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es enfants peuvent avoir une fonction splénique absente ou

défaillante en raison de 'absence anatomique congénitale de la
rate, de son ablation chirurgicale ou de problemes médicaux qui
rendent la fonction splénique déficiente ou inexistante. Au
Canada, 'anémie falciforme est une cause courante de cette affec-
tion. L'absence de rate et une fonction splénique défaillante
s'associent a un risque élevé de sepsis bactérien fulminant, particu-
litrement en présence de bactéries encapsulées. Les enfants splé-
nectomisés de moins de 15 ans et les nourrissons présentant une
asplénie congénitale sont plus a risque de sepsis fulgurant que les
adultes aprés une splénectomie.(1) Les personnes atteintes de
troubles sanguins sous-jacents, telles les hémoglobinopathies
(p. ex., anémie falciforme, thalassémie majeure) ou la sphérocytose
héréditaire, sont plus vulnérables que ceux qui ont subi une splé-
nectomie aprés un traumatisme.(1,2) Les patients présentant une
asplénie sont vulnérables a un sepsis fulgurant tout au long de leur
vie, la fréquence la plus élevée s’observant dans les trois ans
suivant la splénectomie ou pendant les trois premiéres années
suivant la naissance lorsque l'asplénie est congénitale.(3) Les
patients présentant une asplénie qui sont atteints d'un sepsis causé
par des organismes encapsulés ont un taux de déces de 50 % a
70 %, le plus élevé s'observant chez les enfants de moins de deux
ans.(4)

Chez les patients présentant une asplénie, la plupart des sepsis
fulminants sont causés par des bactéries encapsulées par une cap-
sule polysaccharidique. Le Streptococcus pneumoniae, I'organisme
responsable du plus grand nombre de sepsis, est isolé dans au moins
50 % des cas. CHaemophilus influenzae de type b (Hib), le Neisseria
meningitidis, les especes de Salmonella et 'Escherichia coli sont égale-
ment fréquents. Le Pseudomonas, la Klebsiella, les streptocoques et
les staphylocoques sont aussi observés, mais moins souvent. Selon
des données limitées, pendant les trois premiers mois de vie, le
sepsis a coliformes (E coli ou Klebsiella) est plus courant.(5) Des
morsures de chat ou de chien ont également causé un sepsis ful-
gurant, attribuable aux especes de Capnocytophaga.(6) Les patients
présentant une asplénie sont également plus vulnérables a un
paludisme grave ou fatal(7) et a une infection par le protozoaire
Babesia,(8) transmis par des piqtires de tiques.

Les dispensateurs de soins qui soignent des enfants présentant
une asplénie devraient s’assurer des meilleurs résultats cliniques
possible grice a des stratégies préventives : I’éducation des parents
et des patients, la vaccination, la prophylaxie antibiotique et la
prise en charge vigoureuse d’une infection présumée.

LEDUCATION DES PARENTS ET DES PATIENTS
Méme si la vaccination et la prophylaxie antibiotique sont effica-
ces, ces mesures n'offrent pas une protection complete. Les
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enfants présentant une asplénie et leur famille doivent étre infor-
més du risque de sepsis et étre appelés a consulter rapidement en
cas de maladie ou de fievre. Ce risque accru d’infection se pour-
suit a 'age adulte. Il peut étre difficile de diagnostiquer un sepsis
apres une splénectomie, et cette maladie peut provoquer un déces
en quelques heures. Il convient donc de souligner régulierement
I'importance de la prophylaxie antibiotique.

Les patients vulnérables devraient porter un bracelet
MedicAlert. En voyage, ils devraient avoir avec eux un avis de
leur médecin précisant leur diagnostic, les risques connexes et la
prise en charge suggérée en cas de maladie. Ils doivent savoir
qu'ils risquent davantage une infection s'ils se font mordre par un
animal, particulierement par le Capnocytophaga canimorsus
contenu dans les morsures de chiens, et se faire alors administrer
les antibiotiques qui s'imposent, tels que I’amoxicilline-acide
clavulanique.

LA VACCINATION

Tous les patients devraient recevoir tous les vaccins destinés aux
enfants et aux adolescents aux Ages recommandés. Cependant, en
raison du risque de sepsis fulminant causé par les bactéries
encapsulées, ils doivent absolument recevoir les vaccins contre le
S pneumoniae, le Hib et le N meningitidis. Ces vaccins peuvent étre
administrés selon un calendrier devancé. Les vaccins conjugués
déclenchent une meilleure réaction immunitaire que les vaccins
polysaccharidiques. En effet, les études sur le vaccin polysac-
charidique contre le méningocoque des groupes A et C et sur les
doses répétées de VPP-23 chez les adultes et les enfants démon-
trent qu'une immunotolérance, ou hyporéactivé, peut se mani-
fester en cas d’exposition répétée a lantigéne du vaccin
polysaccharidique.(9) Dans la mesure du possible, les vaccins
conjugués sont donc 2 privilégier.

Le pneumocoque

Tous les patients présentant une asplénie devraient recevoir a la
fois le vaccin antipneumococcique 13-valent et le vaccin polysac-
charidique 23-valent.

e Le calendrier de vaccination par le vaccin antipneumococcique
conjugué (VPC-13 [Prevnar-13, Pfizer, Etats-Unis) devrait
consister en une primovaccination de quatre doses
administrées a deux, quatre, six et entre 12 et 15 mois. Les
enfants de 12 a 24 mois qui n’ont jamais recu le VPC-13
devraient en recevoir deux doses & au moins huit semaines
d’intervalle. Les patients de plus de 24 mois n’ont besoin
que d’une dose. Méme s'ils ont déja regu les doses requises
du VPC-7 ou du VPC-10, les enfants devraient se faire
administrer une dose du VPC-13 dans les plus brefs délais.
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TABLEAU 1

Les recommandations de prophylaxie antibiotique chez les enfants présentant une asplénie ou une hyposplénie

Age Prophylaxie orale*

Commentaires

De la naissance a trois mois 10 mg/kg/dose d’amoxicilline-clavulanate deux fois par jour,
ainsi que 125 mg de pénicilline VK deux fois par jour OU, si

L’'Escherichia coli et la Klebsiella sont inquiétants dans ce groupe
d’age.

cette dose n’est pas tolérée, 10 mg/kg/dose d’amoxicilline

deux fois par jour

Plus de trois mois a cinqg ans 125 mg/dose de pénicilline VK deux fois par jour OU

10 mg/kg/dose d’amoxicilline deux fois par jour
Plus de cing ans

250 mg/dose a 300 mg/dose de pénicilline V deux fois par jour
OU 250 mg/dose d’amoxicilline deux fois par jour

L’amoxicilline liquide pourrait étre mieux tolérée que la pénicilline
liquide, parce qu’elle a meilleur goat.

Dans le cas de la pénicilline, une dose de 250 mg est pratique
en suspension, mais les comprimés ne sont offerts qu’en
doses de 300 mg.

*En cas d’anaphylaxie a la pénicilline, soumettre le patient a des tests d’allergie et lui administrer de I'’érythromycine en attendant les résultats

e Le vaccin polysaccharidique contre 23 sérotypes du
pneumocoque (VPP-23 [Pneumovax, Merck, Etats-Unis])
devrait étre administré le plus rapidement possible apres
24 mois de vie pour assurer une protection supplémentaire.
On ne connait pas la meilleure méthode d’immunisation, mais
la plupart des experts suggeérent de commencer par administrer
le vaccin protéique conjugué, suivi du vaccin
polysaccharidique dont le spectre est plus large, mais qui est
moins immunogeéne, au moins huit semaines apres
I'administration de toutes les doses du vaccin conjugué
nécessaires selon 'Age. Une dose de rappel du VPP-23 devrait
étre administrée cinq ans apres la premiere dose. Pour
linstant, il n’est pas recommandé d’administrer plus de deux
séries de doses du VPP-23 au cours d’une vie.

e Si un patient présentant une asplénie n’a regu que le VPP-23,
il devrait recevoir une dose du VPC-13 un an aprés avoir recu
le VPP-23.

Le méningocoque

Tous les patients présentant une asplénie devraient se faire
administrer le vaccin antiméningococcique conjugué quadrivalent
(VMCH4). Trois produits sont actuellement offerts au Canada. Le
vaccin Menveo (Novartis, Canada) peut étre administré 2 compter
de deux mois, tandis que les vaccins Menveo, Menactra (Sanofi
Pasteur, Canada) et Nimenrix (GlaxoSmithKline, Canada) peu-
vent étre utilisés apres 24 mois.

e Les nourrissons présentant une asplénie connue devraient
recevoir le vaccin Menveo dans le cadre d'une
primovaccination de quatre doses a deux, quatre, six et entre
12 et 15 mois. Les enfants chez qui on diagnostique une
asplénie entre 12 et 23 mois devraient recevoir deux doses du
vaccin Menveo, a intervalle de huit semaines. Les patients
diagnostiqués apres deux ans, devraient recevoir deux doses de
'un des vaccins antiméningococciques conjugués
quadrivalents a huit semaines d’intervalle.

e Les patients ayant recu le VMC4 devraient se faire revacciner
tous les cinq ans, jusqu’a ce que la durée de son immunité soit
mieux établie.

e Le vaccin polysaccharidique contre le méningocoque
(Menomune) n’a aucun rdle 2 jouer dans cette population.

® Le nouveau vaccin antiméningococcique a quatre composants,
congu pour assurer une protection contre le sérotype B
(4CMenB [Bexsero, Novartis, Canadal) a été homologué en
décembre 2013 et devrait étre administré a tous les patients
présentant une asplénie, y compris les nourrissons.

I’Haemophilus influenzae de type b (Hib)

e Le calendrier de vaccination recommandé contre le Hib est
une primovaccination de trois doses administrées a deux,
quatre et six mois, suivies d’'une dose de rappel a 18 mois.
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e Tous les patients de cinq ans ou plus qui n’ont jamais été vaccinés
contre le Hib ou qui ont manqué au moins une dose devraient
recevoir une dose du vaccin. Certains experts recommandent que
tous les patients de plus de cing ans présentant une asplénie
recoivent une dose supplémentaire du vaccin contre le Hib méme
s'ils avaient déja recu toutes les doses prévues.

e Les enfants présentant une asplénie qui sont atteints d'une
infection a Hib mettant leur vie en danger devraient se faire
vacciner contre le Hib, parce que I'infection ne confere pas de
protection a vie.

La grippe

e Le vaccin annuel contre la grippe saisonniére est recommandé
des I'age de six mois afin de réduire le risque d’infections
bactériennes secondaires.

Les autres infections

e Tous les patients présentant une asplénie qui se rendent dans
des pays en développement sont vulnérables a une infection a
salmonelle et devraient se faire vacciner contre le S typhi.

Les contacts familiaux

e Les contacts familiaux de patients qui n’ont pas de rate
devraient recevoir tous les vaccins en fonction de leur dge, de
méme que le vaccin annuel contre la grippe.

Le moment de la vaccination en cas de splénectomie non
urgente

Lorsqu’un patient subit une splénectomie non urgente ou semi-
urgente, certaines données indiquent une meilleure réponse aux
vaccins s'il les regoit au moins deux semaines avant 'opération.
S’il n’est pas possible de respecter ce calendrier, il est optimal
d’amorcer la vaccination au moins deux semaines apres la splénec-
tomie.(10) Cependant, lorsque les vaccins ne sont pas administrés
avant la splénectomie, il faut soupeser soigneusement les avantages
d’attendre deux semaines apres I'opération par rapport a la possibi-
lité que le patient ne se fasse pas vacciner. Pour cette raison, il est
parfois préférable de vacciner I'enfant avant son congé de ’hopital.

LA PROPHYLAXIE ANTIBIOTIQUE POUR LES
ENFANTS PRESENTANT UNE ASPLENIE OU
UNE HYPOSPLENIE
Les vaccins n’assurent pas une protection compléte contre les
infections par des bactéries encapsulées. C’est pourquoi la pro-
phylaxie antibiotique est un deuxiéme aspect essentiel des soins.
Au tableau 1, de 'information est présentée sur les doses de pro-
phylaxie antibiotique a privilégier. Puisque le S pneumoniae est la
principale cause d’infections graves chez les enfants présentant une
asplénie ou une hyposplénie et qu'il s’associe a une mortalité
importante, les patients de moins de cinq ans devraient tous

prendre une prophylaxie antibiotique.
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Des controverses subsistent a 1’égard de la prophylaxie antibio-
tique optimale, y compris le degré d’adhérence des patients, la
durée optimale et 'effet de la prophylaxie sur les pneumocoques
pénicillinorésistants. La seule étude prospective contrdlée a révélé
une réduction de 84 % des infections dans une population de
patients atteints d’anémie falciforme. Ces observations ne
s'appliquent pas nécessairement a tous les patients dont la fonction
splénique est défaillante. Par ailleurs, il n’est pas établi clairement
s'il faut prévoir une prophylaxie contre les coliformes pendant les
trois premiers mois de vie. Les études qui ont mené a une telle
recommandation portaient sur un trés petit nombre de nourrissons
atteints d’'une bactériémie.(11)

[’age auquel mettre un terme a la prophylaxie antibiotique est
le sujet le plus controversé de tous. Dans le Red Book de I’American
Academy of Pediatrics, la prophylaxie est recommandée jusqu’a cinq
ans, de méme que la prophylaxie pendant au moins un an chez les
enfants de plus de cing ans apres la splénectomie, s'ils ont regu tous
les vaccins prévus contre le pneumocoque.(11) Le groupe de tra-
vail en hématologie générale du British Committee for Standards in
Haematology recommande d’offrir une prophylaxie antibiotique a
vie dans tous les cas et de la favoriser tout particulierement chez les
enfants de moins de 16 ans et dans tous les groupes d’age dans les
deux ans suivant la splénectomie ou en cas de dysfonction
immunitaire sous-jacente.(12)

Puisque la plupart des sepsis se déclenchent dans les deux ou
trois ans suivant la splénectomie, le comité des maladies
infectieuses et d’'immunisation de la Société canadienne de
pédiatrie recommande une prophylaxie antibiotique pendant au
moins deux ans apres une splénectomie et chez tous les enfants de
moins de cinq ans. De plus, puisqu’on a vu des adultes souffrir de
septicémie fulminante jusqu’a 65 ans aprés une splénectomie et
que l'infection invasive a des pneumocoques résistants a la pénicil-
line n’est pas problématique chez les patients sous prophylaxie a
long terme a la pénicilline, il est idéal de recommander la pro-
phylaxie a vie dans tous les cas. Cependant, il faut tenir compte de
I'adhérence du patient ou de sa famille et du degré d’acces aux
soins médicaux, des taux de résistance actuels au pneumocoque et
des épisodes antérieurs de sepsis mettant la vie en danger au
moment de prendre ou d’évaluer cette décision.

Les enfants qui ont eu ou qu’'on croit avoir eu une réaction de
type anaphylactique a la pénicilline devraient étre orientés immé-
diatement vers un allergologue pour vérifier le diagnostic ou pour
effectuer des tests de provocation ou de désensibilisation, selon le
cas. Lérythromycine est un traitement de rechange recommandé.
Cependant, cet antibiotique prévient moins bien la maladie inva-
sive en raison d’'un taux plus élevé de résistance du pneumocoque.

Les publications n’établissent pas clairement la durée optimale
de la prophylaxie antibiotique chez les enfants qui subissent une
splénectomie partielle ou présentent une asplénie fonctionnelle ou
une polysplénie. Tant qu'il n'y aura pas de recommandations con-
traires, il semble plus sage de respecter les lignes directrices décrites
pour les enfants qui subissent une splénectomie totale.

La prophylaxie contre le paludisme

Les enfants présentant une asplénie ou une hyposplénie doivent
étre informés qu'’ils sont plus vulnérables a un paludisme grave et
qu'ils devraient toujours obtenir des conseils en matiére de voyage.
IIs devraient également prendre une prophylaxie antipaludique
adaptée a leur age et au type de paludisme observé dans la région
ou ils se rendent. Ils doivent prendre des mesures préventives, y
compris dormir sous une moustiquaire imprégnée d’insecticide ou
dans des établissements climatisés, et utiliser un insectifuge. Dans
le mois suivant son retour d’une région impaludée, et jusqu’a un an
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par la suite, le patient fiévreux devrait en informer son dispensa-
teur de soins, afin que le paludisme soit inclus dans le diagnostic
différentiel.(13)

Le traitement initial du sepsis présumé : une urgence médicale
Chaque fois qu'ils font de la fievre, les enfants présentant une
asplénie devraient étre vus immédiatement par un médecin. Chez
les personnes présentant une asplénie ou une hyposplénie, le sepsis
est une urgence médicale, car le déces peut survenir dans les
quelques heures suivant P'apparition de la fievre, méme si les
patients semblaient bien au départ. A moins qu'une source non
bactérienne soit évidente, une hémoculture s’impose, sans toute-
fois retarder 'antibiothérapie. Tous les patients devraient recevoir
de la ceftriaxone (100 mg/kg/dose, maximum de 2 g/dose). Si des
pneumocoques de résistance intermédiaire ou élevée a la pénicil-
line sont prévalents, on administre 2 la fois de la ceftriaxone et de
la vancomycine (60 mg/kg/jour en doses fractionnées toutes les six
heures). Si le patient est traité en clinique ou en cabinet, on
Poriente immédiatement vers I'urgence la plus proche. La détérior-
ation clinique peut étre rapide méme aprés l'administration
d’antibiotiques. Il faut modifier les antibiotiques apres 'obtention
des résultats des hémocultures.

Si le patient a une allergie grave a la pénicilline ou aux
céphalosporines, on peut utiliser de la vancomycine et de la cipro-
floxacine. Il faut modifier les antibiotiques aprés 'obtention des
résultats des hémocultures.

RECOMMANDATIONS
Pour prévenir et traiter les infections chez les enfants présentant
une asplénie ou une hyposplénie, la Société canadienne de
pédiatrie recommande les mesures suivantes :

® Les médecins expliquent aux patients et a leur famille les
risques liés a I'asplénie et a ’hyposplénie, les mesures
préventives qu’ils peuvent prendre et les interventions
nécessaires en cas de maladie fébrile. Puisque, dans une telle
situation, les parents rencontrent souvent des cliniciens qui
sous-estiment le risque que représente la fievre dans une telle
situation, il peut étre utile de leur remettre une copie de cet
énoncé pour qu'ils le montrent au personnel de I'urgence.

e Les enfants qui présentent une asplénie ou une hyposplénie
devraient recevoir tous les vaccins systématiques destinés aux
enfants, dont certains selon un calendrier accéléré et un plus
grand nombre de doses. Tous ces enfants, quel que soit leur
Age, devraient recevoir les vaccins nécessaires pour étre
protégés contre le S pneumoniae, le N meningitidis, le Hib et la
grippe saisonniere.

e Les patients devraient prendre une prophylaxie antibiotique
jusqu’a au moins 60 mois, et plus longtemps s'ils présentent
une pneumococcémie invasive. Il faut envisager une
prophylaxie a vie, méme si des problémes d’adhérence et
I'apparition de bactéries résistantes pourraient en justifier
larrét éventuel.

e Les patients qui présentent une asplénie ou une hyposplénie
devraient étre considérés comme a haut risque d’infection
bactérienne grave (en cas d’'urgence médicale). Ils devraient
porter un bracelet MedicAlert, étre examinés rapidement en
cas de fievre et recevoir immédiatement une thérapie
antimicrobienne, 2 moins qu’une source non bactérienne soit
évidente.

Remarque : Le document d’information pour les parents, intitulé

Réduire les dangers d’infection chez les enfants ayant des problemes de

rate, est accessible a I'adresse www.soinsdenosenfants.cps.ca.
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