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PREFACE

L’encéphalomyélite myalgique (EM), que I'on appelle aussi syndrome de fatigue chronique (SFC), ou EM/SFC,
survient a I'enfance et a I'adolescence tout comme a I'age adulte. Ce guide a pour but de fournir I'information
nécessaire a la compréhension, au diagnostic et a la prise en charge des symptémes de la maladie a I'enfance et a
I'adolescence. Une partie de l'information qui s’y trouve recoupe celle du Petit guide de la médecine clinique portant
sur la maladie a I'dge adulte, publié avec l'aide de 'NACFS/ME, disponible sur le site www.iacfsme.org. Le présent
guide a pour objectif de couvrir les nombreux aspects uniques du diagnostic et de la prise en charge de la maladie
pédiatrique.

La littérature traitant de 'EM/SFC pédiatrique est peu développée. De nombreuses études n'ont porté que sur

'EM/SFC adulte. La ou c’était utile, nous avons cité des études portant sur des adultes, avec explication dans le
texte. En l'absence de publications sur un sujet donné, nos recommandations s'appuient sur le savoir-faire et
I'expérience clinique de la pratique clinique d’élite.
Ce guide est le résultat d'un consensus au sein de notre comité de rédaction (International Writing Group for
Pediatric ME/CFS) dont les membres ont mis le plus grand soin & faire en sorte que les informations soient correctes
et a jour. Les énonces, opinions et résultats d’études qui y sont publiés sont ceux des auteurs et des études en
citation. Les recommandations qui s’y trouvent n’indiquent d’aucune fagon un plan exclusif de traitement ou d’action.
Aucune information présentée ici ne saurait remplacer le jugement médical de la personne responsable du
traitement.
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SOMMAIRE

L’encéphalomyélite myalgique/syndrome de fatigue chronique (EM/SFC) est une maladie complexe qui touche
I'enfance et I'adolescence aussi bien que I'dge adulte, et dont on n'a pas encore déterminé I'étiologie. Quoique
beaucoup de pédiatres et de prestataires de soins de santé soient au courant de la maladie, les connaissances
essentielles au diagnostic et au traitement leur manquent souvent. Beaucoup de jeunes malades endurent leurs
symptdmes pendant des années avant de recevoir un diagnostic. Ce petit guide a été rédigé par le groupe
international de rédaction pour 'EM/SFC pédiatrique (International Writing Group for Pediatric ME/CFS) pour
présenter I'information nécessaire a la compréhension, au diagnostic et au traitement des symptémes de la maladie
de I'enfance et de I'adolescence.

L’EM/SFC se caractérise par une fatigue profonde accablante avec baisse marquée de I'endurance physique et
mentale. Ses caractéristiques cardinales sont le malaise et I'aggravation des symptdémes aprés un effort physique ou
mental minimal. Ces symptémes peuvent persister des heures, des jours ou des semaines, sans aucun soulagement
aprés le repos ou le sommeil. On observe aussi des problemes cognitifs, un sommeil non réparateur ou troublé, des
douleurs généralisées ou locales, des étourdissements et d’autres symptémes touchant de nombreux systémes
organiques. Si un certain nombre de jeunes malades peuvent fréquenter I'école a temps plein ou partiel, d'autres ne
peuvent plus quitter leur fauteuil roulant, leur domicile ou méme leur lit. Les évaluations de la prévalence de
'EM/SFC pédiatrique se situent entre 0,1 et 0,5 %.

En l'absence d'un test diagnostique, le diagnostic est clinique et s’appuie sur 'anamnése et sur I'exclusion
d'autres maladies de fatigue a la suite de I'examen physique et de tests médicaux. Les troubles médicaux coexis-
tants, notamment l'intolérance orthostatique, sont fréquents.

Pour arriver a bien traiter les symptoémes, il faut déterminer I'équilibre optimal entre le repos et I'activité, de fagon
a prévenir 'aggravation des symptémes aprés effort. Les médicaments peuvent aider a traiter certains symptémes,
comme les douleurs, l'insomnie et I'intolérance orthostatique.

Les publications traitant de TEM/SFC et en particulier du diagnostic et du traitement des symptémes de 'EM/SFC
pédiatrique sont peu nombreuses. En I'absence de publications sur certains sujets, nos recommandations s’appuient
sur les pratiques des auteurs.
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1. INTRODUCTION ET APERGU

L'encéphalomyélite myalgique/syndrome de fatigue chronique
pédiatrique est une maladie complexe caractérisée par une
fatigue profonde accablante et une baisse marquée des fonctions
physiques et cognitives. Son étiologie est incertaine et il n’existe
pas de traitement curatif. Sa caractéristique cardinale est I'im-
pression de se sentir malade (malaise) et I'aggravation des
symptdbmes qui suit un effort physique ou mental minimal. Cette
aggravation peut persister des heures, des jours ou des semaines,
sans aucun soulagement aprés le repos ou le sommeil. On note
aussi un sommeil non réparateur ou troublé, des déficiences
cognitives, et une multitude de symptdmes touchant les systémes
immunitaire, neurologique et nerveux autonome. L'intolérance
orthostatique (10) est une condition comorbide fréquente. De nom-
breux changements physiopathologiques marquants montrent que
'EM/SFC est une maladie physique organique. Des symptomes
psychologiques secondaires peuvent s'observer dans certains
cas, comme il arrive dans beaucoup de maladies chroniques,
mais on n’a pas démontré un rapport de cause.

1:1 Nomenclature

Encéphalomyélite myalgique (EM) et syndrome de fatigue
chronique (SFC) sont les noms que I'on a donnés a deux séries
d’'apparitions localisées bien documentées d'une maladie
cliniquement similaire, a Londres en 1955 et au Nevada en 1984.
Plusieurs définitions de cas, avec des différences et des
recoupements, ont été publiées pour aider a diagnostiquer les
cas sporadiques. Les recherches tendent a utiliser 'acronyme
SFC, a cause de la définition de cas spécifique (1). Ce terme est
contesté pour sa trivialisation de la maladie (2); il préte a
confusion avec le terme non spécifique fatigue chronique, un
symptdbme fréquent dans d’autres maladies. L'Organisation
mondiale de la santé classe I'encéphalomyélite myalgique parmi
les maladies du systéme nerveux central (G93.3) (3).

Parmi les termes moins courants, on trouve syndrome de
dysfonction immunitaire chronique, encéphalopathie myalgique
et syndrome de dysfonction immunitaire chronique. En 2015, on
a proposé un nouveau terme, maladie de l'intolérance systémi-
que a leffort (MISE), et une nouvelle définition de cas (2). A
I'heure actuelle, ce terme fait I'objet de discussions et la définition
de cas n'a pas encore de validation clinique. On utilisera ici
I'acronyme EM/SFC.

Les symptémes de 'EM/SFC arrivent parfois aprés une mala-
die aigué, comme l'influenza ou la mononucléose infectieuse (4).
S'ils se résorbent avant 6 mois, on parle de syndrome de fatigue
post-infectieuse.

1:2 Epidémiologie

L'EM/SFC est une maladie endémique partout dans le monde.
La plupart des cas sont sporadiques, mais des séries d’appari-
tions localisées se sont aussi produites partout. Dans plusieurs
de ces événements, la maladie frappait beaucoup d’enfants
d’'age scolaire (5, 6). Dans les cas sporadiques, on ne croit pas
que la transmission se fasse par simple contact. La maladie
frappe indépendamment de I'age, de la race ou du groupe socio-
économique. Dans les cas sporadiques, on observe deux pics
d’'age a I'apparition, soit 11-19 ans chez les jeunes et 30-39 ans
chez les adultes (7). Quoique la maladie semble frapper plutdt a
I'adolescence qu'a l'enfance, on I'a vue chez des enfants

de tout juste 2 ans (5, 8). A I'adolescence, elle touche de 3 & 4
fois plus de filles que de gargons. On a moins de données sur ce
rapport chez les jeunes enfants.

Les estimations de la prévalence de 'EM/SFC pédiatrique
vont de 0,1 @ 0,5 % (9, 10). Il est possible que I'on trouve plus
d’'un cas chez les jeunes d'une méme famille. Des études ont
montré que chez de 84 a 91 % des malades adultes dont les
symptdbmes correspondaient aux criteres diagnostiques de la
maladie, cette derniére n'avait pas été diagnostiquée (11, 12).
Nous connaissons une étude similaire sur la maladie a I'enfance
et a l'adolescence (13).

1:3 Présentation, évolution, pronostic
L'EM/SFC peut apparaitre de fagon subite, de fagon graduelle,
ou avec une hausse abrupte de l'intensité et de la fréquence de
symptdmes chroniques moins graves. Il peut y avoir un
historique de maladies prodromiques avec rémissions et
rechutes mineures a répétition dans les mois ou les années
précédant cette apparition. Elle apparait souvent de fagon aigué,
avec des symptomes de type viral, et peut s'accompagner alors
de symptoémes orthostatiques graves. Elle survient parfois aprés
une maladie connue, comme linfluenza ou la mononucléose
infectieuse (4). A I'enfance, 'apparition est plus fréquemment
graduelle, et peut s’étendre sur des mois ou des années.
Quoique la totalité des malades vivent une baisse marquée
des fonctions physiques et cognitives, le spectre de gravité est
tres large. Chez les jeunes moins malades, la fréquentation
scolaire a temps plein ou partiel peut rester possible, quoiqu’avec
des limites aux activitts sportives ou parascolaires et de
nombreuses absences. |l a été démontré que 'EM/SFC est la cause
la plus fréquente d’absence scolaire a long terme (9, 13-16). Les
jeunes plus gravement malades peuvent étre incapables de
quitter leur fauteuil roulant, leur domicile ou leur lit et méme, dans
les cas les plus graves, de recevoir des cours particuliers a la
maison. La qualité de vie globale rapportée par ces jeunes est
souvent inférieure a celle de jeunes souffrant d’autres maladies
comme le diabéte, I'épilepsie ou la fibrose kystique (17, 18).
Souvent, les symptdmes varient beaucoup au cours de la
journée, ou avec les jours. Il est fréquent que, au réveil, ces
jeunes démarrent lentement ; leur capacité fonctionnelle s’amé-
liore quelque peu plus tard. La diminution de la capacité
fonctionnelle aprés une activité (physique, cognitive, émotion-
nelle, stress orthostatique ou pression des études) — I'épisode
asthénique souvent appelé crash — accompagnée de la lenteur
de récupération est distinctive. Chez les filles, les symptdmes
sont souvent plus marqués au début de la période menstruelle
ou juste avant. Limprévisibilitt du niveau de la capacité
fonctionnelle d'un jour a l'autre peut nuire & la planification de la
fréquentation scolaire, des sorties ou des obligations familiales.
L'évolution de la maladie est trés difficile a prédire, mais se
calcule plus souvent en années qu’en semaines ou en mois.
Rémissions et rechutes sont courantes. Les rechutes peuvent
avoir pour cause un effort trop grand, une maladie infectieuse, ou
lincapacité de récupérer aprés un épisode asthénique.
L'amélioration marquée au cours des 4 premiéres années peut
se voir, mais une évolution a plus long terme est plus probable.
On admet en général que le pronostic est plus favorable chez
les jeunes que chez les adultes. Quoique I'on ne puisse I'affirmer
avec slreté, vu le petit nombre d’études avec nombre de cas et
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suivi suffisants, il n’a pas été démontré que des facteurs comme
la gravitt des symptdmes ou I'dge a l'apparition soient des
indicateurs fiables de I'évolution a long terme. Dans une étude
longitudinale portant sur prés de 700 jeunes malades, la durée
moyenne de la maladie, dans les cas ou une « guérison » était
rapportée, était de 4 a 5 ans, la fourchette étant de 1 a 15 ans.
Aprés 5 ans, 60 % des jeunes rapportaient leur guérison et 88 %
aprés 12 ans. Environ un tiers de ces jeunes admettaient avoir
modifié leurs activités pour continuer a se sentir bien (19).
Plusieurs autres études ont trouvé que, malgré 'amélioration de
la situation dans beaucoup de cas, I'état de 20 a 48 % des
malades ne s’améliorait pas, avec parfois méme une aggravation
de la fatigue et de la diminution de la fonctionnalité physique, sur
une fourchette de 2 & 13 ans de suivi (20-22). Beaucoup de jeunes
rapportant une guérison compléte décrivent des symptémes persis-
tants que les personnes en santé ne signalent pas (20).

Les commentaires des jeunes indiquent qu'un élément détermi-
nant de leur capacité fonctionnelle adulte était les efforts consa-
crés a ne pas négliger leur éducation. Leur cheminement pouvait
avoir été peu conventionnel, mais leur avait permis de conserver
des liens sociaux et de se sentir en mesure de réaliser leurs aspi-
rations, en tout ou en partie. Plus de 95 % de ces jeunes étaient
aux études ou en emploi a temps plein ou partiel (23).

1:4 Diagnostic

A Theure actuelle, 'on ne dispose d’aucun test de laboratoire
valide et fiable pour confirmer le diagnostic. Ce dernier est
purement clinique et s’appuie sur 'anamnése et sur I'exclusion
d’'autres maladies de fatigue a la suite de I'examen physique et
des tests médicaux. Les résultats des analyses sanguines de
routine sont en général normaux. Si 'on ne reconnait pas le
tableau typique des symptdmes, I'on ne pensera pas au diagnos-
tic. Pour le porter, il faut que les symptdmes individuels corres-
pondent aux critéres d’une des définitions de cas qui se recou-
pent (1, 2, 24-27). La plupart ont été élaborées pour des adultes
et peuvent exclure un certain nombre de jeunes. Certaines sont
trés complexes a utiliser pour les soins primaires, ou encore
n'exigent pas la présence du symptdme cardinal de I'aggravation
post-effort. Nous recommandons les criteres de diagnostic
énoncés a la section 4. Diagnostic clinique.

1:5 Diagnostic/prise en charge : réle du médecin
Les jeunes qui semblent souffrir ’EM/SFC ont besoin d'une
évaluation médicale. Poser le diagnostic et exclure les autres

maladies de fatigue nécessite de procéder a une anamnese
approfondie, a un examen physique complet et aux tests de
laboratoire appropriés. Dans un certain nombre de cas, le
diagnostic initial d’EM/SFC a par la suite été modifié et un
diagnostic d'une autre maladie, curable, a été posé. Les mala-
dies comorbides sont fréquentes et doivent étre traitées cor-
rectement (cf. section 6. Conditions médicales comorbides).

En soi, poser le diagnostic est souvent source de soulage-
ment pour les malades et leurs parents. Le diagnostic précoce
peut atténuer l'impact de 'EM/SFC, parce que soutien et inter-
vention arrivent sans retard. Se faire dire sans équivoque qu'il
faut bien veiller & s’abstenir de tout excés d'effort peut aider a
éviter la détérioration de son état et en favoriser 'amélioration.

Puisquaucune médication ou intervention ne peut guérir la
maladie, les soins cliniques se concentrent sur la prise en charge
des symptomes et I'amélioration de la capacité fonctionnelle. A
inclure au plan, par exemple :

« information sur la maladie pour les malades, leurs parents,
leur famille et leur école (par ex. fiches documentaires, cf.
Annexes CaE);

 conseils sur la fagon de déterminer I'équilibre optimal entre
repos et activité, de fagon a prévenir I'aggravation des
symptdmes apres effort ;

e conseils sur la diététique, les interactions sociales,
I'éducation ;

* interventions non pharmacologiques et/ou médication pour
traiter les symptdmes ;

* suivi régulier de I'évolution, en surveillant I'apparition d’autres
maladies.

La maladie étant chronique, il faut assurer un suivi continu et
des réévaluations périodiques. Le contrdle régulier est réconfor-
tant et permet de déceler une modification des symptémes ou
I'apparition d’'une nouvelle maladie. Il peut étre suffisant de traiter
les jeunes malades dans un contexte de soins primaires, mais,
compte tenu de la complexité de 'EM/SFC, il peut étre néces-
saire de les référer a d’autres prestataires de soins (de préfé-
rence avec une bonne connaissance de la maladie).

Ce rdle est important pour aider a faire en sorte que la
scolarisation des jeunes se poursuive de la fagon la plus appro-
priée, en informant I'équipe pédagogique au sujet des effets de la
maladie sur le rendement scolaire, et en fournissant la
documentation requise aux autorités.

2. ETIOLOGIE ET PSYSIOPATHOLOGIE

On n’a pas encore déterminé I'étiologie de 'EM/SFC. L’abon-
dante documentation traitant des changements physiopatholo-
giques démontre que cest une maladie physique multisysté-
mique, et non un trouble psychologique. La grande variété des
observations physiopathologiques a conduit a de multiples hypo-
théses concernant son étiologie, parmi lesquelles, individuel-
lement ou en combinaison : agents infectieux, dysfonctionnement
immunitaire, troubles de I'auto-immunité, anomalies circulatoires,
troubles neuroendocriniens, perturbations métaboliques, dysfon-
ctionnement cérébral, toxines, prédisposition génétique, anoma-
lies de I'expression génique.

2:1 Facteurs étiologiques

Il existe des preuves du rapport entre la maladie et plusieurs
facteurs prédisposants ou déclencheurs, mais beaucoup moins
d’'un rapport avec des facteurs perpétuants.

Facteurs prédisposants

La prévalence de la maladie est de 3 a 4 fois plus élevée chez
les adolescentes que chez les adolescents (9, 28). On a moins
de données sur ce rapport chez les jeunes enfants. Des facteurs
génétiques pourraient étre a I'origine d’une vulnérabilité a la
maladie dans certaines familles. Des études ont montré que
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dans la famille d’environ 20 % des malades, 'EM/SFC a frappé
plus d'une fois et que dans 90 % de ces cas, il y a un lien géné-
tique entre les malades (29). On a trouvé que la prévalence de la
maladie est de 5,1 % chez les enfants de méres souffrant
d’EM/SFC (29). Une autre étude chiffre 'augmentation relative
du risque de développer la maladie : parenté au 1er degré, 2,7 ;
au 2e degreé, 2,3 ; au 3e degré, 1,9 (30). Des études menées sur
des jumeaux ont montré un taux de concordance pour une
maladie du type de 'EM/SFC chez 55 % de jumeaux monozygo-
tes, et 19 % de jumeaux dizygotes (31). A l'adolescence, environ
60 % des malades présentent de I'hypermobilité articulaire, par
opposition a environ 20 % des jeunes en santé (32). On ne
comprend pas comment agit ce dernier facteur.

Facteurs déclencheurs

Comme facteurs précédant ou déclenchant des cas sporadiques,
on note : infection virale, bactérienne ou parasitaire ; vaccin ;
traumatisme physique ou émotionnel important ; effort excessif
(« surentrainement ») ; manque de sommeil chronique ; exposi-
tion a une toxine ; réaction indésirable atypique a un médica-
ment. Dans certains cas, I'on ne trouve pas de tel facteur.

Facteurs perpétuants

Il est difficile de déterminer les facteurs qui perpétuent la mala-
die, mais on a suggéré que ceux qui I'aggravent pourraient aussi
contribuer a la perpétuer. Ce sujet n'a pas été beaucoup étudié.
Au nombre des facteurs aggravants : le diagnostic tardif, qui fait
que la maladie a mal été traitée aux premiers stades ; l'effort
excessif, qui cause des épisodes asthéniques ; le stress, le som-
meil inadéquat et les conditions comorbides, comme l'intolérance
orthostatique.

2:2 Base physiopathologique des symptémes
Malgré la grande variabilit¢ des facteurs déclencheurs et des
observations physiopathologiques, il semble y avoir des
mécanismes sous-jacents communs derriére les symptdmes les
plus prévalents.

Infection

Méme si les cas sporadiques sont plus fréquents, 'lEM/SFC
peut aussi apparaitre en série d’apparitions localisées, ce qui
semble indiquer que les pathogénes microbiens joueraient un
réle étiologique important. Cette hypothése est renforcée par le
fréquent tableau d’apparition subite avec symptémes pseudo-
grippaux dans beaucoup de cas sporadiques. Sans preuves
pertinentes de la réplication persistante d’'un agent infectieux, le
débat scientifique actuel confronte l'infection active persistante,
non détectée, en regard des agents infectieux éliminés, mais
ayant déclenché des symptomes chroniques a cause d'une
réaction immunologique mésadaptée chez I'héte.

L'EM/SFC pédiatrique suit parfois une infection aigué, tout
particuliérement au virus Epstein-Barr. A I'adolescence, aprés
une mononucléose infectieuse a réaction positive au test par
Monospot, 13 %, 7 % et 4 % des jeunes répondaient aux critéres
de la maladie aprés 6, 12 et 24 mois (4). Comme chez les
adultes, le facteur le plus important associé a I'apparition de la
maladie était la gravité de l'infection initiale, traduite en nombre
de jours au lit avec symptdmes aigus (33). On a observé

plusieurs autres agents infectieux ubiquitaires ou leurs anticorps
chez des malades ; leur présence peut avoir une influence sur la
gravité des symptdmes. Quoique I'on ait déterminé que des cas
individuels étaient associés a des virus (B. burgdorferi,
cytomégalovirus, virus herpés humain 6, virus Coxsackie,
entérovirus, adénovirus, parvovirus B19), une large étude
pédiatrique en Norvége n'a établi de réle étiologique majeur dans
aucun de ces cas (34).

Des études menées sur des adultes ont rapporté de bons
résultats pour un traitement antiviral, semblant indiquer une
physiopathologie virale, ce que d’autres n'ont pas confirmé (35—
37). Nous ne connaissons pas d'étude portant sur les agents
antiviraux chez les jeunes malades.

Dysfonctionnement immunitaire

Une autre théorie répandue avance que les symptdmes de
EM/SFC résulteraient d’'une réaction immunologique prolongée
a une infection chez I'héte. Peu d’études immunologiques ont été
menées sur les jeunes. Chez les adultes, les études montrent
des changements du systéme immunitaire souvent non uni-
formes et tendant & fluctuer dans le temps (38). Les plus
fréquents : activation immunitaire ; déficience de I'immunité a
médiation cellulaire ; réduction de l'activité cytotoxique des cel-
lules tueuses naturelles en corrélation avec la gravité de la mala-
die (39, 40) ; a l'occasion, faibles niveaux de certains autoanti-
corps (facteurs rhumatoides, anticorps antithyroides, anti-glia-
dine, anticorps anti-muscle lisse, parfois agglutinines froides).
Aucune de ces réactions n'est exclusive a 'TEM/SFC.

Chez les jeunes, les données probantes de la baisse de fonc-
tionnalité des cellules tueuses naturelles sont moins robustes
(41), mais peu d'études ont été effectuées. Des études distinctes
ont relevé de I'anergie cutanée (42), une prévalence plus mar-
quée des autoanticorps (41), une réaction favorable aux immuno-
globulines intraveineuses (IglV) (42), une hausse des taux
d’apoptose des globules blancs dans le sang périphérique (43),
et des réactions anormales (inhibition/prolifération) des lymphocy-
tes T aux stimuli (44). Quoiqu'une petite étude ait montré une
hausse ou une baisse de certaines populations de cytokines
(45), une autre plus importante n’a pas trouvé de signes de telles
anomalies (46). Trés peu de recherches ont porté sur le possible
réle des allergies, des intolérances alimentaires ou de I'activation
mastocytaire dans la physiopathologie des symptdmes.

Un petit essai randomisé chez des adultes a conclu a une
amélioration des symptdmes aprés la déplétion a médiation au
rituximab des lymphocytes B (47) ; aucun essai n'a été mené
chez des jeunes.

Anomalies circulatoires
Les étourdissements sont fréquents chez les jeunes malades ; la
position droite prolongée peut aggraver leurs autres symptomes
(fatigue, céphalées, nausées, troubles cognitifs) (48-50). Des
études avec groupe témoin ont montré une plus grande
prévalence du syndrome de tachycardie orthostatique posturale
(STOP) et de I'hypotension a médiation neuronale (HMN) dans
leur cas (49, 51-55). La recherche devra se pencher sur les
causes de ces deux maladies. Toutes deux peuvent survenir
aprés une maladie infectieuse, et étre en soi secondaires a des
phénomenes de l'auto-immunité. On note d’autres anomalies
circulatoires : retard dans la reprise de I'oxygénation cérébrale
6
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aprés la position debout breve par rapport aux sujets témoins en
santé (54), et la démonstration que le stress orthostatique
aggrave les problémes cognitifs (50, 56).

On a aussi observé des cas de faible volémie chez des
adultes (57-60). Entreprendre un traitement axé sur l'intolérance
orthostatique peut parfois soulager des symptdmes chez les
malades jeunes ou adultes (cf. section 6:1 Infolérance
orthostatique).

Anomalies neuroendocriniennes

La similitude des symptdmes de 'EM/SFC et de l'insuffisance
surrénale a suscité des recherches sur le dysfonctionnement de
I'axe hypothalamo-hypophyso-surrénalien tant chez les adultes
que chez les jeunes. Plusieurs études sur la maladie pédiatrique
(mais non pas toutes) ont montré une baisse statistique du
niveau de cortisol et du rapport cortisol/créatinine urinaire par
rapport aux sujets témoins en santé (34, 44, 61-63). Néanmoins,
ces valeurs restent dans les limites normales, ce qui souléve des
questions quant a la pertinence clinique des conclusions. Traiter
la maladie a l'aide de suppléments de cortisol n'apporte que des
avantages cliniques modestes et, dans des études sur les
adultes, a été relié au développement d’une insuffisance surré-
nale au potentiel d’extréme gravité (64).

Anomalies métaboliques

L'épuisement profond et I'aggravation post-effort des symptomes
sont les caractéristiques distinctives de 'EM/SFC. Des études
sur les adultes ont montré une déficience de la consommation
d’'oxygéne pendant I'exercice et I'activation des voies métabo-
ligues anaérobies a son début (75, 76). Quand les épreuves a
I'exercice se font deux jours de suite, I'on observe une baisse de
la performance et une période anormale de récupération (baisse
de la VO2max) le deuxiéme jour (77, 78). Des études
pédiatriques d’'un jour ont montré que I'exercice se faisait de
fagcon moins efficace chez les jeunes malades que chez les
jeunes ayant guéri d'une mononucléose, mais sans montrer de
différence significative dans la capacité a I'effort maximal (79).
Ces résultats chez les adultes, de méme que la hausse du
lactate ventriculaire, ont débouché sur 'hypothése d’'un rapport

causal entre les symptomes de '/EM/SFC et les problémes de la
bioénergétique mitochondriale et de la production d’ATP (80, 81).
Jusqu'ici, le rble exact de la dysfonction mitochondriale dans
'EM/SFC reste a établir.

Anomalies relevées a I'imagerie cérébrale

La prévalence marquée du dysfonctionnement cognitif a
cristallisé l'attention sur [I'hypothése de Iimportance des
anomalies du systeme nerveux central dans la physiopathologie
de 'EM/SFC. A partir de diverses techniques d'imagerie
cérébrale, quelques petites études sur des adultes ont montré
une variété de différences entre sujets malades et témoins en
santé, soit hausses (activation des microglies ou des astrocytes
[65], lactate ventriculaire [69, 70]) soit baisses (volume des
substances grise et blanche [66, 67], mesure absolue du débit
sanguin cérébral [68]). Des études menées tant sur les jeunes
que sur les adultes ont montré I'activation d’'une plus large
répartition des ressources neurales a I'exécution d'une tache
cognitive donnée (71-73). Améliorer le débit sanguin améliore la
performance cognitive chez les malades (74).

Etudes sur les génes

Des études chez des malades adultes ont montré des altérations
de [l'expression des génes régulateurs de la modulation
immunitaire, du stress oxydatif et de I'apoptose. On a rapporté
plusieurs sous-types, certains dont la présence était en
corrélation avec la gravité des symptémes (82, 83). L'exercice
modéré augmentait 'expression des génes sensoriels, adrénergi-
ques et immunitaires chez les malades, mais non chez les sujets
témoins (83). On a récemment décrit des différences épigénéti-
ques entre des malades et des sujets témoins en santé (84).

Les théories dominantes reliées aux mécanismes physio-
pathologiques ne sont pas forcément incompatibles. Ainsi, le
dysfonctionnement circulatoire peut avoir pour cause une infec-
tion et un mécanisme immunitaire et, a son tour, affecter l'inflam-
mation, la distribution d’oxygéne aux cellules et I'activation micro-
gliale. La discussion plus approfondie des mécanismes physio-
pathologiques potentiels des symptémes de 'EM/SFC dépasse
le cadre du présent document.

3. DEVELOPPEMENT A L’ADOLESCENCE
On définit la puberté comme la période du passage - corps,
sensations, sentiments, relations — de I'enfance a I'age adulte.
On note des changements physiques : poussée de croissance,
expansion des organes génitaux, développement de la pilosité
androgénique, début de la fonction sexuelle, éjaculation ou
menstruation. |l s’y produit de profonds changements émotion-
nels et psychologiques. La puberté est une période ol se
développent, de fagon significative, conscience de soi, pensée
abstraite, sensibilité plus fine et changements de 'humeur.
Quand 'EM/SFC survient avant la puberté, elle peut affec-
ter autant les changements pubertaires physiques que I'état

émotionnel et I'image de soi des jeunes ; il peut y avoir retard ou
accélération des changements pubertaires, ou altération des
processus physiologiques, avec hypofonction ou, moins souvent,
hyperfonction du systéme neuroendocrinien. Quand elle survient
aprés la puberté, elle peut étre associée au retard du
développement psychologique normal qui résulte souvent de
lisolement social. L'arrét des régles qui survient parfois peut
préoccuper gravement une jeune patiente.

Avec ses changements physiologiques, la puberté peut en soi
causer une aggravation marquée des symptémes qui l'ont
précédée. Le risque de développer la maladie augmente apres la
puberté, surtout chez les jeunes filles. Le rapport H-F passe a
341,
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4. DIAGNOSTIC CLINIQUE

Le diagnostic de 'EM/SFC se base sur une anamnese clinique
fouillée, sur la reconnaissance du tableau des symptémes, et sur
lexclusion d’autres maladies qui pourraient I'expliquer. A I'heure
actuelle, pour confirmer le diagnostic, on ne dispose d’aucun test
de laboratoire valide et fiable. De plus, quoique souvent I'examen
physique ne soit pas sans déceler des anomalies, on ne reléve
pas de signes cliniques diagnostiques spécifiques ; souvent, les
jeunes ne semblent pas malades. Le diagnostic est souvent oublié
ou retardé ou rétrospectif (I'enfant ayant vieilli).

A Theure actuelle, des critéres cliniques variés servent &
poser un diagnostic dEM/SFC chez les jeunes. Aucun n'a été
validé par une étude en bonne et due forme. On se sert souvent
de la définition de cas de Fukuda datant de 1994, cf. Annexe A (1) ;
néanmoins, établie a des fins de recherche chez les adultes, elle
peut exclure des jeunes souffrant EM/SFC et en inclure d'au-
tres chez qui on reconnait plus tard une maladie différente (27).
La definition clinique canadienne (consensus canadien), datant
de 2003, s'utilise beaucoup chez les adultes, car elle met I'accent
sur les symptdmes essentiels de la maladie. Elle a servi a une
définition de cas pédiatrique publiée en 2006 (27), qui est plutdt
complexe pour 'usage clinique. Notre équipe exercée en pratique
clinique propose les critéres suivants, qui s'appuient sur I'expérience
et la perspective collectives de ses membres. Ces critéres sont suffi-
samment sensibles pour servir au diagnostic malgré I'hétérogénéité
de la population des jeunes malades. Il s’y ajoute un systeme de
cotation de la gravité des symptdmes pour augmenter sa précision.

L'EM/SFC se caractérise par de nombreux symptémes touchant de
nombreux systémes de l'organisme, mais son diagnostic ne requiert la
présence que d'un petit groupe de symptdmes essentiels précis.

» Sa caractéristique cardinale, c'est le malaise et I'aggravation
des symptoémes aprés un effort quelconque (le plus souvent
effort physique, activité cognitive, stress orthostatique). Les
deux peuvent persister des heures, des jours ou des semai-
nes, sans aucun soulagement aprés le repos ou le sommeil.
Cela apparait dans peu d’'autres maladies.

e Autres symptdmes essentiels : déficience de la capacité
fonctionnelle physique et/ou cognitive, fatigue profonde,
troubles du sommeil, symptémes cognitifs, douleurs.

« Certains symptdmes (ou tous) sont présents tous les jours
(fluctuation souvent marquée de lintensité au cours de la
journée ou d’une journée a l'autre).

* lIs sont le plus souvent de modérés a graves.

« lIs sont persistants ou récurrents depuis au moins 6 mois (on
peut poser un diagnostic provisoire et entreprendre le
traitement avant ce délai).

e Les autres maladies de fatigue sont & exclure a partir de
anamneése, de I'examen physique et de tests médicaux.

D'autres symptémes peuvent se manifester dans de
nombreux systémes de I'organisme. Chez les jeunes malades,
on retrouve le plus souvent :

(a) intolérance orthostatique (10), c.-a-d. que le maintien prolongé en
position droite peut susciter des symptémes comme étourdissements,
hausse de la fatigue ou des problémes cognitifs, céphalées, nau-
sées ; on note souvent aussi syndrome de tachycardie orthostatique
posturale (STOP) et/ou hypotension a médiation neuronale (HMN) ;

(b) hypersensibilités : lumiere, toucher, odeurs et/ou médica-
ments ;

(c) déséquilibre du systéme thermorégulateur: température
corporelle basse, intolérance au froid et a la chaleur, extrémités
froides ;

(d) symptémes gastro-intestinaux : douleurs abdominales, nau-
sées, anorexie ;

(e) chez les jeunes filles, aggravation de la fatigue a I'approche
ou au début des régles ;

(f) autres conditions comorbides, présentées plus en détail a la
section 6 Conditions médicales comorbides.

La compilation des criteres apparait a la Fiche d’évaluation
pour le diagnostic clinique, destinée a l'usage clinique. La
fiche peut aussi servir lors des visites de suivi pour confirmer le
diagnostic ou évaluer les progres. Le tableau des symptémes de
'EM/SFC est distinctif et son diagnostic est facile & poser dans la
plupart des cas, mais n'est pas sans présenter ses défis. Les
jeunes, en particulier de moins de dix ans, pourraient décrire
leurs symptomes de fagon imprécise. Peut-étre sans souvenir
d'un état de santé correct, leur fatigue profonde peut leur
sembler normale. Le premier signe de la maladie pourrait étre la
limite marquée de leur activité physique ou mentale, remarquée
dans l'entourage familial ou scolaire. Ces jeunes ne recon-
naissent pas forcément leurs symptdmes, comme les problémes
cognitifs ou le malaise, tant que leur santé ne s’est pas amé-
liorée. Ayant appris a organiser le rythme de leurs activités, leurs
symptdbmes aprés effort leur échappent. Comme leurs sympto-
mes fluctuent avec le temps, des enfants pourraient, lors de la
consultation, signaler qu'un symptdme antérieur s'est maintenant
amélioré. Il leur est plus facile de se souvenir des symptomes
persistants.

4:1 Anamneése

Il est crucial d'allouer assez de temps a I'établissement d’'une
anamnése soignée et compléte avec I'enfant et ses parents. Il ne
s'agit pas seulement d’'un point vital pour le diagnostic ; des
questions fouillées, posées avec empathie, suscitent la confiance
de I'enfant et de la famille et montrent que la maladie est prise au
sérieux, un important préliminaire & la prise en charge. A
l'adolescence, une occasion de discuter en téte-a-téte est
souvent requise. L'évaluation initiale pourrait nécessiter plus
d’'une consultation, parce que I'examen est parfois long et les
jeunes malades peuvent manquer d’endurance et méme avoir
besoin de s'étendre pendant la rencontre. Dans les cas trés
graves, la consultation au bureau peut méme étre impossible et
devoir se faire a domicile.

Il peut étre utile d’obtenir d’abord une liste des symptdmes
actuels en ordre de gravité, pour mieux déceler les aspects qu'il
faudra explorer. Il est important de demander a chaque jeune et
a ses parents ce qui les préoccupe le plus, ce qui fournira peut-
étre une occasion de corriger des idées fausses (« je pense que
jai peut-étre un cancer »). L'anamnese doit ensuite porter sur la
gamme compléte des symptdmes déterminants de 'EM/SFC, en
notant leur fréquence et leur gravité.
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EM/SFC PEDIATRIQUE : FICHE D’EVALUATION POUR LE DIAGNOSTIC CLINIQUE

Critéres de diagnostic de 'EM/SFC a I’enfance ou a I'adolescence :

Déficience de la capacité fonctionnelle, symptdmes aprés effort, fatigue, troubles du sommeil, problémes neurocognitifs, douleurs.
Certains symptoémes (ou tous) sont présents tous les jours (fluctuation frequemment marquée de l'intensité au cours d’une journée ou
d’'une journée a l'autre).

Les symptdmes sont le plus souvent modérés ou sévéres.

Ils sont persistants ou récurrents depuis au moins 6 mois (on peut poser un diagnostic provisoire et entreprendre le traitement avant
ce délai).

Les autres maladies de fatigue ont été exclues a partir de 'anamnése, de I'examen physique et de tests médicaux.

Sévérité du

Les symptomes suivants sont-ils persistants ou récurrents depuis 6 mois ? Présents | symptdme au cours
du dernier mois :
absent (0) léger (1)
modéré (2) sévere

(3)

1. Déficience de la capacité fonctionnelle : perte d’endurance physique et/ou mentale ainsi | Oui [ ]
que réduction substantielle de la capacité de participer aux activités personnelles, éducatives | Non|[ ]
et/ou sociales.

2. Symptomes aprés effort: une activit¢ normale ou légére ou modérée est suivie d'une | Oui [ ]
aggravation du malaise, de la fatigue et d'autres symptémes. La récupération prend plus de | Non|[ ]
24 heures.

3. Fatigue : fatigue qui ne résulte pas d'un effort en cours, que le repos ne soulage pas, et qui | Oui [

]
n'a pas d’explication médicale. La position droite prolongée peut I'aggraver. Non[ ]
4. Troubles du sommeil : sommeil non réparateur avec perturbation de la quantité ou du | Oui [ ]
rythme, comme hypersomnie diurne, insomnie nocturne, inversion jour-nuit. Non[ ]
5. Difficultés cognitives : tout probléme parmi les suivants : difficulté a se concentrer, a | Oui [ ]
comprendre de l'information ou a exprimer sa pensée, a trouver des mots ou des chiffres, | Non[ ]

déficience de la mémoire a court terme, distraction, lenteur de la pensée. Pouvant étre provoqué
ou aggravé par la position droite prolongée ou par l'activité physique ou mentale. Pouvant
n'avoir pas été reconnu par I'enfant, mais remarqué par la famille ou le milieu scolaire.

6. Douleurs : généralisées ou localisées ; les plus fréquentes sont céphalée quotidienne | Oui [ ]
chronique, myalgies, douleurs abdominales, douleurs articulaires, douleurs aux ganglions. | Non|[ ]
Pouvant s’aggraver en position droite prolongée. L’absence de douleurs est rare.

Total des cotes de gravité :

Autres symptomes présents chez un grand nombre de jeunes malades (mais pas la totalité) :

Intolérance orthostatique : le maintien prolongé en position droite peut susciter des symptdémes comme étourdissement,
augmentation de la fatigue, détérioration cognitive, céphalées et/ou nausées ; on observe souvent aussi le syndrome de
tachycardie orthostatique posturale (STOP) ou 'hypotension & médiation neuronale (NMH).

Hypersensibilités : lumiére, bruit, toucher, odeurs, médicaments.

Déséquilibre du systéeme thermorégulateur : température corporelle basse, intolérance au froid et a la chaleur, extrémités froides.

Symptémes gastro-intestinaux : douleurs abdominales, nausées, anorexie.

Pour porter un diagnostic d’EM/SFC :

Présence des symptdmes des critéres 1, 2 et 3 ainsi qu'au moins deux dans les critéres 4, 5 et 6 Oui[ ] Non[ ]
Présence des symptdmes depuis 6 mois, certains ou tous chaque jour Oui[ ] Non[ ]
Aucun autre diagnostic possible apres anamnése, examen physique et tests médicaux Oui[ ] Non[ ]

Score de la gravité des symptémes : 0-4 EM/SFC peu probable ; 5-12 EM/SFC légére a modérée ;
13-18 EM/SFC modérée a sévere

Le cas satisfait aux critéres de 'EM/SFC. )
Le cas ne satisfait pas complétement aux critéres. A suivre, et traiter les symptémes.

Commentaires
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Sujets a couvrir : alimentation, schémas du sommeil, humeur
dépressive, anxiété, rendement scolaire, relations familiales et
sociales, consommation de drogues, historique de la croissance,
historique de la famille. Ce dernier pourrait révéler que d’autres
proches présentent des symptomes de la maladie ; on voit aussi
une plus forte prévalence de troubles comme fibromyalgie,
hypermobilité  articulaire, syndrome articulaire temporoman-
dibulaire, anxiété, syncopes, maladie du cblon ou de lintestin
irritable.

Pour évaluer la capacité fonctionnelle, demander ce qui arrive
lors d’activités qui étaient tolérées avant, et quelles activités sont
maintenant a limiter ou éviter. Les réponses peuvent indiquer a
quel point la vie a changé et les pertes se sont accumulées.

Il est important de faire un suivi fréquent, une fois par mois ou
par trimestre, selon le degré de gravité de la maladie. Les jeunes
malades sont sensibles a I'attention suivie. L'amélioration de la
capacité fonctionnelle s’évalue a partir du rapport entre la quan-
tité d’activité et 'aggravation post-effort des symptémes. Le progrés
se mesure avec le temps, et non au cours d'une seule consulta-
tion. Quand I'état s'améliore, la fatigue profonde est fréquem-
ment le dernier symptdbme a se résorber, les jeunes préférant
souvent augmenter leurs activités et endurer la fatigue qui en
résulte. Il faut rester a I'aff(it de nouveaux symptémes, qui pour-
raient provenir non pas de 'EM/SFC, mais d’une autre maladie.

4:2 Examen physique

Il faut effectuer un examen physique approfondi, incluant un
examen neurologique, pour exclure les autres causes de fatigue
profonde. Les signes physiques de 'EM/SFC sont subtils et
aucun n'est en soi déterminant. Beaucoup de jeunes ne
semblent pas malades, quoique 'on note parfois une visible
paleur du visage qui, souvent, précede l'arrivée de l'extréme
fatigue. Elle peut s’accompagner de cernes sombres sous-
orbitaires. Le pharynx peut présenter une pharyngite non
exsudative, les ganglions lymphatiques axillaires et ceux de la
chaine jugulaire peuvent étre détectables a la palpation et
sensibles. La sensibilit¢ musculaire caractérise la fibromyalgie
juvénile comorbide, une comorbidité cependant moins fréquente
que chez les adultes.

Table 1. Investigation de 'EM/SFC

Mains et pieds peuvent étre exceptionnellement froids ; les
jambes en déclivité, en position soit assise soit debout, sont
souvent rouges. Chercher aussi a déceler des conditions
comorbides fréquentes telles que: intolérance orthostatique
(fréquence cardiaque et pression artérielle en position assise et
debout), hypermobilité articulaire, dysfonctionnement postural (cf.
section 6 Conditions médicales comorbides).

A I'apparition de la maladie, on peut observer de la pyrexie
qui peut persister quelques semaines. Si la fievre reste présente
aprés quelques mois, vérifier si elle a d’autres causes. Dans les
cas établis, la température est souvent légérement sous la
normale, soit 36,0-36,7 °C (96,8-98,0 °F). La fréquence
cardiaque au repos est parfois plus élevée que prévu; a
l'occasion, on constate I'hypotension au repos. Il est plus
fréquent de déceler ces anomalies en réaction a la position
droite. On trouvera une discussion du diagnostic et du traitement
des problémes orthostatiques a la section 6 Conditions
médicales comorbides.

4:3 Tests de laboratoire

Il faut effectuer les tests de base (Tableau 1) pour trouver les
possibles autres causes de fatigue et de dysfonctionnement des
systémes organiques. La plupart des résultats se situent dans les
limites normales, sans corrélation avec la capacité fonctionnelle
globale méme en cas d'affaiblissement marqué. L'évaluation des
réserves de fer et du niveau de vitamine B12 ainsi que le
dépistage de la maladie cceliaque sont a recommander, vu leurs
manifestations subtiles ou inexistantes a I'examen physique.

Le choix des autres tests (Tableau 2) se fondera sur
'anamnése, I'examen et les résultats des premiers tests. Par
exemple, rechercher les infections comme la maladie de Lyme
dépend des symptoémes et du fait d’habiter ou d’'avoir visité une
région ou elle est endémique. La sérologie pour certaines
maladies infectieuses peut étre faiblement positive. Quoique la
sérologie courante pour le virus d'Epstein-Barr et le cytomégalo-
virus puisse étre utile pour vérifier si la maladie pourrait avoir été
causée par ces organismes, ses résultats ne changeront en
général pas le traitement. L'IRM du cerveau et de la colonne
vertébrale ne sont pas de routine, mais s'imposent clairement en
cas de signes neurologiques anormaux.

: tests de laboratoire courants

e Formule sanguine compléte et formule leucocytaire

*  Vitesse de sédimentation

»  Electrolytes

e Calcium

*  Phosphate

*  Glycémie ajeun

*  Protéine C-réactive

*  Fonction hépatique : bilirubine, phosphatase alcaline,
gamma-glutamyl transaminase, alanine transaminase,
aspartate transaminase

*  Protéines sériques totales et ratio A/G

Fonction rénale : urée, créatinine, débit de filtration
glomérulaire

Fonction thyroidienne : thyréostimuline, thyroxine libre
(T4 libre)

Anticorps antinucléaires

Bilan martial : fer sérique et transferrine ou ferritine
Vitamine B12 et folate

Vitamine D3, 25-hydroxy-cholécalciférol

Dépistage cceliaque : IgA et IgG anti-transglutaminase
tissulaire, taux sérique d’lgA

Analyse d'urine
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Table 2. Investigation de I'EM/SFC : tests a envisager selon les indications

* Allergie : tests cutanés, RAST, tryptase sérique

 Cardiologie : radiographie pulmonaire, électrocardiogramme, échocardiogramme si souffle cardiaque, test de la table basculante si
symptdmes orthostatiques marqués sans observation d’'anomalies hémodynamiques au test de 10 minutes en position debout

* Endocrinologie/métabolisme : taux de cortisol au lever, FSH, LH, estradiol, testostérone, prolactine, lactate, pyruvate, IGF-1 et IGF-3,
autoanticorps thyroidiens

» Gastroentérologie : endoscopie digestive haute, coloscopie, étude de la vidange gastrique, scintigraphie de la vésicule biliaire (HIDA),
échographie de la vésicule biliaire

* Gynécologie : échographie, laparoscopie, phlébographie ovarienne (pour détecter les varices ovariennes)

* Immunologie : anti-ADN double brin, anticorps antineutrophiles cytoplasmatiques, dosage quantitatif des immunoglobulines, anticorps
fonctionnels, réaction a la vaccination antipneumococcique

* Maladies infectieuses : mononucléose infectieuse, maladie de Lyme et autres maladies transmises par des tiques (Babesia microti,
Anaplasma phagocytophilum, Ehrlichia chaffeensis) dans les régions endémiques

* Neurologie : IRM si possibilité de malformation de Chiari / sténose du canal rachidien cervical / dysraphisme spinal fermé / sclérose en plaques

* Pneumologie : examens fonctionnels respiratoires

* Sommeil : polysomnographie, test des latences multiples d’endormissement

* Urologie : cystoscopie

4:4 Diagnostic différentiel, conditions médicales dossier est a suivre avec soin dans le temps pour identifier les
exclusives maladies qui, au stade initial, pourraient simuler lEM/SFC. La

présence du malaise aprés effort et I'aggravation des symptdmes
aprés une hausse de I'effort cognitif ou physique augmentent la
probabilité que le diagnostic dEM/SFC soit correct. Les condi-
tions les plus fréquentes pour la différentiation du diagnostic
figurent au tableau 3 ; se référer & 'annexe B pour obtenir une
liste plus compléte des conditions moins fréquentes. Si le
diagnostic est incertain et qu’une consultation spécialisée s’avére
nécessaire, privilégier des spécialistes qui ont une bonne con-
naissance de la maladie.

Ne pas diagnostiquer 'EM/SFC en présence d'une condition
médicale ou psychiatrique primaire reconnaissable qui peut étre
une cause plausible des symptémes observés. Cependant, si les
symptémes persistent aprés un traitement adéquat des maladies
qui prétaient a confusion, on peut alors I'envisager.

La fatigue profonde est un symptdme précoce de beaucoup
de conditions médicales, et peut se manifester avant I'apparition
des caractéristiques distinctives de la maladie sous-jacente. Le

Table 3. Conditions les plus fréquentes pour le diagnostic différentiel

* Anémie chronique sévére * Maladie de Lyme, autres maladies transmises par des tiques

* Apnée obstructive ou centrale * Malformation de Chiari ou sténose du canal rachidien cervical

* Dépression majeure * Narcolepsie

* Hyper/hypothyroidie non traitées * Syndrome de surentrainement sportif

* Insuffisance surrénale * Syndrome post-commotion cérébrale

* Lupus érythémateux disséminé et troubles similaires de * Troubles des intestins : maladie cceliaque, maladies intestinales
l'auto-immunité inflammatoires, gastroentérite a éosinophiles

4:5 Conditions médicales coexistantes distractibilité plus forte, diminution de la concentration et du champ

Un certain nombre de conditions non exclusives peuvent d’attention, incapaCité a effectuer p|US d’'une tache a la fois (85'87)

coexister avec 'EM/SFC (Tableau 4). Dans ce cas, elles sont & La gravité des problemes cognitifs varie en synchronisme avec

évaluer indépendamment et traiter comme il convient. Certaines ~ Iactivité de la maladie tant au cours de la journée que d'une

d‘entre e”eS, qu| se retrouvent souvent Chez |es jeunes ma|ades journée é |'autre. I est pOSSible de relier |eS déf|C|tS Cognitifs aux

et réduisent de fagon marquée leur capacité fonctionnelle, font ~ anomalies de la physiopathologie neurologique et a la diminution
lobjet d’'une discussion plus approfondie dans la section 6 du debit sanguin cerébral (cf. section 2 Etiologie et

Conditions médicales comorbides. physiopathologie).
L . Toute activitt mentale peut étre suivie d'une réduction du
4.6 Déficiences cognitives fonctionnement cognitif ainsi que d'autres symptdmes aprés

Les déficiences cognitives (on parle parfois de « cerveau effort, de la méme fagon qu'un effort physique. Bien d’autres
embrumé ») sont parmi les symptdmes de I'EM/SFC les plus facteurs peuvent aggraver les symptdmes cognitifs : douleurs

invalidants quant & la capacité fonctionnelle. Leur présence trouble (surtout céphalées), mauvaise qualité du sommeil, position droite
grandement les jeunes a cause de I'impact sur leur capacité d'ap- prolongée, salle de classe bruyante, fatigue des yeux qui ont trop
prendre et daller a I'école (cf. section 8 Systeme scolaire). Les défi- longtemps fixé le moniteur de I'ordinateur, poids des livres a
ciences cognitives des adultes et des jeunes sont similaires : ralen- I'école, interactions sociales. Le désir des jeunes de faire comme
tissement du traitement mental, déficience de la mémoire de travail, les autres peut les inciter a faire un effort mental, physique et

difficulté a apprendre des notions nouvelles ou a trouver ses mots,
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social au-dela de leur zone de confort, avec les conséquences
cognitives qui s'ensuivent. Le stress de vivre avec une maladie
chronique (souvent non diagnostiquée) peut lui-méme aussi les

aggraver (cf. section 4.7 Réactions psychologiques secondaires
a 'EM/SFC : différenciation dépression et trouble anxieux.

Table 4. Conditions non éliminatoires avec symptémes communs

Autoimmunitaires
Conjonctivite séche (sicca)

Cardiovasculaires
Dysfonctionnement du systéme nerveux
autonome
Intolérance orthostatique
Hypotension & médiation neuronale
(HMN)
Syndrome de tachycardie orthostatique
posturale (STOP)
Hypotension posturale différée

Gastro-intestinales

Allergies alimentaires & médiation IgE

Hypersensibilités non a médiation IgE & la
protéine laitiere ou a d’autres protéines
alimentaires

Intolérance au lactose/fructose

(Esophagite a éosinophiles

Reflux gastro-cesophagien

Syndrome de compression du tronc ceeliaque/
du ligament arqué médian

Syndrome de l'intestin ou du cblon irritable

Troubles de la motilité gastro-intestinale

Neurologiques

Hypersensibilités : lumiére, toucher, bruit,
odeurs, médicaments

Malformation de Chiari 1

Migraines

Syndrome du défilé thoracobrachial

Respiratoires
Asthme

Rhinite allergique
Sinusite chronique

ou tachycardie

. nécologiques
Prolapsus de la valve mitrale Gy glque

Dysménorrhée

Endocriniennes/métaboliques Endométriose

Hypoglycémie.

Insulinorésistance

Obésité morbide

Syndrome des ovaires polykystiques
Syndrome métabolique

prémenstruel
Vulvodynie

Syndrome de congestion pelvienne/
insuffisance veineuse pelvienne
Syndrome prémenstruel/ trouble dysphorique

Rhumatologiques

Fibromyalgie juvénile

Maladie des articulations
temporomandibulaires

Syndrome d’Ehlers-Danlos

Syndrome d’hypermobilité articulaire

Syndrome douloureux myofascial

Troubles du sommeil

Mouvements périodiques nocturnes des

Hématologiques
Carence en fer
Activation mastocytaire

membres
Syndrome des jambes sans repos
Urinaires
Cystite interstitielle

4:7 Réactions psychologiques secondaires - diffé-
renciation EM/SFC/dépression/trouble anxieux

Il existe peu d’études sur les problemes psychologiques de
'EM/SFC pédiatrique. Nous complétons ici leurs conclu-
sions avec les observations de notre équipe clinique
exercée. Il est important de distinguer : (a) les normales
réactions émotionnelles a 'EM/SFC (b) les symptémes
psychiatriques avec signification clinique, comme la
dépression ou I'anxiété secondaires & 'EM/SFC (c) une
maladie psychiatrique primaire, comme le trouble dépressif
majeur ou les troubles anxieux sans EM/SFC.

Réactions émotionnelles possibles face a une maladie
chronique

Les réactions émotionnelles face aux difficultés de 'TEM/SFC sont
courantes et similaires a celles d'autres jeunes souffrant d’autres
maladies chroniques. Chagrin et colére naissent des pertes liées
a la maladie, des réactions négatives de la famille, des proches
et du milieu scolaire, ou de son omniprésente stigmatisation.
L'appréhension suit fréquemment l'apparition de la maladie,
souvent non diagnostiquée et généralement trés mal connue. La
frustration vient du fait de ne plus étre capable de faire ce qui
auparavant se faisait facilement. On voit des jeunes éclater en
sanglots, par épuisement ou accablement. Leur détresse émo-
tionnelle s’explique aussi par I'incrédulité qui les entoure quant a

la réalité de leur maladie, ou encore parce que des prestataires
de soins leur ont prescrit des remédes mal appropriés.

De jeunes malades désesperent de la médecine et plaident
pour ne pas retourner a I'hépital, par crainte de I'hostilité et I'in-
crédulité qui y prévalaient souvent, et/ou de I'aggravation de leur
maladie par suite de I'augmentation de I'activité et du bruit qui
régnent dans un hépital. Ces réactions n'atteignent en général pas le
niveau du trouble psychiatrique, mais, a l'occasion, les symptémes
psychiatriques sont plus graves et un trouble psychiatrique clinique-
ment diagnosticable peut coexister avec 'EM/SFC.

Reconnaitre la dépression ou I'anxiété cliniquement
significatives qui coexistent avec 'EM/SFC

Les symptdbmes psychiatriques secondaires les plus courants
sont la dépression et 'anxiété, qui peuvent exister simultanément.
La dépression ou l'anxiété cliniquement significatives se décou-
vrent a 'évaluation clinique et a l'aide des questionnaires de base
courants. Il arrive qu'elles aient précédé 'apparition de la maladie,
mais on n’a pas relevé de caractéristiques de personnalité anor-
males distinctives pré-EM/SFC chez les jeunes malades.

Il n'est pas facile de reconnaitre les troubles psycholo-
giques chez les jeunes enfants. L’humeur dépressive peut ne
pas se manifester parce que le développement de I'enfant ne
lui permet pas encore de percevoir ses humeurs ni de les
mettre en mots. On observera plutdt des symptémes compor-
tementaux : irritabilité, manque de tolérance a la frustration,
crises de colére, troubles somatiques ou tendance a s'isoler.
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Beaucoup de jeunes se sentent misérables et ont perdu tout
espoir (jusqu’a I'écceurement) a cause de leur maladie, ce qui ne
constitue pas nécessairement de la dépression. La dépression
clinique frappe davantage les jeunes qui doivent faire face a
lincrédulité concernant la réalité de leur maladie.

Chez les jeunes en santé, la prévalence du trouble dépressif
majeur diagnosticable est de 2 % a I'enfance, de 4% a 8% a
I'adolescence. On observe des épisodes de dépression moins
grave chez de 5 & 10 % des jeunes. A 'adolescence, deux fois
plus de jeunes filles que de jeunes gargons satisfont aux criteres
de la dépression. Une large étude portant sur ~400 jeunes souf-
frant ’EM/SFC a trouvé un niveau de 25 % de dépression clini-
que selon I'échelle de Beck ; le niveau général de la dépression
a l'adolescence est de 20 % (88).

La hausse du degré d'appréhension est une réaction
courante a la maladie. L’anxiété secondaire peut apparaitre au
début puis persister parce que 'EM/SFC affecte tous les aspects
de la vie des jeunes. A 'observation clinique, on trouverait un
nombre plus élevé d'attaques de panique chez les jeunes
malades qu’au sein de la population adolescente normale, ainsi
qu’un degré plus élevé d’anxiété chez les malades qui souffrent
d'intolérance orthostatique et d’hypermobilité articulaire comor-
bides. Selon une hypothese, I'anxiété pourrait étre reliée a la
hausse du niveau de catécholamines et a la baisse du débit
sanguin cérébral qui accompagnent ces situations.

Distinguer I’'EM/SFC des troubles psychia-
triques majeurs sans EM/SFC coexistante

Voila un sérieux défi. Les symptémes communs a 'EM/SFC et a
la maladie mentale comprennent notamment fatigue profonde,
changements du degré d'activité, réticence a participer a des
activités sociales, problémes de sommeil, difficultés de mémoire
et de concentration, modification de I'appétit et du poids, et
absentéisme scolaire.

Le tableau 5 présente des propriétés permettant de distinguer
'EM/SFC des maladies mentales primaires. Apres un effort Iéger ou
méme une activitt normale, les jeunes souffrant d'EM/SFC voient
leur fatigue et leurs autres symptomes étre longtemps plus graves,
tandis que les jeunes souffrant de dépression majeure ou d’anxiété
tendent & se sentir mieux aprés une activité, un exercice ou un effort
mental plus intense. Intolérance orthostatique, hypersensibilité a la
lumiére, au bruit et aux médicaments, température corporelle basse,
intolérance au froid et a la chaleur sont typiques de 'EM/SFC, mais
non des maladies mentales. Les jeunes filles souffrant EM/SFC
vivent souvent plus de labilité prémenstruelle.

La plupart des ados souffrant dEM/SFC aspirent vivement a
recouvrer la santé et a revenir a leur vie antérieure. Leur soif
d'activité est forte, mais leur tolérance a I'effort nécessaire est
faible. Par contraste, les ados en dépression majeure n'ont godt
a aucune activité alors que cela leur serait possible.

Les jeunes souffrant de dépression sont d'humeur dépressive, se
sentent coupables, sans valeur, s'estiment peu, n'ont presque plus d'inté-
rét pour des activités sociales et des situations auparavant appréciées
(anhédonie), et aucun pour leur avenir. Quoique ces symptémes soient
typiques de la dépression majeure, des jeunes souffrant EM/SFC (sans
depression comorbide) peuvent aussi se sentir coupables parce que leur
maladie perturbe la famille ou a forcé leur pére ou leur mere a laisser son

emploi pour répondre a leurs besoins. Planifier des activités sociales
peut devenir moins tentant a cause d’expériences passées : se
retrouver trop malade pour y participer et devoir annuler, laissant
ainsi tomber les autres. On n’a pas observé d'anhédonie avec
EM/SFC, sauf en cas de dépression majeure comorbide. Ces
jeunes participent souvent avec grand plaisir a leurs anciennes
activités, méme si cela épuise leurs réserves d'énergie et
aggrave leurs symptémes.

Dans les cas de dépression majeure, on observe des idées
suicidaires et des tentatives de suicide (plus a I'adolescence qu'a
I'enfance). Procéder alors & une évaluation du risque de suicide ;
il peut étre avantageux de référer le cas en psychiatrie. Dans
'EM/SFC, les idées suicidaires ne s'observent qu'en cas de
dépression majeure comorbide.

L'EM/SFC a beaucoup d'impact sur la famille des jeunes
malades et cet impact peut avoir lui-méme un effet secondaire
(cf. section 7:2 Possibles impacts de 'EM/SFC sur la famille). Si
les symptémes psychiatriques persistent au moment ol
EM/SFC s’atténue, il peut étre difficile de déterminer si la cause
en était 'EM/SFC elle-méme ou une maladie psychiatrique
associée.

4:8. Maladies psychiatriques et erreurs de
diagnostic dans I'EM/SFC pédiatrique

Le manque de familiarité avec les caractéristiques cliniques
de 'EM/SFC et le scepticisme face a son existence a
souvent causé des erreurs de diagnostic telles que :

« trouble factice par procuration (syndrome de Minchhausen
par procuration, maladie inventée ou provoquée) ;

« refus scolaire (phobie scolaire) ;

* syndrome de refus global ;

* trouble somatoforme.

Trouble factice par procuration (syndrome de
Miinchhausen par procuration, maladie inventée ou
provoquée)

On parle ici du comportement d’'une personne qui induit une
maladie chez sa victime (le plus souvent I'enfant trés jeune,
victime de sa propre mére). [La moitié des petites victimes ont
moins de 2 ans et leur &ge moyen est de 4 ans (89).] Ces cas
sont extrémement rares. En pratique pédiatrique, il est rare d'en
voir plus que 2 dans sa carriere. Ce syndrome est difficile a
diagnostiquer, mais il est nécessaire de I'envisager, car il s'agit
d’'une forme de maltraitance qui peut causer la mort de I'enfant.

On pose parfois ce diagnostic par erreur dans des cas
d’EM/SFC pédiatrique. La presse a fait état du cas de 143 jeunes
souffrant EM/SFC que l'on croyait victimes de ce type de
maltraitance. Avec l'aide d’'une société de bienfaisance, on a
prouvé que c'était faux dans tous les cas (90).

Il est donc possible que le diagnostic 'EM/SFC doive étre
trés sdr et montre comment le syndrome de Miinchhausen a été
écarté. Certaines des différences apparaissent au tableau 6
(89).
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Tableau 5 - Comparaison des symptomes - troubles dépressifs ou anxieux vs. EM/SFC pédiatrique

Dépression
Symptémes | anxiété | EM/SFC Commentaires
Fatigue profonde, manque  |Oui Oui Ces symptomes se retrouvent dans les deux conditions.
d'énergie, problémes de La fatigue de 'EM/SFC fluctue au cours de la journée et d’'une
sommeil, problémes cogni- journée a l'autre.
tifs, perte ou gain de poids
Absentéisme scolaire Oui Oui L’EM/SFC est la cause la plus courante des absences de
longue durée.
Dépression, sentiment de Oui Parfois L’EM/SFC peut parfois s'accompagner de tristesse, de décou-
tristesse sans raison ragement, d'écceurement. La dépression clinique frappe davan-
apparente tage en cas d'incrédulité concernant la réalité de la maladie.
Anxiété Oui Parfois Chez les jeunes souffrant d'EM/SFC, I'anxiété peut aller avec le
fait de souffrir d’'une maladie non diagnostiquée, l'ignorance au
sujet de la maladie, et/ou le scepticisme quant a la réalité de la
maladie provenant du milieu familial, médical ou scolaire. On
voit & I'occasion des attaques de panique. Le degré d’anxiété
est plus élevé chez les malades qui souffrent d’intolérance
orthostatique et d’hypermobilité articulaire comorbides.
Sentiments de dévalorisa-  |Oui Non A l'occasion, des jeunes souffrant dEM/SFC se sentent
tion ou de culpabilité, faible coupables des perturbations causées a leur famille.
estime de soi Il s'agit de sentiments secondaires a leur maladie.
Anhédonie (manque Oui Non Les jeunes souffrant dEM/SFC aimeraient souvent reprendre leurs
d'intérét et/ou de plaisir a activités antérieures, mais en sont physiquement incapables. Les
l'égard d’activités reprendre leur plait méme quand elles outrepassent leurs limites
auparavant appréciées) d'énergie. Les jeunes souffrant de troubles dépressifs n‘ont aucun
désir de participer a leurs activités antérieures et n'y prennent aucun
plaisir, méme en en étant physiquement capables.
Dépression trés grave avec  |Oui Non On n'observe pas de dépression trés grave avec idées suicidai-
idées suicidaires res dans 'EM/SFC sans trouble dépressif majeur comorbide.
Manque d'intérét pour Oui Non Les jeunes souffrant ' EM/SFC aimeraient souvent participer a
I'amitié et/ou les relations des activités sociales, mais en sont physiquement et cognitive-
sociales ment incapables. Les jeunes souffrant de troubles dépressifs
n‘ont souvent aucun désir de participer a des activités sociales.
Aggravation des symptdmes |Non Oui Caractéristique cardinale de 'lEM/SFC. Les jeunes souffrant de trou-
apres effort bles dépressifs ou anxieux se sentent souvent mieux aprés un effort.
Intolérance orthostatique AToccasion |Parfois Beaucoup plus fréquente dans 'EM/SFC.
Hypersensibilités, lumiére,  |Non Parfois Courantes dans 'EM/SFC. Peuvent favoriser les sentiments
bruit, odeurs, médicaments d’'anxiété et d’accablement.
Difficultés de thermorégula- |Non Parfois Courantes dans 'EM/SFC.
tion, température corporelle
basse, intolérance au froid
et a la chaleur
Durant 'anamnése, il arrive que des parents refusent d’au- pas a fonder un diagnostic de syndrome de Miinchhausen.
toriser le téte-a-téte ; tant les parents que les enfants peu- De simples soupgons peuvent entrainer le retrait de I'enfant de
vent avoir vécu des expériences pénibles ou infructueuses sa famille, ce que les jeunes malades vivent trés mal. La sépa-
avec d’'autres prestataires de soins. Ou encore, I'enfant peut ration et le placement en famille d’accueil ou en établissement
se tourner vers ses parents avant de répondre ; c'est une psychiatrique entrainent souvent une aggravation des symp-
réaction naturelle en cas de dysfonctionnement cognitif ou tomes de 'EM/SFC.

d’épuisement. A eux seuls, ces comportements ne suffisent
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Tableau 6 - Comparaison entre 'EM/SFC et le trouble factice/syndrome de Munchausen par procuration /
maladie inventée ou provoquée

EM/SFC pédiatrique Trouble factice par procuration*
Prévalence Environ 100-500 sur 100 000 Trés rare, environ 0,4-2 sur 100 000.
Age et fourchette d'age Pic : 10-17 ans ; fourchette : 2-17 ans. Age moyen : 4 ans — > 50 % des cas < 2 ans —
extrémement rare a l'adolescence.
Symptémes Cohérence du tableau des symptdmes: | Incohérence du tableau des symptomes. Les plus

réduction de I'activité, aggravation post-effort des
symptdmes, fatigue profonde et baisse de
I'endurance, sommeil non réparateur, problemes
cognitifs, intolérance orthostatique, céphalées.
Historique chirurgical antérieur rare.

souvent rapportés : apnée/cyanose, anorexie/ pro-
blemes alimentaires, diarrhée, convulsions, asthme,
allergies, fievre, problémes de comportement,
autres symptémes parfois bizarres. Historique chi-
rurgical antérieur fréquent.

Signes cliniques

Péleur faciale visible intermittente, acrocyanose,
fréquente hypermobilité articulaire, baisse de la
pression artérielle ou hausse de la fréquence
cardiaque en position debout prolongée.

Pas de signes cliniques uniformes; souvent,
nombreuses cicatrices d'intervention chirurgicale.

Intolérance orthostatique

Nombreux cas de STOP ou d’HMN.

Pas rapportée.

Antécédents familiaux

A Toccasion, la fratrie ou la parenté compte

Le trouble factice par procuration peut aussi

d’autres malades.

parfois s’y observer.

Analyse sanguine

Analyses de routine généralement normales.

Analyses de routine montrant parfois des
anomalies bizarres.

Neuroimagerie

Peut faire apparaitre des déficiences dans la
perfusion cérébrale et/ou le métabolisme.

Pas rapportée.

Nombreux médecins Fréquent.

Fréquent.

Hospitalisations Plutot rares.

Trés fréquentes.

Connaissances médicales
parents.

Bonne connaissance de I'EM/SFC chez les

Bonne connaissance de nombreuses conditions
médicales chez les parents ou la personne
responsable.

Assiduité scolaire
absences de longue durée.

L'EM/SFC est la cause la plus courante des

La plupart des jeunes malades ne sont pas
encore d'dge scolaire. Fréquent manque
d’assiduité chez les malades d'age scolaire.

Retrait de la garde des | Préjudiciable. Aucune récupération, plutdt | Amélioration de I'état ou guérison.
parents aggravation.
Mortalité Trés faible Environ 10 % des malades, 25 % de la fratrie.

*Shaw RJ, et al. (89)

Refus scolaire (phobie scolaire)

On évalue que la prévalence du refus scolaire va de 1 a 5 %, ce qui
est plus fréquent que 'EM/SFC. Il s'observe surtout chez les moins
de 12 ans (91). L'enfant se met & refuser d'aller a I'école parce que
la fréquentation scolaire lui cause de la détresse émotionnelle et de
lanxiété. A ldée de partir pour I'école, I'enfant présente des
symptdbmes comportementaux (ex. crise de nerfs, pleurs, crises de
colere, menaces de se faire du mal) ou des problémes somatiques
(ex. nausée, vertige, douleurs, diarrhée, tremblement).

Au contraire, les jeunes souffrant dEM/SFC voudraient bien, en
général, aller a I'école, mais ce sont leurs limites physiques qui les
en empéchent. Deux autres caractéristiques distinctives de
'EM/SFC sont le malaise apres effort s'accompagnant de l'aggrava-
tion des symptdmes, ainsi que lintolérance orthostatique. Dans le
cas du refus scolaire, les symptémes s’afténuent quand l'enfant
obtient la permission de rester a la maison et se résorbent pendant
les week-ends et les vacances. Au contraire, les jeunes souffrant
d'EM/SFC continuent a ressentir leurs symptdmes pendant les week-
ends et les vacances, avec peut-étre un léger mieux a cause de la
réduction de leur activité. Sila maladie a été sévere, ces jeunes

peuvent trouver difficile de reprendre leurs études pendant leur
convalescence, par suite de leur absence prolongée qui leur a fait
perdre contact avec leurs camarades, et par crainte de voir leurs
symptdmes s'aggraver. Il ne faut pas confondre cette hésitation avec
le refus scolaire, il faut la gérer, et la famille, 'équipe de soins et le
milieu scolaire doivent faire preuve de compréhension.

Syndrome de refus global

On parle ici de jeunes qui n'attendent plus aucune aide de la
médecine, qui ont perdu tout espoir, qui semblent vouloir mourir
et rejettent donc tout soin. C'est une situation extrémement rare.
On n'en est encore qu'a la publication de rapports de cas
individuels. L’enfant refuse tout aliment, solide ou liquide, et peut
arracher la canule de perfusion ou la sonde nasogastrique. On I'a
observé chez des jeunes souffrant de maladie néoplasique, par
écceurement apres de trop nombreuses interventions, ainsi que
chez des victimes d’abus sexuel. Ce faux diagnostic a été porté
dans certains cas trés graves d'EM/SFC, pour des jeunes
physiquement incapables de s’asseoir ou méme d’avaler. En fait,
les jeunes souffrant d’EM/SFC sévére veulent généralement
prendre du mieux et font preuve de coopération, par exemple en
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cas d’alimentation par perfusion. Dans les deux cas, il faut éviter
le stress, fournir de I'aide médicale a la nutrition, du soutien au
maintien au lit, et une prise en charge compréhensive et
librement consentie. Confondre le refus global et 'EM/SFC
sévére peut mener au transfert aux soins psychiatriques, avec un
régime de soins potentiellement préjudiciables, comme I'exercice
forcé et la séparation de la famille.

Trouble somatoforme

Les troubles somatoformes sont des troubles psychiatriques qui
causent des symptdmes organiques auxquels on ne peut pas
trouver de cause physique. Avant de poser ce diagnostic, il faut
éliminer toutes les conditions médicales avec chevauchement
des symptémes, comme I'EM/SFC. Certains symptdmes,
comme les douleurs, sont communs aux deux maladies, mais

l'aggravation post-effort des symptdmes et [hypotension
orthostatique ne se trouvent que dans 'EM/SFC. Un diagnostic
de trouble somatoforme erroné peut grandement aggraver
FEM/SFC s'il aboutit a un traitement psychiatrique avec un
horaire d’exercice inflexible.

Autres conditions psychiatriques

Il existe d’autres conditions psychiatriques a différencier de
EM/SFC. Certains de ses symptdmes, par exemple le manque
de concentration et la baisse de la mémoire a court terme, qui se
remarquent en classe, peuvent parfois mener au diagnostic
erroné de trouble déficitaire de I'attention sans mention d’hyper-
activité. L'incapacité de s’alimenter correctement a cause des
nausées et autres symptdmes gastro-intestinaux est a distinguer
des troubles alimentaires. L'EM/SFC est aussi a ne pas confon-
dre avec 'abus de drogues.

5. PRISE EN CHARGE ET TRAITEMENT
L'encéphalomyélite myalgique/syndrome de fatigue chronique
affecte toute la vie des jeunes malades. Elle les force a
composer avec leurs symptdmes invalidants, les changements
dans leurs relations familiales, leurs absences scolaires et
I'éloignement de leurs camarades. Ces pertes peuvent provoquer
de la confusion et un état de crise. Souvent, la maladie n’a pas
été diagnostiquée et le milieu de la santé n’a apporté aucune
aide, car ces jeunes n'ont pas I'« air » malades, leur examen
physique ne semble déceler aucune anomalie et les résultats des
analyses en laboratoire semblent normaux.

Compte tenu de la rareté des articles médicaux traitant de la
prise en charge de la maladie pédiatrique publiés dans des
revues a comité de lecture, le présent chapitre résume
lexpérience de plusieurs spécialistes cliniques ayant
individuellement traité de jeunes malades depuis plus de vingt
ans. On y trouvera des recommandations surtout applicables aux
malades ambulatoires, capables de se déplacer pour consulter,
méme si c'est en fauteuil roulant. Le cas des jeunes incapables
de quitter la maison ou le it fait 'objet de la section 7:1 Affection
sévere et affection trés sévére.

5:1 Approche de traitement
A T'heure actuelle, il n'existe aucun protocole de traitement ou
d’intervention pour guérir lEM/SFC. Le rdle de la médecine est
donc d'abord de ne pas nuire, ensuite d'essayer de bonifier la
capacité fonctionnelle journaliére, augmenter le niveau d'activité
et améliorer les symptdémes spécifiques, et enfin de soutenir les
jeunes et leur famille. Le milieu scolaire a souvent besoin d'étre
sensibilisé au fait que 'EM/SFC est une maladie physique et
organique, et non un trouble psychologique. Mise en garde : ne
pas trop se fier a information diffusée sur I'lnternet, trop souvent
basée sur des cas isolés non confirmés, et peut-étre destinée a
vendre des produits ou services qui n’ont pas fait leurs preuves.
La variété des symptdmes et des comorbidités fait qu'il
n'existe pas d'approche unique. On doit rester a l'affit des
facteurs qui provoquent les symptoémes, et accepter de devoir
tenter diverses approches avant de réaliser de véritables
progres.

La capacité fonctionnelle de la plupart des jeunes peut
s'améliorer. Mais méme en I'absence d’amélioration, il est pos-
sible d’aider les jeunes simplement en continuant a les évaluer,
en les encourageant, en discutant du potentiel de nouveaux
traitements. Un sondage mené auprés d'ados malades a montré
que la véritable aide médicale passait par la validation de la
maladie, la reconnaissance des effets, le soutien continu et le
suivi des progres (23).

La prise en charge de la maladie repose sur le diagnostic
précoce, sur I'éducation des jeunes, de leur famille et du milieu
scolaire, sur l'identification des causes prédominantes des symp-
tomes aprés effort, sur le traitement des symptémes au moyen
d’interventions pharmacologiques ou non, sur les conseils au
sujet de l'activité, de l'alimentation, du maintien des contacts
sociaux et des perspectives en éducation, et sur le suivi de
['évolution.

Diagnostiquer la maladie, reconnaitre son existence propre
peut étre une source de soulagement intense. Il est important de
bien I'expliquer, d'en affirmer la réalité méme malgré les résultats
normaux des analyses sanguines. Bien insister sur le potentiel
d’amélioration de la capacité fonctionnelle. Le diagnostic clair
peut atténuer la crainte de souffrir d'un type d’affection maligne
ou d'étre sur le point de mourir, valider la présence des sympto-
mes, faciliter le développement d'un partenariat thérapeutique
incluant aussi la famille, simplifier la mise au point d’'un plan de
traitement, et aider les organismes, comme I'école, a dispenser
l'information appropriée.

Les erreurs ou I'absence d'information au sujet de la maladie
sont courantes. Il est important de faire I'éducation des jeunes,
de leur famille élargie et de leur milieu scolaire au sujet de la
maladie, par exemple en fournissant des fiches d'information (cf.
Annexes C a E). Il peut parfois étre nécessaire de convaincre le
milieu scolaire et les services de protection de la jeunesse que
les jeunes ne souffrent ni du trouble factice par procuration
(syndrome de Miinchhausen par procuration) ni du syndrome de
refus global, et que ces erreurs de diagnostic pourraient nuire
gravement aux jeunes malades.
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Voici des suggestions susceptibles d’améliorer I'efficacité du
traitement des symptoémes :

* obtenir une liste écrite des symptdmes les plus incommodants ;

« s'entendre avec chaque jeune et sa famille pour se concentrer
sur un nombre limité des symptomes sur la liste ;

¢ recommander qu'une personne de la famille prenne en note
ou enregistre les recommandations.

Pour analyser les symptdmes les plus incommodants, porter
une attention particuliére aux facteurs qui aggravent les sympto-
mes, notamment la position droite. Il est alors plus facile de
décider quels symptdmes traiter en premier.

Le traitement des symptdmes se concentre sur les
interventions non pharmacologiques et sur la médication. Pour
certains symptdmes, ce sont les médicaments qui sont les plus
utiles. Comme beaucoup de jeunes malades ont des réactions a
des doses bien inférieures a la normale (1/2 ou 1/4 de la dose
courante), il faut commencer par une dose faible et 'augmenter
lentement. De fagon générale, ne modifier qu'un médicament a la
fois, pour savoir de fagon certaine si c'est lui qui cause un effet
favorable ou défavorable.

Chaque jeune peut avoir besoin de conseils quant a la fagon
de planifier ses activités pour pouvoir fonctionner. Encourager
I'ado a proposer son propre plan, qui optimise I'équilibre des
activités sociales, physiques et scolaires (et qui comprend des
sources extérieures de plaisir), sa maitrise sur sa propre vie
étant si limitée. Le réévaluer a chaque visite, en fonction de la
gravité ou de 'amélioration des symptdémes. Les conseils relatifs
a la scolarisation dépendent du degré de gravité de la maladie
(cf. section 8 Systeme scolaire).

La réussite du traitement des symptdmes passe par leur
évaluation réguliere et dépend de leur gravité. Des rencontres
mensuelles ou ftrimestrielles, selon le degré de gravité, peuvent
étre bénéfiques. Chez les malades dont I'état s'améliore, la fatigue
profonde est souvent le dernier symptdme a s'atténuer. Les jeunes
ont tendance & augmenter leur niveau d'activitt quand leurs
symptémes commencent a s'améliorer et préférent les tolérer
plutdt que de se restreindre pour moins se fatiguer. Mesurer
I'amélioration uniquement avec des questions concernant le niveau
de fatigue peut donc mener a sous-estimer les progrés. L’amélio-
ration de la capacité fonctionnelle s’évalue a partir du rapport entre
la quantité d’activité et I'aggravation post-effort des symptémes. I
peut étre avantageux d'utiliser des questionnaires ou des formulai-
res qui mesurent I'activité, la fonction cognitive et 'humeur pour
quantifier la gravit¢ de la maladie et documenter son évolution.
Certaines études sur 'EM/SFC pédiatrique ont eu recours a des
questionnaires brefs [quelques références américaines : Functional
Disability Inventory (92), Peds QL (93), Wood Mental Fatigue
Inventory (94)]. Le progrés se mesure avec les mois et les années,
et non pas simplement au cours d’'une consultation.

Bien encourager chaque jeune malade a signaler tout chan-
gement ou toute addition a ses symptdmes, étant donné le
potentiel de fluctuation de 'EM/SFC. Il peut étre nécessaire de
déterminer s'il s’agit d’'une modification de sa symptomatologie,
de l'apparition d’une des conditions comorbides courantes, ou
d’'un élément suggérant de modifier le diagnostic. Il pourrait falloir
modifier la médication et/ou la posologie. Pouvoir compter sur
une présence et des conseils suivis aide les malades et leur

famille @ composer avec la maladie. La consultation par
téléphone ou par Skype peut jouer le méme réle quand la
maladie est si sévere que les déplacements sont impossibles, ou
en cas d'éloignement géographique.

5:2 EM/SFC en phase aigué

A son début, en phase aigué fébrile, lEM/SFC peut étre
difficile a diagnostiquer et on doit considérer les autres sources
de fievre. Le repos suffisant et la gestion de I'activité sont les
bases du traitement. Vouloir trop vite reprendre ses activités ou
tenter de retourner a I'école peut causer une rechute ou aggraver
les symptdmes.

5:3 Problémes de sommeil

Le sommeil non réparateur est typique de 'EM/SFC. Les troubles
du sommeil comprennent de la difficulté a s’endormir ou a dormir
sans se réveiller, des réveils fréquents, des réves pénétrants,
une inversion jour-nuit et de 'hypersomnie. Chez beaucoup de
malades, la sieste est un important moyen de se rendre au bout
de leur journée, mais la somnolence diurne marquée pourrait
résulter de conditions comme I'apnée du sommeil. On peut la
mesurer avec I'échelle de somnolence d’Epworth (95).

L’hypersomnie (dormir jusqu'a 20 heures par jour) peut se
manifester au début de la maladie et persister des semaines et
méme des mois. Dormir plus de 12heures de suite peut
entrainer de la déshydratation. Il faudra voir & assurer une
alimentation et une hydratation suffisantes pendant les périodes
d’éveil. En cas d'insuffisance de I'alimentation et de I'hydratation,
il faut procéder par gavage. Si 'hypersomnie persiste des mois,
obtenir une consultation spécialisée de médecine du sommeil, de
préférence avec quelqu’un qui a une bonne connaissance de
'EM/SFC.

Les mesures habituelles d’hygiéne du sommeil contre [l'in-
somnie qui sont efficaces chez les gens en santé peuvent étre
inefficaces chez les jeunes souffrant ’EM/SFC, mais les mesu-
res suivantes peuvent donner de bons résultats :

* maintenir I'équilibre entre 'activité et le repos dans la journée
(rythme), pour éviter I'aggravation post-effort des symptomes
pouvant nuire au sommeil (cf. section 5:5 Fatigue, symptémes
aprés effort, intolérance a 'exercice) ;

« éliminer la caféine en fin d’aprés-midi et en soirée ;

e avant et aprés le coucher, éviter télévision, ordinateur ou
autre appareil électronique (dont les émissions lumineuses
peuvent aggraver 'insomnie et la fatigue) ;

* une collation avec des aliments riches en glucides au coucher
peut étre bénéfique (96).

En cas d'insomnie ou d’inversion des phases du sommeil
marquées, on peut prescrire des médicaments pour le sommeil,
d'abord a faible dose. Bien peser le risque des effets nocifs par
rapport aux avantages de mieux dormir la nuit et en méme temps
que le reste de la famille. Choisir des médicaments slrs en
usage a long terme et les faire prendre assez tot pour en assurer
I'efficacité au coucher. Envisager les éléments non pharmacolo-
giques, comme une tisane a la camonmille. Le tableau 7 donne la
liste des médicaments courants. En cas de problémes plus
graves, on peut utiliser le zolpidem et la trazodone, avec précau-
tion. La maitrise des douleurs (cf. section 5:5 Douleurs) améliore
souvent le sommeil.
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Tableau 7. Médication pour le sommeil

Médicament Posologie usuelle al'adolescence | Commentaires

Mélatonine 3 mg (fourchette 1-12 mg) Posologie selon l'efficacité, a prendre de 30 & 60 minutes avant le coucher.

Diphénhydramine | 25 mg au coucher Pouvant causer sédation excessive ou sécheresse de la bouche.

Antidépresseurs Pouvant avoir une utilité contre les douleurs et les céphalées. Pouvant causer

tricycliques gain de poids, sécheresse de la bouche, étourdissement, sédation excessive.

Amitriptyline 10-25 mg au coucher

Dothiepin 25 mg au coucher

Clonazépam 0,5-1 mg au coucher Utile si anxiété affectant le sommeil. Pouvant aider en cas de syndrome des jambes sans
repos. A faible dose, pris seulement le soir, dépendance physiologique improbable.

5:4 Douleurs

L'EM/SFC s’accompagne souvent de douleurs généralisées ou
localisées, parfois si intenses que méme un toucher léger est
insupportable. Les plus courantes sont céphalées, maux de gorge,
sensibilitt des ganglions, douleurs abdominales, musculaires,
articulaires, oculaires, parfois pelviennes ou urinaires (97, 98). Il est
important de traiter les douleurs localisées, comme les céphalées,
parce qu'elles peuvent aggraver les autres symptdmes.

Les céphalées chroniques quotidiennes, dont 'intensité peut
varier d'une semaine a l'autre, sont courantes. Si elles sont
épisodiques, envisager un diagnostic de migraine. Parmi les
déclencheurs possibles : sommeil inadéquat, stress, sauter des
repas, ainsi que certains aliments et compléments alimentaires
particuliers (notamment chocolat, noix, aspartame). L'interven-
tion initiale est axée sur le fait d'éviter les déclencheurs
courants. Il vaut la peine de faire 'essai de médicaments servant
a prévenir les migraines, tant pour les céphalées épisodiques
que pour les céphalées chroniques non épisodiques

quotidiennes. La liste des médicaments courants apparait au
tableau 8. Les bétabloquants peuvent atténuer les céphalées
reliées & l'intolérance orthostatique (cf. section 6.1 Intolérance
orthostatique).

De 10 a 30% des jeunes malades souffrent aussi de
fibromyalgie comorbide, ce qui est moins fréquent que chez les
adultes (98). Les douleurs abdominales et les nausées sont
courantes (98, 99). L'hyperalgésie abdominale peut aussi se
manifester. On peut observer des troubles de la motilité gastro-
intestinale, surtout en cas d'intolérance orthostatique.

Au nombre des moyens de pallier la douleur de fagon non
pharmacologique : rythmer ses activités pour éviter la recrudescence
des symptomes (cf. section 5:5 Fatigue, symptémes apres effort,
intolérance a l'exercice) ; enveloppements chauds ou froids pour
traiter les points douloureux ; bains tiedes ; liniments musculaires ;
physiothérapie ; neurostimulation électrique transcutanée ; acupunc-
ture; massages; yoga ou tai-chi; biofeedback; techniques de
réduction du stress a base de méditation de pleine conscience. Ces
interventions peuvent parfois étre peu efficaces ou mal tolérées.

Tableau 8. Médication pour les céphalées

Médicament Posologie usuelle a I'adolescence Commentaires

Compléments :

Riboflavine 200 mg bid ou 400 mg par jour Disponible seule ou en combinaison (ex. Migrelief).

Magnésium 250 mg par jour

Coenzyme Q 10 300 mg par jour en 2-3 doses fractionnées

Antihistaminiques : Pouvant avoir une utilitt en cas dinsomnie comorbide et de

Pizotiféne 0,1-1,5 mg chaque soir manque d’appétit. Pouvant causer un gain de poids. Pizotiféne

Cyproheptadine 2-8 mg chaque soir indisponible dans certains pays.

Tricycliques : Pouvant avoir une utilit¢ contre la fibromyalgie comorbide et

Amitriptyline 10-25 mg chaque soir Ihyperalgésie abdominale. Pouvant causer étourdissement et
(max. tolérable 50 mg) fatigue méme a faible dose. Pouvant prendre 4 semaines avant de

devenir efficace.

Les douleurs persistantes pourraient rendre la médication
indispensable. Les médicaments en vente libre, aspirine, acéta-
minophene, paracétamol et anti-inflammatoires non stéroidiens,
ne sont guére efficaces contre les douleurs de 'EM/SFC, mais
les derniers peuvent pallier la dysménorrhée. Pour un traitement
topique, envisager notamment les timbres de lidocaine. Le tableau 9
donne la liste des médicaments courants en vente sur ordon-
nance, avec la posologie a I'adolescence. Nous recommandons
de commencer par une dose faible, & augmenter avec beaucoup
de précaution. Dans le cas de douleurs généralisées, il peut
falloir prescrire les doses plus élevées. On devra peut-étre mettre
a l'essai plus d'un médicament pour arriver a un soulagement réel.

Les douleurs graves pourraient exiger l'usage de puissants
analgésiques. Le recours aux opiacés est parfois nécessaire, et
nécessite alors une documentation compléte. En cas de syndro-
mes de douleurs complexes, obtenir une consultation spécialisée
en médecine de la douleur, de préférence avec quelqu'un qui a
une bonne connaissance de 'EM/SFC. Quelques jeunes malades
nous ont mentionné que leurs douleurs chroniques étaient atté-
nuées par I'usage du cannabis ou de cannabinoides synthéti-
ques. Ce genre de médication n'a fait I'objet d'aucun essai
clinique.
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Tableau 9. Médication pour les douleurs généralisées

Médicament

Posologie usuelle a 'adolescence

Commentaires

Tricycliques :

Cf. tableau 7.

Inhibiteurs sélectifs de la recapta-
tion de la sérotonine (ISRS) :

Chlorhydrate de sertraline 25-100 mg par jour

Escitalopram 5-20 mg par jour
Chlorhydrate de venlafaxine 37,5-225 mg par jour
Duloxétine 20-60 mg par jour

Chlorhydrate de bupropion 150-300 mg par jour

A considérer en cas d’anxiété ou de dépression comor-
bide. Ne pas cesser de prendre de fagon subite. Pro-
céder a un sevrage trés graduel (surtout chlorhydrate
de duloxétine). Le chlorhydrate de duloxétine peut étre
utile contre la fibromyalgie.

Anticonvulsants :
Topiramate (Topamax)
Acide valproique
Gabapentine
Prégabaline (Lyrica)

25-100 mg bid
250-500 mg bid
300-1200 mg tid

jusqu'a 25-100 mg tid

25-50 mg au coucher, en augmentant

Cette catégorie de médicaments peut étre utile en cas
de douleur généralisée, de céphalées persistantes ou
fréquentes, de fibromyalgie. Le topiramate peut causer
une perte de poids. Ses effets nocifs, en dose de plus
de 50 mg par jour, incluent les idées suicidaires et les
problémes cogpnitifs.

La gabapentine peut causer somnolence et gain de poids.

5:5 Fatigue, symptomes aprés effort, intolérance a

I'exercice

Une des caractéristiques de I'encéphalomyélite myalgique/
syndrome de fatigue chronique est l'incapacité de I'organisme a
produire suffisamment d’énergie pour un niveau normal d’activité.
Les malades vivent avec un exténuement physique et cognitif
persistant et accablant, que le sommeil et le repos ne soulagent
pas. On observe une perte d’endurance physique et mentale. A
la fatigue s'ajoute parfois une sensation d’agitation (surstimula-
tion). La fatigue profonde de 'EM/SFC est pathologique. En
quantité et en nature, elle différe de la fatigue normale affectant
les gens en santé aprés un effort qui, elle, disparait aprés une
bonne nuit de sommeil.

Aprés une activité physique, cognitive ou orthostatique, méme
légere, il y a aggravation de la fatigue et des autres symptémes.
Cette aggravation peut se manifester de fagon immédiate ou
jusqu'a 48 heures plus tard, et peut durer des jours, des
semaines ou méme des mois. Ce phénomene, le malaise post-
effort, est la caractéristique cardinale de 'EM/SFC.

Quoique 'on ne comprenne pas a I'heure actuelle 'ensemble
du mécanisme du déclenchement des symptdmes aprés effort
dans I'EM/SFC, la fatigue, les symptomes aprés effort et
lintolérance a l'exercice pourraient avoir un lien avec une
déficience du métabolisme énergétique. Il a été démontré que
'EM/SFC adulte s’accompagne d’'une déficience du métabolisme
aérobie (100). L'organisme dépend donc davantage du
métabolisme anaérobie, beaucoup moins efficace pour produire
de I'énergie.

Activité et exercice

Les activités de la vie quotidienne et les activités scolaires et
sociales peuvent représenter une dépense d'énergie acceptable
dans certains cas, mais excessive chez d’autres. Il peut étre
contre-productif d’ajouter un programme d’exercice a I'emploi
du temps de jeunes qui arrivent a peine @ poursuivre un
minimum d’activités éducatives. L'exercice est présenté comme

thérapeutique pour les jeunes malades, mais beaucoup se
retirent des études sur I'exercice parce que leurs symptdmes se
sont nettement aggravés (101). On en voit qui font I'erreur de
faire trop d’exercice pour tenter de réduire leur fatigue, et qui se
retrouvent en rechute post-effort. Il n'existe aucune étude qui
démontre que I'exercice est une thérapie pour 'EM/SFC.

Il peut arriver que, par excés de précautions, des jeunes
malades et/ou les responsables de leurs soins aillent trop loin
dans le repos. Le repos complet au lit de fagon prolongée est a
éviter sauf dans les cas les plus graves. Des études sur des
adultes ont montré qu'un repos complet au lit d'une durée de
2 semaines pouvait étre suivi d’'une réduction marquée du
volume du plasma, ainsi que d'intolérance orthostatique (102).
Atteindre I'équilibre entre le repos et I'activité de fagon a éviter
les symptdmes aprés effort se fait par ttonnements.

Néanmoins, les jeunes moins malades ou en rémission
peuvent bénéficier d'un programme d’exercice adapté qui amé-
liore leur capacité fonctionnelle et leur apporte du plaisir.
L'exercice ne devrait pas avoir priorité sur les activités de la vie
quotidienne ni sur les activités scolaires et sociales. Bien veiller a
ce que la progression ne soit ni trop rapide ni trop précoce, étant
donné que, par définition, I'excés d’exercice peut aggraver les
symptémes.

Rythme et enveloppe d’énergie

Les jeunes (et leurs parents) trouvent souvent avantage a
apprendre a adapter leur vie a leurs capacités, et a trouver un
rythme ou une répartition de leurs activités qui évite le cycle des
hauts et des bas, c.-a-d. excés d’activité un jour suivi par une
rechute le lendemain. Maintenir un niveau d’activité optimal en
évitant la recrudescence post-effort définit une zone optimale
d’activité, que 'on pourrait appeler « enveloppe d'énergie ». Il a
été démontré chez les adultes que la gravité de la fatigue
s'atténue quand le niveau d'activité reste a lintérieur de
I'enveloppe (103).

Chaque jeune peut se définir des plans d’activité hebdo-
madaires. L’encourager a trouver I'équilibre entre ses activités
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intellectuelles, sociales, et physiques et a viser a pratiquer un
segment de chaque type de fagon réguliere. Cette organisation
lui permet, ainsi qu'aux autres membres de sa famille, de
reprendre une certaine maitrise sur leur vie. Ne pas oublier que
le niveau d’activité fluctue d’'une journée a l'autre et qu'il se peut
que survienne une baisse de la réserve d’énergie. Les membres
de la famille doivent avoir conscience que ce genre de baisse est
toujours possible et que tout plan d’activité doit étre flexible.

Recommandations pour améliorer le niveau d’activité
Les lignes directrices relatives a I'exercice qui conviennent aux
jeunes en santé, mais sédentaires, ne conviennent pas aux
jeunes malades, chez qui I'adhérence trop stricte peut causer
une rechute post-effort. Dans certains cas, on peut avoir a traiter
d’abord l'intolérance orthostatique et améliorer la capacité de se
maintenir en position droite avant que I'exercice devienne toléra-
ble. Il est souvent bénéfique de référer en physiothérapie ou en
physiothérapie ou en ergothérapie, de préférence a quelqu’un qui
a une bonne connaissance de 'EM/SFC.

Pour les jeunes les plus gravement malades

On trouvera des conseils concernant les jeunes incapables de
quitter la maison ou le lit a la section 7.1 Affection sévére et
affection tres sévere.

Pour les jeunes modérément malades

Conseiller I'exercice en position couchée si I'exercice en position
assise ou debout est mal toléré. Différentes formes de thérapies
manuelles destinées a améliorer la mobilité peuvent amener a
tolérer l'exercice sans longue aggravation, surtout quand
'examen physique a montré une déficience de I'amplitude du
mouvement (104). L'exercice devrait commencer par aussi peu
que 1 ou 2 minutes d'étirements en douceur, a faire suivre d'un
repos. Apres la récupération, on peut essayer 1 ou 2 minutes de
plus. Quand les étirements ne provoquent plus de symptomes
aprés effort, on peut ajouter des intervalles d’exercice en position
allongée, de type levée de jambe ou vélo d'intérieur, toujours en
position couchée. Encourager chaque jeune a prolonger la durée
de I'exercice de fagon trés graduelle, et seulement si la période
antérieure n'a pas aggrave ses symptoémes, de fagon a en arriver
a un niveau d’exercice total raisonnable. Il faut se reposer entre
les activités ; encourager les jeunes a éviter le cercle vicieux,
excés d’activité une journée, rechute post-effort le lendemain.
L'exercice en piscine est parfois mieux toléré (si 'eau n’est pas
trop chaude), car la contre-pression externe exercée par l'eau
peut améliorer la fonction circulatoire.

Pour les jeunes légérement malades

On suggere la marche a pas tranquille, en commengant par de 5
a 15 minutes suivies de repos. On peut augmenter la durée ou la
vitesse graduellement, a condition qu'il ne survienne pas de
symptémes aprés effort.

Malades a capacité fonctionnelle plus élevée

Un programme d’exercice pourrait comprendre certaines
activités sportives organisées ayant lieu a I'école, mais a
participation modifiée. Discuter de l'effet de I'exercice sur
'EM/SFC avec I'éléve, ses parents et toute son équipe-école.
Bien leur rappeler que quand I'éléve a I'impression d’en avoir

assez fait, il lui est indispensable de se reposer, sans jamais
s'efforcer d’en faire plus. Les fluctuations dans la gravité de la
maladie sont courantes et il peut étre nécessaire de réduire les
activités un certain temps.

Médication pour la fatigue

Aucune épreuve clinique de médicaments pour la fatigue n'a encore
été menée pour 'EM/SFC de I'adolescence. Un nombre restreint
d'essais avec groupe-témoin ont ét¢ menés avec des adultes
souffrant dEM/SFC. Un essai portant sur 20 adultes a analysé les
résultats de la prise de 5 a 10 mg de dexamphétamine deux fois par
jour pendant 4 semaines. A la fin de l'essai, les sujets prenant le
médicament ont vu une amélioration significative de leurs scores sur
I'échelle de gravité de la fatigue (105). Un essai portant sur 60 adul-
tes a analysé les résultats de la prise de 10 mg de méthylphénidate
deux fois par jour pendant 4 semaines. Le médicament a mieux
réduit la gravité de la fatigue et des problemes de concentration que
le placebo (106). Un petit essai randomisé sur des adultes a montré
I'utilité de la lisdexamfétamine pour la fonction exécutive, la fatigue et
les douleurs (107). On connaissait I'efficacité du modafinil pour la
fatigue chez les adultes souffrant de sclérose en plaques. Un essai
mené sur 14 adultes souffrant ’EM/SFC a produit des résultats
incertains, mais les données sont a revoir avec soin, compte tenu du
petit nombre de sujets (108).

Le lien entre la carence en vitamine B12 et la fatigue, les
problemes cognitifs, les difficultés d’équilibre et I'hypotension est
connu. Pour cette raison, des spécialistes en médecine clinique
en ont injecté & des malades, dans le but d’améliorer leurs
symptdmes et leur capacité fonctionnelle. La dose typique était
de 1000 pg IM une fois par semaine durant 4 semaines, pour
évaluer la réaction et la durée de l'effet (en général de 3 a
7 jours). Des malades participant & un sondage ont jugé les
résultats comme bons (109). Cependant, aucune étude randomi-
sée avec groupe-témoin et placebo n’a été menée sur I'utilisation
de la vitamine B12 pour TEM/SFC pédiatrique.

Beaucoup de jeunes font de l'automédication a la caféine,
café ou boissons énergisantes populaires. Malgré sa relative uti-
lité, il faut les mettre en garde contre la consommation excessive
de caféine, qui peut causer tachycardie et agitation.

On pourrait avoir & réserver la médication contre la fatigue
aux périodes potentiellement épuisantes, comme les sessions
d’examens scolaires. Si elle est efficace, les jeunes devraient
quand méme viser a ne pas outrepasser les limites de leur
propre enveloppe d’énergie.

5:6 Déficiences cognitives

Les déficiences cognitives font partie intégrante de 'TEM/SFC et

ont un impact significatif sur la scolarisation. La section 8

Systeme scolaire comporte des conseils sur les accommode-

ments scolaires. Chaque jeune doit reconnaitre les activités qui

aggravent ses propres difficultés cognitives et les éviter chaque
fois que possible. Au nombre des facteurs aggravants courants :
activité mentale et physique ; distractions causées par le bruit et
la lumiére vive ; position droite prolongée.

Voici des moyens d’atténuer les problémes cognitifs :

* rythmer ses activités : répartir son activité mentale sur de
courtes périodes, les faire suivre de périodes de repos
adéquates ; apprendre a reconnaitre sa propre fatigue ;

 effectuer un travail mental en position allongée plutdt
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qu'assise peut étre préférable ;

e bien traiter l'insomnie, les douleurs, la dépression et/ou
lanxiété ;

 prendre des collations, boire souvent ;

« faire de I'automédication au moyen de boissons contenant de
la caféine ;

* prendre un stimulant prescrit (comme du méthylphénidate a
faible dose) peut étre avantageux; bien signaler que la
sensation de bien-étre ainsi obtenue risque de mener a un
exces d'activité ;

 apprendre a composer avec le stress de la maladie chronique
(cf. section 5:9 Soutien et habiletés d’adaptation).

5:7 Soutien du systéme immunitaire

Des études sur limmunoglobuline intraveineuse (IVIG) chez les
adultes ont ét¢ menées en nombre limité et les résultats sont
mitigés. Lors d'un essai comparatif randomisé en double aveugle
avec placebo chez des ados, I'administration d'IVIG a raison de
1 g/kg (max. 60 g) une fois par mois pendant trois mois a semblé
modérément efficace pour la fonction globale (combinaison de
présence a l'école, travail scolaire, activités sociales et phy-
siques). Les jeunes ont aussi signalé une amélioration générale
de tous leurs symptdmes, et beaucoup ont déclaré se sentir par-
faitement bien au suivi de 6 mois. Les sujets du groupe ayant
recu le placebo ont aussi connu une amélioration, mais plus gra-
duelle, et n'ont atteint la capacité fonctionnelle de 'autre groupe
qu'aprés 5 a 7 ans de suivi. Cet essai a prouvé que I'avantage de
I'IVIG était de réduire la durée de la maladie (42). Néanmoins, le
colit de I'VIG est relativement élevé et sa disponibilité est
limitée, notamment par les restrictions des assureurs; on l'a
aussi associée a des effets nocifs graves, comme la méningite a
liquide clair suivant la perfusion, et 'anaphylaxie en cas de déficit
en IgA (110).

5:8 Dépression et anxiété

Les problémes psychiatriques secondaires légers ou modérés
peuvent souvent étre traités par des prestataires de soins
primaires qui n'ont pas de réticence a prodiguer des conseils
simples. Soutien et encouragement peuvent souvent constituer
un traitement efficace. Diverses formes de soutien et de
psychothérapies qui aident & composer avec la maladie sont
présentées dans la section 5:9 Soutien et habiletés d’adaptation.
Au besoin, une consultation avec psychiatre ou psychologue
sera plus fructueuse si FEM/SFC lui est familiére.

Traiter les autres symptdbmes de I'EM/SFC, comme les
douleurs ou linsomnie, peut aussi contribuer & soulager la
détresse  émotionnelle. Si des antidépresseurs semblent
indiqués, bien se rappeler que les jeunes malades réagissent
souvent a des doses plus faibles que prévu et qu'il est important
que le suivi soit assidu.

5:9 Soutien et habiletés d’adaptation

Les jeunes qui souffrent dEM/SFC doivent apprendre a s’adap-
ter a la réalité de leur maladie, a l'intégrer et a trouver un sens a
leur vie malgré leurs limites physiques parfois lourdes. Avant
tout, il leur faut savoir reconnaitre leurs succés, si minimes
fussent-ils. Bien prendre en compte tous les aspects avec
lesquels il faut composer, non seulement les limites physiques et

cognitives, mais aussi I'incompréhension face a la maladie, la
peur, le chagrin, la colére, la culpabilité et la solitude. Souffrir
d’EM/SFC peut générer des comportements anormaux, par
exemple nier la réalité de sa maladie.

Les besoins initiaux des jeunes peuvent évoluer si plus tard
leur santé s'améliore. Il faut les encourager a mettre en mots
leurs craintes et leurs besoins, car personne d'autre ne peut
vraiment les connaitre. Par exemple, beaucoup de jeunes crai-
gnent de prendre du retard dans leurs études sans jamais
pouvoir se rattraper, et donc de perdre leurs camarades. Il faut
donner a chaque jeune des occasions de se confier a une
personne compétente et fiable, qui comprend la maladie. Méme
si ses parents peuvent étre présents, la conversation doit d’abord
lui permettre d’étre partie prenante aux décisions et lui donner le
sentiment d'étre membre de sa propre équipe de soins. En
général, les ados ont besoin d’une occasion de discuter en téte-
a-téte.

D’aprés notre expérience, nous croyons que l'essence du
succes d'une thérapie de soutien repose sur les points suivants :

e explorer ce que chaque jeune malade et sa famille
connaissent déja de la maladie ;

* les informer sur 'TEM/SFC et corriger les idées fausses quant
a sa cause, son évolution et les formes de traitement ;

* bien expliquer que 'EM/SFC est une maladie, un fait médical
et biologique, qui peut souvent s'accompagner de réactions
secondaires émotionnelles fort compréhensibles ;

« faire préciser les anxiétés et les modifications de I'humeur
particuliéres des jeunes et de leur famille, et en discuter ;

* discuter des stratégies comme le rythme des activités (cf.
section 5:5 Fatigue, symptémes aprés effort, intolérance a
I'exercice) qui permettent a chaque jeune de vivre dans les
limites de sa maladie ;

« assurer le traitement médical des symptomes ;

« gétablir clairement votre disponibilité en tant que médecin et/ou
thérapeute en cas de question, et définir un calendrier de
rendez-vous de suivi.

Ces mesures peuvent relever des soins primaires quand leur
prestataire est a 'aise dans ce role. Sinon, ou si la situation est
complexe ou la maladie trés sévére, obtenir une consultation
(travail social, psychologie, pédopsychiatrie), de préférence avec
quelqu’un qui a une bonne connaissance de 'EM/SFC..

Développement des habiletés d’adaptation

Fournir aux jeunes souffrant d'EM/SFC des suggestions prati-
ques pour y faire face peut étre avantageux. Par exemple, il peut
étre bénéfique de proposer des stratégies pour démythifier la
maladie et I'expliquer a leur entourage : avoir 'EM/SFC, cest
comme avoir une mononucléose excepté que I'on n'en guérit
pas.

Voici ce que nous recommandons :

* réserver un espace ol chaque jeune malade peut se reposer
sans interruption et travailler sans distraction ;

« développer un programme de journée régulier, surtout en cas
d'incapacité de sortir de la maison ;

* visera revenir a un cycle jour-nuit normal, de fagon a
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s'intégrer a la journée normale de la famille et & rendre
possible la fréquentation scolaire ;

 encourager la participation a I'éducation, si minime soit-elle,
mais sans pressions indues (cf. section 8 Systéme scolaire) ;

* prévoir du temps pour les rencontres avec les camarades et
les activités familiales préférées ;

e récompenser les succes ;

* se joindre a un groupe d'entraide, s'il en existe un et si sa
direction est compétente ;

 avoir recours, le cas échéant, a des techniques de réduction
du stress : musique, visualisation, autohypnose et/ou thérapie
cognitive basée sur la pleine conscience (111).

Thérapie cognitivocomportementale

A Theure actuelle, il existe une certaine ambiguité quant aux
avantages de la thérapie cognitivocomportementale comme
intervention psychothérapeutique pour 'lEM/SFC. Elle s’est avé-
rée bénéfique chez un certain nombre de jeunes malades (112-
115). Cependant, chez les adultes, ses effets sont plutdt
modestes et parfois de courte durée (116). Elle peut aussi avoir
des effets nocifs (101). Aucune étude longitudinale ne confirme
I'hypothése selon laquelle elle pourrait « inverser » ou guérir la
maladie (117) et on a démontré qu'elle n'inversait pas les chan-
gements immunologiques observés (118).

L’hypothése sous-tendant la justification du recours a cette
thérapie chez les malades qui souffrent d'EM/SFC est que leur
mauvais état de santé se perpétue a cause de I'évitement de
l'activité et des craintes inadaptées, comme I'anxiété a 'égard des
symptdmes qui se manifestent apres l'activité (119). La thérapie
vise a améliorer l'adaptation a la maladie en modifiant les
«réactions cognitives inadaptées » et en favorisant I'exercice
gradué et les autres augmentations graduelles des activités. La
notion suivant laquelle 'TEM/SFC se perpétue uniquement a cause
des attitudes et croyances dysfonctionnelles est spéculative,
manque de base empirique et ne correspond pas a ce que l'on
comprend de sa physiopathologie a I'heure actuelle (cf. section 2
Etiologie et physiopathologie). 1l en découle que, suivant les
thérapeutes, les malades portent le bldme de leur non-guérison en
n’ayant pas modifié leurs prétendues « réactions cognitives inadap-
tées». De plus, quand elle comprend un programme rigide
d’exercice gradué, elle provoque souvent de graves rechutes.

Toutefois, certains de ses éléments relévent du gros bon sens
pour le traitement de nombreux problémes médicaux, a condition
de les présenter de fagon pragmatique et flexible, de fagon a
aider chaque malade a composer avec la maladie chronique (113-
115, 120, 121). Ces éléments comprennent aussi les recom-
mandations énoncées a la présente section. Il est important que
les malades veillent a ce que toute tentative d’augmenter leur
niveau d’activité ou d’exercice se fasse de fagon flexible, et sans
rigidité, pour éviter d’outrepasser leurs limites d’énergie. On doit
aussi les sensibiliser au fait que cette thérapie ne peut pas guérir
la maladie, mais peut les aider a composer avec ses limites. La
thérapie n'est pas offerte partout et peut étre colteuse. Elle a
plus de chance de porter fruit si elle est administrée par quel-
qu’un qui a une bonne connaissance de 'EM/SFC.

5:10 Régime alimentaire
Cette section porte sur la nutrition des malades capables de bien
se nourrir par voie orale. Le cas des malades qui en sont

incapables est traité dans la section concernant les atteintes
séveres (cf. section 7:1 Affection sévére et affection trés sévére).

Bon nombre de jeunes souffrant d’'EM/SFC vivent une
variété de symptdémes gastro-intestinaux pouvant affecter leur
nutrition. Les doléances courantes sont: manque d'appétit
(surtout le matin), nausée, douleurs abdominales associées ou
non au fait de manger, brllures d'estomac, impression de
satiété méme aprés un repas léger, ballonnement de
'abdomen, inconfort relié & certains aliments, comme les
produits laitiers ou du blé. Un certain nombre de jeunes présen-
tent des conditions comorbides gastro-intestinales (cf. sec-
tion 6:4 Problémes gastro-intestinaux).

La réduction de I'apport alimentaire pourrait étre due a un
régime a la mode. De jeunes malades peuvent étre « diffici-
les », prétendre étre « allergiques » a presque tout, ou craindre
qu'un certain aliment aggrave leur maladie. Dans certains cas,
leur horloge interne se détraque —réveil la nuit, sommeil le
jour —, ce qui complique fort I'horaire des repas. Tous ces
probléemes font qu'un certain nombre de jeunes malades
perdent du poids. Inversement, d'autres deviennent obéses, soit
par manque d’exercice soit par un excés de collations destinées
a augmenter leur énergie ou a dissiper leur ennui, soit encore
parce que leurs médicaments augmentent leur appétit. En
'absence d'explication logique, rechercher les causes du
changement de poids.

L'inquiétude des parents et la pression de manger davantage
peuvent créer du stress au sein de la famille. L'objectif devrait
étre que chaque jeune malade ait une alimentation équilibrée,
avec des aliments qui lui plaisent, en bonne variété. Il peut étre
bénéfique de l'aider a comprendre les besoins en « carburant »
de son organisme pour son fonctionnement et son énergie.
Voici ce que nous recommandons :

* repas réguliers légers et fréquents, entrecoupés de collations ;

e abondance de sel en cas dintolérance orthostatique
comorbide ;

* en cas de ballonnement, ne pas trop boire au repas ;

* collation avec aliments riches en glucides au coucher, ou
durant la nuit en cas de réveil, pour favoriser le sommeil.

Certains aliments peuvent s’ajouter a la diéte dans certaines
circonstances, par exemple du yogourt si la maladie a débuté ou
a empiré avec une infection gastro-intestinale, des boissons au
gingembre en cas de nausée, de la menthe poivrée en cas
d'indigestion, de I'ail pour prévenir ou vaincre une infection. Leur
utilité se base surtout sur les rapports des malades. Les collations
devraient étre a portée de la main et nutritives, mais comprendre
aussi des gateries. L’école devrait autoriser I'acces facile a des
collations, solides ou liquides, surtout pendant un long examen.

La consommation de liquide devrait étre abondante :

* il devrait étre facile de trouver de quoi boire, I'eau est le choix
idéal, ne pas « boire trop » ;

* les boissons électrolytiques peuvent étre bénéfiques ; éviter
celles avec des monosaccharides/disaccharides/oligosaccha-
rides/polyols fermentables (FODMAP, voir ci-dessous) ;

» @viter l'alcool et I'exces de caféine (café, cola, boissons
énergétiques).
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Récemment, [attention s'est portée sur les FODMAP
alimentaires. Il s’agit des hydrates de carbone & chaine courte
(oligosaccharides, disaccharides, monosaccharides et alcools
associés), qui font couramment partie de I'alimentation occiden-
tale contemporaine et sont peu absorbés par l'intestin gréle. Ce
sont les polyméres a chaine courte du fructose (fructanes) et du
galactose (galactanes), les disaccharides (lactose), les monosac-
charides (fructose), et les alcools du sucre (polyols) tels que sor-
bitol, mannitol, xylitol et maltitol. On a des preuves pertinentes
qu'un régime appauvri en FODMAP peut avoir des effets béné-
fiques sur le syndrome du colon irritable et autres troubles
fonctionnels gastro-intestinaux. Il pourrait donc étre avantageux
de limiter ces types d’hydrates de carbone dans I'alimentation
des malades a symptdmes gastro-intestinaux comorbides.

Compléments

Une bonne alimentation ne requiert pas de compléments, mais
ils peuvent parfois s'avérer bénéfiques. Il peut arriver qu'un
excés de complément cause un probleme, comme l'exces de
vitamine C qui peut provoquer de la diarrhée. Voici quelques
compléments qui peuvent étre bénéfiques :

* vitamine D, en cas de carence en lumiére solaire par hyper-
sensibilité a la lumiére ou incapacité a sortir — cette carence
est liée aux céphalées et aux douleurs, qui s'atténuent a la
hausse du niveau de vitamine D dans le sang ;

* magnésium au coucher, en cas de douleurs ou de crampes (a
prendre avec une pomme ou du jus de pomme pour en
faciliter 'absorption) ; il aide aussi a soulager la constipation ;

* vitamine B12 en injection, en cas de manque d'énergie ou de
brouillard cérébral — ou en comprimé sublingual ;

* probiotiques, en cas de symptdmes de syndrome de l'intestin
et du colon irritable, ou en paralléle avec des antibiotiques ;

e comprimés de fer, avec ou sans anémie (en cas d’anémie,
déterminer la cause), @ prendre avec un jus d’agrumes pour
en faciliter 'absorption.

5:11 Traitements complémentaires et non

conventionnels

Bon nombre de traitements complémentaires et non convention-
nels sont souvent recommandés pour 'EM/SFC. Il est difficile d’en
déterminer lefficacité réelle, vu la trés grande variabilité des
symptdmes de la maladie d'une journée a l'autre. Des rapports
individuels semblent indiquer que I'acupuncture, le Pilates et le
yoga pourraient atténuer les douleurs chez des adultes, mais
aucune étude publiée n'en a évalué les avantages chez les jeunes.

L'examen clinique doit vérifier l'usage de remedes ou encore
de compléments naturels ou a base de plantes, substances dont
le dosage et la composition ne sont pas réglementés. Il faut en
surveiller les effets secondaires, a cause de possibles interac-
tions avec les médicaments prescrits.

Malheureusement, en espérant guérir leur enfant, des parents
vont lui faire essayer des traitements codteux, non reconnus et
spéculatifs, qui ne produisent que peu ou pas d’amélioration
clinique. Chez les jeunes malades, 80 % rapportaient avoir fait
I'essai de jusqu'a 30 thérapies différentes de ce genre. Seuls les
massages destinés a soulager les douleurs et les «bons
conseils sur la nutrition » avaient « un peu aidé », et ce chez tout
au plus 30 % des jeunes malades. Beaucoup de jeunes faisaient
part de leur « soulagement » quand leurs parents cessaient
d’essayer de leur procurer un remede. (23). La revue des études
portant sur la médecine parallele pour 'TEM/SFC adulte a mis en
lumiére la pauvreté générale de leur méthodologie et le peu de
données probantes quant & un avantage quelconque (122, 123).

6. CONDITIONS MEDICALES COMORBIDES

On observe souvent chez les jeunes souffrant d'EM/SFC des
conditions comorbides qui contribuent grandement & sa gravité.
Réussir a les traiter peut grandement alléger le fardeau global de
la maladie. On en trouve une liste au tableau 4. La présente
section porte sur celles qui ont un impact significatif sur la
maladie : intolérance orthostatique, laxité articulaire, problémes
gynécologiques, problémes gastro-intestinaux, intolérances,
anomalies neuroanatomiques.

6:1 Intolérance orthostatique

Le terme intolérance orthostatique recouvre des conditions ou les
symptdbmes s'aggravent en position droite stable et s'atténuent,
sans toujours disparaitre, en position couchée. Les symptomes
typiques sont ceux de I'hypoperfusion cérébrale ou de I'activation
sympathique. Les études en rapportent des taux plus élevés
chez les jeunes souffrant ’EM/SFC que chez les jeunes en
bonne santé ou les adultes souffrant 'EM/SFC. On estime que
de 60 a 95 % des jeunes malades en présentent des symptomes
(49). Elle est plus fréquente chez les filles aprés la puberté (ratio
files-garcons 3:1). Elle peut survenir aprés une maladie
infectieuse ou une immunisation.

Comme on trouve plus de malades ayant besoin d'aide pour
le traitement de l'intolérance orthostatique que de spécialistes
aptes a répondre a leurs besoins, nous exposons ici les points
saillants de son diagnostic et de son traitement. On trouvera a
lannexe G des renseignements plus détaillés concernant sa
physiopathologie et les tests de détection.

Chez les jeunes, ses symptdmes peuvent se manifester avant
le début de la maladie ou un certain temps aprés son apparition.
Un certain nombre de jeunes qui en souffrent ne développent
pas de symptdmes de 'EM/SFC tandis que chez d’autres, on ne
I'a pas diagnostiquée en méme temps, faute d’avoir posé des
questions sur des symptdmes comme 'aggravation post-effort.

Parmi ses symptdmes, on note : augmentation de la fatigue,
étourdissements, troubles visuels (vision floue, voile gris ou nair),
brouillard mental, céphalées, nausées, douleurs, souffle court. La
position droite aggrave invariablement les symptdmes de
IEM/SFC ; les jeunes malades rapportent I'aggravation de leur
fatigue et de leurs autres symptdmes a la station debout en file,
ou dans un milieu chaud comme dans la douche ou au soleil de
I'été. Beaucoup adoptent des contre-mesures posturales —
s'asseoir les genoux contre la poitrine, faire leurs devoirs en
position allongée, croiser les jambes en position debout, bouger
lorsque debout en file — sans pourtant savoir pourquoi. Un
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certain nombre ne mentionneront pas leurs étourdissements ; il
peut donc étre éclairant de les questionner sur leurs symptomes
en position droite prolongée.

Ses signes physiques caractéristiques sont la paleur du visage et
la couleur rouge pourpre des membres déclives (acrocyanose) en
position assise ou debout de plus de quelques minutes. Ses
symptdmes peuvent survenir sans changement important de la
fréquence cardiaque ou de la pression artérielle, mais sont souvent
associés aux troubles objectifs de la circulation. Le syndrome de
tachycardie orthostatique posturale (STOP) est le plus fréquent,
I'hypotension a médiation neuronale (HMN) est moins courante et
I'hypotension orthostatique (HO) se retrouve rarement chez les
jeunes. Leur détection nécessite une période prolongée de stress
orthostatique, la simple mesure des signes vitaux de 1 a 2 minutes
pouvant étre insuffisante. Nous recommandons que les jeunes
souffrant 'EM/SFC passent un test de 10 minutes en position
debout pour vérifier I'apparition de symptémes orthostatiques et la
présence du STOP ou de 'HO (cf. Tableau 10). De fagon générale, les
symptdémes de 'HMN apparaissent peu aprés la station debout, mais
une épreuve plus longue sur la table basculante peut étre requise pour
déceler I'hypotension. Cette derniére ne se pratique qu'en centre spécia-
lisé et est colteuse.

STOP : a l'adolescence, ce diagnostic requiert la présence de
symptdmes orthostatiques et une fréquence cardiaque en hausse de
40 bpm aprés 10 minutes de position debout par rapport a la position
allongée, ou d'au moins 120 (124). Des jeunes qui commencent a en
montrer au début de lintervalle en position debout développent
ensuite de 'HMN si 'épreuve se prolonge au-dela de 10 minutes.

HMN : ce diagnostic requiert la présence de symptdmes
orthostatiques avec chute de la pression systolique de 25 mm Hg, en
général sans augmentation de la fréquence cardiaque, pouvant
s'accompagner de rythme nodal (reconnaissable a I'absence des
ondes P a I'électrocardiogramme) au moment de la présyncope ou
de la syncope. Les termes syncope vasovagale, syncope neurocar-
diogénique et hypotension a médiation neuronale (HMN) sont
synonymes. La syncope n'est pas nécessaire au diagnostic, car
beaucoup de malades ressentant de I'étourdissement ou d’autres
symptdmes s'assoient ou s'étendent avant de s'évanouir.

HO : ce diagnostic requiert une baisse de la pression artérielle d'au
moins 20 mm Hg (systolique) ou 10 mm Hg (diastolique) avant au plus
3 minutes en position droite (124). C'est un probléme qui se manifeste
peu dans 'EM/SFC pédiatrique, sauf en cas d’hypovolémie : maladie
fébrile, déshydratation aigué, hémorragie.

Tableau 10. Epreuves orthostatiques

Epreuves debout en consultation au bureau

Commencer par 5 minutes en position allongée puis 10 minutes debout immobile en s’appuyant contre un mur ; bien recommander de ne
pas bouger et de ne pas changer de jambe d’appui. Noter les changements de la fréquence cardiaque et de la pression artérielle une fois par
minute au long des 15 minutes, ainsi que l'intensité des symptdémes orthostatiques et de la fatigue sur une échelle de 1 & 10. Le risque de
syncope nécessite une surveillance attentive. L'apparition de paleur/chaleur/nausée peut étre un signe avant-coureur d’hypotension ou de

syncope. Cette épreuve permet de détecter le STOP et 'HO, mais ne dure généralement pas assez longtemps pour détecter THMN.

Epreuves sur table basculante de verticalisation s

Mesurer la fréquence cardiaque et la pression artérielle en position allongée et en position verticale a angle de 70°. Une épreuve de
10 minutes suffit pour détecter le STOP et 'HO. L'HMN peut nécessiter un test plus long, de 40 a 45 minutes.

On trouvera plus d'information au sujet des épreuves orthostatiques, ainsi qu’une fiche d’évaluation, a 'annexe G.

Prise en charge et traitement

Le manque d'études portant sur le traitement de lintolérance
orthostatique chez les jeunes et de spécialistes ayant de I'expé-
rience en la matiére n'est pas de nature a en faciliter le traitement.
Un certain nombre de jeunes en présentent les symptémes
caractéristiques, mais, au moment du test en position debout, ont
montré une hausse de la fréquence cardiaque ou une baisse de la
pression artérielle insuffisantes pour un diagnostic de STOP, d’HMN
ou d'HO. Le traitement pourrait néanmoins leur étre bénéfique.

La premiere étape du traitement est non pharmacologique et
insiste sur quatre grands points : (a) éviter les circonstances favo-
risant 'accumulation du sang, (b) améliorer le retour veineux vers le
ceeur, (c) éviter la déplétion de sel et d'eau et autres causes de la
réduction du volume sanguin, (d) éviter d'augmenter les catéchola-
mines au-dela du niveau en conditions basales (qui peut étre élevé).

Eviter 'accumulation du sang

Pour ce faire, éviter la position debout ou assise prolongée : en
classe, circuler pendant les cours plus longs ; se lever et s'étirer &
l'occasion pendant I'étude ; aller dans les magasins en période moins
achalandée. Eviter saunas, spas et bains de soleil, prendre bain ou
douche rapides et tiedes. Un repas abondant ou riche en hydrates de
carbone peut affecter la tolérance orthostatique en contribuant au

déplacement du volume sanguin vers la circulation splanchnique.
Les repas légers plus fréquents sont souvent plus tolérables.

Améliorer le retour veineux vers le coeur

Les ados peuvent tirer parti de la fonction de pompe des muscles
de leurs membres inférieurs : en position debout, se croiser les
jambes, changer de jambe d’appui ; en position assise, placer les
genoux plus haut que les hanches ou contre la poitrine ; avant de
se lever, faire des exercices de contraction des muscles des
jambes. S'asseoir sur un tabouret haut, les jambes pendantes,
est a éviter, car rien n'empéche I'accumulation du sang dans les
jambes. Un certain nombre d'ados arrivent & s'asseoir plus
longtemps sans symptémes en se mettant les pieds sur un pouf
bas ou en se croisant une jambe sous les fesses.

Des vétements compresseurs, comme les bas de contention a
niveau de pression de 20-30 mm Hg, peuvent étre utiles (les
collants sont plus efficaces que les bas montant jusqu’a la cuisse,
eux-mémes plus efficaces que les bas aux genoux). Le combiné de
maintien ou la ceinture abdominale peuvent aussi aider un peu.

La recommandation consacrée pour améliorer le volume
sanguin, c’est une hausse légere de la téte du lit, a angle de 10 a
15°. Malgré son possible inconfort, cette position peut aider a la
rétention des liquides la nuit (125, 126).

24




Eviter la déplétion de sel et d’eau

Les malades doivent boire de 2 a 3 litres de liquide par jour et
leur consommation de sodium doit étre adéquate. Nous recom-
mandons de boire environ toutes les 2 heures. La quantité de
sodium requise varie selon les individus. Saler les aliments au

Pediatric ME/CFS: Diagnosis and Management

godt et, au besoin, considérer I'addition de comprimés de sel
tamponné. Les solutions de réhydratation orale peuvent aussi
étre bénéfiques. Cornichons a l'aneth, olives, jus de tomate,
soupes, salsas, noix salées et sauce soja, entre autres, sont des
aliments sains riches en sodium.

Tableau 11. Médication pour le traitement de I'intolérance orthostatique de I'adolescence

Médicament Posologie usuelle pour I'intolérance Commentaires
orthostatique

Vasoconstricteurs :

Midodrine Commencer par 25mg q 4h en période de | Thérapie de premiére intention en cas d’hypotension (PAS
réveil. Augmenter de 2,5 mg tous les 3a 7 jours, | < 100) ou de tension normale basse. Surveiller la tension
pour atteindre la dose optimale ou la dose maxi- | en cas d’hypertension en position allongée. Ne pas faire
male de 10 mg q 4 h en période de réveil. prendre au coucher.

Méthylphénidate Sous forme a libération immédiate : 5-10 mg | Thérapie de premiére intention en cas de troubles cognitifs

bid, en augmentant graduellement jusqu'a
15-40 mgljour.

importants, d’historique personnel ou familial de THADA,
d’hypermobilité articulaire.

Dextroamphétamine

Sous forme a libération prolongée :
5-10mg q AM pour atteindre la dose
optimale, ou 10-30 mg par jour.

La posologie optimale de la dextroamphétamine est géné-
ralement la moitié de celle du méthylphénidate.

Solutés de remplissage :

Chlorure de sodium

Par voie orale : comprimé de 1g a chaque
repas.
IV : 1-2 litres sur 1-2 heures.

La perfusion de solution saline est rarement pratique a
long terme, mais peut aider a restaurer la capacité
fonctionnelle aux conditions basales aprés une maladie ou
en « traitement de secours » d’urgence.

Fludrocortisone

0,05mg par jour pour 1semaine, ensuite
0,1 mg par jour.

Augmenter graduellement pour atteindre la
dose maximale de 0,2 mg par jour.

Thérapie de premiére intention en cas d’hypotension en
conditions basales ou d’augmentation de I'appétit pour le
sel. Ajouter 10 mEq de KCI par 0,1 mg de fludrocortisone
pour prévenir I'hypokaliémie.

Contraceptifs hormonaux,
médroxyprogestérone

Convenables pour la plupart. Posologie
courante ou 84 jours en continu (une
menstruation tous les 3 mois).

Thérapie de premiere intention pour dysménorrhée ou en cas
d'aggravation des symptémes & la menstruation. Les pilules
renfermant de la drospirénone peuvent avoir un effet diurétique.

Acétate de desmopressine

0,1 mg au coucher, aller jusqu'a 0,2 mg par jour.

Utile en cas de nycturie. Surveiller 'hyponatrémie.

Médicaments agissant sur
le tonus sympathique :

Bétabloquants :
Aténolol

Propranolol

12,5-25 mg par jour, augmenter de 12,5 mg
pour atteindre I'effet optimal.

Dose usuelle, 0,5-1 mg / kg poids corporel.
10-20 mg 3-4 fois par jour.

Thérapie de premiére intention en cas de fréquence
cardiaque au repos >100, d'anxiété ou de céphalée trés
importante. Une dose plus élevée peut aggraver la fatigue
et les étourdissements.

Bromure de pyridostigmine

Sous forme & libération rapide : 30 mg par
jour, augmenter de 30 mg tous les 3-7 jours
pour atteindre la dose de 60 mg bid ou tid.
Forme & libération prolongée : 180 mg par jour.

Efficace pour le STOP et pour 'HMN. Peut aussi aider en
cas de troubles de la motilité gastro-intestinale.

Clonidine

0,05mg au coucher. Aprés 1semaine, aug-
menter a 0,1 mg par nuit. A I'occasion, une
dose plus élevée peut étre tolérée.

A envisager en cas d’anxiété, de problémes d'attention ou
d’insomnie. Amélioration du volume sanguin signalée.

Inhibiteurs sélectifs de la
recaptation de la
sérotonine (ISRS) :

Escitalopram 5mg par jour pour 2-4 semaines, augmenter | A envisager en cas de dysthymie, de dépression ou
de 10 mg par jour pour atteindre la dose | d'anxiété comorbides.
maximale de 40 mg par jour.

Duloxétine 20-30 mg par jour pour 2 semaines, augmenter | A envisager en cas de myalgies trés importantes.
jusqu’a la dose maximale de 60-90 mg par jour.

Sertraline 25-100 mg par jour.
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Eviter d’augmenter les catécholamines

L'intolérance orthostatique s’accompagne de niveaux plus
élevés d'épinéphrine et de norépinéphrine, ce qui s'aggrave avec
la station droite. Les facteurs de stress physiologiques, notamment
les douleurs et la détresse émotionnelle, peuvent les élever encore
davantage. Eviter le stress peut aider & traiter les symptomes.

Vérifier si les médicaments sont bénéfiques ou s'ils aggravent
les symptdmes. Ainsi, chez les asthmatiques, les agonistes béta-
adrénergiques, comme I'albutérol et le salbutamol, reproduisent
les effets de I'épinéphrine et peuvent contribuer au tremblement
et aux étourdissements de lintolérance orthostatique. Sans les
contre-indiquer totalement, nous tentons de traiter 'asthme avec
des glucocorticoides ou du chromoglycate de sodium inhalés, ou
avec du montélukast. Il est préférable d'éviter ou de réduire au
minimum l'usage des vasodilatateurs, comme la niacine, les
antiémétiques contenant des phénothiazines ou les analgésiques
narcotiques. Quoique, en cas de céphalées, de douleurs ou
d'insomnie, de faibles doses d'antidépresseurs ftricycliques
puissent étre tolérées, des doses plus élevées pourraient
aggraver 'hypotension.

La caféine (boissons gazeuses, café, etc.), qui agit comme un
vasoconstricteur, peut aider les symptdmes, mais peut aussi
produire des effets nocifs. En général, I'alcool aggrave les
symptémes de l'intolérance orthostatique.

Traitement des autres symptémes et conditions comorbides.
Traiter les symptdmes, surtout les douleurs et les troubles du
sommeil, peut atténuer l'intolérance orthostatique elle-méme.

Intervention pharmacologique

On vise la monothérapie, mais souvent, une polythérapie bien pensée
peut mieux combattre les symptdmes. Toujours commencer par prescrire
le médicament en dose faible, augmenter trés lentement. Le tableau 11
donne une liste partielle. Un certain nombre d’entre nous recommandons
les bétas-bloguants ou la midodrine comme agents de premiére intention.
On peut aussi commencer par un des médicaments du tableau 11, selon
les particularités de I'état de chaque jeune et de ses comorbidités. Ainsi,
on pourrait chaisir un bétabloquant en cas de fréquence cardiaque élevée
en position allongée, ou bien de la fludrocortisone en cas d’hypotension a
médiation neuronale au repos ou d'augmentation de I'appétit pour le sel.
La midodrine est efficace pour le traitement des syncopes, mais sa prise
aux 4 heures la rend incommode a l'école. Les stimulants peuvent étre
bénéfiques en cas de fatigue et de symptémes cognitifs trés marqués.

Pour les adolescentes souffrant de dysménorrhée, d'acné ou
d’aggravation périmenstruelle de leurs symptémes d'intolérance
orthostatique, un traitement aux contraceptifs hormonaux peut étre
bénéfique (127). Une combinaison de traitements hormonaux pro-
duisant une période menstruelle tous les 90 jours pourrait étre utile
pour certaines. On pourrait envisager la progestérone en injection,
qui agit & long terme. Le mécanisme & partir duquel les hormones
améliorent l'intolérance orthostatique n’est pas tout a fait clair.

On a observé une amélioration des symptdmes et des réactions
au test de position verticale a la table basculante aprés un traitement
avec des inhibiteurs sélectifs de la recapture de la sérotonine chez
les malades sans dépression, mais avec hypotension & médiation
neuronale réfractaire aux autres thérapies. En cas de fibromyalgie,
la duloxétine (un ISRN) peut étre efficace pour les douleurs, indé-
pendamment de ses effets sur 'humeur. En présence de sympto-

mes comme l'anxiété, les douleurs, la dysthymie ou le syndrome
prémenstruel, ils pourraient aussi constituer un bon choix.

Il pourrait étre nécessaire, pour lutter contre une intolérance
orthostatique sévere, de combiner quelques médicaments avec
des effets pharmacologiques différents, comme un vasoconstric-
teur, un minéralocorticoide et un bétabloquant. Chez les malades
réfractaires au traitement, il est important de se demander si elle
est exacerbée par une autre condition comorbide.

Un certain nombre de malades que les médicaments
n‘avaient pas réussi a aider ont, a I'occasion, regu des perfusions
hebdomadaires de solution saline jusqu’a la stabilisation de leurs
symptdmes. On les utilise aussi parfois en guise de « traitement de
secours », quand les symptdémes orthostatiques s'intensifient (comme
a la suite d’'une infection). Comme ces malades présentent généra-
lement une hypovolémie, il leur est possible de tolérer une per-
fusion rapide de 2| de solution saline sur 1-2 h, qui assure une
restauration plus rapide du volume intravasculaire et une
ingestion de sodium plus considérable que ce qui serait possible
par voie orale. Préférer la perfusion par voie périphérique, car la
pose d'un cathéter central (CCIP) entraine un risque d'infection
locale ou de bactériémie (129). L'efficacité de cette pratique n’a
fait l'objet d'aucun essai randomisé et devra étre davantage
étudiée dans les formes.

6:2 Hypermobilité articulaire, laxité du tissu

conjonctif, syndrome d’Ehlers-Danlos

Environ 60 % des jeunes dont I'état répond aux critéres de
FEM/SFC présentent aussi de I'hypermobilité articulaire, par
opposition a 20 % des jeunes en santé (32). Quoique I'hypermo-
bilité articulaire soit une caractéristique physique parfois avanta-
geuse en athlétisme ou en danse, elle peut aussi s'accompagner
de symptdmes constitutionnels comme fatigue, difficulté & dormir,
symptdbmes gastro-intestinaux, arthralgie, myalgies, étourdisse-
ments et intolérance orthostatique, ce qui suggérerait une
EM/SFC comorbide non diagnostiquée.

C'est aussi l'une des caractéristiques cliniques du syndrome
d’Ehlers-Danlos (130). Parmi les autres caractéristiques de ce
trouble héréditaire du tissu conjonctif, on note : hyperélasticité ou
fragilité de la peau, lenteur de la cicatrisation, tendance aux
hématomes, largeur ou étroitesse inusitées des cicatrices, verge-
tures ne résultant pas d’'un changement de poids marqué, scléro-
tiques bleues, facilit¢ de I'éversion de la paupiere supérieure,
signe de Gorlin positif (capacité de toucher la pointe de son nez
avec le bout de sa langue). Dans certains cas, on note
I'apparition précoce de varices. Dans sa forme classique, ce
syndrome peut comprendre des dépdts d’hémosidérine autour
des genoux et des tibias. L'intolérance orthostatique se rencontre
plus souvent avec sa forme hypermobile qu’avec les autres
formes (131, 132). On note le chevauchement de nombreux
symptémes constitutionnels de 'EM/SFC et de ce syndrome.
La qualité de vie des malades est gravement affectée par la
fatigue et les douleurs (133, 134). Le mécanisme a partir
duquel les deux maladies se chevauchent reste sans expli-
cation.

A I'examen clinique, saiguiller davantage vers I'hypermo-
bilité articulaire si les jeunes ont fait de la natation, de la
danse ou de la gymnastique. Au moment de I'anamnese,
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demander s'il y a un historique de dislocation partielle ou
totale, en n'oubliant pas la subluxation du coude chez les
jeunes enfants, ou encore une aptitude a faire des « trucs »
impliquant les articulations. Il est facile d’oublier I'hypermobi-
lité articulaire si on omet des mesures comme le score de
Beighton, un test en 9 points ou un résultat de 4 ou plus en
est un signe. Ce test requiert un goniométre pour mesurer
I'angle de I'articulation ; dorsiflexion de I'annulaire a plus de
50°, flexion du pouce jusqu’a l'avant-bras, hyperextension
du coude a plus de 90°, hyperextension du genou a plus de
10°, chacun 1 point par c6té ; mise a plat des deux paumes
sur le sol en demi-flexion avant debout, 1 point. L’hyper-
mobilité articulaire peut s’accompagner de dysfonctionne-
ment postural de type cyphose dorsale, de déplacement de
la téte vers 'avant, de lordose lombaire et de pes planus.

Il est important de la diagnostiquer, car elle peut
s'accompagner de douleurs et accroitre le fardeau de
'EM/SFC ; elle nécessitera de modifier I'approche en phy-
siothérapie. L'évaluation et le traitement de ces malades
peuvent souvent bénéficier d’'une consultation en physiothé-
rapie. Pour le traitement et la prise en charge des douleurs,
se référer a la section 5:4 Douleurs.

6:3 Problémes gynécologiques

Les adolescentes qui souffrent EM/SFC voient fréquem-
ment leurs symptémes empirer (particuliérement l'intolé-
rance orthostatique) la semaine de la menstruation et la
semaine qui la précede, et aussi apparaitre ou s’exacerber
des symptdbmes gynécologiques, comme dysménorrhée,
ménorragie, douleurs pelviennes, syndrome prémenstruel.
On note parfois la disparition des menstruations suivant
I'apparition de I'EM/SFC (cf. section 3 Développement a
I'adolescence). Chez les plus agées, I'activité sexuelle peut
causer une aggravation des symptdmes post-effort.

Dysménorrhée

L’expérience clinique a montré que chez certaines adoles-
centes, I'apparition de la dysménorrhée peut coincider avec
celle de I'EM/SFC, et que les symptémes menstruels
peuvent s’atténuer en méme temps que ceux de la maladie.

Endométriose

Chez les adolescentes dont 'EM/SFC s’accompagne d’endo-
métriose comorbide, les douleurs pelviennes et les symptdmes
gastro-intestinaux ou urinaires associés sont en général pires
durant le cycle menstruel. Plus souvent que les adultes, elles

signaleront aussi (ou seulement) des douleurs pelviennes non
reliées au cycle. Leurs douleurs répondent souvent trés peu aux
contraceptifs oraux ou aux anti-inflammatoires non stéroidiens
(DAINS). Les symptdmes associés peuvent comprendre constipa-
tion et douleurs a la défécation ainsi que des symptdmes urinaires
comme dysurie, miction impérieuse ou fréquente, hématurie. La
dyspareunie est aussi possible.

Syndrome de congestion pelvienne

Le syndrome de congestion pelvienne, un probléme moins connu
qui peut causer des douleurs pelviennes chroniques, est associé
a la basse pression artérielle et a la fatigue chronique (135-137).

Quoiqu’il se retrouve surtout chez les femmes multipares, il
apparait parfois chez les adolescentes souffrant d'EM/SFC. Il est
associé aux varices ovariennes et des veines iliaques internes.
Ses symptémes comprennent douleurs pelviennes chroniques
non reliées au cycle et lourdeur périnéale, parfois associées a la
lombalgie. Les douleurs se font généralement sentir tout au long
du mois, mais s’aggravent souvent au moment de la mens-
truation. Contrairement a I'endométriose, ce type de douleur
pelvienne est pire a la fin de la journée ou aprés une longue
période en position debout, & cause de la distension progressive
des varicosités pelviennes, et ces symptdmes s’atténuent apres
une longue période en position couchée ou une nuit au lit. Les
adolescentes qui souffrent de ce syndrome présentent moins de
varices a la vulve ou aux cuisses que les adultes.

Traitement

Le traitement aux contraceptifs oraux améliore souvent I'état des
adolescentes souffrant de dysménorrhée et/ou de symptdmes
périmenstruels ; on observe souvent aussi une atténuation de l'intolé-
rance orthostatique (127). La prise par cycle mensuel est possible,
mais, dans le cas de symptdmes périmenstruels, I'amélioration est
plus marquée a la prise en continu pendant trois mois, c.-a-d. un
comprimé actif par jour pendant 84 jours et 1 comprimé placebo pen-
dant 7 jours, ce qui déclenche une période menstruelle tous les
90 jours. Le Dépo-Provera intramusculaire (acétate de médroxypro-
gestérone) peut aussi étre efficace. En cas de ménorragie, vérifier s'il
y a anémie ferriprive, et la traiter au besoin. La ménorragie pourrait
se traiter avec des contraceptifs oraux ou du Cyclokapron (acide tra-
nexamique) 1 g tid pendant les régles. En cas de douleurs pelvien-
nes persistantes, la consultation en gynécologie est souvent utile.

6:4 Problémes gastro-intestinaux

Un certain nombre de jeunes qui souffrent gravement d'EM/SFC
et qui sont pratiquement incapables de quitter le lit peuvent étre
incapables de s’hydrater et de se nourrir de fagon adéquate par
voie orale. Il faut alors procéder par gavage (cf. section7:1
Affection sévére et affection tres sévere).

Beaucoup de jeunes malades souffrent de douleurs
abdominales, de nausées et de manque d'appétit. Parmi les
conditions gastro-intestinales observées, on reléve : reflux gastro-
cesophagien, troubles de la motilité gastro-intestinale, maladie
coeliaque et sensibilité non cceliague au gluten, intolérance au
lactose, allergies a certains aliments (lait, noix, ceufs, blé, etc.),
syndrome du cdlon irritable (post-infectieux ou non), constipation.
Ces conditions sont a considérer pour le diagnostic différentiel des
problemes gastro-intestinaux et a traiter adéquatement au besoin.

L'intolérance a certaines protéines alimentaires est un
probléme gastro-intestinal récemment reconnu et qui se présente
dans jusqu'a un tiers des cas d’'EM/SFC de I'adolescence (138).
Le lait est le plus fréquent responsable, mais les protéines de
soja, de blé et des ceufs peuvent aussi poser probléme. Beau-
coup de jeunes malades ne reconnaissent pas le probléme parce
qu'il ne cause pas de réactions immédiates et que les sympto-
mes peuvent souvent ne se manifester que des heures plus tard.

Voici des symptdémes indicateurs d’'une allergie non a média-
tion IgE, ou d’une intolérance & des protéines alimentaires :
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(a) douleurs abdominales ou épigastriques, (b) symptémes de
reflux gastro-cesophagien (brllures d'estomac, inconfort rétro-
sternal, godt acide dans la bouche, parfois vomissements genre
muqueux), (c) troubles de l'appétit (satiété précoce, appétit
difficile) (138, 139).

Parmi les autres symptdmes associés possibles : ulcérations
aphteuses récurrentes, fiévre intermittente, céphalées (y compris
migraines), aggravation des étourdissements, myalgies, sinusite,
constipation ou diarrhée. Les tests cutanés effectués sur ces
malades sont généralement négatifs. Faute de les prendre adé-
quatement en charge, ces sensibilités différées peuvent masquer
les améliorations produites par un traitement par ailleurs efficace.

On suggére de dresser la liste des intolérances alimentaires
soupgonnées, actuelles et passées. En présence des sympto-
mes spécifiques énumérés ci-dessus, si on soupgonne une
intolérance a un aliment en particulier, on peut faire I'essai de
I'éliminer complétement de 2 & 4 semaines. Si I'aliment en ques-
tion est bel et bien responsable des symptdmes intestinaux, et si
son élimination est vraiment totale, ils commencent souvent a se
résorber aprés de 10 & 14 jours (parfois plus t6t). Si I'aliment en
question était déja évité, son ingestion par inadvertance ramé-
nera les symptdmes, ce qui en soi confirmera le diagnostic. En
cas de douleurs abdominales persistantes, une consultation en
gastroentérologie peut souvent étre bénéfique.

6:5 Allergies

Les jeunes souffrant d'EM/SFC présentent plus d'allergies que
les jeunes en santé et leurs problémes sont souvent antérieurs a
I'apparition de la maladie (140). Par opposition aux allergies non
a médiation IgE (cf. section 6:4 Problemes gastro-intestinaux),
les allergies a médiation IgE se reconnaissent a I'apparition
immédiate des symptdmes allergiques : respiration sifflante, pru-
rit, urticaire, enflure de la langue et des lévres, et autres
symptdbmes anaphylactiques plus graves. Les tests dallergie,
cutanés et/ou sanguins (RAST) montrent aussi des résultats
anormaux. |l peut y avoir de I'activation mastocytaire.

L'activation mastocytaire est un phénoméne dont limportance
semble avoir été sous-estimée jusqu'ici. Ses symptdmes peuvent
inclure notamment fatigue, étourdissements, rougeur du visage,
éruptions cutanées, démangeaisons, urticaire, ostéalgie et myalgie,
nausées, vomissements, douleurs abdominales, diarrhée, brouillard
cérébral, migraines, et intolérance a de nombreux médicaments
(141, 142). Elle est souvent associée a I'hypermobilité articulaire, et
on la voit également chez un sous-ensemble des cas de
tachycardie orthostatique posturale (STOP) (143). Certains de ces
symptdmes recouvrent ceux de 'EM/SFC. Des travaux récents ont
montré une élévation héréditaire du taux de tryptase (enzyme
libérée aprés l'activation mastocytaire) dans certains cas de STOP,
d’hypermobilité articulaire et de divers troubles atopiques (144). A
l'examen clinique, s'aiguiller davantage vers l'activation mastocy-
taire chez les jeunes avec diagnostic dEM/SFC qui présentent les
symptdmes ci-dessus. Son traitement fait appel aux antihistamini-
ques et aux médicaments qui stabilisent la membrane cytoplasmi-
que : acide cromoglycique, quercétine, et les antagonistes des
récepteurs des leucotriénes zafirlukast et montélukast. La littérature
comprend plusieurs analyses détaillées des caractéristiques
cliniques, tests diagnostiques et ftraitements de [activation
mastocytaire (141-143, 145).

6:6 Anomalies neuroanatomiques

Certains rapports font état d'un chevauchement des symptémes
de 'EM/SFC et d'anomalies anatomiques comme malformation
de Chiari type 1, sténose du canal rachidien cervical congénitale,
instabilité cervicale, dysraphisme spinal fermé, syndrome du
défilé thoracobrachial (146, 147). Ensemble, ces anomalies
n‘affectent qu'une trés petite proportion des malades souffrant
d'EM/SFC, mais leur prévalence peut étre plus élevée dans les
cas plus graves ou qui ne répondent pas aux interventions
habituelles. Leurs symptémes peuvent inclure entre autres :
céphalées sous-occipitales, empirées par la flexion ou I'extension
du cou, la toux ou la tension ; douleur aux jambes ou au dos,
difficulté de déglutition, faiblesse, difficultés de coordination,
engourdissement du visage ou des membres, miction fréquente.
L'examen neurologique pourrait montrer nystagmus, diplopie,
absence du réflexe pharyngé, hyperréflectivité, et réduction des
sensations dans le pelvis et les membres inférieurs. Dans les cas
ou ces symptdmes sont trés marqués, notamment les céphalées,
I'évaluation doit éliminer I'hypertension et I'hypotension intracra-
niennes. Une consultation en neurologie peut étre bénéfique.

6:7 Problémes buccaux et dentaires
Le Dr Evan Spivack, Médecine dentaire pédiatrique, a
apporté une contribution majeure a cette section.

Les problémes dentaires et orofaciaux se manifestent chez
beaucoup de jeunes souffrant 'EM/SFC, mais on les néglige
souvent parce que la maladie les empéche de consulter leur
dentiste. Corriger un probléme dentaire peut améliorer la santé glo-
bale. Les problemes les plus fréquents sont xérostomie (bouche
séche), carie dentaire, maladie parodontale, bruxisme, syndrome
de l'articulation temporomandibulaire et dent de sagesse incluse.
La consultation dentaire est une source de stress pour les
jeunes, provoque inconfort, fatigue invalidante et longue récupé-
ration. En cas d'EM/SFC conjuguée aux difficultés orthostati-
ques, il peut étre difficile de tolérer la position assise prolongée
dans le fauteuil dentaire ou de garder la bouche ouverte pour
toute la durée du traitement.

Il est possible de réduire I'inconfort des procédures dentaires
en ayant recours a un bloc de morsure qui maintient la bouche
ouverte ; utiliser le bloc le plus petit possible. Les dentistes
devraient aussi se familiariser avec les caractéristiques cliniques
de l'intolérance orthostatique et se préparer a faire face au risque
de syncope durant le traitement. Si le probléme est complexe, le
plan de traitement devrait prévoir un temps de récupération
suffisant entre les opérations électives.

La sécheresse de la bouche peut exister seule ou provenir des
effets des médicaments ou de conditions médicales comorbides.
Elle peut causer de la polycarie ou aggraver la maladie
parodontale ou la candidose buccale. Le traitement normal est
d’augmenter 'humidité de la cavité buccale en buvant de fagon
réguliére, de prendre des compléments au fluorure (formule usage
personnel), et d'assurer la prophylaxie dentaire professionnelle.

Pour traiter la carie dentaire et la maladie parodontale, suivre
l'usage dentaire normal. Quant aux inquiétudes au sujet des
obturations avec amalgame au mercure qui serait a éviter, tous
les organismes scientifiques et médico-dentaires en confirment
linnocuité.
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Les anesthésiques locaux pour prévenir la douleur des soins
dentaires sont bien tolérés, mais chez bon nombre de jeunes
souffrant EM/SFC et d'intolérance orthostatique comorbide, un
effet indésirable grave (syncope) peut se produire a cause de
I'adrénaline (épinéphrine) que contiennent certains. Pour ces
jeunes, on utilisera un anesthésique local sans épinéphrine. Si
on doit absolument utiliser un anesthésique local qui en contient,
procéder avec précaution.

Le syndrome de [larticulation temporomandibulaire et le
bruxisme (grincer des dents) se retrouvent plus souvent chez les
jeunes malades que dans la population en général ; 'hypermo-
bilité articulaire comorbide est un facteur de risque. Souvent, le
bruxisme use les dents et peut aggraver le syndrome, ce qui peut
cause des douleurs importantes dans l'articulation temporoman-
dibulaire et/ou des céphalées. Il faut les considérer dans le
diagnostic différentiel des céphalées. Pour le bruxisme, on peut

prescrire le port d'une plaque occlusale (gouttiére) pour protéger
les dents et pour aider a atténuer les symptémes du syndrome.

Pour la prise en charge des dents de sagesse (troisiemes
molaires) incluses chez les jeunes malades, 'approche générale
est conservatrice. On se borne a surveiller la dent de sagesse
incluse asymptomatique qui ne semble pas en voie d’éruption ou
dont I'éruption ne manque pas d'espace. En cas d’éruption
partielle, de symptémes ou d'impact (actuel ou potentiel) sur la
condition buccale ou dentaire, on procede en général a son
extraction. L'impact de I'opération est fonction de sa difficulté.
Dans le cas de jeunes malades qu’une intervention longue et
difficile pourrait gravement affecter, compte tenu du possible
besoin d’'une anesthésie par perfusion ou générale, avec une
longue période de récupération postopératoire, nous aurions
tendance a recommander une approche plus conservatrice. |l
convient de procéder au cas par cas.

7. DIFFICULTES CLINIQUES PARTICULIERES

7:1 Affection sévere et affection trés sévere

Chez un certain nombre de jeunes malades, 'EM/SFC est trés
séveére et les confine au fauteuil roulant, a la maison ou méme au
lit, parfois des mois ou des années. La faiblesse empéche un
bon nombre de jeunes de consulter. Une visite en urgence peut
entrainer de graves symptdmes apres effort. On ne dispose pas
de données publiées sur les caractéristiques de ce groupe de
malades. Selon les estimations de notre équipe, de 5 a 10 % de
jeunes souffriraient ’'EM/SFC de fagon sévere, et de 2a 5 % de
fagon trés sévére au point de ne pouvoir quitter le lit au moins un
certain temps ; il n'existe pas d’étude qui confirme ces chiffres.
L'évolution de la maladie sévere est imprévisible. Beaucoup de
jeunes qui en ont souffert ont connu une certaine amélioration
avec le temps, parfois au point de reprendre toutes leurs
activités. Un petit nombre de malades voient leur état rester
inchange.

Les difficultés reliées a la prise en charge des jeunes grave-
ment malades les empéchent souvent de recevoir I'aide médicale
nécessaire. Leur vie est solitaire, souvent marquée par I'incrédu-
lit¢ de leur milieu familial et scolaire ainsi que des services
sociaux et médicaux. Ces jeunes ont grandement besoin d’aide
pratique, de soutien émotionnel et de réconfort. Au-dela de la
supervision médicale, il peut étre nécessaire de leur procurer des
services de santé et d’aide a domicile, peut-étre avec gestion
infirmiére. Leurs proches qui en prennent soin peuvent aussi
avoir besoin de soutien. Leur stress est intense et une aide en
psychothérapie pourrait étre bénéfique.

Un élément vital de la prise en charge, c'est de gagner la
confiance de chaque jeune et de ses proches en les rassurant :
son état provient d’'une maladie physique réelle et vraiment prise
au sérieux, son autonomie sera respectée, toutes les options de
sa prise en charge et de son traitement seront ouvertement
discutées et aucun traitement ne sera entrepris sans son
consentement éclairé. Il est important de dissiper ses craintes :
beaucoup de jeunes qui ont sa maladie voient leur état
s'améliorer, méme s'il est possible que cela prenne des mois ou

des années et la guérison est possible, méme s'il est impossible
de la garantir.

Affection tres sévére

A extrémité du spectre de la maladie se trouvent les malades dont
I'affection est trés sévere. Quoiqu'il n'existe pas d'études épidémio-
logiques en bonne et due forme sur ce groupe, nous croyons que
ces cas sont trés rares. Il s'ensuit un manque de préparation du
milieu médical face a un état si grave. Ces jeunes vivent une
situation extrémement pénible. A leurs symptomes déja éprouvants
viennent s’ajouter impuissance, effroi et perte totale d'indépendance.

Possibles caractéristiques cliniques de la maladie trés
sévere :

* degré trés élevé de la gravité des symptdmes ;

* incapacité de quitter le lit, faiblesse profonde ;

* douleurs intenses, hyperesthésie ;

* hypersensibilités & la lumiére, au bruit, au toucher, aux
odeurs, a certains aliments, et/ou aux médicaments ;

* hypersomnolence dans les premiers stades ;

* nausées séveéres, déglutition difficile, nécessitant parfois le
gavage ;

« difficulté a aller aux toilettes, nécessitant 'usage de bouteille,
bassine, couches ou sonde a demeure ;

« difficulté a faire part de ses besoins aux ressources d'aide, a
cause des problémes de langage ou de I'épuisement ;

« activité mentale tres limitée, déficiences de la mémoire a court
terme ;

* intolérance orthostatique sévere, pouvant aller jusqu'a
l'incapacité de s’asseoir dans son lit ;

« difficulté a tolérer la toilette au lit a cause de I'hyperesthésie ;

» changements émotionnels secondaires a la maladie : ces
jeunes ont trés peur et luttent contre la frustration, le
désespoir et la colére ;

 carence en vitamine D due a l'incapacité de sortir ou au repos
au lit prolongé pouvant mener a I'ostéopénie.
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Prise en charge en cas d’affection trés séveére

Nos recommandations s’appuient sur notre expérience clinique,
vu le manque de littérature a ce sujet. Idéalement, la prise en
charge devrait étre unique pour toute la durée de la phase
seévére et, s'il n'y a pas hospitalisation, passer par des consulta-
tions a domicile. On peut aussi procéder par téléphone ou par
courriel. Si la maladie est tres sévére des le début, il est d’abord
nécessaire de confirmer le diagnostic. Si la maladie qui n’était
pas trés sévére au début empire de fagon marquée, il pourrait
étre nécessaire d'exclure d'autres maladies. Il peut étre judicieux
de consulter d'autres spécialistes, qui devraient avoir une bonne
connaissance de 'EM/SFC. Sans renoncer a I'optimisme, il peut
étre nécessaire d’accepter que la maladie continuera a étre
sévére. Les malades et leurs proches devront peut-étre aussi
réviser leurs attentes a la baisse. Quoiqu'il existe des options
thérapeutiques, leurs résultats sont variables. Il convient donc
d'éviter de prédire la guérison ou d’en fixer la date.

Les lieux qui offrent les meilleurs soins aux jeunes gravement
malades sont soit (a) leur propre foyer soit (b) un établissement
de soins a long terme, ou le soutien et le soulagement des
symptdbmes sont prioritaires et ol le personnel connait bien la
maladie. A cause du bruit et de lactivité, un hopital général
pourrait étre moins approprié. Néanmoins, si des soins hospita-
liers deviennent nécessaires, il faudra tenter de trouver un éta-
blissement apte a les offrir dans un environnement trés calme.
Bien se souvenir que le personnel hospitalier, plein de bonne
volonté, peut tenter d’« accélérer » la réadaptation des jeunes (les
forcer a augmenter trop rapidement leur niveau d'activité), ce qui
peut entrainer une sérieuse aggravation de leur état.

Les personnes qui dispensent les meilleurs soins aux jeunes
gravement malades sont généralement leurs propres parents. En
cas d’hospitalisation, tenter de faire réserver le cas a un ou deux
personnes.

Lignes directrices pour la prise en charge

* Protéger les jeunes malades contre l'excés de stress
physique, cognitif et émotionnel.

* Rendre leur milieu calme (peut-étre chambre plus sombre) ;

* Faire porter des tampons oculaires aux jeunes malades pour
pouvoir augmenter légérement I'éclairage au moment d’un
examen.

* Préserver 'alimentation et I'hydratation en ayant recours au
gavage sans attendre.

* Pour les soins généraux, procéder en douceur pour aider a se
retourner, pour les soins de la peau et la propreté ; envisager
les culottes d’incontinence.

e Faire de la physiothérapie passive pour prévenir les
thromboses veineuses.

On peut trouver de la documentation plus détaillée présentant
d’autres tactiques (148).

Traitement des symptomes

Ne prescrire que les médicaments absolument nécessaires,

commencer a trés faible dose. Augmenter lentement selon ce qui

est toléré.

» Soulager libéralement la douleur (au besoin, avec des
opioides).

* Traiter les problémes comme la migraine, la dysménorrhée et
les symptdmes orthostatiques.

« Considérer un complément de vitamine D pour tenir compte
du manque d’exposition a la lumiére solaire.

e Dans les rares cas d'incapacité prolongée a quitter le lit,
envisager les bisphosphonates pour prévenir I'ostéoporose.

Autres options de thérapie

* Deux essais randomisés ont montré que le traitement par
immunoglobulines procure certains avantages (cf. section 5 :7
Soutien du systéme immunitaire). Il peut étre intraveineux ou
intramusculaire. L'injection intramusculaire peut étre doulou-
reuse.

 La perfusion de solution saline de fagon réguliere peut étre
bénéfique (cf. section 6 :1 Intolérance orthostatique).

Pronostic dans le cas de 'EM/SFC trés sévére

Il n'existe aucune publication relative au pronostic pour 'TEM/SFC
pédiatrique trés sévere. Une étude longitudinale portant sur
24 jeunes souffrant ’'EM/SFC sévere, sur une période de 7 a
10 ans, a montré que dans 7 cas, la maladie avait continué d'étre
seévere, dans 15 cas, elle s'était atténuée au point de n'étre plus
classée comme sévére, et dans 2 cas, il y avait eu guérison (149).

Gestion de I'activité pour les malades incapables de sortir
Quoique l'on ait vanté I'utilité de la thérapie cognitivocomporte-
mentale et de la thérapie par I'exercice dans les cas ’EM/SFC
légere et modérée, il n'existe pas de données probantes de leur
valeur thérapeutique dans les cas ’EM/SFC sévere. En fait, la
seconde, inflexible et fixe, est souvent nuisible et aggrave les
symptdmes dans les cas graves. Néanmoins, il est important de
se mouvoir pour réduire la raideur, maintenir 'amplitude du mou-
vement et prévenir les contractures. Pour les jeunes gravement
malades et incapables de quitter le lit, le mouvement se limite
aux activités du quotidien qui sont tolérables. Dans le cas des
malades qu'il est possible de toucher, des physiothérapeutes
connaissant bien la maladie peuvent faire effectuer de breves
périodes d’activités légéres et passives d’amplitude du mouve-
ment et d’étirement (1 minute suivie de repos).

Toute activité additionnelle, y compris le mouvement au lit, est
a laisser au choix de chaque jeune. On peut lui conseiller de
reprendre graduellement certaines activités du quotidien quand
c'est possible, mais sans jamais exercer de pression. Il peut étre
nécessaire de traiter d'abord les symptoémes orthostatiques avant
qu'une certaine période en position assise devienne possible. Et
méme si cette position est possible, I'activité et la physiothérapie
sont généralement plus faciles en position couchée. A I'étape
suivante, la position assise sur une chaise devient tolérable. Une
fois la position debout devenue possible, on peut essayer
quelques minutes de marche minimale par jour. En cas
d’affection trés sévere, le programme d'activité doit permettre
aux malades daller & leur rythme et de ne pas excéder les
limites de leur enveloppe d’énergie, si réduite soit-elle.

7:2 Possibles impacts de 'EM/SFC sur la famille
L'EM/SFC pédiatrique constitue un défi pour toute la famille.
C'est aussi le cas d’autres maladies chroniques juvéniles comme
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la leucémie ou l'arthrite rhumatoide, mais il s’y ajoute le défi de
lincrédulité généralisée a I'égard de I'authenticité de la maladie,
la stigmatisation sociale omniprésente qui accompagne le
diagnostic, et la pénurie de personnel médical avec une bonne
connaissance de la maladie.

Notre expérience montre que les familles tirent parti de leurs
propres forces. Les parents arrivent généralement a fournir les
soins nécessaires et les fréres et sceurs s’habituent a composer
avec le fait de recevoir moins d'attention. Les impacts
émotionnels sur la fratrie sont moins graves dans les familles ou
la maladie est bien gérée.

La situation est plus difficile quand la famille est mal informée,
quand la réalité de la maladie est niée, quand le pére ou la mére
doit quitter son emploi pour s'occuper de I'enfant, quand la
famille est monoparentale et que personne ne peut assurer la
garde de I'enfant ou de I'ado trop malade pour aller & I'école, ou
quand le milieu scolaire est inapte ou réticent a fournir les
services éducatifs appropriés. Comme dans le cas d'autres
maladies chroniques, les difficultés antérieures d’un couple
peuvent empirer par suite des problemes posés par la maladie
de leur enfant. On a vu des cas de couples ol la personne
n‘ayant pas la garde de I'enfant niait 'authenticité de la maladie
et dénoncait I'autre aux services sociaux, avec des allégations de
possible négligence ou de maladie factice ou provoquée/syn-
drome de Miinchhausen par procuration. Les membres de la
famille élargie qui nient la maladie peuvent également causer
des problémes, méme de loin.

Les recherches ont montré que l'anxiété est plus présente au
sein de la fratrie de jeunes souffrant EM/SFC que chez les ados
en santé. Ces jeunes signalaient I'impact négatif sur leur vie de
leur manque de connaissances sur la maladie, de la modification
de leur role dans la famille, du manque de communication
intrafamiliale, des nouvelles restrictions pesant sur la vie de
famille, des changements dans l'attitude de leurs parents, des
réactions émotives face a la maladie de leur frére ou de leur sceur,

et de la stigmatisation sociale qui en résultait. Les facteurs ayant

un impact positif étaient la communication intrafamiliale, le

soutien social et les nouvelles activités (150).

Voici des stratégies utiles pour soutenir les familles :

« faire participer les deux parents a I'évaluation et & la prise en
charge de la maladie ;

* informer la famille immédiate sur la maladie, en veillant a ce
que les fréres et sceurs recoivent des informations
appropriées a leur age ;

« faciliter la diffusion de linformation au sein de la famille
élargie afin qu'elle puisse mieux venir en aide a la famille
nucléaire ;

* encourager la communication intrafamiliale au sujet de la
prise en charge de la maladie ;

« confier au médecin traitant le réle de défendre les intéréts de
I'enfant auprés du milieu scolaire.

7:3 Immunisations

La plupart des jeunes souffrant d'EM/SFC peuvent tolérer les
vaccins courants. Les immuniser contre le virus du papillome
humain et I'hépatite B est important pour leur santé a long terme.
Le vaccin annuel contre l'influenza prévient les sérieuses rechutes
que peut entrainer cette maladie. Si possible, I'administrer en
période de relative amélioration, et le faire suivre de 2 ou 3 jours
de repos. On a rapporté des cas de rechute suivant la vaccination,
mais ils sont peu fréquents. L'immunisation des autres membres
de la famille peut aussi aider les jeunes malades.

7:4 Considérations relatives a une intervention

chirurgicale

En général, les jeunes malades ayant besoin d’une intervention
chirurgicale tolérent bien I'anesthésie. On prendra soin de dis-
cuter de la maladie avec I'équipe de chirurgie et d’anesthésio-
logie, et notamment des problemes comme lintolérance ortho-
statique, la maitrise des douleurs, et la possibilité que la récupé-
ration soit plus longue. On trouvera de plus amples recomman-
dations a l'annexe F.

8. SYSTEME SCOLAIRE
Faith Newton, Dr. Ed., a apporté une contribution majeure
a cette section.

L'encéphalomyélite myalgique/syndrome de fatigue chronique
est la cause la plus courante des longues absences scolaires
attribuables a une maladie (9, 13-16) et est aussi une cause
fréquente d'un manque d'assiduité quand elle n’est pas diagnos-
tiquée. Les absences sont généralement dues aux déficiences
de la capacité fonctionnelle physique et cognitive.

Il est déja arrivé que 'EM/SFC non diagnostiquée de I'éléve
ait d’abord été détectée en classe ou a l'infirmerie par quelqu’un
a qui la maladie est familiére. Mais la connaissance de 'EM/SFC
n'est pas uniforme dans le milieu scolaire et la maladie est
parfois considérée comme un probléme de comportement (151).

C'est tout le personnel scolaire (enseignement, infirmerie, admi-
nistration) qu'il faut informer au sujet de 'EM/SFC et de son impact
sur les jeunes et leur scolarisation. Une fiche d’information sur la
maladie et son impact sur I'éducation est présentée a 'annexe D.

Il est utile de sensibiliser le personnel scolaire a I'imprévi-
sibilité de la maladie et a la grande variabilité de ses symptdmes
selon les individus et dans le temps. Sa gravité peut fluctuer
grandement, ce qui complique la planification et I'assiduité. Un
certain nombre de jeunes peuvent fréquenter I'école a temps
plein, d’autres seulement a temps partiel, d’autres encore sont
incapables de sortir ou de quitter le lit. Au début de la maladie,
I'éleve peut étre trop malade pour aller a I'école et la situation
peut perdurer des mois ou des années. Parfois I'éléve capable
d’aller a I'école peut paraitre en forme un jour donné, mais en
devenir incapable le lendemain et le rester plusieurs semaines.
Ou encore, I'éléve est capable daller a I'école au début de la
semaine, mais ne l'est plus a partir du jeudi. Un tableau que I'on
observe souvent aprés les vacances d’été, c'est une rentrée
enthousiaste suivie de l'incapacité de suivre a long terme le
rythme des activités nécessaires a leur vie scolaire. Les jeunes
s'« essoufflent », ce qui peut entrainer une longue absence.
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En général, I'éleve que Il'on soupgonne parfois
d’absentéisme volontaire ou de refus scolaire voudrait
bien aller a I'école, mais est trop malade.

Importance de I’éducation

Il pourrait étre nécessaire que le médecin joue un réle actif pour
soutenir ses jeunes malades, de fagon a assurer leur droit a une
éducation appropriée a leur état. Le suivi a long terme de ces
jeunes montre que I'éducation joue un rdle clef qui améliore leur
capacité fonctionnelle, qu'il y ait ou non guérison (23, 42). Les
jeunes aux études peuvent se décourager si on leur demande de
ne plus aller & I'école. L'éducation les aide a réaliser leurs
aspirations et est a la racine d'importants aspects de leur vie,
comme la socialisation avec les camarades (152). Elle élargit
leur champ professionnel futur. Les emplois peu spécialisés
exigent en général plus de ressources physiques. Malgré leur
dysfonctionnement cognitif et la réduction de leurs réserves
d’énergie, ces jeunes conservent souvent leur capacité de
raisonnement intellectuel et sont, pour la plupart, a méme de
suivre le rythme de leurs camarades dans certains cours, a
condition de bien en limiter le nombre (153).

Relations entre le milieu scolaire, I’éléve, la famille
et le médecin traitant
En consultation réguliére, s’informer de la situation a
I’école. Il est important de rester sensible a la relation
entre chaque jeune, ses parents et son école.
Beaucoup de familles sont arrivées a un diagnostic par
un chemin long et tortueux, ce qui fait que le retard
scolaire de I'éleve se calcule en mois ou en années
une fois le diagnostic tombé. L’éléve et ses parents
percoivent souvent la relation avec I'école comme
stressante, surtout quand la maladie « invisible » doit
affronter le scepticisme des camarades de I'éléve,
de I'équipe enseignante et des autres parents (153). A ce
stress viennent s'ajouter les inquiétudes causées par la dété-
rioration du rendement scolaire et les craintes que I'éléve ne
regoive pas I'éducation qui lui permettra d’avoir accés a un
emploi et de vivre de fagon autonome. Beaucoup de parents
se voient dans l'obligation de mettre leurs vies et leurs
carrieres entre parenthéses pour rester a la maison et
s'occuper de leur jeune. Si les deux doivent étre en emploi a
I'extérieur, l'isolement a la maison crée des problémes.
L’éleve qui bénéficie de la compréhension de son équipe
enseignante, d’'un programme flexible et du soutien de gens
qui défendent ses intéréts a souvent moins besoin d’aide
médicale et psychologique. Il y a beaucoup de différences
dans la fagon dont les écoles réagissent aux besoins de
I'éleve qui souffre d’EM/SFC. Certaines font tout de suite
preuve de coopération alors que d'autres refusent le
diagnostic, ne tiennent compte ni des avis ni des conseils
médicaux et vont parfois jusqu’a la confrontation. D’autres
encore font mine d’accepter les recommandations, mais ne
les mettent jamais a exécution. On a vu des écoles tenter de
hater le retour de I'éléve incapable de sortir pour ne pas avoir
a payer les services comme les cours a domicile. Dans cer-
tains milieux, on voit 'TEM/SFC comme un probléme com-
portemental et on va méme parfois jusqu’a I'action judiciaire

parce que I'on croit a tort que les absences de I'éléve s’expli-
quent par des facteurs psychologiques (refus scolaire) ou par
la situation extrémement rare du trouble factice par procura-
tion (syndrome de Miinchhausen par procuration). Il en est
résulté qu’un certain nombre de parents ont perdu la garde
de leur jeune, parfois pour des années.

Impact des symptomes de 'EM/SFC sur
I'apprentissage

Plusieurs symptémes importants de I'EM/SFC affectent la
capacité d’apprentissage des éléves. Les problémes cognitifs (ce
que I'on appelle souvent le « cerveau embrumé ») de la plupart
sont manifestes, méme chez les moins malades. Confusion
mentale, tendance a l'oubli, problémes de concentration, champ
d’attention réduit, ralentissement de la vitesse de traitement
mental sont leur lot. On observe souvent une réduction signi-
ficative de la mémoire de travail et une hausse de la dis-
tractibilité, que le bruit de la classe peut aggraver (85-87). On n'a
aucune preuve pertinente de la faiblesse de lintelligence innée
dans 'EM/SFC. Quoique le quotient intellectuel des jeunes
malades soit en général normal, il peut parfois étre inférieur a
celui d’éleves en santé (154), probablement a cause des difficul-
tés de traitement mental et de concentration pendant I'épreuve.
Les problémes cognitifs peuvent parfois imiter le déficit de I'atten-
tion sans hyperactivité. Quand la maladie est plus sévére, ils
imposent de graves limites. En général, I'éléve incapable de
sortir peut difficilement suivre plus d'un ou deux des cours
essentiels ou de base. Méme si ce n’est pas facile et demande
beaucoup d’application, faire un devoir peut donner a I'éléve une
impression de réussite, ce qui est important. L'éléve qui doit
rester a la maison a en général besoin de tutorat régulier.

L'éleve malade peut étre incapable d'effectuer des calculs
simples. Il peut lui étre possible de réussir la démarche de
solution d’un probléme complexe, mais d’arriver a une réponse
finale erronée par suite d'une simple erreur d'addition, de
soustraction ou de multiplication. Il faudrait en tenir compte dans
la correction de ses examens (153).

Beaucoup de jeunes souffrant ’'EM/SFC vivent aussi avec
lintolérance orthostatique. Le milieu éducatif doit comprendre
qu'il leur est difficile de rester longtemps en position debout ou
méme assise et qu'il peut leur étre nécessaire de bouger
pendant un cours, ou encore d’avoir la possibilité de boire ou de
manger une collation salée, en particulier pendant un examen. |l
peut leur étre physiquement impossible de passer tout I'examen
en une seule séance.

Revenir a I'école aprés une longue absence peut étre un défi.
Si la maladie est survenue au moment de la transition dans une
nouvelle école, I'éleve pourrait ne pas étre au courant des
usages de son nouveau milieu. Le contact avec les camarades
pourrait avoir été perdu. Si le trajet vers I'école est long, il est
forcément fatigant. La situation exige de la compréhension et de
la patience.

Plan éducatif

Les éléves qui souffrent ’EM/SFC ont souvent besoin d'un
horaire scolaire adapté. Les exigences juridiques et adminis-
tratives pour recevoir des services appropriés a leurs déficiences
varient de fagon significative selon le lieu et dépassent la portée
du présent document.
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Idéalement, chaque cas devrait faire I'objet d'un processus
d'évaluation et de I'élaboration d’un plan éducatif apres consulta-
tions avec I'éléve, ses parents et son médecin. On ne recom-
mande pas 'examen neuropsychologique de routine pour éva-
luer les symptdmes cognitifs de 'EM/SFC et ce, pour plusieurs
raisons. En premier lieu, les jeunes malades tolérent mal les
tests au moment ou leurs symptémes se manifestent le plus, et
ou leurs problémes cognitifs seraient donc plus identifiables.
Mais si les tests ont lieu & un moment de symptémes relative-
ment faibles, il se peut que leurs résultats different peu des
résultats normaux. En second lieu, leurs résultats sont souvent
anormaux seulement si 'échantillon de comparaison comprend
aussi des jeunes qui signalent plus de problémes d’attention ou
de mémoire (85, 86), ou si les tests s'effectuent simultanément
avec un test physiologique, comme I'épreuve sur table bascu-
lante de verticalisation (50, 56). En troisiéme lieu, ces tests,
souvent, ne sont pas remboursés par 'assureur, et leur colt est
élevé. Coté pratique, ces tests ne modifient généralement pas
I'approche suggérée qui, la plupart du temps, est de réduire le
volume de travail scolaire.

Comme les symptdmes de I'EM/SFC varient grandement,
recommander chaque fois que possible des accommodements
éducatifs précis appropriés a la gravité des symptémes (voir plus
loin). L'annexe E présente une lettre type a utiliser pour le
processus d’évaluation.

Il est judicieux de communiquer régulierement avec I'école.
Par exemple, fournir aux parents une note avertissant I'école
qu'un changement a la médication pourrait avoir un effet nocif
sur la capacité de I'éleve de fonctionner conformément a ce qui
est prévu a son plan éducatif. Quand I'équipe enseignante et
les gestionnaires de I'école voient le médecin jouer un rdle
de partenaire et de ressource utile, la mise en place des
accommodements produit de meilleurs résultats.

Accommodements éducatifs

Tous ces accommodements peuvent étre proposés, selon I'état

de I'éléve.
A I'école :

« Désigner une personne-ressource unique pour assurer la
communication entre I'école et la famille.

* Réduire la journée ou la semaine de I'éléve, qui pourrait
arriver plus tard, partir plus t6t, ne rester a I'école qu'une
partie de la journée et/ou 2 ou 3 jours par semaine ; I'inversion
des phases du sommeil peut nuire a la participation de I'éléve
aux cours du matin.

* Réduire son programme et adapter son horaire, pour que
I'éléve ne suive les cours que de certaines matiéres.

* Prévoir un lieu de repos tranquille en cas de fatigue manifeste
(selon I'éléve ou son enseignant-e).

* Lautoriser a utiliser 'ascenseur pour changer d'étage.

e L'exempter du cours d'éducation physique ou en adapter le
programme.

¢ Si l'éléve ne peut pas ou presque pas sortir, assurer 'ensei-
gnement a domicile ou a distance.

Dans la classe :

* Fournir deux séries de manuels, une pour la maison et une
pour I'école.

* Organiser un systéme de jumelage pour la prise de notes,
permettre I'enregistrement du cours, fournir un résumé du
cours.

e Lui permettre d'utiliser un appareil électronique (ordinateur
portable ou tablette) et de finir son travail et de I'envoyer par
voie électronique.

* En cas d'intolérance orthostatique, permettre de changer de
position pendant le cours.

 L'autoriser a boire ou @ manger une collation salée en classe,
et en particulier pendant un long examen.

 Prévoir tutorat ou enseignement a distance pour reprendre le
travail perdu ou si I'éléve est trop malade pour fréquenter
I'école.

Evaluations/examens :

 Faire preuve de flexibilité pour les travaux et les dates de
remise, modifier le nombre de problémes et/ou de travaux a
faire.

e |l peut falloir prolonger la durée d’'un examen de fagon
significative ou d'en modifier I'heure pour profiter des
moments ou I'éléve fonctionne le mieux.

e On pourrait devoir répartir un examen final sur plus d'une
séance ou journée, avec acces a de I'eau et des collations.

Sport

Souvent, les symptémes de 'EM/SFC s’aggravent apres un effort
physique. Un certain nombre de jeunes malades peuvent partici-
per a une activité physique de courte durée, mais non a une acti-
vité d’endurance. L'éléve doit étre capable de reconnaitre I'appa-
rition de sa fatigue et d’en informer son enseignant-e. Dans un
tel cas, il lui faut absolument s'arréter et se reposer. L'éléve
pourrait vouloir continuer, mais, a défaut de s'arréter et de se
reposer des que sa fatigue augmente, risque une rechute grave
et prolongée. Ne jamais inciter I'éléve souffrant dEM/SFC a aller
au-dela de ses limites.

Développement social

La classe et la cafétéria pourraient étre les seuls endroits ou
I'éleve malade peut avoir des relations sociales avec ses
camarades. Si possible, lui rendre ces occasions plus faciles
(152, 153). La participation & des activités parascolaires est
importante du point de vue social. L'éléve qui ne peut pas
fréquenter I'école souffre de son isolement et ses camarades lui
manquent.
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ANNEXE A DEFINITION DE CAS FUKUDA DU SYNDROME DE FATIGUE CHRONIQUE POUR LA RECHERCHE
(1994 FUKUDA RESEARCH CASE DEFINITION FOR CHRONIC FATIGUE SYNDROME)

Un diagnostic de syndrome de fatigue chronique peut étre posé si
les malades satisfont aux critéres suivants :

1.

Fatigue sévére, ayant fait I'objet d’'une évaluation clinique
persistante ou récidivante sur six mois consécutifs ou plus.
Cette fatigue n'est pas due & un effort continu actuel ou a
d’autres conditions médicales associées a la fatigue. Elle
interfére de fagon significative avec les activités quotidiennes et
le travail.

. Présenter 4 ou plus des symptdmes suivants concurremment a

la fatigue, de fagon persistante ou récidivante :
* malaise post-effort qui dure plus de 24 heures ;
¢ sommeil non réparateur ;

 déficiences marquées de mémoire a court terme ou de
concentration ;

* douleurs musculaires ;

* douleurs dans les articulations, sans gonflement ou rougeur ;

* maux de téte (de type, configuration ou gravité nouveaux) ;

 sensibilité des ganglions lymphatiques du cou ou des
aisselles ;

* mal de gorge fréquent ou récurrent.

. On doit faire une anamnése approfondie, un examen de I'état

physique et de I'état mental, et des tests en laboratoire pour
déceler d’autres conditions avec des symptomes similaires
nécessitant un traitement. On ne peut pas porter un diagnostic
de syndrome de fatigue chronique sans avoir procédé a cette
évaluation.
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ANNEXE B
PEDIATRIQUE

CONDITIONS LES PLUS FREQUENTES POUR LE DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL DE L’EM/SFC

Auto-immunes / rhumatologiques

Arthrite rhumatoide, autres types d’arthrite
inflammatoire

Granulomatose de Wegener

Hépatite auto-immune

Lupus érythémateux disséminé

Syndrome de Sjogren

Hématologiques / immunologiques

Anémies

Déficit immunitaire commun a expression
variable

Fatigue postcancéreuse

Leucémie / lymphome

Cardiovasculaires / du systéme nerveux
autonome

Artere coronaire anormale, anévrismes
coronariens

Coarctation de I'aorte

Dysautonomie primaire

Fiévre rhumatismale

Foramen ovale perméable

Hypertension pulmonaire

Myocardiopathie

Valvulopathie (congénitale ou acquise)

Endocriniennes / métaboliques

Hyper/hypocalcémie

Hyper/hypothyroidie

Maladie d’Addison

Maladies enzymatiques

Maladies mitochondriales

Syndrome métabolique

Syndromes de dysfonctionnement
gonadique

Tumeurs ou troubles de la glande pituitaire

Infections

Brucellose

Fievre Q

Giardia et autres parasites intestinaux

Hépatite B ou C

Leptospirose

Maladie de Lyme et autres transmises par
des tiques Babesia microti Anaplasma
phagocytophilum Ehrlichia Chaffeensis

Mononucléose aigué (EBV,
cytomégalovirus)

Mycoplasma pneumoniae

Parvovirus B19

Syndrome de fatigue post-infectieuse

Toxoplasmose

Tuberculose

VIH

Virus Coxsackie

Psychiatriques

Anorexie mentale

Stress psychosocial chronique
Trouble anxieux généralisé
Trouble bipolaire

Trouble de stress post-traumatique
Trouble dépressif majeur

Troubles de la personnalité

Respiratoires
Aspergillose
Asthme / allergies
Fibrose kystique
Sarcoidose
Sinusite chronique

Substances toxiques

Intoxication & la Ciguatera

Intoxication au plomb ou au mercure

Intoxication aux pesticides
organophosphorés

Réactions a des médicaments
(antihistaminiques, antipsychotiques,
sédatifs, antidépresseurs tricycliques,
etc.)

Toxicomanies, alcoolisme

Gastro-intestinales / d’origine
nutritionnelle

Carence en vitamine B12

Carence en vitamine D

Gastroentérite a éosinophiles

Hépatopathie chronique

Insuffisance pancréatique

Maladie cceliaque

Maladies intestinales inflammatoires

Neuromusculaires / neuroanatomiques
Dysraphisme spinal fermé

Instabilité craniocervicale
Malformation de Chiari type 1
Myasthénie grave

Myopathies inflammatoires
Neuropathologies

Sclérose en plaques

Sténose du canal rachidien
Syndrome post-commotion cérébrale
Syndromes de dystrophie musculaire

Troubles du sommeil

Apnée centrale du sommeil

Apnée obstructive du sommeil
Mouvements périodiques des jambes
Narcolepsie

Syndrome de Kleine-Levin

Autres

Syndrome de Marfan

Syndrome de surentrainement ou de
burnout sportif

Syndromes d'activation mastocytaire
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ANNEXE C

Encéphalomyélite myalgique/syndrome de fatigue chronique (EM/SFC) de I'enfance
et de I'adolescence — Fiche documentaire a 'usage des malades et de leur famille

Qu’est-ce que 'EM/SFC ?

L’encéphalomyélite myalgique/syndrome de fatigue chro-
nique (EM/SFC) est une maladie complexe, caractérisée
par l'incapacité de l'organisme & produire suffisamment
d'énergie pour un niveau normal d'activité. On observe
une fatigue profonde sévére et accablante, avec baisse
marquée de l'endurance physique et mentale. Les
réserves d’énergie des malades sont gravement réduites.
Sa caractéristique cardinale, cest le malaise et
I'aggravation des symptdmes aprés un effort physique ou
mental minimal. Cette aggravation post-effort peut
persister des heures, des jours ou des semaines sans
aucun soulagement apreés le repos ou le sommeil. Autres
symptdémes : problémes cognitifs (« cerveau embrumé »),
sommeil non réparateur ou troublé, étourdissements,
conditions douloureuses diverses, et autres symptémes
touchant de nombreux systémes de I'organisme.

Elle est présente partout dans le monde. Selon les pays,
on utilise les termes syndrome de fatigue chronique,
encéphalomyélite myalgique, ou 'acronyme EM/SFC. On
a proposé un nouveau terme, maladie de lintolérance
systémique a l'effort (MISE), mais il n'est pas d'usage
général. Le terme syndrome de fatigue chronique a été
contesté parce qu'il préte a confusion avec le terme non
spécifique fatigue chronique, un symptome fréquent dans
d’'autres maladies.

La plupart des cas sont sporadiques (isolés), mais chez 20 %
des malades, la maladie affecte plus d’'une personne dans la
famille. Des séries d'apparitions regroupées (épidémies) se
sont aussi produites partout et, dans plusieurs de ces cas,
affectaient de fagon importante des enfants d’age scolaire.

EM/SFC de I'enfance et de I'adolescence

On croit que le nombre de malades, aux Etats-Unis, atteint
au moins le million et qu'une proportion importante (mais
inconnue) a moins de 18 ans. La maladie est plus probable
a l'adolescence (de 12 & 17 ans), mais on I'a observée
chez des enfants nayant que 2 ans. A I'adolescence, la
maladie frappe plus de filles que de gargons.

Cause de la maladie

On ne connait pas la cause de 'EM/SFC, mais plusieurs
facteurs pourraient jouer. Dans certaines familles, il est
possible que des facteurs génétiques soient une cause de
vulnérabilité. La maladie survient souvent aprés une
infection aigué, comme la mononucléose infectieuse ; les
altérations du systéme immunitaire qu’elle produit sont
similaires & ce que I'on observe dans certaines infections
virales, mais on n’a pas déterminé d'agent infectieux

causal et on ne croit pas que dans les cas isolés (en
l'absence d'épidémie), la transmission se soit faite par
simple contact. Elle peut étre déclenchée par une toxine,
une immunisation ou un traumatisme majeur. L'EM/SFC
n'est pas une maladie psychologique. Dépression et
anxiété peuvent étre secondaires, comme dans d’autres
maladies chroniques, mais on peut différencier la
dépression majeure de 'EM/SFC au moyen de tests
comportementaux, immunologiques et hormonaux.

Symptomes et diagnostic

Un diagnostic d’'EM/SFC se pose a partir de I'anam-
nése, du tableau caractéristique des symptomes, et
aprés I'exclusion de toute autre maladie de fatigue,
car aucun test médical ne permet de la reconnaitre. |l
y a beaucoup de malades chez qui elle n’a pas été
diagnostiquée. Ses grandes caractéristiques ont été
regroupées dans quelques définitions de cas diffé-
rentes. Nous recommandons les critéres suivants, qui
se sont avérés utiles chez les malades pédiatriques.

» Perte d’endurance physique et/ou mentale ainsi que
réduction substantielle de la capacité de participer aux
activités personnelles, éducatives et/ou sociales.

» Fatigue profonde d'apparition nouvelle, ne résultant
pas d'un effort en cours et que le repos ne soulage
pas. La position droite prolongée peut 'aggraver.

» Malaise et aggravation des symptdmes a la suite d’'une
activité normale ou d'un effort léger ou modéré;
récupération pouvant prendre des jours, des semaines
ou des mois.

» Sommeil non réparateur avec perturbation de la
quantité ou du rythme, comme hypersomnie diurne,
insomnie nocturne, inversion jour-nuit.

* Présence de l'un ou l'autre des problémes cognitifs
suivants : difficulté de concentration ; déficience de la
mémoire a court terme ; difficulté a saisir de l'informa-
tion, a exprimer sa pensée ; difficulté a trouver des
mots ou des chiffres; distraction ou lenteur de la
pensée. Tous ces problémes peuvent étre aggravés
par la position droite prolongée et/ou I'activité physique
ou mentale.

* Douleurs généralisées ou localisées; les plus fré-
quentes sont céphalées quotidiennes chroniques ;
douleurs musculaires, abdominales, articulaires,
douleurs aux ganglions, maux de gorge ; toutes sont
susceptibles de s’aggraver en position droite prolon-
gée. L'absence de douleurs est rare.
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L'intensité des symptémes de 'EM/SFC varie fréquemment
de fagon marquée au cours d’une journée ou d'une journée
a l'autre. Pour porter un diagnostic dEM/SFC, il faut que
tous ou plusieurs des symptdmes soient présents chaque
jour. Leur intensité doit étre surtout modérée ou grave et ils
doivent étre persistants ou récurrents depuis au moins
6mois (on peut poser un diagnostic provisoire et
entreprendre le fraitement avant ce délai). Les autres
maladies de fatigue sont & exclure a partir de 'anamnése,
de I'examen physique et de tests médicaux.

Autres symptdémes présents chez un grand nombre de
jeunes malades (mais non pas la totalité) :

« intolérance orthostatique : la position droite prolongée
peut susciter étourdissements, augmentation de la fati-
gue, détérioration cognitive, céphalées et/ou nausées ;

* hypersensibilités : lumiére, bruit, toucher, odeurs,
médicaments ;

« déséquilibre du systéme thermorégulateur : tempé-
rature corporelle basse, intolérance au froid et a la
chaleur/extrémités froides ;

» symptdmes gastro-intestinaux : douleurs abdomi-
nales, nausées, anorexie.

Souvent, I'apparence des jeunes souffrant dEM/SFC n'est
pas maladive, mais on remarque leur péleur. Les résultats
des analyses sanguines de routine sont souvent normaux,
mais des tests spécialisés peuvent faire voir des anomalies
des systémes immunitaire, nerveux ou cardiovasculaire, ou
encore de la production de 'énergie cellulaire.

Des diagnostics erronés fréquents sont le refus scolaire
(phobie scolaire) ou encore le syndrome de
Miinchhausen par procuration (situation ou la mere ou
le pére invente la maladie de I'enfant).

Evolution et rétablissement

L’encéphalomyélite myalgique/syndrome de fatigue
chronique de l'adolescence débute en général par une
fievre accompagnée de symptdmes pseudo-grippaux.
Elle survient parfois de fagon graduelle. Chez les
enfants plus jeunes, 'apparition graduelle, sur des mois
ou des années, est plus probable. Son diagnostic est
plus difficile chez les enfants en bas age, qui peuvent
ne pas reconnaitre que leur fatigue et leurs autres
symptdmes ne sont pas normaux. Le diagnostic est
parfois rétrospectif, I'enfant ayant vieilli. Le premier
signe de la maladie pourrait étre une limite marquée de
lactivité physique et/ou mentale, remarquée dans
I'entourage familial ou scolaire. Dans certains cas, les
jeunes sont trés malades au début, mais comme les

résultats des analyses sanguines sont souvent normaux,
le diagnostic est incertain. Méme si on ne décéle pas
d'autre maladie, on ne peut pas porter un diagnostic
d’EM/SFC de fagcon définitive avant 6 mois, mais on
peut porter un diagnostic provisoire plus tot. Le dia-
gnostic précoce peut atténuer 'impact de la maladie en
assurant un plan pour une prise en charge appropriée.
La gravit¢ de 'EM/SFC est trés variable. Un certain
nombre de jeunes deviennent invalides et incapables de
quitter le lit, d'autres sont capables d’aller a I'école, un petit
nombre peut méme faire du sport. La plupart des cas se
situent entre ces deux extrémes. Avec le temps, il est pro-
bable que l'état s'améliore lentement. Le taux de rétablis-
sement est incertain, mais, selon certains rapports, pourrait
atteindre 40 %. Les améliorations marquantes se produiront
probablement au cours des quatre premieres années.
Rémissions et rechutes sont courantes. Une rechute peut
provenir d'un effort excessif ou d’'une maladie infectieuse. Il
est probable que les jeunes dont la santé s'améliore au point
de revenir a peu prés a l'état initial remarqueront souvent
avoir besoin de plus de repos que leurs camarades.

Prise en charge et traitement

Poser un diagnostic ’EM/SFC peut soulager l'incertitude
des jeunes malades et de leurs parents. A I'heure
actuelle, il n'existe aucun médicament ou intervention
pour guérir la maladie. La prise en charge varie selon les
individus. Définir I'équilibre optimal de repos et d’activité
(trouver son rythme) peut aider a prévenir 'aggravation
des symptdmes apres l'effort. Les médicaments peuvent
aider & traiter les douleurs, l'insomnie et lintolérance
orthostatique. En général, les jeunes malades réagissent
a des doses plus faibles. Les conseils sur I'alimentation
peuvent étre utiles. La psychothérapie de soutien peut
étre bénéfique dans les cas moins graves, mais la
thérapie par I'exercice est nocive et peut provoquer une
aggravation des symptomes.

Education

L'EM/SFC est la cause médicale la plus courante des
longues absences a l'école. La plupart des éléves qui en
souffrent prennent du retard. Il peut étre nécessaire
d’adopter leur calendrier scolaire, et le systéme pourrait
devoir assurer des accommodements raisonnables et/ou un
enseignement & la maison. Les exigences juridiques et
administratives pour recevoir des services appropriés a leurs
déficiences varient de fagon significative selon les endroits.
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ANNEXED ENCEPHALOMYELITE MYALGIQUEIS}YNDROME DE FATIGUE CHRONIQUE ( EM/SFC)
FICHE DOCUMENTAIRE A L'USAGE DES ECOLES
Faith Newton, Dr. Ed., a apporté une contribution majeure & cette section.

Qu’est-ce que 'EM/SFC ?

L'encéphalomyélite  myalgique/syndrome de fatigue
chronique (EM/SFC) est caractérisée par l'incapacité de
l'organisme & produire suffisamment d’énergie pour un
niveau normal d'activité. Les réserves d'énergie des
malades montrent une réduction substantielle.

Il n’existe actuellement aucun test diagnostique spéci-
fique. Le diagnostic s’appuie sur le tableau caractéristique
des symptdmes, dont les principaux sont :

« une fatigue profonde sévére et accablante, avec perte
d'endurance physique et/ou mentale et réduction subs-
tantielle de la capacité de participer aux activités
personnelles, éducatives et/ou sociales ;

* un symptdme cardinal, soit 'aggravation des sympto-
mes et le malaise qui suivent un effort physique ou
mental minimal, pouvant durer des heures, des jours
ou des semaines, et que le repos ne soulage pas ;

* des problémes cognitifs (« cerveau embrumé »), un som-
meil non réparateur ou troublé, diverses conditions dou-
loureuses (rarement, absence de douleurs); la position
droite prolongée peut aggraver les problémes cognitifs.

Pour porter un diagnostic d'EM/SFC, ces symptomes, en
totalité ou en partie, doivent étre présents tous les jours depuis
au moins 6 mois ; leur niveau doit étre de modéré & grave ; on
doit avoir exclu les autres maladies de fatigue a partir de
lanamnése, de l'examen physique et de tests médicaux.
Parmi les symptémes additionnels souvent présents :

* intolérance orthostatique : la position droite prolongée
(assise ou debout) entraine I'apparition de symptémes
comme étourdissements (parfois évanouissement),
augmentation de la fatigue, aggravation des problémes
cognitifs, céphalées, nausées ;

* hypersensibilités : lumiére, bruit, toucher, odeurs et/ou
médicaments ;

* problémes du systeme thermorégulateur : température
corporelle basse, intolérance au froid et a la chaleur,
extrémités froides ;

» symptdmes gastro-intestinaux : douleurs abdominales,
nausées et/ou perte de I'appétit.

L'EM/SFC survient souvent & la suite d'une maladie virale, mais
peut aussi apparaitre de facon graduelle. Lintensité de ses
symptémes peut varier de fagon imprévisible d'une journée ou
d’'une semaine a l'autre. Souvent, I'apparence des éléves mala-
des n'est pas maladive, mais on remarque leur grande péleur.

On ne connait pas la cause de la maladie, mais on ne croit
pas que la transmission se fasse par simple contact. A
Iheure actuelle, il n'existe aucun médicament ou inter-
vention. Une bonne prise en charge vise a déterminer
I'équilibre optimal entre le repos et I'activité, de facon a
prévenir 'aggravation des symptomes aprés effort. Les
médicaments peuvent aider a traiter certains symptémes,
comme les douleurs, I'insomnie et lintolérance ortho-
statique.

Conséquences sur le régime scolaire

L’EM/SFC est la cause la plus courante des longues
absences a I'école causées par une maladie. Ces absences
sont en général dues aux déficiences de la capacité
fonctionnelle physique et cognitive, et non pas a des
facteurs comportementaux. Un certain nombre de jeunes
peuvent fréquenter I'école & temps plein, d’autres a temps
partiel, d'autres encore sont incapables de sortir ou de
quitter le lit. Parfois, des jeunes ont assez d'énergie pour
aller a I'école au début de la semaine, mais n'y arrivent plus
le jeudi et le vendredi. L’éléve peut paraitre en forme et, le
lendemain, devenir incapable d'aller & I'école et parfois le
rester plusieurs semaines. Il peut lui étre impossible de faire
ses travaux a la maison pendant de longues périodes.

La plupart des éléeves malades voient leur rendement
scolaire se détériorer & cause de I'impact des symptomes
de la maladie sur leur éducation. Leurs problémes
cognitifs comprennent notamment confusion, difficulté de
concentration, lenteur du traitement de [linformation,
problémes de mémoire a court terme, difficultés a trouver
ses mots, grande distractibilité. Ces problémes peuvent se
manifester de diverses fagons. L'éléve & qui on a
demandé d’exécuter une certaine tache peut fort bien, s'il
y a une interruption, oublier ce qui lui avait été demandé. I
peut falloir lui accorder plus de temps pour répondre a une
question ou faire un travail. Ou encore, I'éléve perd
temporairement la capacité de se souvenir d’'une notion
apprise la veille. Le bruit de la classe peut aggraver la
distractibilité ; il s’ensuit que I'éléve semble manquer
d'intérét ou dattention. Il peut lui étre impossible
d'effectuer des calculs simples. Il peut lui étre possible de
réussir la démarche de solution d’un probléme complexe
de calcul différentiel et d’ensuite faire des erreurs bétes
d’'addition ou de multiplication. Malgré leurs problémes
cognitifs, ces jeunes conservent en général leur capacité
de raisonnement intellectuel et beaucoup sont & méme de
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suivre le rythme de leurs camarades dans certains cours,
a condition de bien en limiter le nombre. L'effort cognitif
peut déclencher I'aggravation post-effort des symptémes
courants.

L'effort physique a lui aussi pour effet d'aggraver les
symptémes de 'EM/SFC. Faire du sport peut drainer les
ressources d'énergie de I'éléve. Un certain nombre
d'éléves malades sont en mesure de participer & une
activité physique de courte durée, mais non & une activité
d'endurance. L'éléve doit étre capable de reconnaitre
I'apparition de sa fatigue et d’en informer son enseignant-e,
et il lui faut alors absolument s’arréter et se reposer. Sou-
vent, I'éléve voudrait bien continuer, mais faute de s’arré-
ter et de se reposer dés que sa fatigue augmente, risque
une rechute grave et prolongée. Ne jamais inciter I'éléve
souffrant ’'EM/SFC & aller au-dela de ses limites.

Accommodements éducatifs

L'éleve qui souffre d’EM/SFC a souvent besoin d’un

horaire scolaire adapté. Voici des exemples d’accommo-

dements qui peuvent l'aider :

Arécole

* Assigner une personne comme unique point de liaison
avec I'équipe d’enseignement.

* Réduire la journée ou la semaine de l'éléve, qui
pourrait arriver plus tard, ou partir plus tot, ou ne se
présenter a I'école que 2 ou 3 jours par semaine.

» Réduire son programme et adapter son horaire, de
fagcon & ce que I'éléve ne suive les cours que de
certaines matiéres.

 Prévoir un lieu de repos tranquille en cas de fatigue
manifeste (selon 'éléve ou son enseignant-g).

« L'autoriser a prendre I'ascenseur pour changer d'étage.

e L'exempter du cours d'éducation physique ou en
adapter le programme.

» Si I'éléve ne peut pas ou presque pas sortir, assurer
I'enseignement & domicile ou a distance.

Dans la classe

* Fournir deux séries de manuels, une pour la maison et
une pour 'école.

» Donner des consignes orales ou écrites claires, mainte-
nir un dialogue régulier.

* Aider I'éléve a organiser son travail a laide d’un
agenda scolaire physique ou en ligne, pour prendre
note des travaux a faire et des taches terminées.

 Organiser un systéme de jumelage pour la prise de
notes, permettre I'enregistrement du cours, fournir un
résumé du cours.

* Enseigner de fagon multisensorielle, par exemple
utiliser des aides visuelles, comme des repéres
graphiques ou des représentations non linguistiques,
plus appropriées a son style d'apprentissage.

« Lui faire exécuter les taches en série, jamais plus d'une
a la fois, les répartir en segments & sa portée — les
travaux courts et fréquents conviennent mieux que les
travaux de longue haleine.

e Lui permettre d'utiliser un appareil électronique
(ordinateur portable ou tablette) et de finir son travail en
ligne.

« Faire preuve de flexibilité pour les travaux et les dates
de remise, modifier le nombre de problémes ou de
taches a faire.

» En cas d'intolérance orthostatique, lui permettre de se
déplacer pendant le cours, autoriser la bouteille d’eau
et les collations salées en classe.

 Prévoir une fagon de reprendre le travail perdu, par
tutorat ou enseignement & distance, si I'éléve est trop
malade pour fréquenter 'école.

Evaluations/examens :

* Vérifier la compréhension de la matiére de plusieurs
fagons, comme interrogation orale plutot qu'écrite, ou
encore travail plutot qu'examen.

* |l pourrait falloir lui faire passer son examen dans un
endroit tranquille et en prolonger la durée ou en
modifier 'neure pour profiter des moments ou I'éléve
fonctionne le mieux.

* On pourrait devoir répartir un examen final sur plus
d'une séance ou journée, avec accés a de 'eau et des
collations.

Programme :

« Définir les contenus essentiels et les classer par
priorité ;

» Se concentrer sur la maitrise des habiletés plutét que
'achévement du travail ;

o Préférer les projets a court terme aux travaux de
longue haleine ;

» Réduire le nombre et la longueur des devoirs, travaux,
interrogations et examens.

Développement social

La classe et la cafétéria pourraient étre les seuls endroits
ou I'éléve malade peut avoir des relations sociales avec
ses camarades. Si possible, lui faciliter les choses. La
participation a des activités parascolaires est importante
du point de vue social.

Ressources

National Association of Special Education Teachers
Chronic Fatigue Syndrome, www.naset.org/3349.0.html.
Association of young people with ME, AYME
www.ayme.org.uk.

Association of New Zealand Myalgic Encephalopathy
Society, www.azmes. org.nz
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ANNEXE E Lettre médicale type

Cette lettre est un exemple a adapter pour convenir au pays et aux symptdmes précis de I'éleve.

Attention : Responsable de I'éducation spécialisée
(ou) Responsable de I'adaptation scolaire
(ou) Direction de I'école

Madame, Monsieur,

J'ai actuellement sous mes soins Dominique XXXXX qui souffre d’encéphalomyélite myalgique/syndrome de fatigue
chronique (EM/SFC). Cette maladie lui cause une fatigue trés profonde et un manque d’endurance physique et
mentale. L’'organisme de Dominique n’arrive pas a produire suffisamment d’énergie pour un niveau normal d'activité
a son age et ses réserves d’énergie sont réduites. Si Dominique épuise ses réserves d’énergie déja limitées, il peut
|ui falloir des jours, des semaines ou méme des mois pour reprendre son état initial.

La maladie lui cause des problemes cognitifs, des douleurs musculaires, nuit a son sommeil et provoque de
I'hypersensibilité a la lumiére, au bruit et au froid. Dominique peut se sentir faible dés qu'il lui faut rester en position
debout. Ses problémes cognitifs peuvent 'empécher de se concentrer, de comprendre des concepts complexes, de
se souvenir de certains mots, de travailler avec des chiffres ; sa mémoire de travail est pauvre et sa distractibilité est
plus importante. Le bruit de la classe peut aggraver ses problémes. Il est important de noter que sa maladie n'affecte
en rien son intelligence ; avec des accommodements appropriés, Dominique peut réussir dans ses études.

L’apparition et la gravité des symptdmes de Dominique sont trés imprévisibles et varient de jour en jour. La maladie
peut causer un important nombre d’absences, ou encore il pourrait lui étre nécessaire d’arriver plus tard ou de partir
plus tot. Dominique ne pourra assumer qu’une charge de travail réduite. L'école devra donc se montrer
accommodante et flexible pour tenir compte de ses absences probables et de son besoin d’'un programme allégé.

A Theure actuelle, I'état de Dominique ne lui permet pas de faire du sport. Veuillez I'exempter du cours et des
activités d’éducation physique jusqu'a ce que je sois en mesure de confirmer si son état s'est assez amélioré pour
les reprendre sans risque de rechute, et a quel moment.

J'appuie sa demande de services éducatifs appropriés a ses besoins. Vous trouverez ci-joint une liste de mes
recommandations et des modifications a apporter. Je suis tout a votre disposition en cas de question.

Veuillez agréer, Madame, Monsieur, mes salutations les meilleures.

XXXXXXXXXXXXX, MD
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ANNEXE F

EM/SFC pédiatrique et préparation a la chirurgie :

considérations particuliéres*

L'encéphalomyélite myalgique/syndrome de fatigue
chronique est une maladie complexe et invalidante
caractérisée par une fatigue profonde sévere et acca-
blante, qui s'accompagne d’une baisse marquée de la
capacité fonctionnelle physique et mentale. Son
symptdme cardinal est le malaise et I'aggravation des
symptdmes qui suivent un effort physique ou mental
minimal, qui peuvent durer des heures, des jours ou des
semaines, et que le repos ne soulage pas. Ses autres
symptdmes comprennent, entre autres, déficiences
cognitives, sommeil non réparateur, douleurs générali-
sées ou localisées, et divers symptdmes des systémes
immunitaire, neurologique et autonome. Améliorations et
aggravations des symptémes sont fréquentes et la
capacité fonctionnelle peut varier d’'une journée ou d’une
semaine a l'autre.

A 'épreuve de la table basculante, la plupart des jeunes
souffrant d’'EM/SFC montrent des signes de syncope
vasovagale, de syndrome de tachycardie orthostatique
posturale (STOP), d’hypotension & médiation neuronale
(HMN) ou d’accumulation locale de sang dans les veines.
Une syncope peut étre précipitée par les catéchola-
mines (épinéphrine), les sympathomimétiques (isoproté-
rénol), les vasodilatateurs (oxyde nitrique, nitroglycérine,
alphabloquants et agents antihypertenseurs). Assurer
I'hydratation avant I'opération et éviter les médicaments
qui stimulent la syncope neurogene ou abaissent la
pression artérielle. En période périopératoire, des perfu-
sions de liquides pourraient étre utiles dans beaucoup
de cas.

Le propofol, le midazolam et le fentanyl sont en général
bien tolérés. Cependant, des études sur des adultes ont
montré qu’un certain nombre de malades peuvent étre
sensibles aux anesthésiques histaminolibérateurs
(comme le pentothal) et aux relaxants musculaires
(curare, Tracrium et Mivacurium). Les éviter si possible.
Les jeunes peuvent également étre trés sensibles aux
médicaments a effet de sédation — notamment les
benzodiazépines et les antihistaminiques.

Un grand nombre de jeunes malades font usage de
plantes médicinales, de compléments et de médecines
douces. L'anesthésiologiste/anesthésiste devrait interro-
ger chaque jeune a ce sujet (155). L’American Society
of Anesthesiologists recommande d'interrompre tout
usage de médicaments a base de plantes médicinales 2
a 3 semaines avant une chirurgie élective.

Les éléments les plus préoccupants sont :

 ail, ginkgo, ginseng — peuvent augmenter le
saignement en inhibant 'agrégation plaquettaire ;

 éphédra ou ma huang — peuvent causer instabilité
hémodynamique, hypertension, tachycardie ou
arythmie ;

* kava et valériane — augmentent la sédation ;

« échinacée — réactions allergiques et possibilité d'im-
munosuppression en cas d'usage a long terme ;

* millepertuis — multiples interactions pharmacologi-
ques a cause de linduction denzymes de
cytochrome P-450.

Cesser de prendre du kava (aussi appelé kava-kava,
ava, poivre intoxicant) peut causer le sevrage ; diminuer
graduellement la consommation sur 2 ou 3 jours.

Quoique des études préliminaires aient trouvé une
légére réduction de la fonction HHS chez de jeunes
malades (62), il est rarement nécessaire de prescrire un
supplément de cortisol sauf en cas de maladie sévére ;
doubler alors ou méme tripler la dose de cortisol avant
et apres l'opération.

Méme si la maladie comporte souvent de légéres
anomalies du systéme immunitaire, il n’'y a pas plus
d'immunodépression ni de vulnérabilité particuliére aux
infections opportunistes chez ces jeunes que dans
I'ensemble de la population.

Résumé des recommandations

o Sinformer de la consommation de plantes
médicinales et de compléments, et recommander
d'en interrompre graduellement I'usage au moins une
semaine avant l'opération.

« Assurer 'hydratation avant I'opération. Envisager des
perfusions postopératoires additionnelles.

» Nutiliser les catécholamines, les sympathomiméti-
ques, les vasodilatateurs ou les agents antihyperten-
seurs qu’avec précaution.

 Utiliser le moins possible de produits a effet de
sédation.

**Ce texte se base sur larticle Considerations Prior to
Surgery for Adult ME/CFS Patients (Considérations
préliminaires & l'intervention chirurgicale dans le cas de
l'adulte souffrant d’'EM/SFC) du Dr Charles W. Lapp,
M.D., directeur, Hunter-Hopkins Center, Charlotte,
Caroline du Nord, E.-U., avec la permission de l'auteur.
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ANNEXE G

Les malades qui souffrent d'intolérance orthostatique voient leurs
symptomes s’aggraver lors de la position droite sans mouvement et
s'améliorer (mais non forcément disparaitre) en position couchée
(156). Cette condition peut étre associée a une variété de troubles
circulatoires traitables, dont les plus fréquents dans I'EM/SFC
pédiatrique sont le syndrome de tachycardie orthostatique posturale
(STOP) et I'hypotension & médiation neuronale (HMN) (48-55, 157).

Ses principaux symptdmes apparaissent au tableau A1. On
attribue généralement ses propriétés cliniques a deux trés
importants changements physiologiques en réaction & la position
debout : 1. réduction du débit sanguin cérébral 2. exagération de la
réaction adrénergique de compensation a la position droite (156).
On constate facilement le recoupement des symptdmes
apparaissant au tableau A1 avec ceux de 'EM/SFC, notamment
fatigue profonde, intolérance a I'exercice, problémes cognitifs et
céphalées. Toutes les études avec groupe-témoin concluent que, en
comparaison avec les sujets en santé, les jeunes qui souffrent
d’EM/SFC montrent plus de réactions circulatoires anormales &
I'épreuve sur table basculante de verticalisation ou & la position
droite prolongée (48-55). En comparaison avec les sujets en santé,
les études basées sur des mesures de la variabilité de la fréquence
cardiaque dans 'EM/SFC pédiatrique montrent de fagon uniforme sa
prédominance sympathique (ou une relative réduction de I'activité
parasympathique) (158, 159) ainsi que des niveaux élevés de
catécholamines en position allongée (160). La pertinence des
syndromes d'l0O dans 'EM/SFC est d'autant plus claire que le
traitement non & l'aveugle des anomalies circulatoires est associé a
I'amélioration des symptdmes et de la capacité fonctionnelle chez
une large proportion d’ados qui souffrent d’EM/SFC (48, 51, 157,
161).

Tableau A1. Symptdmes de l'intolérance orthostatique (en
ordre approximatif de fréquence).

Fatigue Problémes de perte de la mémoire
Intolérance a I'exercice a a court terme et de la

faible impact concentration
Etourdissements Nausées
Quasi syncope ou Douleurs thoraciques

syncope Palpitations
Vision trouble Diaphorése
Céphalées Tremblements

Vomissements

Réactions physiologiques a la position droite

En réaction a la position debout, de 500 a 750 mL environ du
volume sanguin de I'adulte est redistribué dans les vaisseaux situés
plus bas que le cceur. On croit qu'un changement similaire survient
aussi chez les ados. A tous les ages, I'accumulation du sang par
gravité entraine la réduction du retour du sang vers le cceur, et donc
la baisse du débit cardiaque, la diminution des influx des
barorécepteurs et, en fin de compte, une réduction du débit sanguin
cérébral. La réaction du systéme nerveux met en jeu une hausse de
la stimulation du systéme sympathique, une amélioration de la
vasoconstriction, une hausse de la fréquence cardiaque (jusqu'a
40 battements/minute), et le retour d'une quantité suffisante de sang
veineux pour maintenir la pression du sang et de [lirrigation
cérébrale (162-164). Les symptoémes de I'lO se manifestent quand
ces réactions ne se font pas de fagon efficace.

Intolérance orthostatique

Figure A1

¥ Volume
intravasculaire

A Accumulation de sang
¥ Vasoconstriction

A Réactions
sympathiques-surrénales

Epreuve position
debout/table basculante

4 Norépinéphrine
Epinéphrine Epinéphrine

Hypotension Syndrome de tachycardie
a médiation neuronale orthostatique posturale

Légende : la figure 1 montre les trois grands facteurs qui jouent dans
lintolérance orthostatique. La hausse de I'accumulation du sang,
l'insuffisance de la vasoconstriction dans la moitié inférieure du corps de
méme que la baisse du volume intravasculaire sont tous les trois
importants et peuvent se manifester en simultané. En position droite,
I'exagération des réactions du systeme sympathique et des hormones
surrénales augmente la libération de I'épinéphrine et de la norépiné-
phrine. Selon une hypothése, la proportion relative des deux serait un
facteur qui détermine si le phénotype de I'lO est le syndrome de
tachycardie orthostatique posturale (STOP) ou plutdt I'hypotension a
médiation neuronale (HMN). Il arrive que des malades qui présentent le
premier au début de I'épreuve développent ensuite le tableau de la
deuxieme.

La figure A1 montre les trois grands constituants physiologiques
de I'lO : l'accumulation de sang excessive vers le bas, la réduction du
volume sanguin et I'exagération de la réaction des catécholamines.
Divers facteurs physiopathologiques peuvent influer sur 'augmentation
de laccumulation périphérique du sang ou la réduction de la
vasoconstriction. Les malades souffrant ’EM/SFC montrent souvent
une réduction du volume sanguin (57-59), ce que I'on a associé & la
faiblesse du rapport aldostérone/rénine (58) et du niveau de I'A.D.H.
(165). L'inactivité physique entraine des réductions dans le volume du
plasma, ce qui a pour résultat d'aggraver les symptomes de I'l0 et de
perturber davantage la capacité fonctionnelle courante (102, 166, 167).
Chez les malades qui présentent soit une hausse de I'accumulation du
sang dans la circulation périphérique, soit une réduction du volume
sanguin, soit les deux, la position droite est associée a une baisse du
retour du sang vers le coeur et une hausse marquée de la réaction des
catécholamines (168 169). Goldstein a suggéré que les proportions
relatives de I'épinéphrine et de la norépinéphrine peuvent avoir une
influence sur le tableau de la réponse circulatoire (170). Le niveau plus
élevé de norépinéphrine maintient la pression artérielle plus longtemps
a cause de ses propriétés de vasoconstriction, mais son effet sur le
coeur est de causer de la tachycardie. Inversement, le niveau plus
élevé d'épinéphrine entraine la vasodilatation des muscles squelet-
tiques, et peut contribuer davantage a I'hypotension. Des malades
chez qui survient de la tachycardie au début de I'épreuve peuvent par
la suite développer de 'HMN, en général de 5 & 59 minutes aprés la
tachycardie initiale (171-173). Comme on I'a expliqué ici plus haut, les
traitements de ces troubles se recoupent presque en entier.
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Formes d’intolérance orthostatique dans ’'EM/SFC
Hypotension orthostatique

L’hypotension orthostatique se définit par une baisse stable de la
pression artérielle d’au moins 20 mm Hg (systolique) ou 10 mm Hg
(diastolique) avant au plus 3 minutes en position droite (124). Le
probléme se manifeste rarement chez les enfants sauf en cas de
maladie  fébrile, de déshydratation aigué, d’hémorragie,
d'insuffisance surrénale, de libération excessive d’histamine ou de
réaction a certains médicaments.

Une variante pédiatrique plus courante, que I'on appelle hypo-
tension orthostatique initiale, se caractérise par une diminution
passageére de la pression artérielle immédiatement aprés le passage
en position debout et son retour a la normale en moins de
60 secondes, ce qui se mesure au moyen d’'un moniteur de pression
artérielle continue. Un sphygmomanométre automatique ordinaire
est incapable de faire ce relevé (174, 175). S'il ne s’agit pas 13, en
général, d'une condition exigeant une prise en charge clinique, on a
signalé des symptomes d’intolérance orthostatique chronique (ex.
étourdissements) dans certains de ces cas (54), ce qui semblerait
indiquer la possibilitt de développer d'autres anomalies
orthostatiques (STOP ou HMN) si I'épreuve est prolongée.

Syndrome de tachycardie posturale (STOP)

Le syndrome de tachycardie orthostatique posturale est de plus en
plus considéré comme la forme la plus courante de lintolérance
orthostatique dans 'EM/SFC pédiatrique. Comme cette derniere, il
se manifeste plus généralement chez les filles, plus couramment
aprés le début de la puberté, et survient souvent aprés une maladie
d’'apparence infectieuse (124, 156, 176-178).

Porter ce diagnostic seulement (a) en cas dabsence
d’hypotension orthostatique au maximum 3 minutes en position
debout ou a I'épreuve sur table basculante (b) en cas d'augmenta-
tion de la fréquence cardiaque supérieure & 40 battements/minute
au maximum 10 minutes aprés le passage de la position couchée a
la position droite ou a I'épreuve passive sur table basculante de
verticalisation, ou de FC supérieure a 120 b/m durant les 10
premiéres minutes en position droite (124). Le critére de fréquence
cardiaque chez les adultes est inférieur, soit une modification de
30 b/m. Se fonder sur ce critere entrainerait une erreur de
classification qui diagnostiquerait le STOP chez 40 % des ados en
bonne santé (179). Ce critére pour les ados doit donc étre une
hausse de 40 b/m.

Indépendamment de I'4ge, pour porter un diagnostic de STOP,
(c) les changements de la fréquence cardiaque doivent s’accom-
pagner de la provocation des symptomes orthostatiques typiques.
La hausse ne suffit pas si les malades souffrent de déshydratation
ou sont sous traitement avec des vasodilatateurs. Inversement, le
diagnostic peut étre masqué si le test s'effectue aprés 'ingestion de
substances qui augmentent le volume du plasma (ex. comprimés de
sel) ou pendant un traitement avec des inhibiteurs sélectifs de la
recapture de la sérotonine ou des stimulants. Tous ces
médicaments peuvent servir a traiter l'intolérance orthostatique.

Hypotension a médiation neuronale (HMN)

L’hypotension a médiation neuronale a d’abord été décelée dans
'EM/SFC adulte et pédiatrique vers le milieu des années 1990 (48,
49, 51). Les premiers rapports faisaient état d’'une fréquence du
STOP beaucoup plus basse. Pour des raisons peu claires, on
reconnait maintenant le STOP plus souvent, peut-étre a cause de
I'augmentation, avec le temps, de l'ingestion de sodium alimentaire
chez les malades, ou de la durée du stress orthostatique, ou
d’autres facteurs encore non identifiés.

Les formes réflexes de I'hypotension et de la syncope sont la
syncope vasovagale, la syncope neurocardiogénique, 'hypotension
orthostatique retardée et I'hypotension & médiation neuronale (180).
Ce dernier terme est la description la plus précise de ce qui se
passe chez les malades qui souffrent ’'EM/SFC et de symptomes
orthostatiques chroniques sans syncope clinique, et qui développent
la chute caractéristique de la pression artérielle a I'épreuve sur table
basculante.

Chez les enfants comme chez les adultes, I'hypotension & média-
tion neuronale se définit par une baisse d'au moins 25 mm Hg de la
pression artérielle systolique avec ralentissement de la fréquence
cardiaque au moment de la présyncope ou de I'hypotension, qui
s'observe en position debout ou a I'épreuve de table basculante de
verticalisation, et qui est associée a la provocation des symptémes
orthostatiques caractéristiques (48). Ceci se produit passé la limite
de 3 minutes pour [Ihypotension orthostatique. La fréquence
cardiaque peut s'accélérer au début du test, mais ralentit quand
I'hypotension devient marquée. Comme I'EM/SFC elle-méme, elle
survient plus souvent chez les femmes (180. Elle peut passer
inapergue si I'épreuve orthostatique dure moins de 10 minutes ; son
diagnostic exige en général une épreuve sur table basculante de
verticalisation de 40 & 60 minutes (51).

Sa physiopathologie a été décrite ailleurs (163, 180-184), mais,
comme c'est le cas pour le STOP, sa réduction du retour veineux
déclenche une série de réactions qui finissent par entrainer la
freination du tonus sympathique alors que le tonus vagal ne
rencontre pratiquement pas de résistance. La freination du tonus
sympathique méne a la vasodilatation ; le maintien de la position
droite peut alors engendrer soit une chute marquée de la pression
artérielle soit une syncope, liée a l'occasion & une bradycardie
jonctionnelle ou & de bréves périodes d’asystolie. Dans la période
qui précéde la syncope, la hausse des niveaux d'épinéphrine est
marquée (169, 184). Ses facteurs déclencheurs comprennent
notamment : position debout prolongée ; chaleur ; extension subite
des mécanorécepteurs dans le tractus gastro-intestinal, la vessie ou
les poumons; vue du sang; situations impliquant des douleurs
(180). Ces facteurs déclencheurs sont souvent combinés.

Si dans certains cas, elle ne comprend que de rares épisodes de
syncope au cours de longues périodes de fonctionnement normal, la
présence de symptomes orthostatiques chroniques quotidiens est
aussi possible. Les malades qui consultent pour des syncopes
récurrentes font souvent état de fatigue profonde chronique et de
faible qualité de vie (185-187). Des recherches ont trouvé
qu'environ 25 % des sujets évalués pour IO chronique avaient eu
une syncope neurocardiogénique sans STOP (170). L’lO chronique
n'est donc pas toujours reliée & la physiologie du STOP. On devra
continuer la recherche pour déterminer les mécanismes de la
persistance des symptémes cognitifs malgré la régulation appropriée
de la fréquence cardiaque et de la pression artérielle.

Malgré la variabilité des taux d’intolérance orthostatique signalés
dans les études portant sur des adultes souffrant dEM/SFC, la
provocation de la fatigue au stress orthostatique est presque
universelle & tous les &ges, autant pour 'lEM/SFC que pour la condi-
tion apparentée qu'est la fibromyalgie (50, 188). Dans 'EM/SFC
pédiatrique, certaines études montrent des taux supérieurs @ 90 %
(157, 189), et des différences dans les réactions cardiovasculaires
peuvent apparaitre dés 20° de stress vertical (55).

Les malades qui présentent des symptémes chroniques d'lO
sans satisfaire aux criteres du STOP ou de 'HMN aux épreuves
orthostatiques sont & classer comme souffrant de faible tolérance
orthostatique. La prise en charge est similaire & ce qui s'applique
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aux troubles circulatoires confirmés si les symptdmes sont assez
graves.

Epreuves pour 'intolérance orthostatique

I existe deux grandes catégories d’épreuves cliniques pour l'intolé-
rance orthostatique : les épreuves en position debout et les épreuves
sur table basculante de verticalisation. Leurs techniques sont varia-
bles. Il n'existe pas de « norme d’or » pour son évaluation et nous ne
connaissons pas tous les facteurs physiopathologiques qui contribuent
aux symptdmes comme les étourdissements, car certains sympto-
mes « orthostatiques » classiques sont reproductibles par des manceu-
vres n'impliquant pas de position droite.

Epreuves sur table basculante de verticalisation

Cette épreuve s'effectue en général au moyen d’une table @ moteur
comprenant un repose-pied qui supporte le poids (190). Le corps en
position couchée est retenu par des sangles de sécurité peu
serrées, de fagon a prévenir les blessures en cas de perte de
conscience. Aprés une période variable en position couchée (en
général 15 minutes, mais pouvant atteindre 60 minutes dans
certaines études), on redresse la table, en général a angle de 60 a
70°. Un angle plus élevé peut produire une syncope chez des sujets
témoins en santé. La durée en position verticale varie aussi selon
les centres d'étude, en fonction de la forme d'intolérance
orthostatique a évaluer. Il suffit de 10 minutes pour détecter le
STOP, mais la détection de 'HMN prend de 45 a 60 min. Divers
facteurs méthodologiques peuvent affecter la réponse a l'inclinaison
(190-192), notamment le degré de mouvement permis, la
température de la piece, la durée du jeline précédant I'épreuve, le
fait d’avoir ou non continué & prendre les médicaments prescrits,
lingestion de sodium avant I'épreuve, les instruments (le cathéter
intra-artériel est associé & un taux de syncope plus élevé), les
agents pharmacologiques utilisés pour provoquer I'hypotension (ex.
isoprotérénol [193], nitroglycérine) et la définition d'une épreuve
anormale (192). Nous nous opposons & reproduire la syncope
comme point final de I'épreuve, car il est possible de reconnaitre le
STOP et 'HMN et de ramener la table a I'horizontale avant qu'elle
survienne. Dans la plupart des laboratoires, on contrdle la fréquence
cardiaque comme la pression artérielle en continu, quoique dans ce
dernier cas, la mesure se prenne parfois de fagon intermittente, a
intervalles de 1 & 2 minutes pour de 5 a 10 minutes, ensuite aux
5 minutes, sauf si on observe des symptdmes présyncopaux. Cer-
tains laboratoires mesurent le CO de fin d’expiration pour détecter
I'hypocapnie orthostatique (194-196). Avant et pendant I'épreuve,
chaque malade doit évaluer, a intervalles d'environ 5 minutes, le
changement dans ses symptdémes sur une échelle de 1 & 10 (étour-
dissement, chaleur, fatigue, céphalée, souffle court, confusion
mentale, douleurs).

L'épreuve sur table basculante de verticalisation n'est pas
toujours nécessaire en cas de symptomes orthostatiques. Par exem-
ple, si 'anamnése a relevé des syncopes neurocardiogéniques, on
la considére maintenant comme inutile (191, 192, 197). Nous tenons
a souligner les précautions & prendre en cas d'affection trés sévére,
compte tenu du potentiel d’aggravation des symptdmes pendant et
aprés. Dans ces cas, on peut 'abréger — parfois seulement 1 & 3
minutes de position couchée, puis assise, puis debout, les signes
vitaux suffisant a indiquer I'O. Quand I'épreuve provoque les
symptomes typiques, nous recommandons d’administrer de 1 a 21
de solution saline normale comme moyen d’améliorer le tonus
autonome et de raccourcir 'aggravation des symptdmes causée par
I'épreuve (172).

Epreuves en position debout

La littérature portant sur TEM/SFC reléve deux formes d’épreuve en
position debout : station debout active (59, 60) ou avec appui contre
un mur (131). L'une et l'autre peuvent s'effectuer dans un bureau
médical. Aucune ne demande de consultation ou matériel
spécialisés, et le colt est bien inférieur & celui de I'épreuve sur table
basculante. La durée de la période préliminaire en position allongée
est variable, mais, a I'adolescence, il est possible d'obtenir la fré-
quence cardiaque et la pression artérielle basales au bout de 5 a
15 minutes. Quoique la durée en position droite puisse atteindre
60 minutes (59), la plupart des laboratoires effectuent un test de
10 minutes pour détecter le STOP et vérifier I'aggravation des
symptomes durant I'orthostasie, tout en admettant qu'une épreuve
aussi bréve puisse passer a c6té de nombreux cas d’HMN. Comme
dans I'épreuve sur table, on enregistre les symptdmes immédia-
tement avant I'épreuve et & intervalles de 1 & 2 minutes pendant. La
présence d'une troisieme personne est indispensable pour éviter les
blessures potentielles en cas de syncope. Bien recommander
d'éviter de changer de jambe d'appui et de tendre les muscles des
membres inférieurs. Voir aux pages suivantes les sections
Intolérance orthostatique — protocole de I'épreuve en position debout
et Intolérance orthostatique — fiche d’évaluation de I'épreuve en
position debout.

Il n'existe pas beaucoup de recherche comparant les diverses
méthodes d'épreuve orthostatique. La ou on a comparé I'épreuve
sur table et I'épreuve debout, la position debout était en général de
courte durée (167, 198). Au cours des 5 premiéres minutes, les
résultats des deux épreuves montrent des changements de la
fréquence cardiaque plutdt similaires (167, 198, 199). Passé ce
temps, cependant, Plash et al. ont récemment démontré que, dans
les cas de STOP, [Iépreuve passive sur table entraine un
changement de la fréquence cardiaque plus marqué que I'épreuve
debout active (199). La dépressurisation relative de la moitié
inférieure du corps (test LBNP) s’emploie aussi, mais rarement en-
dehors d'un contexte de recherche (160).
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INTOLERANCE ORTHOSTATIQUE - PROTOCOLE DE L’EPREUVE EN POSITION DEBOUT

Chaque malade entreprend I'épreuve en position couchée, portant un brassard électronique qui mesure la fréquence cardiaque et la
pression artérielle en conditions basales. Les lectures se font toutes les minutes pendant 5 minutes. A la 5¢ minute, on note l'intensité
actuelle des symptdmes sur une échelle de 1 a 5.

On lui demande alors de se lever, en sappuyant contre un mur en position confortable, mais sans mouvement. Ses pieds doivent étre
de 54 15 cm (2 & 6 po) du mur. Les lectures et les symptdmes sont notés une fois par minute pour un maximum de 10 minutes. A la fin
de cette période, on lui demande de se recoucher et on prend ces mémes lectures pour 2 autres minutes.

Il est important de donner précisément les instructions suivantes :

« Nous aimerions que vous vous teniez debout aussi immobile que possible pour un maximum de 10 minutes. Pour que les mesures
soient précises, il faut vraiment bouger le moins possible. Donc, essayez de ne pas remuer les doigts ni les orteils, de vous gratter le nez
ou de remuer les bras ou les jambes. Nous allons contréler vos mouvements, et nous vous rappellerons de ne pas remuer. Vous devez
nous dire si vous sentez quelque chose de différent ou de pénible durant ce temps. Essayez d'étre aussi explicite que possible. Vous
devez nous le dire s'il vous devient impossible de continuer & vous tenir debout et si oui, vous pouvez vous asseoir. Il nest pas
nécessaire de rester debout toute la période, mais nous aimerions mesurer combien de temps vous le pouvez. Votre brassard mesurera
votre pression artérielle et votre fréquence cardiaque une fois par minute. »

Commentaires

Prendre note de tout symptdme signalé dans la case de la colonne Commentaires qui correspond a I'neure des mesures. Noter aussi le
passage a la position assise, le cas échéant, et indiquer si les lectures ont été effectuées en position assise ou debout.

Définitions

Syndrome de tachycardie orthostatique posturale (STOP) : hausse de la fréquence cardiaque entre les conditions basales en position
couchée jusqu’au maximum des 10 minutes en position debout, d'au moins 30 battements/minute a I'age adulte, de 40 a I'adolescence,
avec apparition de symptdémes orthostatiques. On parle de STOP floride dés que la fréquence cardiaque est de plus de 120 b/m.
Hypotension orthostatique : baisse de la pression artérielle de plus de 20 mm Hg (systolique) ou 10 mm Hg (diasystolique) pendant les
3 premiéres minutes.

Hypotension & médiation neuronale : baisse d’au moins 25 mm Hg (systolique) par rapport aux conditions basales en position couchée,
sans hausse de la fréquence cardiaque, avec apparition de symptémes présyncopaux.
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EM/SFC pédiatrique : diagnostic et prise en charge
INTOLERANCE ORTHOSTATIQUE - FICHE D’EVALUATION DE L’EPREUVE EN POSITION DEBOUT

Nom : Date de I'épreuve :

Médicaments pris les 2 semaines précédentes :

Abréviations :

E Etourdissements (y compris vertige) — D Douleurs y compris musculaires — AF Augmentation de la fatigue —
CH Chaleur/bouffée de chaleur — C Céphalée — N Nausées — T Transpiration — PC Problémes cognitifs —
DR Difficultés respiratoires — V Vomissement

Fréquence Pression

. L Symptomes, commentaires
cardiaque artérielle ymp ’

Position
couchée

1 min

2 min

3 min

4 min

5 min

Position
debout

1 min

2 min

3 min

4 min

5 min

6 min

7 min

8 min

9 min

10 min

Position
couchée

1 min

2 min
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