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Enoncé de mission

Contribuer a I'amélioration de la santé des enfants et des adolescents
au Canada grice a un programme national de surveillance et de recherche portant
sur des troubles infantiles qui entralnent des incapacités, une morbidité et une mortalité
graves et des colits économiques élevés dans la société, malgré leur faible fréquence.



‘,j/."’ Une surveillance accrue en cas
<~ d’urgence de santé publique

@ Evénement en Chine
. . Mi-septembre 2008 : Flambée de calculs
9 Situation au Canada rénaux, milliers d’hospitalisations, quelques

Aucune vente de préparations lactées fabriquées déces associes a des preparations
en Chine lactées pour nourrisson contaminées a la
mélamine

Faible risque compte tenu des voyages
internationaux, de I'adoption et de I'immigration

Retrait de certains produits fabriqués en Chine
contenant de faibles taux de mélamine

Sondage ponctuel d’'urgence, préparé
en collaboration avec I’Agence de la

santé publique du Canada et la New 6
Zealand Paediatric Surveillance Unit, > g
posté aux participants au PCSP dans
les dix jours ouvrables

O Résultats

Taux de réponse = 42 %

© Lecons apprises

Partenariats coopératifs efficaces pour procéder a la
surveillance accrue de probléemes de santé publique
émergents, de maniere a la fois rapide et peu colteuse

Résultats obtenus en trois semaines

Aucun cas associé aux produits
contaminés a la mélamine

Excellente valeur ajoutée d’un réseau national de
surveillance active ayant des liens bien établis avec les
pédiatres de premier recours et les responsables de la
santé publique
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Remerciements

La principale force du Programme canadien de surveillance pédiatrique
(PCSP) repose sur son engagement 2 améliorer la santé des enfants et
adolescents au Canada et dans le monde. On ne pourrait y parvenir sans

la participation des pédiatres, des surspécialistes et d’autres dispensateurs
de soins canadiens qui procédent 2 la collecte mensuelle d’information sur
des pathologies pédiatriques rares, sans les investigateurs principaux qui
congoivent les études et analysent les données colligées afin de transmettre
des connaissances et des solutions de formation et sans les orientations des

membres du comité directeur. Nous les remercions tous.

Nous remercions également les centres du Programme canadien de
surveillance active de I'immunisation (IMPACT) pour le role qu'ils jouent
dans la vérification des données colligées et pour leur appui du PCSP

Nous sommes reconnaissants du soutien financier regu pour maintenir
le programme et lui donner de I'expansion. Un sommaire des organismes

subventionnaires figure & la page 11 du présent rapport.

Le solide partenariat entre la Société canadienne de pédiatrie (SCP) et
I’Agence de la santé publique du Canada (ASPC) permet au programme
de croitre au Canada et de jouer un role de chef de file sur la scéne

internationale.
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Avant-propos o

Ministre de la Santé fédérale

La santé des enfants et des jeunes Canadiens est importante pour 'avenir de notre pays. Au
cours des treize derniéres années, le Programme canadien de surveillance pédiatrique s’est
beaucoup investi dans cet aspect de notre systéme de santé, aidant a traiter les maladies et

les affections dont souffrent les jeunes Canadiens. Le Programme permet de mieux cerner les
maladies qui touchent les enfants et les jeunes, et de mieux comprendre les facteurs de risque.

Le gouvernement du Canada s’efforce d’améliorer la santé des jeunes Canadiens. Outre le
financement de ce programme, les Instituts de recherche en santé du Canada ont investi
80 millions de dollars en 2008 dans la recherche sur la santé infantile et le développement
des jeunes enfants. Le gouvernement consacre en outre 105,4 millions de dollars par an aux
programmes de santé des enfants et des jeunes Autochtones par 'entremise de la Direction
générale de la santé des premiéres nations et des Inuits.

L’honorable

1 o . P . . Leona Aglukka
Je félicite les membres de la Société canadienne de pédiatrie pour une autre année couronnée 9 q

de succes dans I'exécution du Programme canadien de surveillance pédiatrique et la publication
du 13¢ rapport annuel du Programme.

Les Canadiens sont reconnaissants pour votre dévouement et la compassion dont vous faites preuve a I'égard des
jeunes et de leur famille.

Nous nous réjouissons a l'idée de poursuivre notre travail avec la Société canadienne de pédiatrie, ses membres, les
provinces, les territoires et d’autres partenaires afin d’offrir aux enfants et aux jeunes Canadiens un avenir en santé.

Administrateur en chef de la santé publique
du Canada

Je suis ravi de présenter le 13¢ rapport annuel du Programme canadien de surveillance
pédiatrique (PCSP), une collaboration importante entre la Société canadienne de pédiatrie
et '’Agence de la santé publique du Canada.

Cette année, le PCSP a démontré qu'il pouvait se mobiliser rapidement pour accroitre la
surveillance en cas d’inquiétude émergente en santé publique auprés des enfants. La flambée
de calculs rénaux et d’insuffisance rénale chez de trés jeunes enfants de la Chine, associée a la
consommation de préparations lactées commerciales contaminées par la mélamine, a incité a
se demander si les enfants du Canada étaient également touchés. Lorsque les participants au
PCSP ont été sondés a ce sujet, leur réponse rapide nous a fourni l'information nécessaire.

Je tiens a remercier les pédiatres qui ont pris le temps de participer a ce programme tous les Docteur David
mois. Sans leur appui, le programme ne pourrait exister. Butler-Jones

Je tiens également a souligner le travail du comité directeur du PCSP, du personnel de la SCP et du personnel de
I'’Agence de la santé publique du Canada qui ont participé au succes continu du programme.

Félicitations et merci pour la constance de vos efforts.
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Présidente de la Société canadienne de pédiatrie

A titre de présidente de la Société canadienne de pédiatrie, je suis fiere de compter sur un
systéme canadien de surveillance active si bien établi afin de suivre et de faire connaitre des
maladies rares chez les enfants et les adolescents.

Pendant mon mandat au conseil d’administration de la SCP et en qualité d’ancienne
présidente du comité des maladies infectieuses et d'immunisation de la SCE, j’ai été témoin
des répercussions tangibles et durables des résultats de la surveillance, qui modifient les soins
que prodiguent les praticiens aux enfants et aux adolescents ainsi que les lois touchant leur
bien-étre et leur sécurité.

Au fil des ans, les études sur des maladies évitables par un vaccin ont démontré le succes
des programmes de vaccination et confirmé la nécessité de mettre au point de nouveaux
vaccins. Les guides de pratique clinique et les services de planification de la santé ont
également subi d’importants changements et la surveillance de la prévention des blessures a

Docteure Joanne
Embree

permis de repérer, sans doute aucun, des produits qui constituent de graves risques pour la santé.

Un programme comme le PCSP ne pourrait atteindre son but sans les déclarations mensuelles assidues de tous les
pédiatres et surspécialistes de la pédiatrie au Canada. Nous vous remercions tous de votre apport important 2 la
recherche.

Président du PCSP

C’est une période passionnante pour présider le PCSP. Santé Canada a renouvelé son
engagement et son appui, et les études du PCSP continuent d’innover en abordant des
problémes de santé pédiatrique de grande importance pour les familles, les dispensateurs de
soins et les décideurs canadiens. Depuis un an, le PCSP a démontré sa capacité de réagir
rapidement & une inquiétude émergente en santé publique liée a la mélamine. Les études
du PCSP sur des maladies aux conséquences dévastatrices, telles que l'ictére nucléaire et
le diabéte non associé au type 1, continuent d’influer sur les politiques de santé publique et
l'exercice de la pédiatrie.

Pendant mon mandat 2 la présidence, je me suis donné les objectifs suivants :

* Maintenir la qualité et I'impulsion du programme. Docteur Lonnie

e Travailler avec des investigateurs potentiels a appliquer la surveillance nationale a Zwaigenbaum
d’autres problémes prioritaires qui touchent les enfants canadiens.

* Procéder a I'essai pilote des cyberdéclarations a titre de méthodologie de surveillance en
évolution.

e Travailler en collaboration avec le comité directeur a corriger les lacunes de la surveillance, telles que 'acquisition
de données aupres des enfants vivant dans des régions rurales ou éloignées, y compris les enfants autochtones.

* Soutenir une collaboration solide avec d’autres membres du Réseau international d’unités de surveillance
pédiatrique.

Nous remercions tous les participants et collaborateurs. Nous sommes particulierement redevables aux pédiatres et
surspécialistes de la pédiatrie qui remplissent les formulaires mensuels de surveillance et les rapports de cas qui sont
a la base de tous les importants travaux du PCSP Je prévois de nombreuses autres années productives de recherche
épidémiologique nationale.
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Comiteé directeur du PCSP

Docteur Lonnie Zwaigenbaum (président)  Société canadienne de pédiatrie

Docteure Laura Arbour* College canadien de généticiens médicaux (représentante)

Docteur Garth Bruce* Société canadienne de pédiatrie

Docteur Denis Daneman Directeurs de pédiatrie du Canada

Madame Marie Adele Davis Société canadienne de pédiatrie

Docteure Kimberly Dow Directeurs de pédiatrie du Canada et Société canadienne de pédiatrie

Docteur Kevin Gordon Association canadienne de neurologie pédiatrique (représentant)

Docteure Danielle Grenier Société canadienne de pédiatrie

Docteur W. James King Société canadienne de pédiatrie

Madame Melanie Laffin Thibodeau Société canadienne de pédiatrie

Docteur Bryce Larke Société canadienne de pédiatrie

Docteure Catherine McCourt Centre pour la promotion de la santé, Agence de la santé publique
du Canada

Monsieur Paul Muirhead Conseiller

Madame Louise Painchaud Société canadienne de pédiatrie

Docteur Jeff Scott Société canadienne de pédiatrie

Docteure Lesley Ann Turner College canadien de généticiens médicaux (représentante)

Madame Anne-Marie Ugnat Centre pour la promotion de la santé, Agence de la santé publique
du Canada

Docteure Wendy Vaudry Programme canadien de surveillance active de I'immunisation
(IMPACT) (représentante)

Docteure Lynne Warda* Société canadienne de pédiatrie

Docteure Sandra Woods Société canadienne de pédiatrie

* Nous remercions sincérement les membres qui ont terminé leur mandat en 2008 pour leur travail au comité

directeur du PCSP

Groupe de travail du PCSP

Madame Marie Adele Davis Société canadienne de pédiatrie
Madame Laurence Gillieson Société canadienne de pédiatrie
Docteure Danielle Grenier Société canadienne de pédiatrie
Madame Melanie Laffin Thibodeau (présidente) Société canadienne de pédiatrie

Madame Louise Painchaud (présidente jusqu’en septembre)  Société canadienne de pédiatrie
Madame Anne-Marie Ugnat Centre pour la promotion de la santé,
Agence de la santé publique du Canada

Le PCSP tient a remercier Louise Painchaud pour son dévouement  titre de coordonnatrice principale au cours des

deux derniéres années.
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Publications

de 2004 a 2008

Articles publiés relativement
aux études

(Consulter la zone www.cps.ca/pcsp pour obtenir la liste
compléte des résumés et des hyperliens.)

Détérioration intellectuelle et neurologique
évolutive

Surveillance for progressive intellectual and
neurological deterioration in the Canadian paediatric
population. Keene DL, Sutcliffe T, Harman B,
Grenier D. Can ] Neurol Sci 2004;31(2):220-4

Fasciite nécrosante

Epidemiology and outcome of necrotizing fasciitis in
children: An active surveillance study of the Canadian
Paediatric Surveillance Program. IThuoma E, Davies

HD. J Pediatr 2007;151(7):79-84

Ictére nucléaire / hyperbilirubinémie néonatale
Prevention of kernicterus — New guidelines and the

critical role of family physicians. Shaw E, Grenier D.
FP Watch, Can Fam Physician 2008;54(4):575-6

Incidence and causes of severe neonatal
hyperbilirubinemia in Canada. Sgro M, Campbell D,
Shah V. CMA]J 2006;175(6):587-90

Infections au virus de 'herpés simplex néonatal
Neonatal herpes simplex virus infection in Canada:
Results of a three-year national prospective study.
Kropp RY, Wong T, Cormier L, Ringrose A, Burton S,
Embree JE, Steben M. Pediatrics 2006;117:1955-62

Neonatal herpes simplex virus infections in Canada.
Kropp RY, Wong T, Burton S, Embree ], Steben M.
Int ] STD AIDS: Clin Pract Sex Health 2004;15(S1):2

(Edeme cérébral
Population-based study of incidence and risk factors
for cerebral edema in paediatric diabetic ketoacidosis.

Lawrence SE, Cummings EA, Gaboury I, Daneman D.
J Pediatr 2005;146:688-92
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Panencéphalite sclérosante subaigué

Subacute sclerosing panencephalitis: Results of the
Canadian Paediatric Surveillance Program and review
of the literature. Campbell C, Levin S, Humphreys B,
Walop W, Brannan R. BMC Pediatrics 2005;5:47

Paralysie flasque aigué

AFP surveillance in Canada. Macey ], Lipskie T.
Pan American Health Organization Immunization
Neuwsletter, avril 2007; XXIX(2):1-3

Rachitisme par carence en vitamine D

Vitamin D-deficiency rickets among children in
Canada. Ward LM, Gaboury I, Ladhani M, Zlotkin S.
CMAJ 2007;177(7):161-6

Surveillance — Général

Active surveillance: An essential tool in safeguarding
the health and well-being of children and youth
(Commentary). Grenier D. CMA]J 2007;177(7):
169-71

Beyond counting cases — Public health impacts of
national paediatric surveillance units. Grenier D,
Elliott EJ, Zurynski Y, Pereira RR, Preece M, Lynn R,
von Kries R, Zimmerman H, Dickson NE, Virella D.
Arch Dis Child; publi¢ d’abord dans Internet le

11 décembre 2006. doi:10.1136/adc.2006.097451

Canadian Paediatric Surveillance Program: A
developmental check-up. Scott J. Paediatr Child
Health 2004;9(1):13-4

Canadian Paediatric Surveillance Program evaluation:
An excellent report card. Grenier D, Doherty ],
MacDonald D, Scott ], Delage G, Medaglia A, Davis
MA. Paediatr Child Health 2004;9(6):379-384

Syndrome de la ceinture de sécurité

The spectrum of seat belt syndrome among Canadian
children: Results of a two-year population surveillance.
Santschi M, Lemoine C, Cyr C. Paediatr Child Health
2008;13(4):279-83



Syndrome CHARGE

An epidemiological analysis of CHARGE syndrome:
Preliminary results from a Canadian study. Issekutz
KA, Graham JM, Prasad C, Smith IM, Blake KD.
Am J Med Gen 2005;133A:309-17

Behavioural profile and symptoms of autism in
CHARGE syndrome: Preliminary Canadian
epidemiological data. Smith IM, Nichols SL, Issekutz
KA, Blake KD. Am ] Med Gen 2005; 133A:248-56

Syndrome hémolytique et urémique
Prospective surveillance of Canadian children with
the haemolytic uraemic syndrome. Proulx E Sockett P

Pediatr Nephrol 2005;20:786-90

Syndrome hémorragique du nouveau-né

Canadian Paediatric Surveillance Program confirms
low incidence of hemorrhagic disease of the newborn
in Canada. McMillan DD, Grenier D, Medaglia A.
Paediatr Child Health 2004;9(4):235-8

Syndrome de Smith-Lemli-Opitz
Incidence of Smith-Lemli-Opitz syndrome in Canada:

Results of three-year population surveillance.
Nowaczyk MJM, Waye ]S, Zeesman S, Douketis
JD. ] Pediatr 2004;145(4):530-5

Violence envers les enfants

The Canadian Paediatric Surveillance Program:
A framework for the timely data collection on
head injury secondary to child maltreatment.
Bennett S, Grenier D, Medaglia A. Am ] Prev Med
2008;34(45):S140-2

Faits saillants publiés en 2008
dans Paediatrics & Child
Health

(Consulter la zone www.cps.ca/pcsp pour obtenir la liste
compléte des articles et des hyperliens.)

Canadian Paediatric Surveillance Program Quiz.

Paediarr Child Health 2008;13(10): 842, 849, 856

Bulimia: A secretive turmoil. Paediatr Child Health
2008;13(9):772

Unravelling a failed newborn hearing screening.
Paediatr Child Health 2008;13(8):723

0006060

Surviving an adverse drug reaction. Paediatr Child

Health 2008;13(7):610

Complementary and alternative medicine in
paediatrics: Looking at the safety profile. Paediatr
Child Health 2008;13(6):492

Severe combined immunodeficiency: A tale of two

brothers. Paediatr Child Health 2008;13(5):386

Newborn jaundice: Time for prevention? Paediatr

Child Health 2008;13(4):298

Challenge for timely diagnosis of juvenile idiopathic
arthritis in children. Paediatr Child Health
2008;13(3):192

Magnets in the bowel: A sticky problem! Paediatr
Child Health 2008;13(2):118

Rickets: A re-emerging public health problem in
Canada? Paediatr Child Health 2008;13(1):73

Affiche de communication
2008

Vous allez a I'étranger
avec votre enfant?

Parlez a votre médecin des sujets suivants au moins
is avant la | vue de départ :

Renseignements :

'y
& PCSP Roll [Smbime nones
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Présentations en 2008 - e

(Consulter la zone www.cps.ca/pcsp pour obtenir la liste compléte des présentations et des hyperliens.)

Nationales

Déficit en acyl-coenzyme A déshydrogénase
des acides gras a chaine moyenne

Incidence of medium chain acyl-coenzyme

A dehydrogenase deficiency in Canada using
the Canadian Paediatric Surveillance Program
(September 2005 — September 2008). Prasad C,
Speechley KN, Dyack S, Rupar CA,
Chakraborty B, Kronick JB. Congrés annuel du
College canadien des généticiens médicaux, St.
John'’s, en septembre. (Affiche)

Diabete non associé au type 1

Sentinel network collaboration for pan-Canadian
surveillance of NT1DM. Hamilton ], Dean H,
Amed S, Lambert-Lanning A, Laubscher T,
Dannenbaum D. Family Medicine Forum, Toronto,
en novembre. (Orale)

National surveillance for non-type 1 diabetes
(NT1DM) in Canadian children. Amed S,
Dean H, Hamilton ], 'équipe de I'étude sur le
DNAT1. Conférence professionnelle et congres
annuel de 'ACD et de la SCEM, Montréal, en
octobre. (Orale)

Effets indésirables des médicaments

The power of adverse drug reaction reporting.
Zimmerman M, Rieder M. Congres annuel de la
Société canadienne de pédiatrie, Victoria, en juin.

(Orale)

Ictere nucléaire / hyperbilirubinémie néonatale
The incidence of kernicterus in Canada 2007-20009.
Sgro M, Campbell D, Shah V. Congrés annuel de la
Société canadienne de pédiatrie, Victoria, en juin.

(Orale)

Severe neonatal hyperbilirubinemia and neurological
findings in Canada. Sgro M, Campbell D,

Barozzino T, Fallah S, Shah V. Congrés annuel de la
Société canadienne de pédiatrie, Victoria, en juin.

(Orale)
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The incidence of kernicterus in Canada.

Sgro M. 7" Annual Neonatal & Maternal-Fetal
Medicine Research Day. Mount Sinai Hospital,
Toronto, en avril. (Conférencier invité)

Infection a cytomégalovirus congénitale
Congenital cytomegalovirus infection in Canada:
Cases reported by pediatricians to the Canadian
Paediatric Surveillance Program, Vaudry W,

Lee BE, Rosychuk R, Pelletier L. Congrés annuel
de la Société canadienne de pédiatrie, Victoria, en
juin. (Orale)

Ingestions d’aimants

Multiple magnet ingestions in Canadian children:

A survey of Canadian health care providers. D'Mello
JR, Warda L, Briggs G. Congrés annuel de la Société
canadienne de pédiatrie, Victoria, en juin. (Affiche)

Paralysie flasque aigué

Ensuring our polio-free status: active acute flaccid
paralysis surveillance (AFP) in Canada. Garner
MJ, Macey JE Desai S, Grenier D. Conférence
canadienne sur I'immunisation, Toronto, en

décembre. (Affiche)

Surveillance — Général

Injury prevention surveillance: A research asset
for advocacy. Grenier D, Davis MA, Ugnat A-M,
Laffin Thibodeau M. Family Medicine Forum,
Toronto, en novembre. (Affiche)

Indigenous health research through surveillance.
Grenier D, Ugnat A-M, Painchaud L. Congrés annuel
de la Société canadienne de pédiatrie, Victoria, en

juin. (Affiche)

Violence envers les enfants

The extent and nature of head injury secondary to
child maltreatment in Canada: A 3-year surveillance
study. Bennett S, Fortin G, Ward M. Seventh North
American Conference on Shaken Baby Syndrome/
Abusive Head Trauma, Vancouver, en octobre. (Orale)

o



Internationales

Arthrite juvénile idiopathique

Canadian national surveillance for juvenile idiopathic
arthritis. Tucker LB, Dancey B, Oen K, Huber

A, Lagacé C, Espinosa V, et la Canadian Alliance

for Pediatric Rheumatology Investigators (CAPRI).
Congres scientifique annuel de I’American College of
Rheumatology, San Francisco, en octobre. (Orale)

Dystrophie myotonique congénitale

Medical morbidity and mortality in a population-
based sample of congenital myotonic dystrophy. Ho A,
Campbell C. Muscle Study Group Meeting, Buffalo, en
septembre. (Affiche)

Ictere nucléaire / hyperbilirubinémie néonatale
The incidence of kernicterus in Canada 2007-20009.
Sgro M, Campbell D, Shah V. Congrés annuel des
Pediatric Academic Societies (PAS), Honolulu, en mai.
(Affiche)

Severe neonatal hyperbilirubinemia and neurological
findings in Canada. Sgro M, Campbell D, Barozzino

T, Fallah S, Shah V. Congrés annuel des Pediatric
Academic Societies (PAS), Honolulu, en mai. (Affiche)

Rhumatisme articulaire aigu

Rheumatic fever in Canada: Results from a national
surveillance program. Dancey B, Templeton C,
Human DG, Rahman B, Cooper A. American College
of Rheumatology, Pediatric Rheumatology Symposium,
Keystone, en mars. (Affiche)

RIUSP
Impacts of the International Network of Paediatric
Surveillance Units. Grenier D. Congrés annuel de

la société allemande de pédiatrie et le 5¢ congres du
RIUSE Munich, en septembre. (Orale)

Impacts of the International Network of Paediatric
Surveillance Units. Grenier D. The Royal Australasian
Paediatric Congress, Adelaide, en mai. (Orale)

Troubles de l'alimentation

Restrictive eating disorders in children: Global
findings from the International Network of Paediatric
Surveillance Units. Pinhas L. International Conference
on Eating Disorders, Seattle, en mai. (Orale)
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Financement ®

Le financement du PCSP est nécessaire pour appuyer la gestion du programme. Le programme de surveillance est
financé par un ensemble de fonds gouvernementaux et de subventions sans restrictions accordés par des organismes
de bienfaisance, des établissements de recherche, des hopitaux et des sociétés du Canada. Le financement est attribué
pour appuyer le programme.

Le PCSP est un programme coopératif entre la Société canadienne de pédiatrie et I’Agence de la santé publique du
Canada, profitant de I'appui financier de Santé Canada.

Nous remercions chaleureusement les organismes suivants, qui ont participé au financement du PCSP pendant une
partie ou la totalité de 'année 2008 :

Sources non gouvernementales

B Association canadienne de protection médicale

B Association Garrod

B Centre hospitalier pour enfants de I'est de 'Ontario

® Children’s Health Research Institute (Children’s Hospital of Western Ontario)
B Children’s Optimal Therapeutics Program, Children’s Health Research Institute
B Division d’endocrinologie, The Hospital for Sick Children

B Fonds de dotation en psychiatrie, The Hospital for Sick Children

® Héma-Québec

m [WK Health Centre — université Dalhousie

B Lawson Health Research Institute

B Université du Manitoba

B William Singeris National Centre for Myotonic Dystrophy Research
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La surveillance a I’ccuvre ©

Apercu

Limportance de la surveillance pour I'exercice de la
médecine ne peut étre surévaluée. Grace 2 la collecte
systématique et constante de données, il est possible

de déterminer le fardeau d’'une maladie, d’évaluer les
interventions visant a prévenir 'occurrence d’un trouble
et d’orienter I'élaboration de politiques en santé grace

a l'information colligée. La surveillance transforme les
données en mesures concrétes.

Le PCSP fournit un moyen novateur d’entreprendre une
surveillance pédiatrique et d’accroitre la sensibilisation
a des troubles infantiles qui entrainent de forts taux
d’incapacité, de morbidité, de mortalité et de cofits
économiques pour la société, malgré leur faible
fréquence. La préférence est accordée aux études qui
ont une solide importance en santé publique ou qui ne
pourraient étre menées autrement. Toutes les études
du programme doivent respecter des normes élevées de
rigueur scientifique et de valeur concreéte, et le PCSP
garantit la confidentialité de toute I'information qui

lui est transmise. Pour accroitre le nombre de données
saisies, le PCSP compte sur la collaboration d’autres
groupes professionnels & certaines études, tels que les
médecins de famille, les psychiatres, les pathologistes
et les coroners ainsi que les endocrinologues pour
adultes. Le programme offre également 'occasion de
collaborations internationales avec d’autres unités de
surveillance pédiatrique dans le monde.

Le processus

Le comité directeur du PCSP supervise le programme et
examine les nouveaux projets d’études. Au lancement
d’une nouvelle étude, les pédiatres, les pédiatres avec
surspécialité et d’autres dispensateurs de soins canadiens
en exercice recoivent un résumé du protocole, y compris
la définition de cas et une bréve description de la
pathologie. Ce résumé permet de former les médecins

et de les sensibiliser aux pathologies sous surveillance,
tout en garantissant un mode de déclaration uniforme.
Le PCSP fait appel a4 un processus de déclaration a deux
échelons afin de constater et d’explorer les cas. Il s’agit
d’un formulaire initial & cocher et d’'un questionnaire
détaillé. Le processus complet est résumé a la figure 1 et
énonce les trois « D » de la surveillance : la détection, la
déduction et la diffusion.

®

FIGURE 1 : Sommaire du processus de déclaration

Surveillance pancanadienne de la santé

DETECTION
@ Collecte mensuelle de

données systématiques
# Questionnaire détaillé

DIFFUSION

® Publication des résultats en vue ¥ &?;.5&
de mesures concrétes v &

DEDUCTION
® Analyse et interprétation
des données

La déclaration

Le formulaire & cocher, dans lequel figurent les
pathologies sous surveillance, est posté tous les

mois aux participants. Pour chaque pathologie, les
répondants doivent indiquer le nombre de nouveaux
cas observés au cours du mois précédent, y compris
'absence de cas. Un rapport « Rien a déclarer » revét
une extréme importance en surveillance active, car le
PCSP ne peut tout simplement pas présumer qu'une
absence de réponse correspond a une absence de cas.

Les participants déclarent tous les cas qui respectent
les définitions de cas, y compris les cas présumés ou
probables. Ce systéme entraine parfois la soumission
de rapports dédoublés, mais évite d’en oublier. La
constatation des cas est surveillée et vérifiée par
I'examen des rapports dédoublés et par la comparaison
des données avec celles des programmes ou centres
connexes.

Pour respecter la confidentialité, on utilise seulement
de I'information non nominative sur les patients,
comme leur date de naissance, leur sexe et des
commentaires sur la pathologie. Cette information
anonyme permet de repérer les dédoublements et

est expédiée au répondant original afin d’obtenir
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de I'information propre au cas. Une fois retourné
au PCSP, le questionnaire détaillé est transmis

a l'investigateur afin qu'il 'analyse. Celui-ci est
responsable de prendre contact avec le répondant,
mais seulement s'il a besoin de renseignements plus
détaillés pour confirmer ou exclure un cas.

TABLEAU 1

Taux de déclaration initiale (%)
et nombre de participants en 2008

Provinces et territoires Taux de Nombre de
réponses (%) participants
Alberta 79 300
Colombie-Britannique 77 275
fle-du-Prince-Edouard 87 7
Manitoba 77 120
Nouveau-Brunswick 80 30
Nouvelle-Ecosse 86 100
Nunavut 100 1
Ontario 80 991
Québec 77 660
Saskatchewan 67 57
Terre-Neuve-et-Labrador 87 51
Territoires du Nord-Ouest 100 3
Yukon 100 2
Canada 80 2597
TABLEAU 2

Taux de réponses aux questionnaires détaillés
en 2008, au 1° mai 2009

Etudes ou pathologies Cas B Casen | % de
déclarés” | attente | réponse

Arthrite juvénile idiopathique 371 1 99
Déficit en acyl-coenzyme A
déshydrogénase des acides gras a 17 1 94
chaine moyenne
Déficit immunitaire combiné sévere 4 1 75
Diabéte non associé au type 1 a4 0 100
Dystrophie myotonique congénitale 3 0 100
Effets indésirables graves et
potentiellement mortels des 63 13 79
médicaments
Ictere nucléaire 8 1 88
Infection a cytomégalovirus

- 2 1 50
congénitale
Paralysie flasque aigué 39 2 95
Staphylocoque doré
méthicillinorésistant chez les enfants 46 7 86
hospitalisés
Syndrome respiratoire aigu post 1 0 100
transfusionnel
Traumatismes créniens secondaires
a une maltraitance (violence ou 1 9 82
négligence) présumée envers un
enfant
'I"ro_ubles b_oullmlques de 109 12 89
I'alimentation
I}Iombre total de cas (toutes les 718 M 94
études)

* Sans tenir compte des cas dédoublés et exclus

Les participants qui ne répondent pas tous les

mois recoivent des rappels trimestriels. De plus, de
l'information portant sur le taux mensuel de réponses
et le nombre de cas déclarés est postée tous les
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trimestres a tous les participants, afin de les
tenir informés des progres réalisés. Le PCSP est
encouragé par le taux de réponses nationales de
80 % (tableau 1) et par le taux de réponses aux
questionnaires détaillés de 94 % (la répartition

entre les études figure au tableau 2).

Charge de travail des participants

Le systéme de déclaration mensuel est simple, et les
questionnaires de suivi des cas sont faciles a remplir.
Puisque seules des données non nominales et non
identifiables sont colligées par le PCSE, les répondants
n’hésitent pas a fournir de I'information clinique.

En 2008, la majorité des participants (91 %)

n‘avaient aucun cas & déclarer. Il convient toutefois
de souligner 2 nouveau I'importance de ces rapports
sans déclaration. Le nombre de cas déclarés par les
répondants en 2008 est exposé a la figure 2. Tandis
que les études se succeédent, la charge de travail se
déplace entre les diverses spécialités. En 2008, les
études qui ont donné lieu au plus grand nombre de
déclarations sont I'arthrite juvénile idiopathique et les
troubles boulimiques de I’alimentation.

Le PCSP est extrémement reconnaissant du

fait que la majorité des participants remplissent
consciencieusement les questionnaires détaillés apres
avoir déclaré un cas. Leur diligence démontre qu'ils
comprennent I'énorme importance des données
scientifiques colligées et justifie I'insistance du comité
directeur a exiger des questionnaires détaillés courts,
précis et pertinents.

Nombre de cas déclarés
par les répondants en 2008

0=2353

©1 %) \A

>1o=14/T <5 =284

(05%) 5a10=15 (11%)
(0,6 %)




Afin de remercier les pédiatres et les pédiatres avec
surspécialité de leur formidable engagement et de leur
soutien, les participants qui ont rempli les formulaires
de déclaration initiaux pour tous les mois de 2008

ou qui ont envoyé au moins un questionnaire détaillé
ont recu une lettre de remerciements. De plus, les
gagnants des tirages précoces d’un exemplaire du livre
de la Société canadienne de pédiatrie, intitulé Le bien-
étre des enfants : Un guide sur la santé en milieu de garde,
sont les docteurs Roger Gough Nicholson (Ontario) et
Richard S. Taylor (Alberta). Par ailleurs, les gagnants
des tirages de fin d’année d’une inscription gratuite au
congres annuel 2008 de la SCP a Ottawa (Ontario),
en juin, sont le docteur Amuchou S. Soraisham
(Alberta), qui a répondu tous les mois en 2008, et

la docteure Margaret Gan-Gaisano (Ontario), qui a
rempli et renvoyé un questionnaire détaillé.

Le coin des investigateurs

Le PCSP procure aux investigateurs, par un systéme
de surveillance active rapide, un moyen novateur

de repérer et d’obtenir des données nationales, non
nominatives, sur des maladies et pathologies rares
aupres d’environ 2 597 participants. Le programme
s'engage A obtenir un taux de constatation de cas
supérieur 2 90 % et, aprés des rappels de suivi aux
non-répondants, obtient un taux de réponses de 94 %
aux questionnaires détaillés (tableau 2). Le PCSP offre
'occasion d’une collaboration internationale avec
d’autres unités de surveillance pédiatrique de par le
monde, et la possibilité d’apporter une aide tangible a
la santé et au bien-étre des enfants et des adolescents
canadiens.

Les chercheurs sont invités 2 soumettre des projets de
nouvelles études qui respectent les critéres d'inclusion
des études soulignés au tableau 3 et la présentation des
soumissions, détaillée au tableau 4. Le comité directeur
examine les soumissions 2 ses réunions du printemps
et de 'automne et accorde la préférence aux études
dotées d'une grande importance scientifique et en
santé publique ou qui ne pourraient étre entreprises
autrement. Apres leur examen, les études doivent
recevoir une approbation déontologique et étre
pourvues d’un financement externe confirmé avant
d’obtenir une acceptation définitive du programme.
Les chercheurs intéressés a obtenir plus d'information
au sujet du programme sont invités a visiter le site
Web & www.cps.ca/pcsp ou & communiquer avec la
coordonnatrice principale du PCSE, & pesp@cps.ca.

Questions ponctuelles par sondage

Le PCSP peut également constituer un outil peu
cofiteux et ponctuel pour sonder les participants afin
de repérer la prévalence d'un probléme ou de répondre
A une question précise. Une fois approuvée par le
comité directeur du PCSP, la question ponctuelle par
sondage est expédiée a tous les participants, en méme
temps qu'un formulaire mensuel de rapport initial. Les
résultats obtenus sont transmis a I'investigateur en vue
de I'analyse des données.

Les résultats des questions ponctuelles par sondage de
2008 figurent aux pages 55 a 57.

TABLEAU 3

Criteres d’inclusion des études

Rareté Maladies d’une incidence ou d'une
prévalence tellement faible qu’elles exigent un
échantillonnage national des cas (moins de

1 000 cas par année).

Importance pour | Porte clairement sur une question de santé
la santé publique | publique ou pédiatrique.

Importance Intérét et importance scientifiques
scientifique démontrés.
Spécificité La proposition doit démontrer un besoin évident

de données sur la maladie ou le trouble a I'égard
duquel on ne posséde que des renseignements
limités et pour lequel la surveillance représente le
meilleur moyen de colliger des données.

Qualité de la La proposition doit inclure des objectifs

proposition clairs et réalisables, étre réalisable, assurer
la confidentialité du patient, comporter des
ressources pertinentes ainsi qu’un questionnaire
et une méthode d’évaluation clairs.

Charge de Le comité directeur doit étre convaincu que

travail pour les le rapport n’entrainera pas une augmentation
pédiatres excessive de la charge de travail des pédiatres.

On accordera la priorité aux maladies qui ne sont pas a déclaration
obligatoire ou, si elles le sont, qu’on estime sous-déclarées.

Les investigateurs sont tenus de démontrer I'accessibilité a un
financement potentiel.

TABLEAU 4

Présentation des soumissions

Les soumissions de nouvelles études devraient inclure :

* le nom de l'investigateur principal,

* le nom des co-investigateurs,

¢ un bref résumé de la proposition,

¢ la date proposée du début de I'étude et la durée proposée,

 les objectifs précis de I'étude,

* la déclaration de justification, incluant les répercussions
prévues sur la science et sur la santé publique,

* la définition de cas,

¢ le nombre de cas prévus,

¢ le plan d'évaluation déontologique,

* les dispositions financiéres,

* la date projetée pour terminer I'analyse.

Glossaire des termes utilisés dans les tableaux des résultats de chaque étude
Déclaré : cas déclaré; dédoublé : cas déclaré par plus d’une personne; exclu : cas ne respectant pas la définition de cas; en attente : questionnaire
détaillé non recu ou cas non confirmé; confirmé : cas analysé respectant la définition de cas.

D
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Calendrier des études

TABLEAU 5
Calendrier des études du PCSP (selon la date de fin)

Etude Début Fin Total de cas confirmés
le 31 décembre 2008

Infection streptococcique de groupe B janvier 1996 décembre 1996 178
Anomalies du tube neural janvier 1997 décembre 1998 107
Maladie de Creutzfeldt-Jakob janvier 1997 juin 1999 1
Panencéphalite sclérosante subaigué janvier 1997 décembre 2000 3
Syndrome hémorragique du nouveau-né janvier 1997 décembre 2000 6
Détérioration intellectuelle et neurologique évolutive juillet 1999 juin 2001 59
(Edeme cérébral en cas d'acidocétose diabétique juillet 1999 juin 2001 23
Anaphylaxie janvier 2000 juin 2001 732
Syndrome hémolytique et urémique avril 2000 mars 2002 140
Syndrome de Smith-Lemli-Opitz janvier 2000 décembre 2002 35
Infection au virus de I'hépatite C février 2001 janvier 2003 58
Insuffisance hépatique néonatale et hémochromatose périnatale février 2001 janvier 2003 10
Fasciite nécrosante septembre 2001 ao(it 2003 37
Infection au virus d’herpés simplex néonatal octobre 2000 septembre 2003 58
Hyperbilirubinémie néonatale grave juillet 2002 juin 2004 258
Rachitisme par carence en vitamine D juillet 2002 juin 2004 104
Syndrome CHARGE septembre 2001 aolt 2004 90
Syndrome de Prader-Willi janvier 2003 décembre 2004 31
Syndrome de rubéole congénitale janvier1996 décembre 2004 9
Troubles de I'alimentation a apparition précoce mars 2003 février 2005 160
Syndrome de la ceinture de sécurité septembre 2003 aolt 2005 28
Ostéogenése imparfaite janvier 2004 décembre 2005 27
Rhumatisme articulaire aigu avril 2004 mars 2007 68
Syndromes acquis de démyélinisation du systéme nerveux central avril 2004 mars 2007 221
Infection a cytomégalovirus congénitale mars 2005 février 2008 49
Tr’au_matismes lcrénigns secondaires a une maltraitance (violence ou mars 2005 février 2008 220
négligence) présumée envers un enfant
Diabéte non associé au type 1 avril 2006 mars 2008 319
aé;i/c;ir; acyl-coenzyme A déshydrogénase des acides gras a chaine septembre 2005 aodt 2008 46
Syndrome respiratoire aigu post transfusionnel septembre 2005 ao(t 2008 4
Arthrite juvénile idiopathique octobre 2007 septembre 2009 471
Effets indésirables graves et potentiellement mortels des médicaments janvier 2004 décembre 2009 192
Ictére nucléaire janvier 2007 décembre 2009 2
Dystrophie myotonique congénitale mars 2005 février 2010 23
Troubles boulimiques de I'alimentation mars 2008 février 2010 77
Déficit immunitaire combiné sévere avril 2004 mars 2010 23
Staphylocoque doré méthicillinorésistant chez les enfants hospitalisés septembre 2008 aolt 2010 29
Paralysie flasque aigué janvier 1996 décembre 2010 562
Questions de sondage

TABLEAU 6

Questions de sondage du PCSP

Blessures associées aux marchettes

Janvier 2002

Syndrome de la ceinture de sécurité Février 2003
Syndromes acquis de démyélinisation du systéeme nerveux central (SNC) Février 2004
Siéges de bain pour bébés Juin 2004
Paralysie flasque aigué Novembre 2004
Infection a cytomégalovirus congénitale Janvier 2005
Adoption internationale Septembre 2005
Dépression a I'adolescence et effets indésirables des inhibiteurs sélectifs du recaptage de la sérotonine (ISRS) Novembre 2005
Effets indésirables associés aux médecines complémentaires et paralléles chez les enfants Janvier 2006
Jouets magnétiques Ao(it 2007
Evaluation des méthodes de surveillance du PCSP sur la déclaration des EIM Janvier 2008
Soins pédiatriques en prévision des voyages Février 2008
Maladies des voyageurs en pédiatrie Aot 2008

Calculs rénaux ou insuffisance rénale aigué inexpliquée chez les nourrissons

Octobre 2008
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Investigateurs
principaux du PCSP

Etudes sous surveillance en 2008

f 4

b |
Docteur Chitra Prasad Docteur Shazhan Amed Docteur Wendy Vaudry Docteur France Gauvin Docteur Susan Bennett
Déficit en acyl-coenzyme A Diabéte non associé Infection a cytomégalovirus Syndrome respiratoire Traumatismes craniens
déshydrogénase des acides au type 1 aigu post transfusionnel secondaires a une

gras a chaine moyenne

Docteur Lori Tucker Docteur RoseMarie
Arthrite juvénile Ramsingh
idiopathique Déficit immunitaire
combiné sévere

Photo non
disponible au
moment de la
publication.

Docteur Shalini Desai

Docteur Michael Sgro
Ictére nucléaire Paralysie flasque aigué

DO0OO60O60

maltraitance (violence
ou négligence) présumée
envers un enfant

Docteur Craig Campbell Margaret Zimmerman
Dystrophie myotonique Effets indésirables graves
congénitale et potentiellement mortels
des médicaments

Docteur Leora Pinhas

Troubles boulimiques

méthicillinorésistant chez de I"alimentation
les enfants hospitalisés

Docteur Nicole Le Saux
Staphylocoque doré
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Etudes sous

surveillance en 2008

Déficit en acyl-coenzyme A déshydrogénase
des acides gras a chaine moyenne

septembre 2005 a aoiit 2008 — rapport définitif

Faits saillants

¢ Trois années de surveillance du DACAD ont confirmé 46 cas.

* Les programmes de dépistage métabolique des nouveau-nés ont permis de déceler 74 % des cas, tous

asymptomatiques.

* Deux cas ont été diagnostiqués aprées le déces, mais aucun ne provenait d’une province disposant d'un

programme de dépistage des nouveau-nés.

Historique

Le déficit en acyl-coenzyme A déshydrogénase

des acides gras a chalne moyenne (DACAD)

est le trouble congénital autosomique et récessif
d’oxydation des acides gras le plus fréquent,

avec une incidence d’environ un cas sur 10 000 a
20 000 enfants. La présentation la plus courante

se manifeste pendant la premiére enfance, lorsqu’'un
enfant en santé décompense pendant une maladie
aigué et se met a souffrir d’hypoglycémie, de
vomissements et d’altération de la conscience.
Vingt-cing pour cent (25 %) des patients meurent lors
de la présentation initiale, mais certains demeurent
asymptomatiques. Ainsi, la variabilité phénotypique
clinique est importante.

Le traitement de cette maladie consiste a éviter
I'inanition et & garantir un apport suffisant de

glucose pendant les périodes de maladie aigué. Des
suppléments de carnitine sont parfois administrés aux
patients ayant un DACAD, mais une controverse
demeure quant aux bienfaits de son usage prolongé.
Au début de I'étude, la Colombie-Britannique, la
Saskatchewan, la Nouvelle-Ecosse et I'{le-du-Prince-
Edouard procédaient au dépistage de ce déficit. Le
pronostic du DACAD est excellent lorsque le probleme
est traité rapidement, et il a des conséquences
génétiques en cas de futures grossesses et auprés des
autres membres de la famille.
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Objectifs

Objectifs primaires

1) Estimer l'incidence de DACAD au Canada.

2) Décrire I'état de santé des enfants atteints de
DACAD au Canada au moment du diagnostic.

Objectifs secondaires

1) Déterminer si plus d’enfants recoivent un
diagnostic de DACAD dans les provinces
disposant d’un programme de dépistage que
dans celles qui n’en possédent pas.

2) Déterminer si, au moment du diagnostic, I'état
de santé des enfants atteints de DACAD
diagnostiqués grace a un programme de dépistage
differe de celui des enfants diagnostiqués en raison
de leurs symptdmes ou de leurs antécédents
familiaux.

Définition de cas

Déclarer les patients venant de recevoir un diagnostic
de DACAD aprés des explorations entreprises pour
'une des raisons suivantes : dépistage du nouveau-né,
symptdmes cliniques, diagnostic chez un membre de

la famille ou diagnostic postmortem. Un enfant sera
considéré comme atteint d’'un DACAD s'il respecte au
moins 'UN des critéres diagnostiques biochimiques ou

génétiques suivants :

1)



1) augmentation des acylcarnitines C6 2 C10
dans le plasma, avec prédominance de C8
(octanoylcarnitine);

2) élévation des acides organiques urinaires :
phénylpropionylglycine, subérylglycine,
hexanoylglycine et acides dicarboxyliques a
chaine moyenne (C6>C8>C10);

3) études génétiques moléculaires confirmant
la présence de la mutation 985 A>G ou de
mutations moins courantes;

4) titrage de la sonde d’acylcarnitine des
fibroblastes cutanés démontrant une accumulation
d’acylcarnitines caractéristiques;

5) études enzymatiques des fibroblastes cutanés
démontrant une activité réduite de 'ACAD;

en présence des caractéristiques cliniques ou
des observations biochimiques suivantes :

* vomissements, hépatomégalie et altération de
la conscience,

* hypoglycémie et élévation des enzymes
hépatiques.

Résultats

TABLEAU 7

Cas de déficit en acyl-coenzyme A déshydrogénase
des acides gras a chaine moyenne,
du 1°" septembre 2005 au 31 aolit 2008

Année | Déclarés | Dédoublés | Exclus | En attente | Confirmés
2005* 3 0 1 0 2
2006 18 3 0 0 15
2007 30 11 3 2 14
2008 20 1 2 2 15
Total 71 15 6 4 46

* Du 1°" septembre au 31 décembre 2005
T Du 1¢ janvier au 31 ao(t 2008

Exposé

Lincidence estimative de DACAD est de 14 cas par
année au Canada, un résultat inférieur a 'évaluation
initiale de 30 nouveaux cas par année. Ce phénoméne
peut étre attribuable & une sous-déclaration ou a
'absence de dépistage uniforme des nouveau-nés dans
I'ensemble du Canada. Pour améliorer la constatation
des cas, les pathologistes canadiens, notamment

les coroners et les directeurs de laboratoire de
métabolisme, ont participé a I'étude.

Tous les cas décelés grace au dépistage métabolique
des nouveau-nés, soit 34 cas sur 46 (74 %), étaient

®

asymptomatiques. Quatre autres des 46 cas (9 %) ont
été décelés grice au dépistage familial apres le diagnostic
du patient de référence. Enfin, huit des 46 cas (17 %)
présentaient des symptdmes cliniques. Des 46 cas
confirmés, 23 (50 %) étaient homozygotes a la mutation
985 A>G, mais les centres n’ont pas tous procédé a
I'analyse de mutation. Létude a confirmé deux déces,
aucun ne provenant des provinces ot le dépistage
métabolique du nouveau-né est implanté. Lun des

deux patients décédés était homozygote a la mutation

985 A>G.

Conclusion

Létude confirme l'efficacité du dépistage

métabolique du nouveau-né pour déceler les cas de
DACAD asymptomatiques ainsi que les autres cas
asymptomatiques révélés par dépistage familial. Un
diagnostic précoce permet d’adopter des mesures
simples, telles qu'éviter I'inanition et garantir un apport
suffisant de glucose pendant les périodes de maladie
aigué, afin de réduire le risque de maladie grave et de
déces.

Létude renforce I'importance de la formation continue
des pédiatres et des dispensateurs de soins, car le
DACAD s’associe a des phénotypes cliniques trés
variables.

Au lancement de I'étude, seulement quatre provinces
(Colombie-Britannique, Saskatchewan, Nouvelle
Ecosse, ile-du-Prince-Edouard) disposaient de
programmes de dépistage métabolique néonatal établis.
Ce nombre est maintenant passé a huit provinces
(Colombie-Britannique, Alberta, Saskatchewan,
Ontario, Nouveau-Brunswick, Nouvelle-Ecosse, ile
du-Prince-Edouard, Terre-Neuve-et-Labrador) et & un
territoire (Yukon).

Les résultats de I'étude étayent I'importance
d’entreprendre le dépistage du DACAD chez les
nouveau-nés dans les provinces et territoires du
Canada o il n’est pas déja implanté, car le pronostic
du DACAD est excellent une fois le diagnostic posé.
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Diahete non associé au type 1

avril 2006 a mars 2008 — rapport définitif

Faits saillants

I'obésité.

de risque relié¢ au DT?2.

2

e Pres de 65 % de tous les cas de diabéte non associé au type 1 (DNAT1) sont des cas de diabete de type 2 (DT2).
e Lobésité et 'embonpoint semblent étre les principaux facteurs de risque du DT?2.
¢ Au diagnostic, pres de 40 % des enfants atteints de DT2 présentent au moins un trouble comorbide relié a

* Les enfants qui développent un diabéte d’origine médicamenteuse (DOM) ne présentent pas toujours de facteurs

¢ Les résultats de I'étude soulignent le besoin de mener des études aléatoires et contrdlées nationales sur I'efficacité
et I'innocuité de diverses modalités de traitement du DT?2 au sein de la population pédiatrique.

Historique

Le diabéte a évolué chez les enfants, passant du
diagnostic plus courant de diabéte de type 1 (DT1)

a un diagnostic différentiel plus complexe de diabéte
de type 2 (DT2), de formes monogéniques du diabete
et de diabéte d’origine secondaire incluant le diabéte
d’origine médicamenteuse (DOM). La prévalence
croissante de DT?2 s’associe 2 la prévalence de 'obésité
juvénile, en rapide progression. En outre, plus de cas
de diabéte monogénique et de DOM seraient médiés
directement ou indirectement par I'augmentation de
la masse corporelle. Ces deux types de cas peuvent
étre difficiles a distinguer du DT?2.

Les données d'incidence et de prévalence du DT2
chez les enfants canadiens sont limitées. Des efforts
concertés sont entrepris sur la scéne internationale
pour mener des études épidémiologiques de
population afin de quantifier I'étendue du probleéme. Il
est indispensable de colliger les données canadiennes
en raison des caractéristiques ethniques, culturelles,
géographiques et comportementales propres au
Canada. Outre la participation de tous les pédiatres
inscrits au PCSP (n=2 560), cette étude inclut

un échantillon de médecins de famille (n=98) et
d’endocrinologues pour adultes (n=48) afin de
maximiser la constatation des cas.

Objectifs

1) Déterminer 'incidence de DNAT1 chez les enfants
canadiens.

2) Déterminer l'incidence de DT2 chez les enfants
canadiens.
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3) Décrire les caractéristiques cliniques du DT2 au
diagnostic, qui contribuent a différencier le DT2
du DTT1.

4) Repérer les morbidités concomitantes au DT2 au
diagnostic.

Définition de cas

Déclarer tout patient de moins de 18 ans atteint
d’un diabete diagnostiqué et dont les caractéristiques
cliniques ne respectent pas les caractéristiques
classiques du DT1 (enfant non obése présentant une
hyperglycémie aigué symptomatique).

Les caractéristiques cliniques évocatrices du DNAT1

sont les suivantes :

* Obésité (indice de masse corporelle supérieur au
95¢ percentile par rapport a I'Age et au sexe)

* Antécédents familiaux de DT2 chez un ou plusieurs
membres de la parenté du premier ou du deuxiéme
degré

* Appartenance a un groupe ethnique trés vulnérable
au DNATT (p. ex., autochtone, africain, hispanique,
sud-asiatique)

* Antécédents d’exposition au diabéte in utero
(diagnostiqué avant ou pendant la grossesse)

* Acanthosis nigricans

* Syndrome de Stein-Leventhal

* Diabete chez une personne atteinte d’un syndrome
souvent associé au DT2 (syndrome de Prader-Willi)

* Diabete chez un patient non obése dont au moins
un membre de la parenté du premier degré ou
deux membres de la parenté du deuxieme degré
sont diabétiques
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* Besoins d’insuline minimes ou absence de besoin “
d'insuline accompagné d’'un taux d’hémoglobine
d’Alc normal ou quasi—normal (4 % 4 6 %) un an Répartition provinciale de:s cas de DNAT1
apres le diagnostic et de DT2 confirmés
¢ Diagnostic de diabéte pendant un traitement 160 —
médicamenteux a l'aide d’'un médicament 140
diabétogeéne connu (p. ex., glucocorticoide, [ onam
L-asparaginase, cyclosporine, tacrolimus, 120 H o
antipsychotique atypique, anticonvulsivant) %100
S 80
Criteres d’exclusion 4
¢ Ne déclarer ni les cas de diabete liés 2 la fibrose 2 0
kystique ni les patients aux soins intensifs ayant 40
besoin d’une insulinothérapie de courte durée en "
raison d'une hyperglycémie reliée au stress. m
0 C.-B. Alb. Man. Ont. Québec N.-E, T.-N.-L.,
Résultats N.-B.et{-P-E.
Provinces canadiennes
TABLEAU 8

Remarque : Aucun cas n'a été confirmé en Saskatchewan et dans

Cas de diabéte non associé au type 1 déclarés par des les territoires.

pédiatres, du 1°" avril 2006 au 31 mars 2008

Année | Déclarés | Dédoublés | Exclus | En attente | Confirmés . . . .
006" | 167 " e ” 17 Manifestations cliniques et prise en charge du DT2
Les enfants atteints de DT2 avaient un 4ge moyen
2007 201 6 23 12 160 ; i
de 13,7+2,5 ans a la présentation, et 58 % étaient
2008t 55 1 10 2 42 L . .
de sexe féminin. Quatre-vingt-quinze pour cent
Total 423 18 %0 36 319 (95 %) des enfants atteints d’'un DT2 diagnostiqué en
_’;B“ 11 avril au 31 décembre 2006 clinique étaient obeéses. Au diagnostic, prés de
U 1" Janvierau 31 mars 2008 40 % des enfants atteints de DT2 avaient au moins
Du 1 avril 2006 au 31 mars 2008, on a déclaré un troub%e .comc.)rbide relié a I'obésité, 'hypertension
un total de 467 cas de DNATI, dont 423 par des et la dyslipidémie étant les plus courantes. La plupart
pédiatres (tableau 8) et 44 par des médecins de des enfants atteints du DT2 avaient des antécédents
famille ou des endocrinologues pour adultes. Parmi familiaux de diabete, et bon nombre faisaient partie
les cas confirmés, 266 (77 %) ont été déclarés par un d’un groupe ethnique trés vulnérable. Létude a établi
endocrinologue pédiatre, 53 (15 %) par un pédiatre, qu’environ la moitié des enfants atteints de DT2
22 (6 %) par un médecin de famille et quatre (1 %) étaient d’origine autochtone mais, fait intéressant,
par un endocrinologue pour adultes. Au tableau 9 I'autre moitié se composait d’autres groupes ethniques,
figure la classification des cas confirmés (n=345). dont 25 % de blancs. Le traitement du DT2 varie
considérablement selon la région du pays. Les
TABLEAU 9 principales modalités de traitement sont les conseils
Classification de tous les cas confirmés de diabéte non sur le mode de vie seulement (33 %), I'insulinothérapie
associé au type 1, du 1% avril 2006 au 31 mars 2008 associée 2 des conseils sur le mode de vie (28 %) et un
Confirmés |  DT2" DoMm’ Diabéte _ Diabéte hypoglycémiant associé a des conseils sur le mode de
monogénique | indéterminé

vie (21 %).
345 227 56 31 31

* Diabéte de type 2

Les enfants qui développent un diabéte d’origine
1 Diabete d'origine médicamenteuse

médicamenteuse (DOM) ne présentent pas toujours
des facteurs de risque associés au DT2. Enfin, la
majorité des enfants ayant un diabéte monogénique

Les déclarations de DNAT1 variaient au Canada.
On trouve 2 la figure 3 la répartition provinciale de

cas confirmés de DNATT et de DT2. LOntario et le sont de race blanche et de poids normal. Il a été
Manitoba affichaient les taux de déclaration les plus possible de préciser le type précis de DNAT1 dans plus
élevés. de 90 % des cas confirmés.
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Exposé

D’aprés une analyse des cliniques du diabéte du
Children’s Hospital of Winnipeg, au Manitoba, et du
Hospital for Sick Children, de Toronto, en Ontario, on
estimait que 200 cas de DT2, 50 cas de DOM et

100 cas de diabéte monogénique seraient dépistés
chaque année. Les données obtenues dans le cadre de
la présente étude révelent un moins grand nombre

de cas dans les trois catégories de DNATT. Ce résultat
peut refléter une sous-déclaration de la part des
médecins participants ou une surestimation, avant
I’étude, de l'incidence de DT2, de DOM et de diabéte

monogénique chez les enfants canadiens.

Ces données soulignent le besoin criant de programmes
de prévention primaire de I'obésité juvénile, essentiels
a la prévention du DT?2 et d’autres comorbidités reliées
a Pobésité. Etant donné 'augmentation des taux
d’obésité juvénile et de DT2, le DOM pourrait aussi
étre plus fréquent, médié directement ou indirectement
par I'augmentation du poids corporel.

Conclusion

Il s’agit de la premiére étude canadienne 2 mesurer
l'incidence de DT2 et d’autres formes de DNATT chez
les enfants et & en faire le compte rendu. Par ailleurs,
cette étude démontre la faisabilité de procéder a la
surveillance nationale d’un trouble pédiatrique au sein
d’un groupe varié de professionnels de la santé. Elle est
essentielle pour fournir des données épidémiologiques
et démographiques sur les enfants canadiens atteints
du DNATT et, notamment, le DT2 relié¢ a 'obésité.
Elle démontre que le DT2 est une maladie qui touche
les enfants et les adolescents et qui semble devenir
plus fréquente. De plus, les enfants et les adolescents
qui développent un diabéte d’origine médicamenteuse
(DOM) ne présentent pas toujours des facteurs de
risque associés au DT2 chez les adolescents. Enfin, la
majorité des enfants atteints de diabéte monogénique
sont blancs et de poids normal.

Ces données constitueront les assises & partir desquelles
on pourra mettre sur pied des programmes précis de
promotion de la santé et de prévention des maladies en
pédiatrie. Par exemple, il faudrait que les stratégies de
prévention du DT2 pendant I'enfance visent toutes les
collectivités puisque pres de 50 % des enfants atteints
d’'un DT?2 diagnostiqué en clinique ne sont pas d’origine
autochtone. Ces résultats fournissent également des
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données pour motiver la mise en ceuvre d'un essai
clinique aléatoire et controlé national portant sur
Iefficacité et I'innocuité de diverses modalités de
traitement du DT2 chez les enfants et les adolescents.
La présente étude permettra de comparer les données
épidémiologiques, de constater les tendances nationales
et d’évaluer Defficacité des programmes de promotion
de la santé et de prévention des maladies. Enfin, le taux
d’incidence canadien de DNATT, et plus précisément
du DT2 relié a I'obésité, peut étre comparé a celui
d’autres pays gréce a la collaboration avec des unités
internationales de surveillance (p. ex., la British
Paediatric Surveillance Unit). Tous les investigateurs et
les collaborateurs tiennent a remercier les médecins
déclarants de leur soutien pendant la durée de I'étude.
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Infection a cytomégalovirus congénitale

mars 2005 a février 2008 — rapport définitif

Faits saillants

plus constatée en laboratoire.

antiviraux.

e [%tude a permis de dépister 49 cas confirmés d'infection & CMVc, représentant 0,54 cas pour 10 000 naissances,
soit légerement plus de 10 % du nombre de cas prévu.
* Le retard de croissance en est la principale manifestation clinique, et la thrombocypénie est I'anomalie la

* Les pédiatres dépistent des nourrissons trés atteints pendant la période prénatale ou néonatale. Il convient
de souligner que seulement la moitié des nourrissons atteints d’une maladie neurologique regoivent des

* Les enfants néo-canadiens, des Premiéres nations et des régions rurales semblent plus vulnérables.
* Pour optimiser le sort des nourrissons ayant une infection 8 CMVc, il faudrait peut-étre envisager le dépistage
systématique dans le cadre des politiques de santé publique.

Historique

Linfection a cytomégalovirus congénitale (CMVc) est
I'infection congénitale la plus courante, touchant de
0,2 % a 2,4 % de toutes les naissances vivantes, mais
les données canadiennes sont restreintes. Environ

10 % des nourrissons infectés présentent une maladie
clinique importante pendant la période néonatale.
Presque tous ces nouveau-nés symptomatiques
souffriront de séquelles neurologiques, ainsi que de
5% a 17 % des nourrissons asymptomatiques.
Linfection 8 CMVc est la principale cause de surdité
non héréditaire chez les enfants, laquelle peut
dégénérer au fil des ans. Il est difficile d’en poser un
diagnostic rétrospectif, car il faut isoler le virus chez le
nouveau-né au cours des trois premiéres semaines de
vie. Par la suite, I'isolement du virus peut révéler une
infection acquise.

La surveillance active est opportune pour diverses
raisons. Le dépistage universel de la déficience
auditive est recommandé et en cours de mise en
ceuvre, mais il ne décelera pas la perte auditive
évolutive causée par l'infection 8 CMVe. Le
traitement au ganciclovir chez les nouveau-nés
présentant des manifestations neurologiques améliore
les issues auditives. Des vaccins contre le CMV sont
en cours d’élaboration.

Objectifs
1) Déterminer le nombre d’infections 8 CMV
congénitale dépistées par les pédiatres canadiens.
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2) Déterminer la raison d’effectuer un test de
dépistage du CMV chez les nouveau-nés.

3) Décrire les manifestations cliniques et les facteurs
de risque des nourrissons infectés pendant la
période néonatale.

4) Obtenir des données épidémiologiques détaillées,
y compris les antécédents maternels, dans les cas
confirmés.

5) Décrire le mode virologique de diagnostic et le

recours courant a I'antivirothérapie.

Définition de cas

Déclarer tous les nouveau-nés atteints d'une

infection 2 CMV congénitale dont I'infection est

confirmée au cours des trois premiéres semaines de
vie, au moyen de 'une des méthodes de laboratoire
suivantes :

e Culture du CMV a partir d’un échantillon
clinique pertinent”

e Réaction en chaine de la polymérase (PCR)
positive au CMV a partir d'un échantillon
clinique pertinent”

e Présence d'IgM spécifique au CMV dans le sang
néonatal ou le sang du cordon’

Un échantillon clinique convenable est prélevé dans I'urine,
la gorge, le sang, le LCR ou une biopsie tissulaire.

T La sérologie (c’est-a-dire le dépistage TORCH) constitue

un mode de diagnostic médiocre. De nombreux nouveau-nés
atteints d’une infection a CMV congénitale ne produisent

pas d'IgM décelable. L'isolement ou le dépistage viral est la
méthode diagnostique la plus fiable.
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Résultats

TABLEAU 10

Cas d’infection a cytomégalovirus congénitale,
du 1" mars 2005 au 28 février 2008

Année | Déclarés | Dédoublés | Exclus | En attente | Confirmés
2005* 39 13 6 1 19
2006 43 10 8 6 19
2007 34 8 13 2 11
20087 2 0 1 1 0
Total 118 31 28 10 49

*Du 1" mars au 31 décembre 2005
T Du 1° janvier au 28 février 2008

On a confirmé 49 cas de CMVc jusqu’a présent. Le
tableau 10 expose 'état des 118 cas déclarés et a la
figure 4 est présentée la répartition provinciale de
I'infection.

Répartition provinciale des cas déclarés de CMVc,
du 1% mars 2005 au 28 février 2008

50

En attente
I Dédoublés
B Rejetés
Il Confirmés

40

30

Fréquence

20

C.-B. Alb. Sask. Man. Ont.  Québec Atlantique

Résultats cumulatifs de mars 2005 a
février 2008

Données démographiques et épidémiologiques

Six des cas confirmés (12 %) étaient originaires d’une
région rurale (population inférieure 2 1 000 habitants),
dont quatre étaient originaires des Premiéres nations.
Trente-cing méres (71 %) étaient nées au Canada, six
(12 %) étaient nées a I'extérieur du pays et dans huit
cas, le pays d’origine n’était pas précisé. Les données
sur les antécédents d’emploi, le niveau d’éducation

et 'exposition 2 un milieu de garde ont été colligées,
mais n'ont permis de dégager aucune tendance
significative. Lorigine ethnique de 40 méres (82 %)
était précisée : 22 (45 %) étaient blanches et huit
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(16 %), autochtones. Elles avaient un 4ge médian de
23 ans (plage de 17 241 ans), et 21 (43 %) d’entre elles

étaient primigestes.

Présentation clinique

Vingt-huit des nourrissons infectés (57 %) pendant

la période congénitale ont été diagnostiqués avant la
naissance : trois par sérologie maternelle, révélant une
infection primaire, et 25, par imagerie foetale révélant
soit un retard de croissance intra-utérin, soit des
anomalies crAniennes. Les autres nourrissons ont été
diagnostiqués pendant la période néonatale et ont fait
'objet d’explorations en raison de leurs symptomes.
Un résumé des caractéristiques de tous les nourrissons
diagnostiqués suit.

Trente-deux nourrissons (65 %) étaient des gargons.
Le poids médian des cas a la naissance était de

2 165 grammes (plage de 1 055 g a 3 678 g), leur
taille médiane, de 46 centimetres (plage de 33 cm a
53 cm) et leur circonférence crinienne médiane, de
31 centimétres (plage de 26 cm a 38 cm). Leur age
gestationnel médian était de 36 semaines (plage de
26 semaines a 41 semaines). Vingt-trois nourrissons
(47 %) étaient petits par rapport a leur Age
gestationnel, et 18 (37 %) avaient une microcéphalie
déclarée. Moins de 25 % des nourrissons avaient une
hépatomégalie, une splénomégalie ou une éruption
déclarée. Quinze (31 %) avaient des anomalies
congénitales. La thrombopénie était la principale
anomalie dépistée en laboratoire, dans 26 cas

(53 %), soit deux fois plus d’occurrences que 'anémie,
I’hyperbilirubinémie ou 'hépatite.

Pour qu'un cas soit confirmé, il fallait que le test
diagnostique du CMYV ait été effectué avant

trois semaines de vie. La plupart des exclusions
s'expliquaient par I'exécution d’un test diagnostique
apres ce délai. Les centres déclarants ont expédié divers
tests diagnostiques. Dans tous les cas, I'isolement viral
ou la PCR dans I'urine était positif. LIgM néonatale
au CMV n’a été effectué que dans 21 cas (43 %) et
était positive dans dix cas, pour une sensibilité de

48 %. Lorsqu’elle était exécutée, la PCR dans le sang
était positive trois fois sur huit (38 %), et la PCR du
LCR n’a pas obtenu de résultat positif (0 %) dans les
13 cas ou elle a été effectuée.

Prise en charge et fardeau de la maladie

La plupart des nourrissons ont subi une forme d’imagerie
cérébrale, y compris une échographie cérébrale, une
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IRM cérébrale ou une tomodensitométrie. La
plupart des nourrissons ont subi une évaluation
audiologique. Dans certains cas, le rapport indiquait
que I'évaluation audiologique était prévue,

mais n'avait pas encore eu lieu. Treize nourrissons
(27 %) ont recu un traitement antiviral intraveineux
au ganciclovir. Tous ces nourrissons avaient une
maladie neurologique marquée. Cependant, la
moitié (18 sur 36) des nourrissons qui n'avaient

pas été traités avaient également une maladie
neurologique marquée.

Les nourrissons infectés sont demeurés a I’hopital
déclarant pendant un total combiné de plus de

1 294 jours, dont 712 aux soins intensifs (USI). Il
s'agit d’'une estimation minimale, car les pédiatres
ne précisaient parfois que la durée du séjour a leur
hopital, avant le transfert du nourrisson a un centre
de soins tertiaires. La durée d’hospitalisation médiane
déclarée était de 25 jours, et le séjour médian a
I'USI, de dix jours. Au total, quatre nourrissons sont
décédés. Les autres nourrissons ont obtenu leur
congé a domicile ou ont été transférés a un autre
établissement pendant la période de déclaration. On
ne connait donc pas leur sort.

Exposé

Les enfants néo-canadiens, des Premiéres nations

et des régions rurales semblent plus vulnérables a
l'infection & CMVe. Par ailleurs, 67 % des enfants
infectés nés dans une région rurale du Canada étaient
originaires des Premiéres nations. Aucun autre
facteur de risque démographique n’a été décelé. La
présentation clinique la plus courante était un retard
de croissance, car prés de la moitié des nourrissons
étaient petits par rapport 2 leur Age gestationnel,
tandis que plus du tiers étaient microcéphales.
D’autres signes d’infection congénitale souvent
présumés, comme I’hépatomégalie, la splénomégalie,
les éruptions et la jaunisse, n'ont été déclarés que dans
une plus petite proportion de cas. La thrombopénie
était la principale anomalie décelée en laboratoire. Le
CMVc¢ provoquait une importance morbidité pendant
la période de déclaration néonatale. Les nourrissons
atteints ont été hospitalisés pendant une période
prolongée et ont dii recevoir des soins intensifs.
Létude n’abordait pas I'évaluation de leur morbidité a
long terme. Quatre nourrissons sont décédés, pour un
taux de mortalité précoce de 8 %.
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Dans tous les cas, l'isolement viral ou la PCR a
confirmé le diagnostic 2 partir de l'urine. LIgM
néonatale du CMV, peu sensible, a été effectué

dans une minorité de cas. Le faible taux de tests
sérologiques pourrait résulter du sondage distribué
avant I'étude et de I'intervention de formation

aupres des participants au PCSP Vingt-sept pour

cent (27 %) des nourrissons, tous atteints d’une
maladie neurologique, ont recu une antivirothérapie
intraveineuse au ganciclovir. Selon certaines données
probantes, les nourrissons présentant une atteinte
neurologique profitent de I'antivirothérapie pendant la
période néonatale. Pourtant, la moitié des nourrissons
a qui on n'en a pas administré avaient également une
atteinte neurologique.

Létude de surveillance a permis de dépister

49 cas comfirmés de CMVc. D’aprés les derniéres
données canadiennes publiées, le taux dépisté
d’infections 8 CMVc séleve a 0,4 %. Il faudrait donc
s’attendre & quatre infections symptomatiques pour
10 000 naissances. Dans 'hypothése d’une cohorte
canadienne de 300 000 naissances par année, I'étude
a permis de repérer 0,54 cas pour 10 000 naissances,
soit légerement plus de 10 % du nombre prévu. Ainsi,
le taux d'infection serait beaucoup plus faible au
Canada, ot les cas ne seraient pas diagnostiqués ou
déclarés par les pédiatres. Il se peut que les cas ne
soient pas déclarés, mais en raison du taux de réponse
élevé et de I'historique de coopération de la part des
participants, la sous-déclaration ne peut expliquer

90 % des cas non déclarés. Par conséquent, le sous-
diagnostic demeure I'explication la plus probable.
Cette observation est également étayée par la gravité
des cas confirmés et par la proportion de diagnostics
anténatals imputables a la gravité des modifications
échographiques. En fait, plus de cas on été présumés
par des obstétriciens que par des pédiatres. Les
cliniciens ne décélent probablement pas de nombreux
nourrissons symptomatiques en raison d'un spectre
de présentation plus modéré. Ces cas sont peut-étre
moins perceptibles pendant la période néonatale et
jamais diagnostiqués comme un CMVc¢ ou font 'objet
de tests trop tard pendant la période néonatale pour
qu'il soit possible de poser un diagnostic définitif. Les
nourrissons non diagnostiqués ne feront pas l'objet
d’une évaluation en vue d'une antivirothérapie ou
d’une intervention précoce et d’un suivi en matiére de
troubles de I'audition ou du développement.
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Pour obtenir la mesure la plus précise du taux
d'infection au CMVc, il faudra probablement
attendre une surveillance en population afin de saisir
I'ensemble du spectre de I'infection, car selon des
études antérieures, le taux de cas symptomatiques
devrait étre beaucoup plus élevé que celui qu'on a
obtenu dans le cadre de la surveillance. D’apres la
présente étude, seuls les nourrissons les plus atteints
sont diagnostiqués. De toute évidence, de nombreux
nourrissons ne sont pas dépistés d’aprés le seul
diagnostic clinique. Il est important de comparer les
taux d’infection décelés par le PCSP a ceux décelés
par le dépistage en population, afin d’évaluer la
nécessité de mettre en ceuvre le dépistage universel du
CMVe. Cette lacune devrait étre corrigée en priorité
par la santé publique.

Conclusion

Pour l'instant, les pédiatres ne dépistent que les
nourrissons gravement atteints du CMVc pendant

la période prénatale ou néonatale. De nombreux
nourrissons infectés présentant des symptomes plus
modérés ne sont pas repérés et ne bénéficient pas du
traitement et du suivi pertinents. Afin d’optimiser

le sort des nourrissons atteints du CM Ve, il faudrait
peut-&tre en envisager le dépistage systématique dans
le cadre des politiques de santé publique.

RESULTATS DU PCSP 2008

Investigatrice principale

* Wendy Vaudry, MD, département de pédiatrie,
Stollery Children’s Hospital, université de
I’Alberta, 8213 Aberhart Centre One,
11402, av. University NO, Edmonton (Alberta)
T6G 2]3; tél. : 780-407-1680; téléc. : 780-407-7136;
courriel : wendy.vaudry@capitalhealth.ca

Co-investigatrices

¢ Bonita Lee, MD, université de I’Alberta

* Louise Pelletier, MD, Agence de la santé publique
du Canada

e Rhonda Rosychuk, Ph. D., université de '’ Alberta

Remerciements

Les résultats sont dédiés a la mémoire des docteurs
Victor Marchessault et Susan King pour leur vision et
leur soutien.

Publications et présentations

Vaudry W, Lee BE, Rosychuk R, Pelletier L.
Congenital cytomegalovirus infection in Canada;
Cases reported by pediatricians to the Canadian
Paediatric Surveillance Program. Congrés annuel de la
Société canadienne de pédiatrie, Victoria (Colombie-
Britannique), juin 2008. (Présentation orale)



Syndrome respiratoire aigu post transfusionnel

septembre 2005 a aoiit 2008 — rapport définitif

Faits saillants

¢ Le TRALI est la deuxieéme cause de déces post transfusionnel en importance chez les adultes canadiens et la
principale cause de ce type de déces chez les adultes des Etats-Unis.

* On ne connait pas l'incidence de TRALI au sein de la population pédiatrique.

Historique

La transfusion de produits sanguins peut causer
diverses réactions transfusionnelles. Le syndrome
respiratoire aigu post transfusionnel (TRALI) est
rare, mais c’est la principale cause de déces reliés
aux transfusions a étre déclarée a la Food and Drug
Administration (FDA) des Etats-Unis. Les patients
développent rapidement une maladie pulmonaire
aigué, dans les six heures suivant la transfusion d'un
produit sanguin contenant du plasma (globules
rouges, plaquettes, plasma frais congelé). Des
volumes minimes de plasma peuvent déclencher

la réaction. Les symptomes incluent la détresse
respiratoire, 'hypoxémie (PaO,/FiO, <300 ou

SpO, <90 % a l'air ambiant), la figvre, la tachycardie
et 'hypotension. De nouveaux infiltrats pulmonaires
bilatéraux, généralement alvéolaires et interstitiels,
deviennent visibles 2 la radiographie thoracique.

Un dysfonctionnement cardiaque ou une surcharge
circulatoire doivent étre exclus. Tous les patients ont
besoin d’oxygéne d’appoint, et 70 % auront besoin
de ventilation mécanique. D’ordinaire, les patients
atteints de TRALI ont un bon pronostic, et leur

état s'améliore rapidement (en moins de 96 heures),
sans séquelles a long terme. Cependant, le taux de
mortalité s’éleve a environ 6 %.

On ne connait pas l'incidence de TRALI au sein

de la population pédiatrique. Le TRALI commence
a étre diagnostiqué plus fréquemment en pratique
clinique, et il a suscité plus d'intérét et été décrit
davantage dans les publications scientifiques, mais

il demeure probablement sous-diagnostiqué et sous-
déclaré. La présente étude est la premiére a évaluer
I'incidence, la présentation et le fardeau du TRALI
au sein de la population pédiatrique. La collecte de
données épidémiologiques nationales au sein de cette
population contribue 2 mieux décrire la présentation
clinique du TRALI, a y sensibiliser les médecins et a
les informer des stratégies de prévention.
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Objectifs

1) Déterminer 'incidence de TRALI au sein de la
population pédiatrique au moyen d’une définition
standardisée.

2) Décrire les caractéristiques des patients et les
signes et symptomes cliniques associés au TRALI
au sein de la population pédiatrique.

3) Décrire le traitement et I'issue du TRALI au sein
de la population pédiatrique.

4) Comparer l'incidence pédiatrique et les données
démographiques a celles de la population adulte
publiées dans la documentation médicale.

5) Promouvoir I"éducation et la sensibilisation a
cette maladie rare chez les professionnels de la
santé en pédiatrie.

Définition de cas

Le diagnostic de TRALI est de nature clinique et
radiologique et ne dépend pas des résultats de tests de
laboratoire ou d’'un mécanisme physiopathologique
proposé. Les enfants de 18 ans et moins atteints d’un

TRALI ou d'un TRALI possible sont déclarés.

Criteres d’inclusion du TRALI (les trois critéres

doivent étre constatés)

* Apparition d'un nouveau syndrome respiratoire
aigu (ALI) dans les six heures suivant le début
de la transfusion

* Hypoxémie : PaO,/FiO, =300 ou SpO, <90 %
a 'air ambiant

e Infiltrats bilatéraux d’aprés la radiographie
pulmonaire (vue de face)

Criteres d’exclusion du TRALI

* Preuve d’hypertension auriculaire gauche (p. ex.,
surcharge circulatoire)

e Syndrome respiratoire aigu présent avant la
transfusion

* Lien temporel avec un autre facteur de risque

d’ALI
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TRALI possible

Mémes criteres d’inclusion et d’exclusion que pour le
TRALI, sauf qu'on trouve un lien temporel clair avec
un autre facteur de risque d’ALI, tel que :

Syndrome respiratoire  Syndrome respiratoire

direct indirect
Aspiration Septicémie grave
Pneumonie Choc

Inhalation toxique Polytraumatismes
Contusion pulmonaire Brilures

Quasi-noyade Pancréatite aigué
Circulation extracorporelle

Intoxication médicamenteuse

La définition de cas est une définition consensuelle tirée
d’une conférence consensuelle internationale sur le

TRALI qui a eu lieu a Toronto en avril 2004.

Résultats

TABLEAU 11

Cas de syndrome respiratoire aigu post transfusionnel,
du 1¢r septembre 2005 au 31 aoiit 2008

Année | Déclarés | Dédoublé | Exclu | En attente | Confirmés
2005* 0 0 0 0 0
2006 3 0 0 1 2
2007 1 0 0 0 1
2008* 1 0 0 0 1
Total 5 0 0 1 4

* Du 1° septembre au 31 décembre 2005
T Du 1¢ janvier au 31 ao(it 2008

Exposé et conclusion
Pendant les trois années de surveillance, cinq cas ont
été déclarés a I'étude sur le TRALI et quatre cas ont
été confirmés (tableau 11).

Les cas confirmés présentaient tous les critéres
d’inclusion du TRALI : 1) apparition dans les six

heures suivant le début de la transfusion; 2) syndrome
respiratoire aigu (ALI) accompagné d’hypoxémie,
d’infiltrats bilatéraux d’apres la radiographie pulmonaire,
sans manifestation de dysfonctionnement cardiaque et
3) aucun ALI préexistant. Un cas a d{i étre considéré
comme un TRALI possible, car le patient a subi une
circulation extracorporelle dans les six heures précédant
le TRALI (autre facteur de risque d’ALI).
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Méme si seulement quatre cas se sont produits et qu'il

nous est impossible d’extraire des résultats statistiques

d’un si petit nombre d’occurrences, nous pouvons faire
ressortir certains faits :

1) Les patients étaient surtout de sexe masculin (trois
sur quatre) et avaient moins d’un an (trois sur
quatre).

2) Tous les patients avaient regu de multiples
transfusions avant I'événement de TRALI

3) Tous les cas de TRALI étaient attribuables a des
transfusions de globules rouges.

4) Le volume sanguin administré variait entre 6 cc/kg
et 15 cc/kg.

5) Tous les cas de TRALI ont été déclarés aux banques
de sang.

6) Les symptdmes cliniques, a part la dyspnée, étaient
la fievre dans deux cas, et la tachycardie dans un
cas. On n'a pas constaté de cas d’hypotension.

Il est important de préciser que chez les quatre
patients, trois étaient déja a I'unité de soins intensifs
au moment du TRALI, ce qui signifie qu'ils y étaient
peut-étre plus vulnérables. Fait plus important,

deux patients étaient des nouveau-nés atteints
d’une cardiopathie congénitale qui avaient subi une
chirurgie cardiaque accompagnée de circulation
extracorporelle. Il faudra évaluer la possibilité d'une
plus grande vulnérabilité au TRALI au sein de cette
population dans le cadre de futures études.

Un autre point revét de 'importance : le degré

de gravité variable du TRALI. Dans deux cas,

le TRALI a pu étre pris en charge facilement au
moyen d’oxygéne, et il n'a entrainé aucune autre
complication. Dans deux autres cas, le TRALI a

mis la vie des nourrissons en danger et a exigé une
ventilation mécanique agressive. Dans I'un de ces
cas, il a fallu recourir 2 une ventilation mécanique a
haute fréquence et administrer du monoxyde d’azote,
et le TRALI était compliqué par un pneumothorax.
Ce phénomene démontre le large éventail de gravité
attribuable au TRALI. Il n’a pas été possible d’évaluer
les facteurs de risque expliquant la gravité du TRALI
dans le cadre de cette étude. Il faudrait également les
étudier dans de futures études.

Méme si le TRALI est dépisté plus souvent et qu'il est
davantage abordé dans les publications, trés peu de
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cas ont été déclarés pendant I'étude. On s’attendait
a en recevoir davantage. Un facteur contributif, c’est
que le TRALI se manifeste sous forme de syndrome
clinique sans test de laboratoire pathognomique de
confirmation. Par conséquent, on présume fortement
un sous-diagnostic et une sous-déclaration, surtout
chez les enfants. Il existe d’autres hypothéses pour
expliquer la rareté des cas, soit :

1) La définition de TRALI s’applique mal en pédiatrie,
car il pourrait étre plus difficile d’évaluer I’ALI chez
les jeunes enfants.

2) Le critere qui exclut les patients ayant déja souffert
d’ALI est restrictif et exclut peut-étre de nombreux
nouveau-nés et patients en soins intensifs
pédiatriques qui sont plus vulnérables.

3) La physiopathologie differe chez les enfants, et
la détresse respiratoire reliée a la transfusion est
principalement causée par une autre étiologie que

le TRALI (p. ex., cytokines).

Enfin, le TRALI est un phénoméne trés rare

dont I'incidence demeure inconnue au sein de la
population pédiatrique. La présente étude demeure
un outil utile pour promouvoir '’éducation et la
sensibilisation des professionnels de la santé a cette
réaction transfusionnelle peu courante. Linformation
que les pédiatres ont regue au sujet du TRALI les
aide & mieux dépister cette complication grave au
potentiel fatal et 4 saisir toute 'importance d’avertir
immédiatement la banque de sang afin d’empécher

que le sang de ce donneur soit administré & d’autres
patients et d’ainsi éviter d’autres épisodes de TRALIL
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Traumatismes craniens secondaires a une maltraitance
(violence ou négligence) présumeée envers un enfant

mars 2005 a février 2008 — rapport définitif

Faits saillants

confirmer 220 cas.

e [%tude sur les traumatismes craniens secondaires a une maltraitance présumée envers un enfant a permis de

* De ce nombre, 140 avaient recu un diagnostic présumé de syndrome du bébé secoué, 75 ont subi des séquelles
neurologiques bénignes a graves et 27 sont décédés de leurs traumatismes.

* La majorité (75 %) avaient moins d'un an et 58 %, moins de six mois.

* Les services de protection de I'enfance et de la jeunesse étaient déja intervenus dans 31 % des cas confirmés.

Historique

Méme si le terme « syndrome de 'enfant maltraité »
a été utilisé pour la premiére fois en anglais en 1962,
'étude de la maltraitance des enfants en est encore a
ses balbutiements au Canada. Le portrait de nombre
d’enfants victimes de violence ou de négligence est
incomplet. La gravité des dommages qu'ils subissent
ainsi que de la maniére dont les professionnels de la
santé reperent les enfants vulnérables et le processus
qu'ils respectent pour les protéger le sont tout autant.

Bien que, heureusement, ils soient plutdt rares, les
cas d'infliction de traumatismes criniens sont d'une
grande importance clinique, car une forte proportion
d’entre eux s’associent a un décés ou a des déficits
neurologiques permanents.

On a tenté de quantifier la question au Canada, mais
I'information est limitée. Une étude rétrospective
portait seulement sur le syndrome du bébé secoué,

et 'autre se limitait aux cas ou des intervenants en
services d’aide sociale 2 'enfance avaient déterminé la
présence de dommages corporels. Dans la Déclaration
canadienne conjointe sur le syndrome du bébé secoué
(2001), on recommandait de surveiller et de colliger
les données reliées a l'infliction de traumatismes
craniens.

Objectifs

1) Décrire I'incidence de traumatismes criniens
secondaires & une maltraitance (violence ou
négligence) présumée envers les enfants canadiens.

2) Décrire I'incidence de traumatismes craniens
secondaires a la maltraitance présumée envers
des groupes vulnérables de la population
pédiatrique canadienne.
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3) Repérer la présentation, les profils et le fardeau
du traumatisme cranien secondaire a la maltraitance
présumée envers un enfant.

4) Transmettre les stratégies visant a améliorer la
protection de 'enfance et de I'adolescence et donner
'occasion d'informer les professionnels de la santé.

Définition de cas

Déclarer tous les nouveaux cas d’enfants jusqu’a

14 ans, inclusivement, qui manifestent un mécanisme
de traumatisme cranien ou cérébral compatible avec
la violence ou la négligence” (p. ex., secousse, impact,
suffocation) et qui ont été signalés aux services de
protection de I'enfance et de la jeunesse de la province
ou du territoire. Vous devez déclarer le cas, que vous
'ayez ou non signalé vous-méme a 'agence.

La définition de traumatisme cranien ou cérébral
compatible avec la violence ou la négligence
comprend toutes preuves diagnostiques objectives de
traumatisme cranien ou cérébral. Elles peuvent inclure
des constatations radiologiques, ophtalmologiques ou
médicolégales, telles qu'une fracture du crane, une
contusion cérébrale, une hémorragie sous-durale,
épidurale ou sous-arachnoidienne, un cedéme cérébral
ou des hémorragies rétiniennes ou des preuves
cliniques de traumatisme cranien ou cérébral important
(p. ex., grave traumatisme des tissus mous de la téte,
altération du niveau de conscience, convulsions,
constatations neurologiques focales).

Négligence/défaut de protéger : L'enfant a subi des sévices ou

sa sécurité ou son développement ont été compromis en raison

du fait que la ou les personnes qui en prennent soin ne I'ont

pas protégé ou ne lui ont pas procuré ce dont il avait besoin.

Le terme « négligence » n’est pas employé dans certaines
lois provinciales ou territoriales, mais les concepts comparables
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sont notamment : le défaut de prendre soin et de procurer ou

de superviser et protéger; ne pas donner ou refuser de donner

un traitement, ou ne pas étre disponible pour y consentir ou
capable d'y consentir.

a. Défaut de superviser ou protéger entrainant des sévices
physiques : L'enfant souffre ou est exposé a un risque élevé
de sévices physiques parce que la personne qui en prend
soin ne le supervise pas ou ne le protege pas suffisamment.
Par défaut de protéger on entend les situations dans
lesquelles un enfant subit des sévices ou est mis en danger
en raison de la conduite de la personne qui en prend soin
(p. ex., la personne conduit avec des facultés affaiblies
lorsqu’un enfant est avec elle ou elle se livre a des activités
criminelles dangereuses avec un enfant).

b. Négligence physique : L'enfant a été ou est exposé a un
risque élevé de sévices physiques parce que la personne
qui en prend soin ne le supervise pas ou ne le protege pas
suffisamment. Cette forme de négligence englobe une
alimentation et/ou des vétements non appropriés et des
conditions de vie insalubres et/ou dangereuses. Il faut
pouvoir prouver ou présumer que la personne prenant soin
de I'enfant est au moins partiellement responsable de la
situation.

Résultats et exposé

TABLEAU 12

Cas de traumatismes craniens secondaires a une
maltraitance présumée envers un enfant,
du 1° mars 2005 au 28 février 2008

Année | Déclarés | Dédoublés | Exclus | En attente | Confirmés
2005* m 30 13 5 63
2006 112 39 7 8 58
2007 149 19 24 14 92
2008 22 4 7 4 7
Total 394 92 51 31 220

* Du 1°" mars au 31 décembre 2005
T Du 1¢ janvier au 28 février 2008

Données démographiques

Des 220 cas confirmés de 2005 a 2008, 33 %
provenaient des provinces de 'Ouest (Colombie-
Britannique, Alberta, Saskatchewan et Manitoba),

60 % du centre du Canada (Ontario et Québec), 6 %
de Pest du Canada (Nouvelle-Ecosse et Terre-Neuve-
et-Labrador) et 1 % du Grand Nord (Territoires du
Nord-Ouest). Lage médian a la présentation initiale
était de cinq mois (n=194, plage d’une semaine a

10,5 ans). Parmi les cas confirmés, 75 % (145 sur 193)
touchaient des enfants de moins d'un an et 58 % (112
sur 193), des enfants de moins de six mois. Les garcons
représentaient 58 % des cas, les filles 41 %, et on ne
connaissait pas le sexe de I'enfant touché dans 1 % des
cas. Dans les cas ol on indiquait le nombre d’enfants
de la maisonnée (n=193), la médiane était de deux
(plage de un a huit enfants).
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Prise en charge

Des 220 cas confirmés, 76 % se sont d’abord présentés
a 'urgence, tandis que les autres ont consulté un
médecin de famille ou un pédiatre. La présentation
initiale incluait une diminution du niveau de
conscience (36 %), des Iésions des tissus mous (30 %),
des convulsions (29 %), de l'irritabilité (25 %), des
vomissements (24 %), une léthargie (28 %), de 'apnée
(15 %) et des troubles respiratoires (14 %). Quatre-
vingt-treize pour cent (93 %) des cas confirmés ont été
hospitalisés, dont 52 % aux soins intensifs (USI). On
disposait des données sur la durée de séjour dans

157 cas, la durée médiane étant de dix jours (plage de
un 2 392 jours). On disposait également des données
sur la durée d’hospitalisation a I'USI dans 61 des

115 cas qui y avaient séjourné, la durée médiane
étant de trois jours (plage de un a 35 jours). Dans

94 % des cas, on a fait appel 4 une équipe de
protection de 'enfance et de la jeunesse, et dans

84 % des cas, aux services policiers. Les services de
protection de 'enfance et de la jeunesse étaient déja
intervenus dans 31 % des cas confirmés.

Traumatismes

Les constatations cliniques étaient documentées dans
tous les cas sauf un. Elles incluaient les traumatismes
suivants :

¢ Hématome sous-dural (71 %)

e Convulsions (32 %)

* Hémorragie rétinienne (51 %)

¢ Fractures du crane (37 %)

* Ecchymoses (39 %)

e (Edeme cérébral (27 %)

 Fractures des os longs ou des cotes (30 %)

¢ Contusions cérébrales (20 %)

* Constatations neurologiques focales (18 %)

¢ Hématome sous-arachnoidien (17 %)

e Abrasions (11 %)

e Hématome épidural (7 %)

¢ Lésions abdominales (2 %)

On connaissait les antécédents médicaux de

82 cas. Les problémes les plus fréquents étaient des
pleurs excessifs (22 %) la prématurité (22 %), un
retard de développement (16 %), une maltraitance
antérieure (15 %) et des troubles d’alimentation

(14 %). Le syndrome du bébé secoué constituait le
diagnostic présumé dans 64 % des cas, tandis qu'on
soupconnait un autre type de violence physique dans
49 % des cas et une négligence, dans 7 % des cas. Il
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convient de préciser que certains cas s’associaient a un
diagnostic multiple. On connaissait I'état de santé de
193 cas au moment du congé. Dans 27 de ces cas

(14 %), les traumatismes ont provoqué un déces,
tandis que dans 75 cas (39 %), ils ont suscité des
séquelles neurologiques bénignes a graves, et dans

91 cas (47 %), 'enfant avait recouvré la santé au
congé.

Agresseur

Lidentité de 'agresseur était confirmée dans 29 des
220 cas (13 %), présumée dans 95 des 220 cas (43 %)
et inconnue dans 96 des 220 cas (44 %). Lagresseur
confirmé ou présumé était un homme dans 66 % des
cas, et vivait avec 'enfant dans 71 % des cas. On
connaissait son lien avec I'enfant dans 115 cas. Dans
70 % d’entre eux, I'agresseur confirmé ou présumé
était un parent et dans 7 %, une gardienne. Prés de la
moitié (47 %) des agresseurs confirmés ou présumés
avaient des antécédents d’au moins un facteur de
risque, les plus courants étant la violence conjugale, le
peu de soutien social et la consommation abusive de
drogue ou d’alcool.

Conclusion

Les résultats de 'étude révelent que, chez les enfants
jusqu’a 14 ans inclusivement, on a constaté 220 cas
confirmés de traumatismes craniens secondaires a
une maltraitance (violence ou négligence) présumée
envers un enfant, plus de la moitié portant sur

des enfants de moins de six mois et 75 %, sur des
enfants de moins d’'un an. Les pédiatres ont présumé
un syndrome du bébé secoué dans 64 % des cas
confirmés. On observait un taux de mortalité et de
morbidité important parmi les cas confirmés. Dans
les 193 cas ott on connaissait le sort de I'enfant au
moment du congé, 27 (14 %) étaient décédés et

75 (39 %) présentaient des séquelles neurologiques
bénignes a graves. La plupart des cas ont eu besoin de
ressources hospitaliéres intensives, sollicitant des cofits
économiques importants.

Les nourrissons, notamment ceux qui pleurent
excessivement, qui sont prématurés, qui présentent
un retard de développement ou des troubles
d’alimentation, semblent étre particulierement
vulnérables. Le fait que les services de protection de
I'enfance et de la jeunesse soient déja intervenus dans
31 % des cas étaye I'importance d’un soutien et d’'un
suivi étroit des familles vulnérables.
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La sensibilisation croissante aux traumatismes
criniens secondaires 2 une maltraitance envers un
nourrisson, a leurs conséquences dévastatrices pour
les enfants et leur famille, a leurs cofts sociétaux et
a leur potentiel de prévention démontre la nécessité
d’adopter des efforts de prévention plus efficaces
pendant la premiére année de vie.

Investigatrice principale

¢ Susan Bennett, MD, ChB, Centre hospitalier
pour enfants de I'est de 'Ontario, 401, ch.
Smyth, Ottawa (Ontario) K1H 8L1;
courriel : bennett@cheo.on.ca

Co-investigateurs

¢ Tammy Clifford, Ph. D., Agence canadienne des
médicaments et des technologies de santé

¢ Gilles Fortin, MD, CHU Sainte-Justine

¢ Jim King, MD, Centre hospitalier pour enfants de
I'est de 'Ontario

* Morag Mackay, M. Sc., B. Sc. inf., Alliance
européenne pour la sécurité de I'enfant

 Katherine Moreau, Ph. D. (c), Centre hospitalier
pour enfants de I'est de 'Ontario

* Amy Plint, MD, Centre hospitalier pour enfants
de I'est de 'Ontario

* Michelle Ward, MD, Centre hospitalier pour
enfants de l'est de 'Ontario
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Bennett S, Grenier D, Medaglia A. The Canadian
Paediatric Surveillance Program: A framework for
the timely data collection on head injury secondary
to suspected child maltreatment. Am J Prev Med
2008;34(4S):S140-2

Shouldice M, Ward M. Recent headlines in the news:
Controversies in inflicted head trauma. Congres
annuel de la Société canadienne de pédiatrie, Ottawa
(Ontario), juin 2009. (Présentation orale)

Bennett S, Fortin G, Ward M. The extent and nature
of head injury secondary to child maltreatment in
Canada: A 3-year surveillance study. Seventh North
American Conference on Shaken Baby Syndrome/Abusive
Head Trauma, Vancouver (Colombie-Britannique),
octobre 2008. (Présentation orale)
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Arthrite juveénile idiopathique

octobre 2007 a septemhre 2009

Faits saillants en 2008

* En 2008, 354 cas d’AJI nouvellement diagnostiqués ont été confirmés.

* Le principal sous-type d’AJI est loligoarthrite.

¢ ]l faut souvent un certain temps avant que les enfants atteints d’AJI se fassent diagnostiquer.

* Les enfants des Premiéres nations sont surreprésentés parmi les enfants atteints d’AJI.

Historique

Larthrite chronique pendant I'enfance, ou arthrite
juvénile idiopathique (AJI), est une maladie
chronique rare qui se manifeste chez les enfants et les
adolescents. Bien qu’elle soit rarement fatale, cette
pathologie est permanente et s’associe a de graves
incapacités physiques, a de la douleur, 2 une perte
d’autonomie, a des restrictions dans les activités
quotidiennes et la participation 2 la vie sociale, de
méme qu'a I'absence d’emploi chez les jeunes adultes.

On possede peu de données précises sur la portée
de l'arthrite chronique chez les enfants du Canada.
Cette information est cruciale pour examiner les
lacunes en matiére de prestation des services de
santé. Quelques études épidémiologiques ont tenté
de mesurer la portée de '’AJI au Canada. On a
déclaré des taux d’incidence annuels de 5,3 a 10 cas
pour 100 000 habitants et calculé une prévalence
estimative de 32 a4 52 cas pour 100 000 habitants.
Ces prévisions proviennent cependant des centres
spécialisés de rhumatologie pédiatrique. Ainsi,
méme si I'incidence de la maladie est pergue comme
relativement faible au Canada, il est fort possible que
le nombre de cas soit considérablement sous-estimé.

La mesure de la portée et de la magnitude de ’AJI au
Canada facilitera la mise en ceuvre d’interventions
pertinentes pour améliorer la qualité de vie de ces
enfants.

Objectifs

1) Etablir I'incidence de I'arthrite juvénile
idiopathique au Canada.

2) Déterminer la faisabilité et I'utilité d’un systéme
de surveillance active de I'arthrite juvénile
idiopathique.

3) Décrire la démographie, y compris les variations
régionales et ethniques, de I'arthrite infantile
chronique au Canada.
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4) Décrire les caractéristiques cliniques de I'arthrite
infantile chronique au Canada 2 la premiére
consultation.

5) Décrire les stratégies de prise en charge initiales de
Iarthrite infantile chronique au Canada, y compris
les choix de traitement et les stratégies d’aiguillage.

6) Favoriser la sensibilisation  cette maladie rare
chez les professionnels de la santé pédiatrique.

Définition de cas
Déclarer tout enfant de 16 ans ou moins qui consulte
pour la premiére fois en raison de :
e larthrite : inflammation persistante d’au moins une
articulation, définie comme
» un cedéme ou une effusion, ou
> la présence d’au moins deux des signes suivants :
—amplitude de mouvement limitée,
— sensibilité au mouvement,
— douleur au mouvement,
¢ ]la durée de la maladie : au moins six semaines.

Criteres d’exclusion

Toute autre maladie pertinente (p. ex., infection,
tumeur maligne, autre maladie inflammatoire
systémique)

(La définition de cas est traduite de la définition de I'/nternational

League of Associations for Rheumatology classification of Juvenile
Ildiopathic Arthritis, Petty et coll., 2004.)

Résultats
TABLEAU 13
Cas d’arthrite juvénile idiopathique en 2008
Déclarés | Dédoublés Exclu En attente | Confirmés
364 8 1 1 354

Données démographiques et épidémiologiques
On a obtenu 354 cas confirmés d’AJI nouvellement
diagnostiqués en 2008. La majorité des cas déclarés
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provenaient de 'Ontario (25 %), suivis de la
Colombie-Britannique (19 %), de I’Alberta (16 %),
du Québec (15 %), de la Nouvelle-Ecosse, de I'ile-
du-Prince-Edouard et de Terre-Neuve-et-Labrador
(14 %), du Manitoba (8 %) et de la Saskatchewan

(3 %). Aucun cas n'a été déclaré par les pédiatres

des territoires, mais parmi les patients déclarés

par les centres de rhumatologie pédiatrique, trois
provenaient des Territoires du Nord-Ouest ou du
Yukon. Avant le diagnostic, 20 % des enfants avaient
consulté a un département d’urgence et 31 % avaient
vu un médecin de famille. De nombreux enfants
avaient consulté de multiples dispensateurs de soins
avant d’obtenir un diagnostic définitif d’AJI. Le
temps médian entre 'apparition des symptdmes et le
diagnostic était de 4,3 mois, la plage oscillant entre

0 et 76 mois.

Des 354 cas confirmés, on posseéde les données
relatives a I'ethnie de 172 patients (49 %). La
majorité de ces patients (77 %) étaient blancs,

7 % étaient originaires des Premiéres nations et 7 %
étaient asiatiques. Dans 10 % des cas, I'ethnie était
inconnue. Parmi les cas dont le sexe était précisé,
59 % étaient des filles et 35 %, des gargons.

Manifestations cliniques a la présentation

Au moment du diagnostic, prés de 100 % des patients
avaient des douleurs articulaires, une enflure ou une
raideur au lever. Au diagnostic, le nombre médian
d’articulations atteintes était de six (plage de 0 a

41). Les plus touchées étaient les genoux, suivies des
chevilles et des poignets.

Sous-types d’AJI déclarés

Il existe six sous-types d’AJI : I'arthrite systémique,
I'oligoarthrite (persistante ou extensive), la
polyarthrite négative au facteur rhumatoide (FR),
la polyarthrite positive au FR, P'arthrite psoriasique
et |'arthrite liée a 'enthésite. Les patients qui ne
respectaient pas les critéres de ces catégories ou qui
respectaient les critéres d’au moins deux catégories
étaient considérés comme « indifférenciés ».

Chez les 211 patients pour qui on dispose de données
complétes, 188 (89 %) étaient classés dans un sous-
type précis (tableau 14). Chez les 23 patients a qui
on n'avait pas attribué de sous-type, 21 ont été
déclarés par un pédiatre sans surspécialité et deux,
par un rhumatologue pédiatre. Loligoarthrite était
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le sous-type d’AJI le plus fréquent. La polyarthrite
négative au FR arrivait en deuxiéme place, suivie
de pres par l'arthrite liée a I'enthésite. Méme si leurs
cas sont relativement rares, on a déclaré un nombre
significatif d’enfants atteints de polyarthrite positive
au FR et d’arthrite systémique.

TABLEAU 14

Nombre de cas (n=188) et pourcentage de sous-types d’AJl

Sous-type d’AJl Nombre de cas (%)
Oligoarthrite 72 (34)
Liée a I'enthésite 38(18)
Polyarthrite négative au FR 41 (19)
Psoriasique 7 (3)
Polyarthrite positives au FR 12 (6)
Systémique 8(4)
Indifférenciée 10 (5)

Exposé et conclusion

En 2008, on a confirmé 354 nouveaux cas d’AJl,

la majorité des patients provenant de centres
surspécialisés de thumatologie pédiatrique. Toutes

les provinces étaient représentées, et la répartition
reflétait relativement bien la population d’enfants.
Les données de I'étude continuent de surreprésenter
les enfants des Premiéres nations, conformément a
des rapports similaires de forte incidence d’arthrite au

sein de la population adulte des Premiéres nations.

De nombreux enfants ont consulté de nombreux
dispensateurs de soins avant d’obtenir un diagnostic
définitif ’AJl, ce qui laisse supposer des délais
diagnostiques potentiels. En outre, la période
médiane entre 'apparition des symptomes et le
diagnostic était de quatre mois, mais la plage

était importante. Ainsi, au Canada, de nombreux
enfants atteints d’AJI doivent attendre longtemps
avant d’obtenir un diagnostic et d’entreprendre un
traitement.

Jusqu'a présent, la présentation clinique des

patients a 'étude reflete celle des études publiées
auparavant. Les douleurs articulaires, 'enflure et la
raideur en sont les manifestations les plus courantes.
Le principal sous-type d’AJI est I'oligoarthrite.

On a documenté une arthrite liée a 'enthésite,

un sous-type d’AJI peu déclaré dans les études
épidémiologiques, chez 18 % des patients, ce qui
rend ce sous-type relativement courant. Larthrite
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systémique est un sous-type rare d’AJl, et peu de cas
ont été observés au cours de la période d’un an.

Ces données démontrent que I’AJI existe partout au
Canada, mais que les cas sont rarement déclarés dans
les régions du Grand Nord. Les enfants originaires
des Premiéres nations sont plus vulnérables a I'AJI.
Létude permet de constater les tendances de délai
diagnostique chez les enfants atteints d’AJl, ce qui
retarde l'instauration rapide du traitement, dont
I'importance est démontrée pour I'obtention d'une
issue positive a long terme. La répartition des sous-
types d’AJI révele que I'arthrite liée a I'enthésite est
un sous-type important qui justifie des recherches
intensives.

Investigateurs principaux

¢ Lori B. Tucker, MD, division de rhumatologie
pédiatrique, British Columbia Children’s Hospital,
4500, rue Oak, Vancouver (Colombie-Britannique)
V6H 3V1; tél. : 604-875-2437; téléc.
604-875-3141; courriel : Itucker@cw.bc.ca

e Paul Dancey, MD, Janeway Children’s Health
and Rehabilitation Centre, faculté de médecine
de 'université Memorial

¢ Adam Huber, MD, M. Sc., division de
rhumatologie pédiatrique, IWK Health Centre,
université Dalhousie

¢ Kiem Oen, MD, division de rhumatologie
pédiatrique, université du Manitoba

Co-investigatrice
¢ Claudia Lagacé, M. Sc., Agence de la santé
publique du Canada

Publications et présentations

Tucker LB, Dancey B, Oen K, Huber A, Lagacé

C, Espinosa V, Canadian Alliance for Pediatric
Rheumatology Investigators (CAPRI). Canadian
national surveillance for juvenile idiopathic arthritis.
Arthritis Rheum 2008;58 (suppl 9): résumé 1228.
Présenté au congres scientifique annuel de I'’American
College of Rheumatology, San Francisco (Californie),
octobre 2008. (Présentation orale)
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Déficit immunitaire comhiné sévere

avril 2004 a mars 2010

Faits saillants en 2008

* En 2008, deux cas de DICS ont été confirmés. Ils avaient été diagnostiqués a moins de 1,5 mois de vie.
* Un diagnostic plus rapide s’associe & un meilleur pronostic, car on peut alors effectuer la greffe de moelle osseuse

avant I'apparition d’infections massives.

* Depuis le début de 'étude, trois cas ont été confirmés chez des enfants autochtones.

Historique

Le déficit immunitaire combiné sévere (DICS) est une
pathologie grave constituant un danger de mort, au
taux de morbidité et de mortalité élevé.

Dans le cadre de la stratégie pour réduire I'incidence

et la gravité de la tuberculose (TB) chez les enfants qui
habitent dans des réserves ot la TB est endémique, la
Direction générale de la santé des Premiéres nations et
des Inuits (DGSPNI) de Santé Canada a recommandé
I'administration du vaccin vivant atténué contre le
BCG (bacille de Calmette-Guérin) aux nouveau-nés.
Cependant, des préoccupations quant a 'efficacité et

a I'innocuité de ce vaccin ont incité la DGSPNI a se
raviser. Six cas d'infections au BCG disséminé chez des
enfants inuits ou des Premiéres nations ont été déclarés
entre 1993 et 2002. Ces enfants sont tous morts; quatre
étaient atteints de DICS, I'un était séropositif au VIH
et le dernier souffrait d'une autre immunodéficience.
Le taux observé de BCG disséminé dans les populations
inuites et des Premiéres nations du Canada s’éléve a
205 cas (IC 42 a 600 par 1 000 000 de doses), ce qui
dépasse largement les prévisions globales de 0,19 a

1,56 cas par 1 000 000 de doses administrées.

Bien qu'il n’existe aucunes données canadiennes sur
I'incidence de DICS, il se pourrait bien que ce taux
inhabituel d'infection au BCG disséminé s’associe

a un taux d’incidence élevé de DICS au sein de la
population autochtone. Ainsi, il est nécessaire de
colliger des données sur le DICS pour prendre des
décisions probantes a 1'égard des risques et des bienfaits
de la vaccination des enfants autochtones contre le
BCG dans les régions ot I'incidence de TB est élevée
et pour orienter les futures décisions au sujet de la
diminution ou de I'abandon de la vaccination contre

le BCG.

Le DICS, un groupe de troubles génétiques rares
caractérisés par des anomalies profondes de I'évolution
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et de la fonction des lymphocytes T et B et des cellules
NK, a été déclaré pour la premiere fois il y a plus

de 50 ans. Depuis 20 ans, on a réalisé des progres
importants dans la compréhension et le traitement du
DICS. On a découvert récemment que divers déficits
moléculaires sont responsables du DICS, y compris
des anomalies du géne codant de la chaine gamma
courante (lié au X), le déficit en adénosine désaminase
(ADA), le déficit du récepteur de l'interleukine-7, le
déficit du janus tyrosine kinase-3 (JAK-3) et le déficit
du géne d’activation de la recombinase (RAG-1 et
RAG-2). Les deux formes les plus courantes du DICS
sont le DICS li¢ au X (environ 50 % de tous les cas) et
les DICS causés par un déficit en ADA (de 15 % a

20 % des cas).

Lestimation générale de I'incidence de DICS est

de un cas pour 75 000 a 100 000 naissances

vivantes. En Suisse, les taux sont plus élevés que les
prévisions, avec 2,43 cas pour 100 000 naissances
vivantes. La méme situation s'applique au sein de la
population navajo des Etats-Unis, avec 52 cas pour
100 000 naissances vivantes. Avant la présente étude,
il n'existait aucune donnée d’'incidence canadienne

sur le DICS.

Objectifs

1) Evaluer 'incidence de DICS au Canada.

2) Evaluer l'incidence de DICS chez les enfants
autochtones du Canada.

3) Décrire les données démographiques
fondamentales, les caractéristiques cliniques
et les issues du DICS au Canada.

Définition de cas

Déclarer tout enfant de moins de deux ans présentant
les caractéristiques cliniques du DICS (p. ex.,
diarrhée chronique, pneumonie récurrente, retard
staturopondéral, candidose persistante, infections
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opportunistes, etc.) et au moins 'un des éléments

suivants :

* une numération lymphocytaire absolue
inférieure 2 3 000/mm’ ou a 20 % de
lymphocytes T CD3*,

* des antécédents familiaux de déficit
immunitaire primaire.

Criteres d’exclusion
Nourrisson atteint d’une infection au VIH ou de
fibrose kystique.

Résultats et exposé

TABLEAU 15
Cas de déficit immunitaire combiné séveére en 2008
Déclarés Dédoublés Exclu En attente | Confirmés
8 4 0 2 2

Jusqu'a présent, deux cas de DICS ont été confirmés

en 2008; deux autres cas sont en attente d’un rapport
de cas détaillé ou de données immunologiques
complémentaires. Les deux cas confirmés, un garcon

et une fille, sont nés au Canada. Aucun n'avait
d’antécédents familiaux d’immunodéficience. Les
caractéristiques cliniques des deux cas incluaient la
diarrhée, les éruptions, les abces, la lymphadénopathie,
la pneumonie & Pneumocystis carinii et le retard
staturopondéral. Un cas a recu un diagnostic de
syndrome IPEX (syndrome de déréglement immunitaire,
de polyendocrinopathie et d’entéropathie liés au X)
causé par une mutation FoxP3. Lautre cas est en attente
de données immunologiques afin d’en déterminer le

type.

Moins de cas ont été déclarés en 2008 (n=8) qu'en
2007 (n=22) et en 2006 (n=12). Seulement deux

cas ont été confirmés cette année, par rapport 2 huit
'an dernier et a cinq en 2006. Jusqu'a présent, trois

cas mettant en cause un enfant autochtone ont été
confirmés. La déclaration de cas d’enfants autochtones
contribuera a évaluer 'incidence de DICS au sein de ce
groupe ethnique, conformément au deuxiéme objectif
de I'étude. Les cas confirmés en 2008 et 2007 ont été

diagnostiqués chez des nourrissons plus jeunes, en
moyenne, qu’en 2006 et 2005 (1,5 mois et trois mois,
par rapport a 5,8 mois et dix mois). Cette tendance
est bienvenue, car plus le diagnostic de DICS est posé
rapidement, plus le pronostic est positif, et on peut
procéder A une transplantation de la moelle osseuse
avant 'apparition d'infections massives.

Conclusion

D’apreés les prévisions existantes du taux de DICS et
le taux de natalité annuel au Canada, on prévoit de
trois & 17 nouveaux cas de DICS par année. Avec une
moyenne de cing cas confirmés par année, les résultats
de I'étude se situent dans la plage de nouveaux cas
prévus par année. Les taux annuels de DICS seront
déterminés lorsque tous les cas déclarés seront
diagnostiqués et analysés sur une période d’un an.

Investigatrice principale

¢ RoseMarie Ramsingh, MD, Bureau de la médecine
communautaire, Direction générale de la santé
des Premiéres nations et des Inuits, Santé Canada,
Immeuble Jeanne Mance, 7¢ étage, pré Tunney,
IA 1907D, Ottawa (Ontario) K1A 0KO9;
tél. : 613-941-5358; téléc. : 613-954-9715;
courriel : rosemarie_ramsingh@hc-sc.gc.ca
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e Wadieh Yacoub, MB, BCh, Santé Canada

RESULTATS DU PCSP 2008



Dystrophie myotonique congénitale

mars 2005 a février 2010

Faits saillants en 2008

* Trois cas de DMC ont été confirmés en 2008, soit moins que les années précédentes et moins que ce qu’on

avait prévu.
) c 2 . . 2
* Aucun des cas n'a exigé de ventilation prolongée.
* Aucun déces n'a été déclaré.

Historique

La dystrophie myotonique est un trouble
multisystémique autosomique dominant caractérisé
par une faiblesse musculaire et une myotonie se
déclarant souvent a I'age adulte. Il y a maintenant
deux loci de la maladie, mais seulement un locus, le
DM, s’associe a la dystrophie myotonique congénitale
(DMC). La mutation DM1 est une expansion du
triplet de nucléotides CTG dans le ggne DMPK du
chromosome 19. La dystrophie myotonique révéle une
anticipation génétique. En effet, un phénotype plus
grave est évident de plus en plus jeune au sein des
générations successives. La DMC se manifeste par une
hypotonie chez le nouveau-né, associée a une atteinte
respiratoire mécanique et 4 un dysfonctionnement de
I'alimentation.

La présente étude de surveillance permet de colliger
de l'information au sujet de I'incidence de DMC et
du nombre d’enfants qui sont des cas de référence
pour leur famille. On recueille des données au sujet
de chaque cas, y compris les renseignements cliniques
et les issues, les taux de mortalité et de morbidité.
Ces données aideront les dispensateurs de soins

et les familles a se fonder sur de I'information de
qualité pour prendre les décisions de traitements qui
surgissent chez les nouveau-nés atteints de DMC

et A mieux faire connaitre le DMC aux pédiatres
canadiens.

Objectifs

1) Déterminer 'incidence et la mortalité néonatale
de la DMC au Canada.

2) Fournir une définition claire de la DMC.

3) Décrire le fardeau de la maladie chez les nouveau-
nés atteints de DMC, y compris la durée de la
ventilation et la décision d’abandonner le
traitement.

4) Déterminer le lien entre le génotype et le
phénotype dans les cas de DMC.
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5) Déterminer la fréquence de la DMC comme cas
de référence et de 'utilisation des services de
conseils génétiques par les meéres porteuses de

DMC.

Définition de cas

Déclarer tous les enfants jusqu’a trois ans recevant

un diagnostic de DMC. Ce diagnostic sera accepté si

les enfants affichent a la fois les critéres cliniques et
génétiques suivants :

* symptomes de dystrophie myotonique pendant
la période néonatale (< 30 jours), tels qu'une
hypotonie ou des troubles nutritionnels ou
respiratoires exigeant une hospitalisation dans
un service ou a 'unité de soins intensifs néonatals
pendant plus de 72 heures;

* tests génétiques de DMC confirmant I'expansion
anormale d’un triplet de nucléotides (CTG) dans
le g¢ne DMPK de I'enfant ou de la mere.
Lexpansion du triplet CTG est supérieure a
200 répétitions ou correspond 2 une classification
E1-E4 (E1:200 4 500; E2 : 500 a 1 000;
E3:10004a1500; E4: > 1500).

Résultats et exposé

TABLEAU 16
Cas de dystrophie myotonique congénitale en 2008
Déclarés | Dédoublés Exclus En attente | Confirmés
8 3 2 0 3

Huit cas ont été déclarés en 2008. De ce nombre,

trois respectaient les critéres d’inclusion et sont
devenus de nouveaux cas confirmés. Ils provenaient
de trois provinces et territoires différents. Deux
étaient des garcons et un, une fille. Les enfants ont
tous été diagnostiqués avant I’Age d’un an. Au

tableau 16 figure le nombre de cas dédoublés et exclus.
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Un cas déclaré de DMC qui ne respectait pas les
critéres d'inclusion d’hospitalisation pendant plus de
72 heures, ne présentait qu'une hypotonie bénigne,
sans troubles respiratoires ou nutritionnels, ainsi
qu’une expansion du triplet de nucléotides CTG de
800 répétitions.

Tous les nourrissons sont nés A terme, et malgré de
mauvais indices d’Apgar, les gaz sanguins du cordon
ombilical étaient normaux. Aucun déces n’est
survenu en 2008. Aucun des cas n'a nécessité de
ventilation prolongée. Les trois enfants étaient tous
hypotoniques ou avaient des troubles nutritionnels
qui ont justifié une hospitalisation prolongée, variant
de neuf a 71 jours. Deux des trois cas ont présenté
des troubles respiratoires, mais ils ont eu besoin
d’oxygeéne pendant moins de deux jours. Tous avaient
des troubles nutritionnels et ont dii recevoir une
alimentation nasogastrique pendant deux a 71 jours.
Les enfants présentaient une répétition du triplet de
nucléotides CTG de 900, 1 000 et 1 200 répétitions.
Les autres complications incluaient un reflux vésico-
urétéral, des épisodes d’apnée, une plagiocéphalie, un
cryptorchidisme et un pied bot.

Deux enfants étaient les cas de référence de leur
famille. Dans un cas, la mére connaissait son
diagnostic de DMC et avait refusé le counseling ou
les tests prénatals. Dans deux cas, la mere et 'enfant
présentaient la méme expansion du triplet CTG, ce
qui démontre la variabilité du trouble & son apparition
et la gravité des symptomes a la méme expansion du

triplet CTG.

Outre I'étude de surveillance, une étude de cohorte
nationale paralléle est proposée aux sujets atteints.

Conclusion

Pendant la période d’étude de 2008, les enfants
déclarés présentaient une variabilité plutot bénigne
des phénotypes, les troubles nutritionnels constituant
la principale cause d’hospitalisation prolongée pendant
la période néonatale. La ventilation prolongée
demeure rare. La surveillance de la DMC a permis

de confirmer 26 cas depuis le début de I'étude en
2005, ce qui représente moins de cas que les dix a

12 prévus par année. Il est important de poursuivre la
surveillance continue de la DMC, car les retombées de
cette maladie sont systémiques, chroniques et souvent
associées a une morbidité marquée et a une mortalité
pendant la période néonatale.
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Children’s Hospital of Western Ontario, William
Singeris National Centre for Myotonic Dystrophy,
800, ch. Commissioners Est, London (Ontario)
NOA 4G5; tél. : 519-685-8332; téléc. :
519-685-8350; courriel : craig.campbell@lhsc.on.ca

Co-investigateurs

e Dierre Jacob, MD, Université d'Ottawa

¢ Simon Levin, MD, université de Western Ontario
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Publications et présentations

Ho A, Campbell C. Medical morbidity and mortality
in a population based sample of congenital myotonic
dystrophy. Muscle Study Group Meeting, Buffalo (New
York), septembre 2008. (Présentation par affiche)

RESULTATS DU PCSP 2008



Effets indésirables graves et potentiellement

mortels des médicaments
janvier 2004 a décemhre 2009

Faits saillants en 2008

* En 2008, I'étude a permis de confirmer 35 cas d’effets indésirables graves présumés au sein de la population

pédiatrique.

* Les anti-infectieux, les anticonvulsivants et les immunosuppresseurs étaient les groupes de produits les plus

associés a une présomption d’effets indésirables.

Historique

Les effets indésirables des médicaments (EIM)

sont I'une des dix principales causes de déces et

de maladies dans le monde industrialisé. Il est
particulierement inquiétant de constater la non-
compréhension alarmante des EIM chez les enfants.
On sait que les enfants sont plus vulnérables aux
EIM que les adultes, mais la non-compréhension
de la cause et, par conséquent, une capacité limitée
d’éviter ou de prévenir ces récurrences, sont
remarquables. Les organismes d’accréditation liés

a la santé estiment que 95 % de tous les EIM ne
sont pas déclarés.

Plus de 75 % des produits pharmaceutiques prescrits
sur le marché en Amérique du Nord n’ont jamais fait
'objet d’essais au sein des populations pédiatriques
et sont utilisés sans lignes directrices convenables
d’innocuité et d’efficacité. La pratique clinique était
axée sur le rajustement des doses pour tenir compte
d’une petite masse corporelle, selon 'hypothese

que les effets cliniques seraient équivalant a ceux
observés chez les adultes. On sait maintenant qu'un
ensemble de facteurs biologiques, développementaux
et comportementaux influent sur 'innocuité et
Iefficacité des produits pharmaceutiques utilisés dans
la population pédiatrique.

Les rapports d’EIM du PCSP sont soumis au
Programme Canada Vigilance de la Direction des
produits de santé commercialisés de Santé Canada.

Objectifs
1) Déterminer la faisabilité d’'un systéme de
surveillance actif (le PCSP) pour repérer les EIM
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graves et potentiellement mortels en pédiatrie et
qui ne sont pas saisis par les systémes de déclaration
spontanée en place.

2) Déterminer les produits les plus souvent
responsables des EIM chez les enfants, le type
d’effets indésirables produits et les caractéristiques
des enfants atteints.

3) Déterminer ['utilité des données colligées par le
PCSP pour obtenir une analyse et une
interprétation valables.

4) Continuer de déclarer et de surveiller les effets
indésirables graves et potentiellement mortels des
médicaments colligés par 'entremise du PCSP

Définition de cas

Effets indésirables graves et potentiellement mortels
des médicaments” observés chez un nourrisson ou un
enfant de 18 ans ou moins, par suite de I"emploi d’'un
produit sur ordonnance, en vente libre, biologique
(immunoglobulines), de médecine paralléle (y compris
les préparations & base d’herbes médicinales) ou
radiopharmaceutique.

Lévénement doit étre déclaré méme s'il n'est pas
certain que le produit soit responsable de I'effet ou
qu'il manque des détails.

Exclusions

Effets causés par un instrument médical, des produits
sanguins (plaquettes, globules rouges, plasma d'un
seul donneur), des vaccins, une intoxication ou une

surdose autoadministrée.
* Réaction grave, nocive et non intentionnelle a un médicament,
qui survient a n'importe quelle dose et exige une observation

a l'urgence ou une hospitalisation, ou entraine une invalidité
durable ou importante ou un déces.
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Résultats et exposé

TABLEAU 17

Cas d’effets indésirables graves et potentiellement
mortels des médicaments en 2008

Déclarés Dédoublé Exclus En attente | Confirmés

68 0 7 26 35

En 2008, 68 cas d’effets indésirables graves et
potentiellement mortels des médicaments (EIM)
présumés ont été déclarés, et 35 ont été confirmés
(tableau 17), par rapport a 45 cas confirmés 'an
dernier. Parmi les cas confirmés, 14 étaient des filles,
20 étaient des garcons, et dans un cas, le sexe n'érait
pas précisé. Les patients avaient de moins d'un mois
(nouveau-né) a 17 ans. Deux rapports ne précisaient
pas I'age du patient. La majorité des déclarations
portaient sur des enfants de cing ans et moins (n=15),
suivis des adolescents (n=11), puis des enfants de six
a 12 ans (n=9). En 2007, la répartition selon I'age
était de neuf, 18 et 16 cas, respectivement.

Trente-cing rapports étaient classés comme graves
parce qu'ils respectaient les critéres suivants (plus
d’une raison expliquait la gravité dans neuf cas) :
ayant causé la mort (n=3), ayant mis la vie en
danger (n=12), ayant entrainé une hospitalisation
ou une prolongation de I'hospitalisation (n=21)

ou considérés comme importants d'un point de vue
médical (n=12). Une réaction importante d'un point
de vue médical désigne une réaction qui ne met pas
immédiatement la vie en danger ou qui n’entraine pas
la mort ou une hospitalisation immédiate, mais qui
peut compromettre 'état du patient ou exiger une
intervention afin d’éviter que le patient subisse I'un
de ces sorts. En 2007, la répartition des 45 cas d’EIM

était tres similaire.

Dans 31 des 35 cas confirmés, le sort du patient

était précisé : rétabli (n=22), pas encore rétabli
(n=5), rétabli avec séquelles (n=1), décédé (n=3).
Le premier cas fatal portait sur un adolescent

atteint de la maladie de Crohn qui a développé une
tumeur hépatique maligne aprés plusieurs années

de traitement 2 l'infliximab et a 'azathioprine. Il est
décédé des complications du carcinome environ un an
apres le diagnostic. Dans le deuxiéme cas, il s’agissait
d’'un nouveau-né a qui on avait administré du fentanyl
pour 'analgésier avant de I'intuber. Le nourrisson a

@

présenté une rigidité thoracique qui a entrainé une
désaturation et une bradycardie, et il n’a pu étre
réanimé. Dans le troisieme cas, un préadolescent
autistique ayant le syndrome de la Tourette est décédé
subitement trois jours aprés l'interruption abrupte d’un
traitement a 'olanzapine et 2 la sertraline.

La majorité des cas faisaient état de réactions
dermatologiques, y compris le syndrome de Stevens-
Johnson et la nécrolyse épidermique toxique. Tous

les cas s’associaient a des réactions déja documentées
dans les sources de référence standard des produits de
santé, sauf trois : déces inexpliqué apres l'interruption
de l'olanzapine et de la sertraline, augmentation
présumée des taux d’hémoglobine et de globules
rouges avec l'utilisation d'isotrétinoine et réaction
anaphylactique aprés un seul bolus intraveineux

de phénytoine. Les investigateurs se sont servis des
monographies de produits approuvées au Canada
pour parvenir a cette conclusion. Lorsqu'il n'y

avait pas acces, ils ont plutot utilisé le Compendium
des produits et spécialités pharmaceutiques (version
électronique) ou le Micromedex™P Drug Information
System.

Produits de santé présumément responsables

Au tableau 18 figurent tous les médicaments
présumément responsables d’EIM dans les 35 cas
confirmés, classés selon le nombre de rapports recus

a I'égard de chaque produit. Dans 29 rapports, on
présumait qu'un seul médicament était responsable

de 'effet indésirable ou des effets indésirables. Dans
cing cas, deux médicaments présumés étaient en
cause, et dans un cas, on en présumait trois, dont
deux sous forme de solution intraveineuse. Les anti-
infectieux (n=10) représentaient la classe de produits
de santé la plus souvent présumée responsable, suivis
des anticonvulsivants (n=9) et des médicaments
classés comme immunosuppresseurs ou médicaments
antirhumatismaux modificateurs de la maladie (n=4).
Ces constatations sont similaires a celles de 2007, sauf
que les anticancéreux constituaient alors la troisiéme
classe de produits en importance.

La collaboration avec Santé Canada se poursuit
comme par les années passées, et les rapports d’'EIM
remplis sont traités par I'investigatrice principale du
PCSP et par le Programme Canada Vigilance de la
Direction des produits de santé commercialisés de
Santé Canada afin de déceler les problemes potentiels
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liés a 'innocuité des produits et de contribuer a
I'évaluation des risques et avantages de ces produits.

TABLEAU 18

Produits de santé présumément responsables
de la réaction ou de provoquer une interaction
dans les cas d’EIM confirmés en 2008

Produit de santé présumé Nombre
de

rapports
Phénytoine 5

Carbamazépine, ceftriaxone, ibuprofene, kétotiféne, 2 chacun
minocycline

Acétazolamide, acide valproique, aminophylline, 1 chacun
amoxicilline, atomoxétine, azathioprine,
azithromycine, céfazoline, cefprozil,
clarithromycine, étoposide, fentanyl, fluticasone-
salmétérol*, infliximab, injection de dextrose 5 %,
injection de soluté physiologique, isotrétinoine,
lamotrigine, Iéflunomide, lidocaine-prilocaine*,
mercaptopurine, nitrofurantoine, olanzapine,
prednisone, propofol, sertraline, toxine botulique A

* Polythérapie contenant deux ingrédients actifs

Conclusion

Les anti-infectieux, suivis des anticonvulsivants et
des immunosuppresseurs, sont les classes de produits
de santé les plus souvent présumées responsables
d’effets indésirables. Ces trois classes de produits de
santé sont souvent utilisées en soins pédiatriques. La
majorité des cas d’EIM s’accompagnaient de réactions
dermatologiques, y compris le syndrome de Stevens-
Johnson et la nécrolyse épidermique toxique.
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Le partage continu d’information sur 'innocuité

au moyen de la déclaration volontaire des EIM est
essentiel pour améliorer le profil avantages-risques des
produits de santé utilisés pour les enfants.

Avertissement : Les EIM de produits de santé sont considérés
comme présumés parce qu'il est souvent impossible d'établir une
association causale définitive. Les déclarations spontanées d’EIM
ne peuvent étre utilisées pour évaluer I'incidence d’EIM, car les EIM

demeurent sous-déclarés et qu’on ne sait pas quelle est I'exposition
des patients.

Investigatrice principale

* Margaret Zimmerman, B. Sc., gestionnaire,
Section de la sécurité des patients, Bureau de
I'information sur I'innocuité et I'efficacité des
produits de santé commercialisés, Direction
des produits de santé commercialisés,
Santé Canada, pré Tunney, Immeuble 7,
IA 0701C, Ottawa (Ontario) K1A 0K9;
tél. : 613-957-2806; téléc. : 613-948-7996;

courriel : margaret_zimmerman@hc-sc.gc.ca
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Ictere nucléaire
janvier 2007 a décemhre 2009

Faits saillants en 2008

* On continue d’observer des cas d’ictére nucléaire (encéphalopathie bilirubinémique chronique) au Canada.

* Lincompatibilité ABO, le déficit en GOPD et la septicémie sont les principales causes d’encéphalopathie
bilirubinémique aigué dégénérant en ictére nucléaire.

¢ Le diagnostic d’ictére nucléaire chez les nourrissons de moins d'un an se fonde sur I'évolution clinique, les

résultats de la réponse évoquée auditive du tronc cérébral et ceux de 'TRM.

Historique

Chyperbilirubinémie néonatale demeure la principale
cause de réhospitalisations néonatales au Canada

et elle s’associe a un risque d’encéphalopathie

par bilirubinémie aigué et d'ictére nucléaire. Les
caractéristiques cliniques de 'encéphalopathie par
bilirubinémie chronique comprennent une infirmité
motrice cérébrale athétosique, une dystonie, une
perte auditive, une dysplasie dentaire, des atteintes
oculomotrices et un retard intellectuel. D’aprés
'imagerie par résonance magnétique (IRM), les
enfants atteints d’ictére nucléaire peuvent manifester
une augmentation de l'intensité des signaux dans les
noyaux gris centraux et le noyau subthalamique.

Par le passé, l'ictere nucléaire était une conséquence
de ’hémolyse et de I'hyperbilirubinémie imputable a
une iso-iummunisation Rh et & une incompatibilité
ABO. Entre les années 1950 et les années 1980,
plusieurs progrés ont favorisé la réduction marquée
des cas d'ictere nucléaire, tels que I'arrivée de
'exsanguinotransfusion, la RhoGAM, les tests des
titres d’anticorps pendant la grossesse, I'analyse du
sang du cordon pour obtenir le groupe sanguin, celle
des anticorps antiglobuliniques (test de Coombs) chez
les nouveau-nés et la photothérapie.

Une récente étude de surveillance sur
I'hyperbilirubinémie grave a démontré que
I'incompatibilité ABO suivie d’un déficit en glucose-
6-phosphate déshydrogénase (GOPD) étaient les
principales causes de cette maladie et que presque les
trois quarts des nouveau-nés étaient réhospitalisés.
Gréace au dépistage précoce de 'hyperbilirubinémie
néonatale grave, il serait possible de prévenir tant
I'encéphalopathie par bilirubinémie aigué que l'ictére
nucléaire.

@

Objectifs

1) Etablir I'incidence dictére nucléaire ou de
dysfonction neurologique induite par la bilirubine
(DNIB) au Canada.

2) Repérer les facteurs de risque épidémiologiques et
médicaux, qui seront peut-étre utiles pour prévenir
cette maladie, que ce soit par le processus de
dépistage sélectif des nouveau-nés a l'aide de la
bilirubine sérique, du test de G6PD et du test de
Coombs ou par la mesure de la bilirubine sérique
de tous les nouveau-nés avant leur congé de
I'hopital.

Définition de cas

Déclarer tout enfant jusqu’a six ans qui présente :

* des antécédents d’hyperbilirubinémie néonatale
marquée (bilirubine de pointe >425 umol/L ou
exsanguinotransfusion)
et

* au moins deux des symptdmes suivants :

a) des troubles extrapyramidaux (p. ex., dystonie,
athétose),

b) d’autres troubles du mouvement (spasticité or
hypotonie),

c) des anomalies du regard,

d) une surdité de perception,

e) un retard intellectuel,

f) une dysplasie de I'émail de la premiére dentition,

ou

* une IRM anormale révélant des lésions bilatérales
des noyaux gris centraux et du mésencéphale
(pallidum + noyau subthalamique) en présence
d’antécédents d’hyperbilirubinémie néonatale.

Criteres d’exclusion
* Naissance 2 moins de 35 semaines de grossesse

RESULTATS DU PCSP 2008



¢ Trouble métabolique avec atteinte des noyaux gris
centraux (p. ex., acidémie glutarique de type II,
déficit du complexe pyruvate déshydrogénase,
maladie de Hallervorden-Spatz, neurofibromatose
de type I ou empoisonnement au monoxyde de
carbone)

Résultats et exposé

TABLEAU 19

Cas d’ictére nucléaire en 2008

Déclarés | Dédoublés Exclu En attente | Confirmés

11 2 0 7 2

En 2008, I’étude a confirmé deux cas de nourrissons
atteints d'ictére nucléaire (encéphalopathie
bilirubinémique chronique). Sept cas de 2008 sont
toujours en attente de questionnaires détaillés
(tableau 19). Au cours des deux années de
surveillance, I'étude a permis de confirmer 14 cas. Fait
intéressant, dans tous les cas sauf un, le diagnostic

a été posé chez des enfants trés jeunes, c’est-a-

dire de moins d’un an. La plage de bilirubine de
pointe était de 418 umol/L a 795 umol/L (moyenne
de 559 umol/L). Les étiologies incluaient une
incompatibilit¢ ABO (n=3), un déficit en G6PD
(n=2), une septicémie (n=2), d’autres anticorps
(n=1), une iso-immunisation Rh (n=1) et des
résultats de déficit en GOPD en attente (n=1).

Dans quatre cas, I'étiologie n’était pas précisée.

Des 14 cas confirmés, 12 (86 %) s’associaient a des
constatations neurologiques anormales. On a procédé
a une évaluation audiologique au moyen des réponses
évoquées du tronc cérébral (n=12) (anormale dans
dix cas et normale dans deux). Dans les 11 cas ot on
'a effectuée, 'IRM cérébrale de confirmation était
anormale.

Compte tenu de cette estimation trés prudente de
14 nouveaux cas d’ictére nucléaire en deux ans, on
obtient une incidence estimative de un cas pour

43 000 naissances (si on postule un taux de natalité
de 300 000 nourrissons par année).

Jusqu'a présent, les données de I'étude ont permis

de déterminer les objectifs de 'étude, notamment
I'évaluation de I'incidence d'ictére nucléaire et
I’établissement de I'étiologie dans la majorité des cas.
La prévision de l'incidence est trés prudente, car il

RESULTATS DU PCSP 2008

s'agit de déclarations volontaires et qu'il est souvent
difficile de poser un diagnostic d'ictére nucléaire, ce
qui peut le retarder. Ces deux facteurs provoquent une
sous-déclaration.

Les principales étiologies de I'ictére nucléaire sont
I'incompatibilité ABO, le déficit en GOPD et la
septicémie. Ces résultats sont fideles a ceux de
'étude antérieure du PCSP sur I'hyperbilirubinémie
néonatale grave au Canada. Au moment ot la
plupart des nouveau-nés regoivent leur congé a la
maison, on ne connait pas le groupe sanguin du
nourrisson, les résultats du test de Coomb et le

statut de GO6PD. Ainsi, les nourrissons vulnérables

a I'hyperbilirubinémie grave et a un ictére nucléaire
subséquent ne seraient pas repérés d’avance. Ce
constat souligne I'importance de procéder a une
surveillance attentive de 'hyperbilirubinémie chez
les nouveau-nés au moment du congé et du suivi, tels
qu'il est indiqué dans le document de principe mis a
jour de la Société canadienne de pédiatrie, intitulé
Lignes directrices pour la détection, la prise en charge et la
prévention de I'hyperbilirubinémie chez les nouveau-nés a
terme et peu prématurés (35 semaines d’age gestationnel
ou plus), publié en juin 2007.

Ces nouvelles lignes directrices visent a repérer les
nouveau-nés vulnérables, & assurer une supervision
étroite et un traitement rapide dans 'espoir de réduire
les complications de I'hyperbilirubinémie. Si les lignes
directrices sont efficaces, on devrait pouvoir prévenir
lictere nucléaire. La poursuite de la surveillance
s'impose pour documenter les retombées des lignes
directrices de la SCP sur la prise en charge de
I’hyperbilirubinémie néonatale.

Conclusion

Des cas d'ictére nucléaire continuent de se produire
au Canada. Selon les données de I’étude, I'incidence
d’ictere nucléaire est peut-étre plus élevée que ce que
laissaient entrevoir les évaluations déja publiées. Les
principales étiologies de l'ictére nucléaire semblent
étre 'incompatibilité ABO, le déficit en G6PD et la
septicémie.

Puisque les lignes directrices de la SCP sur la prise
en charge de 'hyperbilirubinémie néonatale ont
été modifiées, il est nécessaire de poursuivre la
surveillance pour en évaluer l'efficacité et pour



déterminer s'il est nécessaire d’adopter d’autres
stratégies en vue de prévenir l'ictére nucléaire.
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Paralysie flasque aigué
janvier 1996 a décemhbre 2010

Faits saillants en 2008

e Un cas importé de poliomyélite paralytique associée a un vaccin observé en 2007 a été déclaré en 2008.

¢ Ce cas rappelle 'importance d’écarter la possibilité d'infection par le poliovirus dans chaque cas de PFA, afin
de s’assurer de déceler et de prendre & charge rapidement les éventuels cas importés ou liés & une importation.

* Il est essentiel d’assurer une surveillance vigilante, car plusieurs pays ont des flambées de poliomyélite sauvage
continues, sans compter que de nombreux pays utilisent encore le vaccin oral contre la polio.

e La surveillance de la PFA au Canada continue de viser les cibles de 'TOMS en matiére de détection de la PFA,
de coprocultures et de suivi de la paralysie résiduelle.

Historique

Lélimination de la transmission du poliovirus
indigéne sauvage au Canada et dans le reste de la
région américaine a été certifiée en septembre 1994.
Cependant, tant que I'éradication mondiale de la
polio ne sera pas atteinte, il reste un risque constant
d’importation de poliovirus sauvage. En 2008, la
circulation endémique du virus sauvage de la polio
s’est poursuivie dans quatre pays : I'’Afghanistan,
I'Inde, le Nigeria et le Pakistan. Au 6 janvier 2009,
on avait déclaré 1 618 cas de poliovirus sauvage

dans un total de 18 pays du monde pour 2008,

par rapport a 1 317 en 2007. Par conséquent, la
surveillance active de la paralysie flasque aigué (PFA)
accompagnée d’une exploration de suivi pertinente
chez les enfants de moins de 15 ans, se poursuit

pour contrdler les cas potentiels de poliomyélite
paralytique. Cette importante activité représente le
dispositif de protection du Canada pour maintenir

la vigilance envers les cas d’importation présumée de
la poliomyélite paralytique ou associés a 'importation
de cette maladie. De plus, c’est par la documentation
de la surveillance du PFA et les activités de recherche
que le Canada peut maintenir sa certification sans
polio.

Objectifs

Lobjectif global de la surveillance de la PFA consiste

a s’assurer de I'absence de polio au Canada par une
surveillance active sensible et une exploration rapide et
pertinente des cas de PFA afin d’écarter les infections
a poliovirus. Les principaux objectifs, fondés sur les
critéres d’assurance de la qualité de 'Organisation
mondiale de la santé (OMS), s’établissent comme suit :

1) La capacité de déceler au moins un cas de PFA
non poliomyélitique (y compris le syndrome de
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Guillain-Barré [SGB]) par année au sein d’une
population de 100 000 enfants de moins de 15 ans.
2) Le prélevement des coprocultures convenables
afin d’examiner le poliovirus dans au moins 80 %
des cas de PFA dans les 14 jours suivant 'apparition
de la paralysie.
3) La conclusion des examens de suivi au moins
60 jours apres 'apparition de la paralysie afin de
vérifier la présence de paralysie résiduelle dans

au moins 80 % des cas de PFA.

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
respectent pas la définition de cas.

Résultats et exposé

Létude se poursuit, et nous recevons chaque année
des rapports tardifs de PFA. Les chiffres se rajustent
en conséquence. Fait important, un cas importé de
poliomyélite paralytique observé en 2007, secondaire a
un vaccin oral contre la polio administré a I'extérieur
du Canada, a été déclaré en 2008. Ce cas rappelle
I'importance d’écarter la possibilité d’infection par

le poliovirus 4 chaque occurrence de PFA, afin de
s’assurer de déceler et de prendre a charge rapidement
les éventuels cas importés ou liés 2 un vaccin.

TABLEAU 20
Cas de paralysie flasque aigué en 2008
Déclarés Dédoublé Exclus En attente | Confirmés
41 0 7 7 27

@



On a regu 41 déclarations de PFA ayant fait leur
apparition en 2008, y compris 27 cas confirmés
(tableau 20). La majorité des cas confirmés (56 %)
avaient été soumis par un établissement 'IMPACT,
et les autres provenaient du PCSP Plus de la moitié
des cas confirmés (63 %) provenaient de 'Ontario

et du Québec.

Sept déclarations de PFA ont été exclues, quatre en
raison des critéres d’age et trois parce qu'elles ne
respectaient pas la définition de cas. Les 27 cas
confirmés en 2008 représentent un taux de détection
de PFA non poliomyélitique de 0,48 cas pour

100 000 enfants de moins de 15 ans, ce qui se situe
sous le taux prévu de un cas pour 100 000 habitants.
Le taux annuel d'incidence de PFA pourrait étre
artificiellement bas en raison des retards de réception
des questionnaires détaillés, dont sept demeurent en
attente (figure 5).

Taux de détection de PFA non poliomyélitique
au Canada, de 1998 a 2008
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* Inclut 13 rapports tardifs exclus des Résuitats du PCSP 2007.

L'importance de la coproculture

Une coproculture prélevée dans les deux semaines suivant
I'apparition de la paralysie, afin d'isoler la souche sauvage ou
vaccinale du poliovirus, constitue I'exploration de laboratoire
unique la plus importante dans tous les cas de PFA, afin de
confirmer ou d’écarter le diagnostic de poliomyélite paralytique.

Il faut recueillir I'échantillon dans les deux semaines suivant
I'apparition de la paralysie. Méme si la sensibilité a I'isolement
du virus diminue par la suite, les échantillons prélevés jusqu’a
six semaines aprés |'apparition de la paralysie peuvent contenir
le virus.

L’examen des échantillons sériques appariés démontrant une
augmentation quadruple ou supérieure des titres d’anticorps du
poliovirus dans des sérums couplés ou la présence d'anticorps
IgM propres au poliovirus dans un seul échantillon sérologique
améliore I'évaluation des cas.
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En 2008, les cas de PFA s’observaient chez des enfants
de cing mois & 14 ans (médiane de sept ans, moyenne
de 7,2 ans) et étaient répartis de maniére plutot
équitable entre les divers groupes d’Age. On a recensé
deux garcons pour chaque fillette déclarée.

Seulement huit cas (30 %) de PFA avaient recu

une vaccination systématique documentée contre la
polio, administrée a 'Age prévu au moyen d’un vaccin
contre la polio inactivé. Dans quatre autres cas, il était
indiqué que 'immunisation contre la polio était  jour,
sans information connexe. Les autres cas (15 sur 27)
étaient partiellement vaccinés ou non vaccinés.

Exploration virologique de la polio, d’autres
entévrovirus ou du Campylobacter

Lexploration virologique des cas de PFA incluait le
prélevement et I'isolement de coprocultures dans

13 cas (48 %), de liquide céphalorachidien (LCR)
dans 13 cas (48 %), de prélevements de gorge dans
14 cas (52 %) et de sérologie propre a la polio dans
un cas (4 %). Lorsqu’une coproculture était prélevée,
neuf des 13 cas (69 %) s’associaient 2 une exploration
pertinente pour isoler le poliovirus dans les deux
semaines suivant 'apparition de la paralysie. Dans les
quatre cas restants, la coproculture avait eu lieu plus
tard, aprés la diminution de la sensibilité a I'isolement
viral. Les taux de coproculture convenable demeurent
toujours plus faibles que la cible de 80 % préconisée
par 'OMS (figure 6). On n’a repéré aucun poliovirus
grace aux explorations virologiques, mais dans un cas,
on a pu isoler un rotavirus comme cause possible de
PFA. Sept cas (26 %) ont fait 'objet d’une exploration
de l'infection par le Campylobacter, qui n’a été isolé
dans aucun des échantillons.

Cas de PFA dotés d'une coproculture pertinente
au Canada, de 1996 a 2008
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* Inclut 13 rapports tardifs exclus des Résuitats du PCSP 2007.
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Explorations neurologiques

En 2008, environ 89 % des cas ont subi au moins un
type d’exploration neurologique (analyse biochimique
du LCR, études de conduction nerveuse ou
électromyographie, IRM ou tomodensitométrie), les
trois types étant effectués aussi souvent les uns que les
autres. Dans les 11 % de cas restants, les explorations
n’étaient pas déclarées. Lanalyse du LCR a révélé

des anomalies dans 13 cas sur 17 (77 %). Les études
d’électromyographie et de conduction nerveuse ont
révélé des anomalies dans sept des 12 cas (58 %).
Enfin, 'IRM et la tomodensitométrie ont révélé des
anomalies dans 13 cas sur 20 (65 %).

Comme on 'a observé par les années passées, la
majorité des cas de PFA (n=16, soit 59 %) ont été
diagnostiqués comme un SGB, dont une variante du
syndrome de Miller-Fisher. En 2008, les 11 « autres »
diagnostics sont une myélite transverse (n="7), une
encéphalopathie virale (n=2), un botulisme infantile
(n=1) et une arthrite juvénile idiopathique (n=1).

Hospitalisation et issue

En 2008, tous les cas de PFA ont d étre hospitalisés,
pendant une période de un a 60 jours (moyenne de
13 jours). On ne connait pas la durée d’hospitalisation
de trois cas. Au moment du rapport initial, les issues
étaient documentées pour 26 cas, dont trois (12 %)
s'étaient entierement rétablis, 19 (73 %) s’étaient
partiellement rétablis et conservaient une faiblesse
résiduelle ou une paralysie et quatre (15 %) ne
s’étaient pas rétablis, mais leur état continuait de
s'améliorer. Létat des patients au 60¢ jour n'était
déclaré que pour 12 cas (44 %), soit cing cas
déclarés comme entiérement rétablis, quatre comme
partiellement rétablis et accompagnés d’'une faiblesse
résiduelle ou d’'une paralysie et trois dont on ne
connaissait pas encore 'issue. Ces résultats se situent
sous la cible des 80 % recommandée par 'OMS

pour assurer une surveillance de haute qualité de la
PFA et pourraient étre liés a la date de remise ou de
soumission du rapport.

Conclusion

Au total, 27 cas de PFA ont été confirmés, ce

qui correspond a un taux de dépistage national

du PFA non poliomyélitique de 0,48 cas pour

100 000 habitants, sous la cible de 'OMS qui n’a été
respectée que deux fois (en 1999 et en 2000) depuis
le début de la surveillance de la PFA en 1996. On
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observe ces résultats malgré une surveillance qui
semble sensible, effectuée par I'entremise du PCSP
et des réseaux d'IMPACT. Les taux de PFA plus
faibles que prévus au Canada peuvent résulter d’'une
sous-déclaration des cas combinée a des déclarations
tardives, mais pourraient aussi constituer le véritable
reflet d'un taux de fond de PFA non poliomyélitique
moins élevé au Canada et dans d’autres pays
industrialisés.

La majorité des cas de PFA déclarés continuent de
s'associer 2 au moins une exploration neurologique.
Puisque la plupart des cas de PFA au Canada sont
diagnostiqués comme un SGB ou une myélite
transverse, les signes et symptdmes cliniques
compatibles avec ces maladies pourraient favoriser
une exploration neurologique. Cependant, les
explorations propres 2 la polio effectuées en
laboratoire demeurent essentielles pour I'évaluation
et la documentation de tous les cas, conformément
aux recommandations de 'OMS, y compris ceux

a I'égard desquels le diagnostic de poliomyélite est
considéré comme fort peu probable.

On pourrait améliorer la qualité de la surveillance
canadienne de la PFA au moyen d’un plus grand
échantillonnage des coprocultures et des explorations
virologiques en vue de déceler des poliovirus et des
entérovirus non poliomyélitique, d’'une meilleure
documentation du suivi au 60¢jour afin d’observer
toute paralysie résiduelle ainsi que 'achévement et la
soumission des rapports de cas et des questionnaires
détaillés. Ces améliorations sont essentielles si on
veut respecter le Réglement sanitaire international.
Ce réglement prévoit le cadre juridique de
coordination des efforts internationaux en vue

de contenir les urgences sanitaires et de prévenir

la propagation de maladies inscrites, comme la
poliomyélite.

Linitiative d’éradication mondiale de la polio
Malgré certaines difficultés continues, le Comité
consultatif mondial d’éradication de la poliomyélite
(Geneve, 2005) et I’Assemblée mondiale de la santé
(Geneve, 2006) ont réitéré I'objectif d’éradication
mondiale de la polio. Bien qu’un peu plus de

1 618 cas de poliomyélite aient été déclarés dans le
monde en 2008, 92,5 % d’entre eux provenaient de
quatre pays ot la transmission indigéne de la polio
existe toujours : le Nigeria, I'Inde, le Pakistan et
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I’ Afghanistan. Dans les pays exempts de polio (comme
le Canada), le dépistage en 2007 d’un cas importé

de poliomyélite paralytique lié au vaccin, déclaré en
2008, ainsi que le dépistage d'un cas de poliomyélite
sauvage en 2007 chez un étudiant de 22 ans de retour
en Australie aprés un voyage au Pakistan, rappellent
la possibilité d’'importation de la maladie, notamment
dans les pays industrialisés ot le poliovirus indigéne ne
circule plus depuis longtemps. Le risque d'importation
de la maladie est bien réel, et tous les pays doivent
demeurer vigilants afin de déceler les éventuels cas
importés et d’y réagir rapidement. LOrganisation
panaméricaine de la santé souligne que les Amériques
sont peut-étre mal préparées a réagir convenablement
a une importation de poliovirus si elles n’effectuent
pas de coprocultures pertinentes et rapides pour
écarter a coup siir le risque d’infection par le poliovirus
dans tous les cas de PFA chez les enfants de moins de
15 ans (et a tout dge dans les cas de PFA susceptibles
d’étre causés par une infection par le poliovirus).

Tous les pays, y compris le Canada, doivent maintenir
une surveillance de haute qualité de la PFA et une
couverture vaccinale élevée.
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Staphylocoque doré meéthicillinorésistant

chez les enfants hospitalisés

septembre 2008 a aoiit 2010

Faits saillants en 2008

* Au cours des quatre premiers mois de surveillance, 'étude a permis de confirmer 29 cas d’enfants hospitalisés

a cause d’une infection par le SARM.

* Toutes les provinces et un territoire ont déclaré des infections d’enfants par le SARM.

* Des cas confirmés, 76 % étaient d’origine non nosocomiale.

Historique

Les infections par le SARM comprennent

les infections par le staphylocoque doré
méthicillinorésistant d’origine nosocomiale (SARM-
ON) et d’origine non nosocomiale (SARM-ONN).
Par rapport au SARM-ON, le SARM-ONN est
surtout contracté dans la collectivité. Il touche des
enfants et des adultes en santé et provoque des
infections de la peau et des tissus mous ainsi que des
maladies graves et la mort, notamment la pneumonie
nécrosante, la fasciite, 'ostéomyélite et la sepsie.

La majorité des infections par le SARM-ONN sont
causées par deux ou trois clones dont la susceptibilité
des antimicrobiens et du profil génétique se distingue
du SARM-ON. La plupart des enfants atteints de
SARM-ONN ne présentent aucun facteur de risque
reconnu d’infections. On rend compte de zones de
SARM-ONN depuis la fin des années 1980 au sein
des populations autochtones et chez les adolescents
présentant des facteurs de risque comme la
consommation de drogues et I'incarcération.

En 2007, le Programme canadien de surveillance des
infections nosocomiales (PCSIN) a déterminé que
21 % des patients (adultes et enfants) hospitalisés

a cause du SARM dans les hopitaux participants
étaient atteints de SARM-ONN. Nous avons peu
d'information au sujet de I'étendue de la maladie,
car le SARM-ONN est une maladie a déclaration

obligatoire dans cinq provinces et un territoire.

Objectifs

1) Déterminer le nombre annuel et la proportion
d’enfants devant étre hospitalisés a cause d’'une
infection par le SARM nouvellement diagnostiquée
au Canada.
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2) Décrire le spectre clinique des graves infections par
le SARM chez les enfants hospitalisés au Canada.

3) Etablir les facteurs de risque potentiels des
infections par le SARM exigeant une hospitalisation
chez les enfants canadiens.

Définition de cas

Déclarer tous les enfants hospitalisés de moins de
18 ans atteints d'une infection symptomatique par
le SARM, confirmée en laboratoire au moyen d’un
échantillon clinique.

Critéres d’exclusion
Le SARM provenant d'une culture de surveillance ou
décelé par hasard en culture.

Résultats

TABLEAU 21

Cas de staphylocoque doré méthicillinorésistant chez les
enfants hospitalisés, du 1°" septembre au 31 décembre 2008

Déclarés | Dédoublés Exclus En attente | Confirmés

59 2 11 17 29

Pendant les quatre premiers mois de la surveillance,
29 cas d'infections par le SARM ont été confirmés, et
17 sont en attente (tableau 21). Les filles constituent
un pourcentage légérement plus élevé (55 %) que les
garcons, et 79 % des enfants proviennent de régions
urbaines. Les cas déclarés avaient un Age moyen de
5,8 ans (plage de six semaines & 17 ans). Fait
intéressant, 18 enfants (62 %) avaient 12 mois ou
moins. Dans les cas confirmés, 16 patients (41 %)
avaient une infection cutanée ou des tissus mous,
quatre (10 %), une pneumonie, quatre (10 %), une
adénite cervicale, un, une mastoidite, un, une arthrite
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septique et un, une ostéomyélite, ainsi que 12 (30 %),
des abces ou d’autres manifestations. Dix patients
avaient plus d’'une manifestation de la maladie.

Quatre patients (14 %) ont pris de la vancomycine
comme traitement initial. La durée moyenne
d’hospitalisation était de 17 jours (plage de trois a

90 jours). Vingt-deux patients (76 %) étaient atteints
d’une infection non nosocomiale, tandis qu'on pensait
que quatre patients (14 %) avaient contracté la
maladie dans un établissement de santé et que, dans
trois cas, la source était inconnue.

Exposé et conclusion

Des hospitalisations attribuables a I'infection des
enfants par le SARM se produisent dans la plupart
des régions du Canada. Comme on le prévoyait,

cet organisme s’acquiert surtout en milieu non
nosocomial et entraine une maladie assez grave pour
exiger une hospitalisation. La plupart des enfants
sont jeunes. Par conséquent, des facteurs de risque
comme la fréquentation d’un milieu de garde ou le
nombre de personnes de la maisonnée peuvent avoir
de I'importance. Une minorité d’enfants ont d’abord
été traités a la vancomycine, ce qui indique un faible
indice de présomption de SARM ou des situations
cliniques qui auraient justifié un autre traitement
initial.

Le présent rapport n’est que provisoire, car il ne
représente que les quatre premiers mois de la
surveillance. Les données sur la prévalence des
facteurs de risque connus, les infections connexes

et les précautions de contrdle de I'infection feront
I'objet d’'une analyse tandis que I'étude se poursuivra.
Ces données sont importantes et nécessaires afin
d’élaborer des stratégies préventives.

Investigatrice principale

e Nicole Le Saux, MD, unité des maladies
infectieuses, Centre hospitalier pour enfants de
I'est de I'Ontario, Ottawa (Ontario) K1H 8LI;
tél. : 613-737-7600, poste 2651; téléc. :
613-738-4832; courriel : lesaux(@cheo.on.ca

Co-investigateurs

Réseau collaborateur de chercheurs sur les maladies

infectieuses chez les enfants au Canada (PICNIC) :

e Upton Allen, MD, The Hospital for Sick Children

¢ David Goldfarb, MD, Centre hospitalier pour
enfants de 'est de 'Ontario

 Carolyn Quach, MD, PHdpital de Montréal pour
enfants

¢ Joan Robinson, MD, Stollery Children’s Hospital

Agence de la santé publique du Canada /
Programme canadien de surveillance des infections
nosocomiales :

¢ Denise Gravel, M. Sc.

e Gayatri Jayaraman, Ph. D.

¢ Anne Matlow, MD

* Dorothy Moore, MD

* Michael Mulvey, MD

* Howard Njoo, MD

* Tom Wong, MD
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Troubles boulimiques de I’alimentation

mars 2008 a février 2010

Faits saillants en 2008

* Au cours des dix premiers mois de la surveillance, on a confirmé 77 nouveaux cas de troubles boulimiques de

|'alimentation chez des enfants de cing a 18 ans.

* On a constaté au moins un symptome physique de boulimie dans 82 % des cas confirmés.
* Parmi les cas confirmés, 88 % faisaient I'objet d'une surveillance médicale réguliere.
¢ Une thérapie individuelle était I'intervention en santé mentale la plus courante (66 %).

Historique

On ne sait pas grand-chose des troubles d’orgies et
de purges alimentaires chez les jeunes. La boulimie
se manifeste chez 1 % de la population d’adolescents,
tandis que des symptomes partiels se produisent chez
3 9% a 6 % des adolescents. Les taux de mortalité
varient de 0 % a 6 %. Il est inquiétant de constater
que seulement 4 % des adolescentes ayant des
problémes d’orgie alimentaire et 6 % de celles qui ont
des problemes de purge alimentaire déclarent étre
évaluées ou traitées.

Peu d’études portent sur les complications médicales
de la boulimie chez les enfants et les adolescents.

La boulimie entraine de nombreuses conséquences
graves, y compris I’hypokaliémie associée a 'arythmie
cardiaque, la faiblesse musculaire, les troubles gastro-
intestinaux et la déshydratation.

Chez les enfants, les critéres diagnostiques actuels
sont identiques a ceux des adultes, méme si selon des
données probantes, la présentation des enfants serait
considérablement différente de celle des adultes.

Il existe peu de données canadiennes sur I'incidence,
la présentation et les complications médicales de

la boulimie chez les enfants et les adolescents. La
collecte de données par I'entremise du PCSP constitue
un moyen efficace de faire progresser les connaissances
sur la présentation, le diagnostic et les complications
médicales de ce trouble grave.

Objectifs

1) Etablir un taux d’incidence prudent des enfants
et des jeunes adolescents qui consultent un
pédiatre en raison de symptomes et de
comportements alimentaires boulimiques.

2) Décrire les comportements boulimiques et les
symptdmes physiques connexes chez les enfants et
les adolescents au moment de la consultation chez
un pédiatre.
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3) Repérer les troubles psychiatriques comorbides qui
accompagnent les troubles boulimiques de
I'alimentation.

4) Décrire le traitement prévu ou offert a ces enfants
au moment de I'étude.

Définition de cas

Déclarer tout nouveau patient de 5 a 18 ans (jusqu'a

son 18¢ anniversaire) qui consulte en raison d’orgies

alimentaires ou de comportements de purge alimentaire :

* Lorgie se caractérise par la consommation, sur une
période de deux heures ou moins, d’'une quantité
supérieure a ce que la majorité des gens mangeraient
dans une situation semblable et par un sentiment de
perte de contrdle de I'alimentation pendant cet
épisode.

* La purge peut inclure des vomissements volontaires,
le mésusage des laxatifs, des diurétiques et d’autres
médicaments, ou d’autres comportements
compensatoires inadéquats, tels que le jeine ou
I'exercice excessif.

Criteres d’exclusion

Les enfants qui ont des raisons biologiques de faire
des orgies ou des purges alimentaires ou qui souffrent
d’un trouble psychotique ou d’un grave retard de
développement.

Résultats

TABLEAU 22

Cas de troubles boulimiques de I'alimentation,
du 1° mars au 31 décembre 2008

Déclarés Dédoublés Exclus En attente | Confirmés

116 3 4 32 77

Au cours des dix premiers mois de la surveillance, on a
confirmé 77 nouveaux cas de troubles boulimiques de
I'alimentation chez des enfants de cing & 18 ans. Les
enfants présentant des symptdmes ont un age moyen
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de 16 ans (plage de 12 a 19 ans). Vingt sujets avaient
de 122 15 ans et 57, de 16 2 19 ans. On a repéré un
seul garcon (1 %) jusqu'a présent. Le taux d'incidence
estimative d’enfants et de jeunes adolescents de cing a
18 ans présentant des symptdmes et des comportements
de troubles boulimiques de I'alimentation était de

1,4 cas pour 100 000 habitants (95 % IC: 1,1 a4 1,7 cas
pour 100 000 habitants).

On a observé a la fois des orgies alimentaires et des
vomissements chez 52 enfants (68 %). La répartition
des symptomes figure au tableau 23.

TABLEAU 23
Symptomes de troubles de I'alimentation

Symptéme Fréquence (n=77)

(en pourcentage)
Orgie 58 (75 %)
Vomissement 71 (92 %)
Consommation abusive de laxatifs 15 (19 %)
Consommation abusive de diurétiques 3 (4 %)
Autres médicaments pour la perte de poids 15 (19 %)
Exercice 52 (68 %)
Evitement des aliments 67 (87 %)
Crainte de prendre du poids 71 (92 %)
Préoccupation a I'égard des aliments 69 (90 %)
Préoccupation a I'égard du poids corporel 70 (91 %)
Perception que le corps est plus gros qu’il ne 51 (66 %)
I'est en réalité
Déni de la gravité des symptémes 31 (40 %)
Plaintes somatiques 32 (42 %)

Parmi les cas confirmés, 63 enfants (82 %) présentaient
au moins un symptome physique. La répartition des
symptomes physiques figure au tableau 24.

TABLEAU 24

Autres symptomes physiques

Symptome Fréquence (n=77)
(en pourcentage)
Bradycardie 8 (10 %)
Tachycardie 5 (6 %)
Hypokaliémie 6 (8 %)
Déshydratation 9 (12 %)
Etourdissements 39 (51 %)
Syncope 11 (14 %)
Diminution de la motilité gastrique 17 (22 %)
Reflux gastro-cesophagien 7 (9 %)
Sang dans les vomissures 11 (14 %)

Moins de la moitié des enfants n’avait pas recu de
diagnostic de trouble de santé mentale comorbide,
tandis que 36 % en avaient un et 23 %, au moins deux.
Trente-six cas (47 %) avaient des antécédents d’autres
troubles de santé mentale que la boulimie ou les orgies
alimentaires, et dans 52 cas (68 %), au moins un
membre de la famille avait des antécédents de troubles
de santé mentale.
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La prise en charge incluait une surveillance médicale
réguliere pour la majorité des enfants (88 %). Cependant,
cinq cas (6 %) n'ont regu aucun suivi et deux (3 %) ont
regu un suivi médical ou nutritionnel. Dix-sept enfants
(22 %) ont été hospitalisés. Une thérapie individuelle
était 'intervention en santé mentale la plus courante

(66 %), suivie de la psychoéducation (55 %) et de la
thérapie familiale (49 %). Seulement 25 sujets (32 %) ont
recu des médicaments psychotropes.

Les orgies alimentaires peuvent s’associer aux activités
sexuelles (p=0,059) et a de multiples partenaires sexuels
(p=0,052). Les vomissements peuvent s’associer a
l'automutilation (p=0,61) et a I'impulsivité (p=0,72).

Exposé et conclusion

Le taux d'incidence extrémement faible (par rapport
aux sondages en milieu scolaire) souléve la possibilité
que trés peu d’enfants ayant des comportements

d’orgie ou de purge alimentaire soient décelés par des
médecins. Apparemment, les garcons et les enfants plus
jeunes sont trés rares au sein de cette population. Des
renseignements importants et des modeles précoces de
diverses associations d’orgies et de purges alimentaires
commencent a émerger, et certains sont sur le point
d’atteindre une signification statistique. Ces résultats
provisoires confirment I'importance de colliger des
données épidémiologiques nationales pendant plusieurs
années afin de s’assurer d’obtenir un échantillon suffisant
pour parvenir & une interprétation significative des
modeles de présentation et de traitement.

Investigatrices principales

* Leora Pinhas, MD, FRCPC, Directrice de la psychiatrie,
programme des troubles de I'alimentation, The Hospital
for Sick Children, 555, av. University, Toronto (Ontario)
M5G 1X8; tél. : 416-813-7195; téléc. : 416-813-7867;
courriel : leora.pinhas@sickkids.ca

¢ Debra K. Katzman, MD, FRCPC, division de la
médecine de I'adolescent, département de pédiatrie,
The Hospital for Sick Children

Co-investigateurs

* Ahmed Boachie, MD, FRCPC, Southlake Regional
Health Centre

* Sue Bondy, Ph. D., université de Toronto

* Ross D. Crosby, Ph. D., Neuropsychiatric Research
Institute

* Margus Heinmaa, Ph. D., C. Psych, département de
psychiatrie, The Hospital for Sick Children
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Questions de sondage o

Calculs rénaux ou
insuffisance rénale aigué
inexpliquée chez les
nourrissons

Octobre 2008

Depuis un an, une flambée de calculs rénaux

ou d’insuffisances rénales aigués associés a la
consommation de préparations lactées en poudre
destinées aux nourrissons et contaminées par la
mélamine s’est produite chez de trés jeunes enfants en
Chine. On a découvert que d’autres produits laitiers,
fabriqués en Chine et exportés dans d’autres pays,

y compris le Canada, contenaient de la mélamine,
et ils ont fait l'objet d'un retrait. Les préparations
lactées pour nourrisson fabriquées en Chine ne sont
pas approuvées a la vente au Canada. Santé Canada
a confirmé aupres des quatre principaux fabricants
de préparations lactées pour nourrisson vendues au
Canada qu'ils n'utilisaient pas d'ingrédients lactés
en provenance de la Chine. En raison des voyages
internationaux, de I'adoption, de I'immigration et
de la présence de produits laitiers contaminés par

la mélamine, il fallait vérifier rapidement si des
nourrissons canadiens étaient touchés.

LAgence de la santé publique du Canada (ASPC) a
entrepris de déterminer si des cas de maladie rénale
observés chez des enfants canadiens avaient pu étre
causés par la contamination des préparations lactées
en Chine. LASPC a demandé au PCSP d’effectuer
un sondage ponctuel d’urgence sur le sujet. Le PCSP
a lancé le sondage, adapté de celui de la New Zealand
Paediatric Surveillance Unit et en collaboration avec
cette unité, dans les dix jours suivant la demande de
I’ASPC. Les résultats étaient publiés au bout de trois
semaines.

On a obtenu 1 153 réponses au sondage parmi les

2 475 participants au PCSP sondés (42 %). Au cours
des 12 mois précédents, un peu moins de 10 % des
pédiatres ont déclaré que les parents les avaient
consultés au sujet d'une possible contamination par
un produit laitier. Huit pédiatres ont déclaré 12 cas de
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nourrissons (moins d'un an) ayant des calculs rénaux
ou une insuffisance rénale aigué inexpliquée. Il n'y avait
pas de cas de maladie rénale associée 2 la mélamine. Les
facteurs connexes incluaient des infections urinaires,
une hydronéphrose, une thérapie aux diurétiques, une
hyperparathyroidie et la prématurité. On a observé une
hypercalciurie dans sept cas et une hyperoxalurie, dans
un cas.

Lexemple de la mélamine démontre le potentiel de
collaboration entre ’ASPC et la Société canadienne
de pédiatrie par I'entremise du PCSP pour procéder
rapidement et A peu de frais 2 la surveillance nationale
d'urgence de maladies rares, afin de prendre des

décisions éclairées en santé publique a I'égard de la
prise en charge et de la prévention de maladies.

Investigatrices principales

* Robin Skinner, MSP, Direction générale de la
promotion de la santé et de la prévention des
maladies chroniques, pré Tunney, IA 1910C,
Ottawa (Ontario) K1A 0K9; tél. : 613-941-9918;
courriel : robin_skinner@phac-aspc.gc.ca

* Anne-Marie Ugnat, Ph. D., Section des
blessures et de la violence envers les enfants,
Division de surveillance de la santé et de
'épidémiologie, Agence de la santé publique du
Canada, Immeuble Jeanne Mance, pré Tunney,
IA 1910C, Ottawa (Ontario) K1A 0K9;
tél. : 613-941-8498; téléc. : 613-941-9927;

courriel : anne-marie_ugnat@phac-aspc.gc.ca

Evaluation des méthodes de
surveillance du PCSP sur la
déclaration des EIM

Janvier 2008

En décembre 2007 et janvier 2008, un sondage a été
mené pour évaluer la valeur du PCSP a mieux soutenir
le dépistage et la déclaration des effets indésirables

et potentiellement mortels des médicaments (EIM).
Linformation colligée portait sur la capacité du PCSP
a vaincre les obstacles documentés liés 4 la déclaration
par surveillance passive et a efficacité des modeles
coopératifs 2 améliorer la déclaration des EIM.
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On a colligé I'information par entrevue téléphonique,
questionnaire virtuel et questionnaire par la poste.

Huit membres du conseil d’administration de la Société
canadienne de pédiatrie ont répondu aux entrevues
téléphoniques. On a regu plus de 700 réponses au
sondage, pour un taux de réponse approximatif de 28 %.

Les résultats indiquent clairement que le PCSP a
contribué 2 inciter et & maintenir une culture de
déclaration auprés de ses membres. Le programme

a simplifié le processus de déclaration et accru la
probabilité de déclaration des EIM. Presque tous les
répondants (90 %) ont déclaré participer au PCSP tous
les mois, ce qui confirme le succés du programme et met
en relief les bienfaits de I'association & un programme
national de surveillance active qui fait la promotion
d’une participation et d'un engagement continus en
premiére ligne. Lorsqu'on leur demandait si les EIM
graves ou potentiellement mortels étaient rares chez les
enfants, 68 % ont répondu oui et 24 % ont indiqués qu'ils
en avaient déclaré un cas pendant la période de I'étude.

La lourde charge de travail, la crainte de la responsabilité
juridique et celle de porter atteinte a la confidentialité
des patients font partie des obstacles documentés liés aux
systémes de déclaration passifs. Lorsqu’'on les interrogeait
sur les obstacles qui nuisent a la déclaration des EIM

au PCSR ils citaient comme obstacles importants la
lourde charge de travail (51 %), le temps requis pour
remplir le questionnaire détaillé (39 %) et la difficulté

de déterminer si le probléme est associé a la maladie

ou au médicament (53 %). Selon les commentaires

des répondants, méme un questionnaire simple accroit

la charge de travail. Une définition des priorités de
déclaration contribuerait 2 gérer les probléemes de

charge de travail, de méme que la déclaration par voie
électronique. La crainte de la responsabilité juridique

et celle de porter atteinte a la confidentialité du

patient n’étaient pas pergues comme des obstacles a la
déclaration des EIM au PCSP Ces résultats reflétent
probablement le fait que les participants au PCSP

savent que chaque étude est approuvée par un comité
canadien indépendant d’éthique de la recherche et que
le programme s’engage 2 respecter les renseignements
personnels et la confidentialité professionnelle.

Une rétroaction significative et ciblée constitue une
mesure de valeur essentielle et contribue a motiver et

a rallier les répondants 2 la surveillance active. Tous les
déclarants, quel que soit le programme de déclaration,
cherchent 2 obtenir une rétroaction significative,
l'information étant ciblée sur des domaines précis ou sur
les enjeux les plus susceptibles de rallier les répondants et
de susciter leur appui. Laugmentation de la rétroaction
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(61 %), les conseils du mois (60 %), une augmentation
de la formation (61 %) et un questionnaire simplifié
(53 %) étaient tous pergus comme des moyens de
favoriser une plus forte déclaration de la part des
participants au PCSP

Afin d’améliorer I'innocuité des médicaments en
pédiatrie, il faut nouer divers types de partenariats

afin de mieux comprendre les médecins qui exercent
dans divers cadres et de répondre 2 leurs besoins.
Cependant, en tentant d’accroitre la déclaration, nous
favorisons peut-étre une sous-déclaration engendrée
par la confusion. Il faut réduire au minimum les
intéréts divergents et porter les synergies au maximum.
Ce sondage d’évaluation a permis d’attester que la
collaboration avec un programme de surveillance
active spécialisé représente un moyen fort efficace de
sensibiliser les participants et de les rallier au processus

de déclaration des EIM.

Investigatrice principale

* Margaret Zimmerman, B. Sc., gestionnaire, Section
de la sécurité des patients, Bureau de I'information
sur I'innocuité et I'efficacité des produits de santé
commercialisés, Direction des produits de santé
commercialisés, Santé Canada, pré Tunney,
Immeuble 7, IA 0701C, Ottawa (Ontario)
K1A OK9; tél. : 613-957-2806; téléc. : 613-948-7996
courriel : margaret_zimmerman@hc-sc.gc.ca

Maladies des voyageurs
en pédiatrie

Aoiit 2008

Chaque année, un nombre croissant d’enfants

et d’adolescents canadiens font des voyages
internationaux. Jusqu'a 75 % des voyageurs

peuvent acquérir une maladie lors des voyages, et

les enfants constituent un nombre disproportionné
d’hospitalisations liées au voyage. Cependant, il

existe trés peu de données au sujet des maladies des
voyageurs chez les enfants canadiens. Le sondage visait
a déterminer la fréquence 2 laquelle les participants au
PCSP avaient observé des patients pédiatriques atteints
d’une maladie des voyageurs, I'endroit ot ils étaient
allés et le type de maladies contractées.

Le sondage ponctuel a été expédié a environ

2 499 participants au PCSP en aott 2008. On comptait
629 répondants (25 %), dont 184 (29 %) avaient vu
des patients atteints d’'une maladie des voyageurs

au cours des 12 mois précédents. Ainsi, 70 % des
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répondants avaient vu des enfants qui voyageaient
pour rendre visite & des amis et 4 des membres de la
famille a étranger (VAF), tandis que 46 % avaient vu
des voyageurs touristes et immigrants. La moitié des
répondants avaient observé une maladie des voyageurs
chez des personnes qui étaient allées en Afrique, tandis
que 42 % des maladies s’étaient déclarées chez des
personnes qui s’étaient rendues en Inde. Les voyages au
Mexique, dans les Antilles, en Amérique du Sud et en
Amérique centrale étaient également souvent associés
aux maladies des voyageurs. Les maladies des voyageurs
les plus observées sont les maladies diarrhéiques
exigeant une hospitalisation (57 % des répondants), la
fievre entérique (35 %), le paludisme (34 %) et d’autres
infections parasitiques (22 %).

Les résultats provisoires de ce sondage ont été publiés
sous forme de CPSP Highlights dans le numéro de mars
2009 de Paediatrics & Child Health. Prés du tiers des
répondants au sondage voient des patients atteints
d’une maladie du voyageur. Ce constat souligne la
nécessité d’obtenir des antécédents détaillés du voyage.
En outre, la majorité des maladies des voyageurs étaient
observées chez des enfants et des adolescents VAE ce
qui fait ressortir I'importance de discuter des voyages
que prévoient les familles susceptibles de rendre visite a
des amis et a de la famille dans leur pays d’origine et de
donner des conseils avant le voyage a ces patients ou de
les aiguiller vers une clinique des voyageurs. Une étude
de surveillance du PCSP portant sur les maladies des
voyageurs chez les enfants et les adolescents VAF a été
entreprise en mars 2009 afin de fournir de I'information
plus détaillée au sujet des maladies dont est atteint ce
groupe de voyageurs trés vulnérables.

Investigatrice principale

* Maryanne Crockett, MD, MPH, département
de pédiatrie et de santé infantile, section de
I'infectiologie pédiatrique, université du
Manitoba, 502 Basic Medical Sciences Building,
745, av. Bannatyne, Winnipeg (Manitoba)
R3E 0]9; tél. : 204-789-3891, téléc. : 204-789-3926;

courriel : crockett(@cc.umanitoba.ca

Soins pédiatriques en
prévision des voyages

Février 2008

Plus de 6,2 millions de Canadiens ont fait des voyages
internationaux en 2005, et moins de 10 % d’entre eux
ont demandé des conseils avant de partir. En outre, les
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destinations des voyageurs ne se limitent pas aux pays
d’Amérique du Nord et de 'Union européenne, mais
incluent des lieux plus exotiques en Amérique latine et
en Asie. Grace a des conseils de santé opportuns avant
le voyage, il serait possible d’éviter une forte proportion
des maladies qui se déclarent au retour.

ors d’'une consultation en prévision d’'un voyage, les
Lors &’ Itat d’ yage, |
pédiatres doivent obtenir de I'information détaillée au
sujet de la destination, des activités prévues et du type
d’hébergement, de méme que les antécédents médicaux
u patient, y compris les vaccins. En plus d’évaluer la
du patient, y 1 En plus d’évaluer 1
nécessité d’administrer des vaccins supplémentaires,
e pédiatre a l'occasion de passer en revue les mesures
le pédiatre a I d 1
préventives générales.

Létude visait 2 mieux comprendre les soins prodigués
par les pédiatres du Canada avant les voyages, au
moyen d’'un sondage ponctuel du PCSP Le sondage
sur les soins pédiatriques en prévision des voyages a été
expédié aux 2 451 participants au PCSP; 650 d’entre
eux y ont répondu (27 %). Parmi les répondants, prés
de 70 % ont déclaré avoir orienté des patients vers des
soins en prévision d’un voyage au cours des 12 mois
précédents. Ils les orientaient surtout vers des cliniques
de voyage (50 %), des unités de santé publique

(17 %) et des spécialistes de I'infectiologie (6 %). Des
452 pédiatres qui avaient fait un tel aiguillage, 64 %
ont également donné des conseils & leurs patients.

Les pédiatres qui décrivaient avoir une pratique de
soins primaires, les pédiatres-conseils ou ceux qui
combinaient les deux types de pratique avaient effectué
67 % des aiguillages et 74 % des rapports de soins
avant les voyages. Les soins étaient surtout dispensés
en milieu communautaire (68 %). Les principales
destinations de voyage étaient I’Amérique latine et

les Antilles (67 %), suivies de I’Asie (20 %) et de

I’ Afrique (5 %).

Ce sondage souligne le role important des dispensateurs
de soins dans le dépistage et les soins des voyageurs trés
vulnérables. Il est important d’offrir un soutien continu
aux pédiatres dans ce role de prévention.

Investigatrice principale

* Denise Werker, MD, FRCPC, Bureau de la pratique
en santé publique, Direction générale de la
planification et de I'intégration de la santé publique,
Agence de la santé publique du Canada,
120, ch. Colonnade, Ottawa (Ontario) K1A 0K9;
tél. : 613-960-2559; téléc. : 613-948-9258

courriel : denise_werker@phac-aspc.gc.ca
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Progression internationale o

INOPSU

Mis sur pied en 1998, le Réseau international
d’unités de surveillance pédiatrique (RIUSP), connu
sous le nom d'INoPSU ou International Network of
Paediatric Surveillance Units, continue de favoriser

la collaboration entre les unités nationales de
surveillance pédiatrique. Il offre une occasion unique
de mener des études transversales simultanées

sur des maladies rares dans des populations aux
caractéristiques géographiques et ethniques
diversifiées.

FIGURE 7

Membres actuels du RIUSP
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Douze unités nationales de surveillance pédiatrique
réparties un peu partout dans le monde sont membres
en régle du RIUSP : ’Allemagne, I’ Australie, le
Canada, Chypre et la Grece, la Grande-Bretagne,
I'Irlande, la Lettonie, la Nouvelle-Zélande, les Pays-
Bas, le Pays de Galles, le Portugal et la Suisse. La
British Ophthalmological Surveillance Unit est membre
associée du réseau.

Le réseau demeure actif. En 2008, le cinqui¢me
congrés du RIUSP a eu lieu @ Munich, en Allemagne.
Daniel Virella, de 'unité portugaise de surveillance
pédiatrique (UPSP), en est le nouveau responsable,
tandis que la British Paediatric Surveillance Unit
(BPSU) continue de s’occuper du secrétariat. Chaque
membre national a accepté de mettre 2 jour ses
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données d’étude afin de faciliter les recherches par les
chercheurs désireux d’effectuer des études simultanées
dans leur pays. Les préparatifs vont bon train pour le
sixieme congrés du RIUSE qui aura lieu en 2010 2 un
endroit qu'il reste a déterminer.

Il est possible d’obtenir plus d’information au sujet de
toutes les unités nationales de surveillance pédiatrique
dans le site Web du RIUSE, en anglais, a I'adresse
www.inopsu.com. Par ailleurs, la version la plus a

jour du cyberbulletin, en anglais, figure a I'adresse
www.inopsu.com/publications/E-newsletter.html.

Faits saillants de Ia
collahoration internationale

Le congrés du Royal Australasian College
of Physicians, du 11 au 15 mai a Adelaide
En mai 2008, le PCSP a participé a la réunion
scientifique de pédiatrie et de santé infantile au
congrés du Royal Australasian College of Physicians,
au cours duquel il a donné la présentation orale
intitulée Impacts of the International Network of
Paediatric Surveillance Units. Le PCSP a également
présidé la séance de I’Australian Paediatric Surveillance
Unit (APSU), intitulée Congenital infections and
vaccine preventable diseases. De nombreux problémes
stimulants y ont été abordés.

Le congrés annuel de la société allemande
de pédiatrie et le 5¢ congrés du RIUSP, du
11 au 14 septembre a Munich

En septembre 2008, le PCSP a participé a la demi-
journée de surveillance organisée dans le cadre du
congrés annuel de la société allemande de pédiatrie
ety a donné la présentation orale intitulée Impacts
of the International Network of Paediatric Surveillance
Units. La séance de travail du RIUSP a permis de
réunir la plupart des unités nationales de surveillance
pédiatrique. On y a présenté des articles thématiques
sur la surveillance et convenu d’objectifs coopératifs
précis.
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TABLEAU 25 Rachitisme par carence en vitamine D WPSU
, . L, . Rhumatisme articulaire aigu USSP
Etudes sous surveillance par les unités nationales de " . L«
. P Sclérose en plaques / encéphalomyélite aigué UNSP
surveillance pédiatrique en 2008 disséminée
Etude Unités nationales Septicémie a streptocoque de groupe B APSU, UPSP
de surveillance S PUTINY cs
pédiatrique taphylocoque doré méthicillinorésistant PCSP
Anaphylaxie (immunisation) BPSU, UASP, Syndrome de l'alcoolisation foetale UNSP
USSP Syndrome de choc toxique BPSU
Anomalies rénales ou urologiques UNSP Syndrome de fatigue chronique UNSP
congénitales Syndrome hémolytique et urémique UCGSP, NZPSU,
Arthrite idiopathique juvénile PCSP UPSP, USSP
Asthme grave UASP, UNSP Syndrome respiratoire aigu post PCSP
Bacilles entériques Gram négatifs producteurs USSP transfusionnel
de béta-lactamase a large spectre Syndrome de rubéole congénitale APSU, BPSU,
Calculs biliaires WPSU NZPSU, USSP
Collapsus postnatal précoce subit et inattendu BPSU Thrombocytopénie par allo-immunisation BPSU
c licati hé . N UASP feetomaternelle (TAIFM)
omplications hémorragiques aprés une P
amygdalectomie ou une adénoidectomie Toxoplasmose congénitale UCGSP, UPSP
Coqueluche USSP Traumatismes causés par les trotte-bébés UPSP
Crani " WPSU (marchettes)
r’a.nl.osynos ose - - Traumatismes craniens secondaires a PCSP
Déficit en acyl-coenzyme A déshydrogénase BPSU, PCSP une maltraitance (violence ou négligence)
des acides gras a chaine moyenne présumée
Déficit immunitaire combiné sévere PCSP Trouble de conversion BPSU
Détérioration intellectuelle et neurologique BPSU Troubles boulimiques de Ialimentation PCSP
évolutive (DINE) - . P~
— Varicelle (néonatale, congénitale et IPSU, UPSP
Diabete PCSP, ULSP, complications)
PSP
Dvstronhi o onital EC:P Ventilation prolongée WPSU
ystrophie myotonique congenttale VIH-sida (exposition périnatale au VIH) BPSU, NZPSU
Effets indésirables graves et potentiellement PCSP, NZPSU
mortels des médicaments ;
. . . - Légende :
I?ncephallte aigué / encéphalomyélite uPsP APSU Australian Paediatric Surveillance Unit
Epilepsie myoclonique juvénile WPSU BPSU British Paediatric Surveillance Unit
Epistaxis pendant la premiére enfance WPSU IPSU Irish Paediatric Surveillance Unit
P . - NZPSU New Zealand Paediatric Surveillance Unit
Erreurs innées du métabolisme NZPSU X . P
- - PCSP Programme canadien de surveillance pédiatrique
Fibrose kystique UNSP UASP Unité allemande de surveillance pédiatrique
Glomérulonéphrite poststreptococcique aigué NZPSU UCGSP Unité chypriote et grecque de surveillance pédiatrique
Grossesse a I'adolescence ULSP ULSP Un!té Ie,ttonienn_e de surveill_ance péc!ia_triq_ue
~ - - UNSP Unité néerlandaise de surveillance pédiatrique
Heémoglobinopathie UNSP UPSP Unité portugaise de surveillance pédiatrique
Hémorragie par carence en vitamine K BPSU, NZPSU, USSP Unité suisse de surveillance pédiatrique
(syndrome hémorragique du nouveau-né) USSP WPSU Welsh Paediatric Surveillance Unit
Herpes génital chez les moins de 11 ans BPSU
Hyperbilirubinémie UNSP, USSP
Hyperplasie surrénale congénitale BPSU
Hypertension intracranienne idiopathique BPSU, UASP
(méningite séreuse)
Ictere nucléaire PCSP
Infection a cytomégalovirus congénitale PCSP, UPSP
Infection néonatale au virus d’herpés simplex USSP
Infection au virus de I'hépatite C APSU
Infirmité motrice cérébrale chez les cing ans UPSP
Influenza APSU, UASP
Insuffisance surrénale IPSU
Interruption de grossesse chez les ULSP
adolescentes
Intoxication a I'alcool UNSP
Invagination BPSU
Leucémie ULSP, UNSP
Lymphome de Hodgkin et non hodgkinien ULSP
Maladie de Kawasaki UNSP, UPSP
Ostéite non bactérienne UASP -
Paralysie flasque aigué PCSP, NZPSU, g - -
ussp Conférence du RIUSP & Munich, en Allemagne, septembre 2008

RESULTATS DU PCSP 2008




Faits saillants des autres
unités nationales de
surveillance pédiatrique

Allemagne

Aprés avoir conclu une étude de dix ans (1998-2007)
sur les infections envahissantes & Haemophilus
influenzae (tous les types), 'TUASE, par I'entremise de
A Milde-Busch et coll., a publié un article intitulé
Surveillance for rare infectious diseases: Is one passive
data source enough for Haemophilus influenzae? dans
I'European Journal of Public Health.

Australie

En 2008, ’APSU a lancé le livre intitulé APSU:
Celebrating 15 years of Surveillance 1993-2007. Lunité
a également demandé une réponse nationale aux
importantes répercussions des maladies infantiles
rares et procédé a une surveillance active en milieu
hospitalier, similaire & celle I'IMPACT au Canada.
Cette surveillance active et améliorée, menée dans
quatre hopitaux pédiatriques de quatre Etats de
I'Australie, a porté sur les complications de l'influenza.

Grande-Bretagne

En 2008, la BPSU a obtenu une prolongation de la
subvention du ministére de la santé (MS) jusqu’au
printemps 2012. Conjointement avec I'unité des
politiques du MS, I'unité a dressé un programme de
travail qui reflétera les priorités de recherche du MS et
les besoins des personnes qui désirent utiliser la BPSU.

Lunité a également procédé a une évaluation
interne des systémes de surveillance, inspirée des
lignes directrices des Centers for Disease Control
and Prevention d’Atlanta. Les commentaires étaient
positifs, et le systéme s’est révélé A la fois utile et
prisé par les pédiatres, 84 % jugeant la surveillance
des maladies pédiatriques rares importante et 43 %
affirmant avoir modifié leur pratique clinique a la
publication des résultats d’études de la BPSU.

Nouvelle-Zélande

La NZPSU a procédé avec succes une surveillance
nationale rapide afin d’explorer la possibilité de calculs
rénaux liés a la mélamine chez les nourrissons. Une
nouvelle étude sur les infections bactériennes ou
fongiques démontrées pendant la premiére semaine de
vie a été approuvée en vue d’étre lancée en 2009.

(60

Pays-Bas

Au cours de 'année, 'étude sur l'intoxication
alcoolique des enfants, menée par 'UNSE a fait 'objet
d’une couverture médiatique, car 337 enfants ont été
hospitalisés (13 % de plus qu’en 2007). Les enfants
avaient un Age moyen de 15 ans, et le plus jeune

avait dix ans. Prés de la moitié (48 %) étaient des
garcons. Le taux d’alcool moyen dans le sang était de
1,9 millilitre, I'équivalent d’environ dix verres d’alcool.
Pour se pencher sur ce probléeme, on a ouvert cing
polycliniques aux quatre coins du pays.

Pays de Galles

Depuis un an, la WPSU a modifié son systéme

de déclaration par carte pour adopter un systéme
principalement électronique, sans constater de
modification significative au taux de réponse. Les
déclarations sont soumises trés rapidement au bureau
de la WPSU, plus des deux tiers étant remises dans les
deux jours suivant 'envoi des « cartes électroniques ».

Portugal

Au cours des deux prochaines années, le nouveau
coordinateur du RIUSPE, Daniel Virella, de 'UPSE
désire rehausser le profil du réseau, y compris les
activités et le rendement. Il favorise également des
associations plus étroites entre les unités nationales
qui entreprennent des études simultanées. D’aprés
I'un de ses objectifs, chaque unité devrait proner
un plan national en mati¢re de maladies rares
auprés du gouvernement et soutenir la progression
des connaissances dans ce domaine au moyen de
recherches épidémiologiques.

Suisse

Pendant 'année, 'USSP a conclu une étude de

sept ans sur les anomalies du tube neural (ATN),
dont il a dépisté 140 cas. De ce nombre, 68 (48 %)
étaient nés vivants, y compris 58 méningocéles, neuf
encéphaloceles et une anencéphalie. A Poretti et coll.
ont publié un article dans le Swiss Medical Weekly,
intitulé Neural tube defects in Switzerland from 2001

to 2007: Are periconceptual folic acid recommendations
being followed? Les ATN demeurent un probleme
courant en Suisse, méme si on sait que I'administration
de suppléments d’acide folique en quantité suffisante
pendant la période périconceptionnelle est efficace
pour en réduire la prévalence. Ainsi, seule une
politique de santé publique visant 2 enrichir d’acide
folique certains aliments serait susceptible de prévenir
les ATN de maniére significative.
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Demande de nouvelles études

Recherchés
Investigateurs pour entreprendre de nouvelles études du PCSP

Le programme

e Bien établi, opportun et rentable

e Polyvalent, capable de colliger des données fiables dans divers domaines

® Efficace pour la surveillance de maladies et pathologies peu fréquentes mais aux conséquences
dévastatrices

Les antécédents

e 80 % de réponses provenant de plus de 2 500 pédiatres
e Taux de complétion des données de 94 %

Des idées d’études

Une enquéte récente aupres des pédiatres a permis de repérer de nombreux domaines potentiels
de recherche, y compris :

Bronchiectasie Infections a Listeria néonatales
Complications de la circoncision Maladie cceliaque
Crises d'asthme mortelles ou quasi-mortelles Paludisme importé
Evénements mettant la vie en danger ou Syndrome de Rett

morts inexpliquées (premier jour de vie) Traumatisme du plexus brachial
Hypernatrémie ou hyponatrémie Trouble bipolaire
Hyperplasie surrénale congénitale Trouble de conversion
Hypertension intracréanienne idiopathique Tuberculose infantile
Hyperthyroidie Zona

Infections a VIH périnatales

Si vous étes intéressé par ces études ou par d’'autres, ou si vous désirez obtenir de l'information
au sujet du programme, téléphonez au 613-526-9397, poste 239, ou écrivez a pcsp@cps.ca.

« Pour ce qui est des événements rares ou peu
fréquents, la méthodologie du PCSP représente
I'un des modes de collecte de données les plus
utiles. La crédibilité établie du PCSP auprés des
répondants constitue une caractéristique unique
de cette méthode, qui améliore a la fois la
fréquence et la qualité des réponses. »

Docteur Richard Stanwick, médecin hygiéniste en chef, autorité sanitaire
de I'lle de Vancouver, et ancien président, comité directeur du PCSP

PCSP
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Pour obtenir de plus amples renseignements sur le

Programme canadien de surveillance pédiatrique

ou pour demander une version anglaise du présent
rapport, prenez contact avec la :

Société canadienne de pédiatrie

Melanie Laffin Thibodeau, coordonnatrice principale de la surveillance
2305, boul. St. Laurent
Ottawa (Ontario) K1G 4]8
Tél. : 613-526-9397, poste 239
Téléc. : 613-526-3332

pesp@cps.ca; www.cps.ca/pesp
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