du nouveau-né
de la Société canadienne de pédiatrie.
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au nouveau-né. Paediatr Child Health
1997;2:432-4.

2. McMillan DD, Wu J. Approach to the
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1998;3:399-401.
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des maladies infectieuses, Laboratoire de lutte
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Investigateur principal

Douglas McMillan, MD, unité de
néonatologie, Foothills Hospital,
1403-29e Rue N.-O., salle C211, Calgary
(Alberta) T2N 2T9, tél. : (403) 670-1615,
téléc. : (403) 670-4892, courriel :
Doug.McMillan@crha-health.ab.ca

Le succès des programmes de vaccination antirubéoleuse
continue d’assurer un nombre minime de cas de SRC au
Canada.

Docteur Paul Varughese

Historique

Au Canada, les programmes de vaccination contre
la rubéole ont été implantés dans les années 1970.
Cependant, les stratégies étaient variées : tandis
que certaines provinces ont opté à l’origine pour la
vaccination sélective des préadolescentes, d’autres
ont préféré immuniser tous les nourrissons. Depuis
1983, la totalité des provinces et des territoires du
Canada ont adopté le vaccin systématique contre la
rougeole, la rubéole et les oreillons (RRO) à 12 mois.
En 1996 et 1997, la totalité des provinces et des
territoires ont ajouté une deuxième dose de RRO ou
du vaccin combiné contre la rougeole et la rubéole
(RR) à administrer à 18 mois ou entre quatre et six
ans.

Depuis 1970, l’incidence de rubéole au Canada a
chuté de manière marquée. Moins de 100 cas ont
été déclarés chaque année depuis deux ans. Pendant
une conférence consensuelle tenue en 1994, un
objectif national a été établi visant l’éradication des
infections indigènes à la rubéole pendant la grossesse
d’ici l’an 2000.

Syndrome de rubéole
congénitale

Faits saillants

• Un seul nourrisson né avec le syndrome
de rubéole congénitale (SRC) a été déclaré au
PCSP en 1999. La mère du nourrisson avait
des antécédents documentés de vaccination
antirubéoleuse au Canada et n’était pas
consciente d’avoir souffert de rubéole clinique
pendant sa grossesse.

• De 1996 à 1999, un ou deux nouveau-nés
atteints du SRC ont été déclarés chaque
année aux systèmes de surveillance canadiens
(0,3 à 0,5 cas pour 100 000 naissances).
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Au Canada, les déclarations passives au système
national d’information sur les maladies à déclaration
obligatoire (SIMDO) ont été entreprises en 1979. La
surveillance active du SRC a commencé en 1992, par
l’entremise d’un réseau de 12 hôpitaux pédiatriques
de soins tertiaires (plus de 85 % des lits pédiatriques
de soins tertiaires au Canada) qui participe au
Programme de surveillance active des effets
secondaires associés aux vaccins (IMPACT). Depuis
1996, les cas d’IMPACT sont transmis au PCSP. Les
pédiatres inscrits au PCSP devaient également
déclarer les nouveau-nés possédant un diagnostic
d’infection à rubéole congénitale (IRC) confirmée
en laboratoire, sans manifestation évidente à la
naissance.

Objectifs

1. Évaluer l’incidence de syndrome de rubéole
congénitale et d’infection à la rubéole congénitale
au Canada.

2. Obtenir des données épidémiologiques détaillées,
y compris les antécédents maternels, sur les cas
déclarés de syndrome de rubéole congénitale ou
d’infection à la rubéole congénitale.

Méthodologie

De janvier 1996 à décembre 1999, les médecins ou
les investigateurs d’IMPACT qui déclaraient des cas
de SRC ou d’IRC par l’entremise du PCSP devaient
remplir un formulaire de rapport détaillé. Si plus d’un
médecin déclarait un même cas, l’information
contenue sur tous les formulaires de rapport de cas
était examinée et colligée. Les services de santé
publique provinciaux et territoriaux étaient consultés
afin d’établir si des cas avaient déjà été déclarés.

Définitions de cas

Cas confirmé de SRC

Naissance vivante :
Deux manifestations cliniquement compatibles
(énumérées au tableau 6, colonnes A et B)
accompagnées d’une confirmation de l’infection
en laboratoire :
• Isolation du virus contre la rubéole à partir

d’un spécimen clinique convenable;

ou
• détection des IgM rubéoleuses spécifiques en

l’absence d’une immunisation récente avec un
vaccin contre la rubéole;

ou
• persistance des IgG rubéoleuses spécifiques à

une concentration supérieure à celle qui serait
normale en raison du transfert passif des
anticorps maternels ou en l’absence d’une
immunisation récente.

Mortinaissance :
Deux manifestations cliniquement compatibles
accompagnées de l’isolation du virus de la rubéole
dans un spécimen clinique pertinent.

Nota : Les manifestations suivantes ne peuvent
être classées comme des cas de SRC :
• Titre d’anticorps contre la rubéole absent

chez le nourrisson;
ou
• titre d’anticorps contre la rubéole absent

chez la mère;
ou
• titre d’anticorps contre la rubéole à la baisse

chez le nourrisson, conforme à celui
normalement observé après la naissance pour
les anticorps maternels transmis passivement.

Manifestations cliniquement compatibles

du syndrome de rubéole congénitale

TABLEAU 6

Colonne A

1. Purpura

2. Hépatosplénomégalie

3. Microcéphalie

4. Micro-ophthalmie

5. Retard intellectuel

6. Méningoencéphalite

7. Anomalies radiologiques
hypertransparentes des os

8. Manifestations tardives ou du
développement comme le
diabète et la panencéphalite
progressive, ainsi que tous les
autres troubles probablement
causés par le virus de la rubéole

Colonne B

1. Cataractes ou
glaucome congénital
(ces deux complications
ne comptent que pour
une seule)

2. Malformation
cardiaque congénitale

3. Perte d’acuité
neurosensorielle

4. Rétinite pigmentaire
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pulmonaire, une malformation congénitale du
septum interventriculaire et une microcéphalie.
À trois mois, le virus de la rubéole a été prélevé
dans l’urine du bébé et dans des écouvillons de
la gorge, et une sérologie effectuée au même
moment a révélé des IgM et des IgG rubéoleuses
spécifiques.

La mère de l’enfant, une primipare de 26 ans
d’origine canadienne, a reçu le vaccin RRO en
mai 1973. Un document écrit a corroboré cette
affirmation. La mère ne se rappelait pas avoir eu
de contact avec un cas de rubéole ou avoir
souffert de symptômes compatibles avec la
rubéole pendant sa grossesse. Elle a confié s’être
rendu au Mexique lorsqu’elle était enceinte de
quatre semaines. Le dépistage systématique
des IgG rubéoleuses effectué chez la mère à
15 semaines d’âge gestationnel dans le cadre des
soins prénatals a révélé la présence d’IgG selon
le test ELISA (densité optique supérieure à 2,5).
Cependant, après le diagnostic de syndrome de
rubéole congénitale posé pour l’enfant, un test
d’IgM effectué dans le sérum recueilli à
15 semaines était faiblement positif.

Discussion

L’histoire de cas établie en 1999 indique que la
mère a reçu le vaccin environ 25 ans avant
l’infection à la rubéole, mais que ce vaccin n’a
fourni aucune protection contre la maladie, ce
qui laisse supposer un échec du vaccin primaire
ou secondaire. En général, une dose de vaccin
antirubéoleux est jugée protectrice chez 98 % à
99 % des personnes susceptibles1. Il reste des
questions sans réponse au sujet de la durée de
protection des vaccins contre la rubéole (une
dose), et on s’inquiète de la possibilité de baisse
d’immunité au sein des populations déjà
vaccinées2 . En l’absence de rubéole circulante
au Canada, il est possible que la mère ait été
infectée au Mexique, où l’activité de la rubéole

Infection à la rubéole congénitale (IRC)

Cas confirmé
Cas d’infection accompagné d’une confirmation en
laboratoire mais dénué de manifestations
cliniquement compatibles :
• Isolation du virus de la rubéole dans un

spécimen clinique pertinent;
ou
• détection des IgM rubéoleuses spécifiques en

l’absence d’une immunisation récente avec un
vaccin contre la rubéole;

ou
• persistance des IgG rubéoleuses spécifiques à

une concentration supérieure à celle que permet
le transfert passif des anticorps maternels ou en
l’absence d’une immunisation récente.

Rubéole clinique

Cas confirmé
Confirmation en laboratoire d’une infection, en
l’absence d’une immunisation récente au vaccin
antirubéoleux :
• Isolation du virus de la rubéole dans un

spécimen clinique pertinent;
ou
• augmentation importante du taux d’anticorps

IgG antirubéoleux dans le sérum d’après une
bioanalyse sérologique standard;

ou
• essai sérologique positif des IgM rubéoleuses

spécifiques;
ou
• maladie clinique* chez une personne reliée d’un

point de vue épidémiologique à un cas confirmé
en laboratoire.

Résultats

En 1999, un seul cas de SR a été déclaré, à la
fois au SIMDO et au PCSP. À la naissance, le
nourrisson présentait un retard de croissance
intra-utérine, des cataractes congénitales, une
persistance du canal artériel, une sténose

* La maladie clinique se caractérise par de la fièvre et une éruption, et au moins un des éléments suivants : arthralgie ou arthrite,

lymphadénopathie, conjonctivite. Jusqu’à 50 % des infections rubéoleuses sont déclarées comme subcliniques.
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continue d’être très élevée, car la vaccination
systématique au RRO n’a été implantée dans ce
pays qu’en 1998.

De janvier 1996 à décembre 1999, grâce à la
surveillance en place, quatre nouveaux rapports de
nouveau-nés atteints de SRC ont été déclarés au
Canada (tableau 7). Deux étaient nés de femmes
immigrantes, un d’une Canadienne autochtone et
un d’une Canadienne non autochtone. Ces quatre
cas démontrent la nécessité de documenter la
vaccination préalable contre la rubéole ou l’état
immunitaire de la mère ainsi que d’administrer un
vaccin antirubéoleux après la naissance au besoin.

Les dispensateurs de soins doivent s’assurer que
toutes les femmes qui ne peuvent prouver leur
immunisation contre la rubéole reçoivent le
vaccin. Il faut porter une attention particulière à
l’étude des dossiers vaccinaux des femmes de
populations où la couverture vaccinale laisse à
désirer, y compris les femmes des populations
immigrantes. Le dépistage systématique des
anticorps contre la rubéole pendant les soins
prénatals est au centre de la stratégie de
prévention de la rubéole congénitale, et toutes les
femmes jugées susceptibles devraient être
vaccinées dès le début de la période postpartum.
La vaccination immédiate des femmes
susceptibles avant leur congé de l’hôpital

demeure le moyen le plus efficace de ne pas
rater le coche.

Le degré de sous-diagnostic et de sous-déclaration
de l’IRC, de SRC aux manifestations moins graves
et de SRC aux manifestations tardives demeure
inconnu. Jusqu’à présent, aucun cas d’IRC n’a été
déclaré au PCSP. On rappelle aux médecins
l’importance d’examiner tous les nourrissons nés
de mères qui ont souffert d’une infection à la
rubéole confirmée ou présumée pendant la
grossesse, même si le nourrisson ne présentait
aucune anomalie évidente à l’examen.
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Cas de SRC déclarés au PCSP ou à IMPACT et

au SIMDO entre janvier 1996 et décembre

1999, par année de naissance

TABLEAU 7

Année de

naissance

1

0

0

0

1

Les données du SIMDO sont provisoires.

Déclarés

seulement

au SIMDO

1996

1997

1998

1999

Total

0

0

0

0

0

Déclarés

seulement

au PCSP

1

1

1

1

4

Déclarés au

SIMDO et

au PCSP

2

1

1

1

5

Total
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L’anaphylaxie, une réaction allergique grave et
aiguë au potentiel fatal, est sous-diagnostiquée et
sous-traitée chez les enfants.

En incluant l’anaphylaxie dans le programme de
surveillance, nous espérons améliorer les chances
de survie des enfants atteints de ce trouble en
établissant son incidence au Canada et en
dépistant qui en est atteint, ce qui la déclenche,
où elle se produit et comment elle est prise en
charge pendant la phase aiguë et pendant le suivi.

Un moyen idéal pour repérer les patients
pédiatriques anaphylactiques consiste à passer
par le Programme canadien de surveillance
pédiatrique, car les médecins qui y participent
sont les principaux dispensateurs de soins aux
enfants canadiens.

Durée

Du 1er janvier 2000 au 31 décembre 2001

Financement

Anaphylaxis Foundation of Canada, Direction des
aliments, Santé Canada, et Fondation canadienne
d’allergie, d’asthme et d’immunologie

Nouvelles études en 2000

L’anaphylaxie

L’anaphylaxie
demeure un défi de

diagnostic et de traitement. Syndrome hémolytique
et urémique

Le syndrome hémolytique et urémique (SHU) est
une affection hétérogène caractérisée par une
anémie hémolytique microangiopathique, une
thrombopénie et une insuffisance rénale aiguë.
Cette étude vise à établir l’incidence de SHU
associé à de la diarrhée (SHU D+), y compris le
colibacille vérotoxinogène à Escherichia coli
0157:H7 (CBVT 0157:H7) et aux souches
non 0157. Le SHU D+, également connu sous le
nom de «maladie du hamburger», est un problème
de santé publique dans de nombreux pays
industrialisés et demeure l’une des principales
causes d’insuffisance rénale aiguë chez les enfants
canadiens1.

SHU D+ — Le
SHU est l’une

des principales causes
d’insuffisance rénale aiguë
chez les enfants canadiens.

Docteur Paul Sockett

SHU D– — La forme peu
courante de SHU D–

associée au Streptococcus
pneumoniae (HASP)
s’associe à un taux de
mortalité avoisinant les
50 %.

Docteur Estelle Simons

Docteur François Proulx
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Paul Sockett, Ph. D., Division des entéropathies
et des maladies d’origine hydrique et alimentaire,
Laboratoire de lutte contre la maladie, tél. :
(613) 941-1288 ou 952-8227, téléc. : (613) 946-0798,
courriel : paul_sockett@hc-sc.gc.ca

Pour le SHU D–

François Proulx*, MD, Université de Montréal
Heather Hume, MD, Université de Montréal

* Département de soins intensifs pédiatriques,
Hôpital Sainte-Justine, 3175, chemin de la Côte-
Sainte-Catherine, Montréal (Québec) H3T 1C5;
tél. : (514) 345-4675; téléc. : (514) 345-4822;
courriel : sip@point-net.com

De plus, cette étude vise à établir l’incidence de
SHU associé au Streptococcus pneumoniae (HASP)
envahissant, une forme peu courante et
particulière de SHU. Le HASP est beaucoup
moins connu que le SHU associé au CBVT.
Néanmoins, il s’accompagne d’une mortalité et
d’une morbidité importantes chez les enfants. Un
rapport récent indique que l’incidence de HASP
est en progression2, bien que la différence entre la
septicémie pneumococcique et la dysfonction d’un
organe secondaire soit parfois difficile à établir3.

Le Programme canadien de surveillance
pédiatrique offre l’occasion exceptionnelle
d’exécuter ces études épidémiologiques de manière
prospective et de garantir la qualité des données
colligées. Le Bureau de microbiologie du
Laboratoire de lutte contre la maladie offrira le
soutien spécialisé relatif à l’aspect microbiologique.
Nous espérons que par une meilleure connaissance
de la situation au Canada, il sera possible de
prendre des mesures pertinentes en santé
publique.
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Durée

Du 1er avril 2000 au 31 mars 2002

Le syndrome de Smith-
Lemli-Opitz (SLO) est

une anomalie congénitale pour
laquelle nous disposons d’un
outil diagnostique (la mesure du
taux de plasma 7-DHC) et d’un
traitement (des suppléments de
cholestérol). Un dépistage et un
traitement rapides des patients
atteints de SLO pourraient
améliorer à la fois leur état
de santé général et leur
comportement.

Syndrome de Smith-
Lemli-Opitz

Le syndrome de Smith-Lemli-Opitz (SLO)
est une anomalie congénitale de la synthèse du
cholestérol. Cette carence enzymatique provoque
une carence généralisée de cholestérol et une
accumulation du précurseur immédiat, le

Docteur Malgorzata Nowaczyk
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7-déhydrocholestérol (7-DHC), dans tous les
tissus organiques, responsables d’un syndrome de
malformations multiples, de traits dysmorphiques,
de retard intellectuel et d’anomalies du
comportement. Le SLO se diagnostique
rapidement grâce à la démonstration des taux
élevés de 7-DHC. Les patients atteints du SLO
traités au cholestérol signalent une amélioration
de leur état de santé général et de leur
comportement, ce qui améliore leur qualité de vie.

Le Canada offre une occasion unique d’étudier
ce type de maladie rare. Les principaux facteurs
en place facilitant ce processus sont une
population assez vaste (approximativement
30 000 000 d’habitants) et diversifiée d’un point
de vue génétique, d’excellents établissements de
soins tertiaires dans tout le pays, un petit groupe
de spécialistes prêts à participer à des études
coopératives à l’échelle nationale ainsi qu’un
programme de surveillance national réussi et bien
établi au taux de réponse élevé. Le principal
objectif de la surveillance du SLO consiste à
déterminer l’incidence de SLO au Canada.
D’après le taux de natalité annuel au Canada et
l’évaluation actuelle de l’incidence de SLO (entre
un cas sur 20 000 enfants et un cas sur 60 000),
on prévoit de sept à 20 nouveaux cas de SLO
par année.

Le SLO peut être facilement diagnostiqué au
moyen de méthodes établies et peu coûteuses.
Si on découvre que l’incidence de SLO est
suffisamment élevée (au moins un cas sur
20 000 enfants), un dépistage néonatal ou prénatal
pourrait être justifié pour réduire la période de
décalage entre le diagnostic et une prise en charge
rapide et pertinente des patients atteints et de leur
famille. Selon toutes probabilités, les données
canadiennes au sujet de l’incidence de SLO
pourront être appliquées pour évaluer l’incidence
de SLO dans d’autres pays au bagage ethnique
similaire. De plus, l’information compilée grâce à
l’inclusion du SLO dans le programme de

surveillance sera utilisée pour faciliter de
nouvelles études cliniques et fondamentales
(p. ex., l’anthropométrie faciale, les effets du
traitement diététique et la corrélation
génotypique et phénotypique).

Durée

Du 1er janvier 2000 au 31 décembre 2001

Référence

Nowaczyk MJ, Whelan DT, Heshka TW, Hill
RE. Smith-Lemli-Opitz syndrome: a treatable
inherited error of metabolism causing mental
retardation. CMAJ 1999;161(2):165-70.

Financement

Hamilton Health Sciences Foundation

Investigatrice

Malgorzata J.M. Nowaczyk, MD, département
de pathologie et de médecine moléculaire,
département de pédiatrie, salle 3N16,
McMaster University Medical Centre, 1200,
rue Main ouest, Hamilton (Ontario) L8S 4J9,
tél. : (905) 521-5085, téléc. : (905) 521-2651,
courriel : nowaczyk@hhsc.ca
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Historique

En août 1998, au 22e congrès international de
pédiatrie à Amsterdam, dix unités nationales de
surveillance pédiatrique se sont réunies pour
discuter d’un projet qui relierait les unités et
améliorerait la collaboration et la discussion
internationales. Ensemble, elles ont formé le
Réseau international d’unités de surveillance
pédiatrique (RIUSP). La British Paediatric
Surveillance Unit (BPSU), qui a vu le jour en
1986 et a servi de modèle dans la mise sur pied
de programmes de surveillance nationale
semblables en Europe, en Asie et en Australie, a
accepté d’agir comme «serveur» du réseau. Un
bureau, composé de représentants du Royaume-
Uni, de l’Australie, du Canada et des Pays-Bas, a
été instauré pour mener à bien les objectifs du
RIUSP et en orienter les activités.

Outre le Royaume-Uni et le Canada, les
unités fondatrices provenaient d’Australie,
d’Allemagne, de Lettonie, de Malaysia, de
Nouvelle-Zélande, de Papouasie-Nouvelle-
Guinée, des Pays-Bas et de Suisse. Plus
récemment, l’unité du Pays de Galles, qui a été
formée en 1995 et qui est axée sur des maladies
moins rares, est devenue la onzième unité à
adhérer au RIUSP. Plusieurs pays, comme le
Portugal, la Belgique et la République tchèque,
ont également exprimé leur intérêt à établir des
unités de surveillance pédiatrique.

Mission

La mission du RIUSP consiste à faire progresser
les connaissances sur les infections et les
maladies infantiles rares par la participation des
pédiatres à la surveillance nationale et
internationale afin d’obtenir une série
d’avantages :

• faciliter les communications et la
collaboration entre les unités nationales de
surveillance pédiatrique existantes;

• participer à la mise sur pied de nouvelles
unités;

• faciliter le partage d’information et la
collaboration entre les chercheurs de divers
pays et de diverses disciplines scientifiques;

• partager l’information au sujet des études et
des protocoles courants, passés et à venir et
des maladies proposées à la surveillance, mais
rejetées;

• favoriser le recours à des protocoles identiques
afin de permettre l’éventuelle cueillette
simultanée ou séquentielle de données sur des
maladies infantiles rares dans deux pays ou
plus;

• partager et distribuer l’information sur les
avantages éducatifs aux unités constituantes,
en particulier au sujet des méthodologies
d’étude et de surveillance;

• partager les techniques statistiques et les
modèles d’évaluation des unités;

• effectuer une évaluation par les pairs et
évaluer les unités existantes et proposées;

• repérer les maladies rares d’intérêt mutuel et
d’importance pour la santé publique afin de
procéder à des sondages coopératifs dans
chaque unité nationale;

• collaborer avec d’autres groupes intéressés par
les maladies infantiles rares, tels les groupes
d’entraide de parents, et leur fournir de
l’information;

• réagir rapidement aux urgences
internationales reliées aux maladies infantiles
rares lorsque les études nationales et
internationales peuvent contribuer à la
science ou à la santé publique.

Progression internationale
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État des unités nationales de surveillance pédiatrique vers la fin de 1999

TABLEAU 9

* Chefs des centres pédiatriques

Allemagne

Australie

Canada

Lettonie

Malaysia

Nouvelle-Zélande

Papouasie-Nouvelle-Guinée

Pays-Bas

Pays de Galles

Royaume-Uni et Irlande

Suisse

14,0

1,5

6,3

0,4

7,7

0,8

1,9

2,9

0,6

12,8

1,3

Population d’enfants

(106; de 0 à 15 ans)

1992

1992

1996

1996

1994

1997

1996

1992

1995

1986

1995

FondationPays Répondants

468

934

2 212

22

395

165

40

432

121

2 005

40

94 %

96 %

83 %

90 %

65 %

94 %

79 %

91 %

95 %

92 %

99 %

Taux de réponse

Maladies sous surveillance de par le monde

TABLEAU 10

Acidose des tubes urinifères

Affection maligne

Anaphylaxie

Anomalies du tube neural

Association CHARGE

Asthme bronchique grave

Atrésie (estomac, œsophage)

Atteinte visuelle grave et cécité

Cardiopathie ischémique chez le nourrisson

Carence en GMUT-1

Coqueluche

Crétinisme endémique neurologique

Détérioration intellectuelle et neurologique évolutive ou maladie de Creutzfeldt-Jakob

Diabète sucré

Encéphalite

Les enfants dans des incendies de maison

Fibrose kystique du pancréas

Papouasie-Nouvelle-Guinée

Papouasie-Nouvelle-Guinée, Pays de Galles

Canada

Pays-Bas

Australie

Lettonie

Lettonie

Royaume-Uni

Allemagne

Allemagne

Allemagne, Pays-Bas

Papouasie-Nouvelle-Guinée

Canada, Royaume-Uni

Allemagne, Nouvelle-Zélande, Papouasie-Nouvelle-
Guinée, Pays-Bas, Pays de Galles

Royaume-Uni

Pays de Galles

Lettonie

*

*
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Granulome éosinophile

Hémorragie par carence en vitamine C

Hémorragie sous-durale

Herpès simplex néonatal

Histiocytose

Hyperplasie congénitale des surrénales

Hypothyroïdisme congénital

Immunodéficit primaire

Infection à cytomégalovirus congénital

Infections à Haemophilus influenzae

Infections pneumococciques envahissantes

Infections à streptocoques de groupe B

Leucémie (maligne lymphoblastique, maligne myéloblastique, chronique myéloblastique)

Lymphogranulomatose

Maladie cæliaque

Maladie de Hirschsprung

Maladie polykystique des reins

Maladies inflammatoires de l’intestin

Méningite aseptique après un vaccin RRO

Myopathie de Duchenne

Néphrose congénitale, type finnois

Œdème cérébral en cas d’acidocétose diabétique

Organoacidurie et anomalies d’oxydation des acides gras

Paralysie flasque aiguë

Pigbel

Réaction allergique grave ou fatale à l’ingestion d’aliments

Rein en éponge

Rétinopathie de la prématurité

Rubéole congénitale

Sclérose en plaques

Septicémie néonatale à champignons

Sténose laryngée congénitale

Syndrome d’alcoolisme fœtal

Lettonie

Suisse

Nouvelle-Zélande, Pays de Galles

Australie, Nouvelle-Zélande

Lettonie

Pays-Bas, Pays de Galles

Papouasie-Nouvelle-Guinée

Australie

Australie

Allemagne, Australie, Royaume-Uni

Allemagne

Pays-Bas, Royaume-Uni

Lettonie

Lettonie

Pays-Bas

Australie

Lettonie

Pays-Bas

Allemagne

Malaysia

Lettonie

Canada

Allemagne

Australie, Canada, Nouvelle-Zélande,
Papouasie-Nouvelle-Guinée, Pays-Bas, Suisse

Papouasie-Nouvelle-Guinée

Royaume-Uni

Lettonie

Nouvelle-Zélande

Australie, Canada, Nouvelle-Zélande, Royaume-Uni,
Suisse

Allemagne

Allemagne

Lettonie

Nouvelle-Zélande

Maladies sous surveillance de par le monde

TABLEAU 10 (suite)
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Progression

De toute évidence, pour que le RIUSP soit
fructueux, un réseau de communication viable
doit être en place. À cette fin, plusieurs
développements importants se sont produits
depuis quelques années pour aider les unités
membres intéressées à recueillir des données sur
des syndromes similaires entre les continents,
partageant à la fois les bonnes et les mauvaises
expériences de surveillance et facilitant la mise
sur pied de nouvelles unités. Plus précisément,
l’unité australienne a préparé un historique de
l’évolution du RIUSP, qui devrait être publié
sous peu, et l’unité britannique a accepté d’être
le serveur du site Web du RIUSP. Le site
contiendra les coordonnées des personnes-
ressources des unités membres, le résumé des
protocoles des études courantes, passées et à
venir et un babillard de discussion.

La participation aux premières réunions du
RIUSP, organisées par la British Paediatric
Surveillance Unit et tenues à York et à Édimbourg,
était quelque peu restreinte en raison de facteurs
de coûts et de distance. Grâce à Santé Canada
qui offre le soutien financier à un délégué de
chaque pays membre, RIUSP 2000 en juin à
Ottawa marquera la première participation de
représentants du monde entier pour discuter
d’enjeux et de préoccupations reliés à la
surveillance pédiatrique internationale. Ce
travail conjoint visant à repérer des études
internationales communes permettra au RIUSP
de procurer un apport notable en améliorant la
santé et le bien-être des enfants et des
adolescents du monde entier.

Syndrome hémolytique et urémique

Syndrome hémorragique du nouveau-né (hémorragie par carence en vitamine K)

Syndrome de maladie de Münchhausen par procuration

Syndrome de Marfan

Syndrome myéloprolifératif transitoire

Syndrome néphrotique idiopatique et congénital

Syndrome de Prader-Willi

Syndrome de Rett

Syndrome de Reye

Syndrome de Smith-Lemli-Opitz

Syndrome de Williams-Campbell

Syphilis congénitale

Trachéomalacie

Tuberculose

VIH et sida

Australie, Nouvelle-Zélande, Royaume-Uni, Suisse

Allemagne, Australie, Canada, Nouvelle-Zélande,
Suisse

Australie

Pays de Galles

Allemagne

Australie

Australie

Australie

Royaume-Uni

Canada

Lettonie

Lettonie

Lettonie

Lettonie, Pays de Galles

Australie, Lettonie, Malaysia, Nouvelle-Zélande,
Papouasie-Nouvelle-Guinée, Pays-Bas, Royaume-Uni

Maladies sous surveillance de par le monde

TABLEAU 10 (suite)
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Fonctionnement du PCSP

Critères d’inclusion des études

TABLEAU 11

Rareté

Importance pour la santé publique

Importance scientifique

Spécificité

Qualité de la proposition

Charge de travail pour les
pédiatres

Maladies d’une incidence ou d’une prévalence tellement faible qu’elles exigent une détermination
nationale des cas (moins de 1 000 cas par année).

Porte clairement sur une question de santé publique ou pédiatrique.

Intérêt et importance scientifiques démontrés.

La proposition doit démontrer un besoin évident de données sur la maladie ou le trouble à l’égard
duquel on ne possède que des renseignements limités et pour lequel la surveillance représente le
meilleur moyen de colliger des données.

La proposition doit inclure des objectifs clairs et réalisables, être réalisable, assurer la confidentialité du
patient et garantir la disponibilité de personnes-ressources devant participer à un questionnaire et à
une méthode d’évaluation clairs.

Le comité directeur doit être convaincu que le rapport n’entraînera pas une augmentation excessive de
la charge de travail des pédiatres.

On accordera la priorité aux maladies qui ne sont pas à déclaration obligatoire ou, si elles le sont, qu’on estime sous-déclarées.
Les  investigateurs sont tenus de démontrer l’accessibilité à un financement potentiel.

Le Programme canadien de surveillance
pédiatrique fournit une infrastructure de
surveillance pour étudier des maladies
d’importance pour la santé publique, d’une
incidence tellement faible qu’elles exigent une
évaluation nationale. Le programme procure un
système de surveillance nationale auquel plus
de 2 200 pédiatres sont enrôlés à titre de
participants. D’autres médecins, tels des
neurologues pédiatriques et des allergistes, sont
inscrits aux études qui exigent leur
participation.  Tous ces médecins fournissent
des soins de santé à plus de six millions
d’enfants et d’adolescents canadiens.

Les études incluses dans le programme sont
sélectionnées par le comité directeur, d’après les
critères établis au tableau 11.

Les projets d’étude peuvent être soumis en tout
temps par l’entremise de la coordonnatrice du

programme et doivent respecter la
présentation établie au tableau 12. Le comité
directeur évalue les soumissions à sa réunion
du printemps et accorde la préférence aux
études qui disposent d’une source de
financement définie. Les chercheurs sont
invités à prendre rapidement contact avec la
coordonnatrice du programme pour discuter
de la pertinence du programme, colliger des
données, définir les coûts et repérer des
organismes de financement possibles. Bien que
le programme ait été lancé grâce à une pleine
capitalisation de Santé Canada, on prévoit
que celui-ci réduira son financement pour
n’inclure que les activités de base du
programme, les chercheurs apportant un
financement suffisant pour couvrir les frais
administratifs et généraux du PCSP. Le PCSP
est toutefois prêt à accorder une aide limitée
dans l’obtention d’un financement, et le
bureau du PCSP offre une aide relative à la



38 RÉSULTATS DU PCSP 1999

coordination des mesures de financement.
Les frais actuels pour les chercheurs qui
désirent faire appel aux services du PCSP
sont de 22 000 $ la première année et de
18 000 $ par année ultérieure. Les études
doivent être soumises à un conseil d’examen
déontologique avant d’être acceptées
définitivement.

Méthodologie des rapports

Le PCSP fait appel à une méthodologie de
rapport à deux échelons afin d’évaluer et de
documenter les cas, soit un formulaire initial
«à cocher» et un formulaire de rapport
détaillé. Le formulaire de rapport initial,
précisant toutes les maladies sous
surveillance, est posté chaque mois à tous les
dispensateurs de soins en pédiatrie canadiens
en pratique active. Les répondants doivent
indiquer, en regard de chaque maladie, le
nombre de nouveaux cas observés au cours

du dernier mois, y compris l’absence de cas
observés. Ils renvoient le formulaire au
bureau du PCSP dans une enveloppe
préaffranchie. Bien que de l’information non
nominative relative à l’identification du
patient, telle que la date de naissance et le
sexe de l’enfant, ainsi que les commentaires
reliés à la maladie, soit demandée à l’égard
de chaque cas déclaré, le PCSP garantit la
confidentialité de tous les renseignements
remis au programme. Ces renseignements
servent à repérer les dédoublements et sont
inscrits, à titre de rappel, sur le formulaire de
rapport détaillé envoyé à chaque répondant
original afin d’obtenir des renseignements
propres au cas. Le rapport détaillé rempli
est retourné au PCSP, qui l’achemine à
l’investigateur en vue de son analyse.
L’investigateur est responsable de prendre
contact avec le répondant s’il a besoin de
plus de renseignements.

Les formulaires de rapport détaillé sont
rédigés par les investigateurs et doivent
recevoir l’approbation du comité directeur et
l’approbation déontologique avant d’être
utilisés. À chaque étude implantée au PCSP,
les participants au programme reçoivent un
résumé du protocole, y compris la définition
de cas et une brève description de la
maladie. En plus de fournir un canevas
uniforme de déclaration, cette méthode
permet d’accroître la sensibilisation aux
maladies rares ou inhabituelles. Des rappels
trimestriels sont postés aux répondants qui
n’ont pas renvoyé leur formulaire tous les
mois. Ces rappels ont permis d’améliorer le
taux de réponse ainsi que l’exhaustivité des
cas de manière significative. Pour tenir les
participants informés des progrès, les taux de
conformité mensuelle et les rapports de cas

Présentation des soumissions

TABLEAU 12

Les soumissions de nouvelles études devraient
inclure :

• le nom du principal auteur,

• un bref résumé de la proposition,

• la date proposée de début de l’étude,

• la durée proposée,

• les questions à examiner,

• la déclaration de justification incluant le mode
d’utilisation possible de l’information,

• la définition de cas,

• le nombre de cas prévus,

• la disponibilité de l’approbation déontologique
(préciser la source d’approbation),

• les dispositions financières,

• la date projetée pour terminer l’analyse et la
soumission des publications.
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sont postés trimestriellement à tous les
participants.

Une liste postale des participants est mise
à jour régulièrement pour refléter les
modifications importantes, y compris les
nouveaux diplômés et les retraités récents.
Le défi principal consiste à s’assurer que les
pédiatres de la base de données exercent
activement au Canada, car les taux de
déclaration dépendent de l’exactitude de la
liste. Les pédiatres sont également invités à
déclarer tous les cas qui correspondent aux
définitions de cas signalées à leur attention.
Le PCSP a besoin de recevoir les réponses de
tous les participants, qu’ils aient ou non
observé un nouveau cas. Même une réponse
«rien à déclarer» est essentielle à
l’exhaustivité de l’évaluation des cas, car elle
aide le PCSP à atteindre son objectif de taux
de réponse, fixé à 90 %. Cette méthode
entraîne parfois le dédoublement de rapports,
mais évite les omissions. Les dédoublements
sont repérés pendant le suivi du cas.

Tous les ans, les investigateurs remettent un
rapport de progression de leurs travaux au
comité directeur et à l’intention du rapport
annuel du PCSP. Des mises à jour sur des
observations intéressantes ou sur le
développement du programme sont publiées
dans le bulletin de la SCP.  Les investigateurs
sont également invités à publier les résultats
dans la documentation médicale et
scientifique.

(Adapté de PN Sockett, Canadian Paediatric
Surveillance Program: Two years of a system
for investigating unusual paediatric disorders.
Paediatr Child Health 1998;3:241-2, avec la
permission de Pulsus Group Inc.)

Sommaire des services fournis

aux chercheurs par le PCSP

TABLEAU 13

Détermination élevée des cas : objectif de réponse de
plus de 90 % de la part de plus de 2 200 participants.

Moyen très peu coûteux de dépister des maladies
rares et d’obtenir des données à leur sujet.

Surveillance active : Les participants  remplissent un
formulaire à cocher chaque mois, indiquant les
nouveaux cas ou «rien à déclarer».

Surveillance rapide : un envoi chaque mois à tous
les participants.

Tous les services administratifs.

Taux de réponse élevé : rappels de suivi aux
participants qui ne répondent pas.

Transmission rapide des résultats aux participants :
résumés trimestriels des rapports.

Coordonnatrice du programme à temps plein.

Accès à une conseillère du PCSP (directrice des
affaires médicales).

Examen approfondi des projets de recherche par le
comité directeur du PCSP.

Résumés de surveillance annuels, rédigés par chaque
chercheur et publiés dans Résultats du PCSP.

Présentation des résumés ou des résultats de
surveillance aux réunions du comité directeur :
occasion de discussion.

Possibilité de collaboration internationale avec
d’autres unités de surveillance pédiatrique dans le
monde.

Possibilité de changer quelque chose à la santé et au
bien-être des enfants et des adolescents canadiens
dans leur ensemble.

Accroissement de la sensibilisation à des maladies
pédiatriques rares au sein de la collectivité de la
santé.

Existence d’un système de surveillance efficace en cas
de nouveau problème de santé publique.
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Notes




