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La microcéphalie congénitale

La microcéphalie est une anomalie du systéme nerveux central. Dans cette pathologie,
le volume du crane du nourrisson est plus petit que celui des autres enfants du méme
age et du méme sexe. La microcéphalie grave est une forme plus extréme de la
microcéphalie : la téte du bébé est considérablement plus petite que prévu’. La
microcéphalie (y compris la microcéphalie grave) découle souvent du développement
anormal du cerveau in utero ou peu apres la naissance. 1l y a de nombreuses causes
connues de microcéphalie, y compris les anomalies génétiques, 1’exposition a des
drogues ou a des toxines connues, les atteintes hypoxiques et les infections
congénitales. Divers problémes cliniques s’y associent. Bon nombre de ces enfants
présentent un retard intellectuel et un retard de développement, de Iégers a graves. Ces
enfants sont également atteints d’une multitude d’autres problémes de santé et ont
souvent besoin d’un encadrement médical, éducatif et social important et intensif, tout
au long de leur vie?.

La prévalence de la microcéphalie au Canada

Etant donné la relation de la microcéphalie avec la trajectoire de développement de
I’enfant, cette pathologie est importante pour la santé clinique et publique. Le Réseau
canadien de surveillance des anomalies congénitales (RCSAC) de I’ Agence de la santé
publique du Canada surveille actuellement la microcéphalie, mais ne peut distinguer la
forme ordinaire de la forme grave. Cependant, selon de récentes données du RCSAC,
en 2013, I’incidence de tous les cas de microcéphalie au Canada, a 1’exclusion du
Québec, était de 6,6 cas sur 10 000 naissances (pour un total de 198 cas
annuellement)®. Aux Etats-Unis, pendant une période similaire, on évaluait que le taux
de tous les cas de microcéphalie se situait entre 2,1 cas sur 10 000 naissances en Utah
et 14,6 cas sur 10 000 naissances au Texas’. Dans les divers territoires internationaux,
le total des taux de microcéphalie se situait entre 3,11 cas sur 10 000 naissances au
Royaume Uni et 3,8 cas sur 10 000 naissances en Australie®.



Selon le National Birth Defects Prevention Network, les cas de microcéphalie
congénitale grave doivent inclure les nourrissons dont le périmétre cranien a la
naissance (ou a I’accouchement dans les cas de mortinaissances et d’interruptions
thérapeutiques) est inférieur a deux écarts-types sous la moyenne de la population de
référence®. Les critéres diagnostiques reposent sur les paramétres de croissance propres
au sexe définis par I’Organisation mondiale de la Santé. Au Canada, on remarque une
variabilité entre les régions sociosanitaires et les dispensateurs de soins quant a la
définition de microcéphalie grave, la plupart optant pour un périmétre inférieur au

3° percentile. Cependant, la plupart des critéres diagnostiques sont semblables et
considérés comme comparables.

Le lien entre ’infection a virus Zika et la microcéphalie

Le virus Zika, qui fait partie de la famille des Flaviviridae, se propage surtout par la
pigdre de moustiques Aedes aegypti ou Aedes albopictus. Il existe des cas démontrés
d’infection par contact sexuel avec un partenaire infecté et par transfusion de sang, de
cellules et de tissus'. Pendant la grossesse, le virus peut étre transféré au feetus par voie
transplacentaire et provoquer diverses anomalies congénitales. Les cas de
microcéphalie ont récemment augmenté dans le monde en raison d’une éclosion de
virus Zika, et plus de 30 pays signalent maintenant des cas de syndrome associé a
I’infection congénitale & virus Zika®. D’aprés des recherches antérieures, le risque de
microcéphalie causée par le virus Zika était plus élevé au cours du premier trimestre de
grossesse. Selon des données plus récentes, le risque d’anomalies congénitales liées au
virus Zika est élevé apres une infection transplacentaire, quel que soit le trimestre de
grossesse’®. Les cas sont surtout répertoriés dans les pays oul il y a eu des éclosions de
virus Zika, mais compte tenu des modes de transmission du virus Zika et des tendances
touristiques mondiales des Canadiens, il est essentiel de surveiller les cas potentiels de
microcéphalie causés par le virus Zika au Canada.

Selon les données probantes, le syndrome associé a 1’infection congénitale a virus Zika
peut se manifester par un vaste spectre de troubles du systéme nerveux central ou
d’autres anomalies”™!. D’ordinaire, ce syndrome se caractérise par une microcéphalie
grave, y compris des disproportions craniennes, des surplus de cuir chevelu
accompagnés de rugosité, une hypertonie, une irritabilité et des convulsions
épileptiques™. Des cas d’anomalie du développement cortical ont également 6té
signalés, y compris une hypoplasie cérébrale, des calcifications cérébrales diffuses et
une atrophie cérébale® "2, On remarque aussi des anomalies auditives et visuelles,
telles que le trouble auditif central, les modifications a 1’épithélium rétinien pigmenté
et Iatrophie choriorétinienne® **2, Chez les nouveau-nés, les atteintes articulaires
comprennent des manifestations d’arthropathie qui peuvent varier entre le pied bot et
de graves malformations (arthrogrypose) des mains et des pieds. On comprend moins
le lien avec le syndrome, mais on a également constaté une augmentation du nombre
d’avortements spontanés et de déces observés chez des patientes susceptibles d’avoir
été infectées par le virus Zika®. On posséde peu d’information sur les résultats
médicaux et développementaux a long terme des nourrissons atteints du syndrome.
D’aprés les données antérieures sur la microcéphalie grave?, le développement de ces
enfants sera probablement altéré.

Les auteurs d’une récente analyse ont fait ressortir une synthése de cing
caractéristiques cliniques pour aider les cliniciens a différencier le syndrome associé a
I’infection congénitale a virus Zika des autres infections congénitales : 1) une
microcéphalie grave accompagnée d’un affaissement partiel du crane; 2) un cortex
cérébral aminci présentant des calcifications sous-corticales; 3) une fibrose maculaire
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et des marbrures pigmentaires rétiniennes focales, 4) des contractures congénitales et
5) une hypertonie précoce marquée et des symptomes d’atteinte extrapyramidale?. Les
cliniciens qui constatent ces signes et symptomes chez les patients a risque pourront
mieux diagnostiquer le syndrome associé a I’infection congénitale a virus Zika afin de
s’assurer d’une évaluation et d’une prise en charge rapide et appropriée de ces

nourrissons.

Les lignes directrices canadiennes pour dépister les nourrissons a
risque de syndrome associé a I’infection congénitale a virus Zika

Afin de s’assurer de bien surveiller et prendre en charge le syndrome associé a
I’infection congénitale a virus Zika, il est impératif de respecter un protocole standard.
La Société canadienne de pédiatrie a publié des lignes directrices pour procéder aux
investigations chez les nourrissons atteints de ce syndrome, y compris la microcéphalie
grave, qui sont résumées dans le tableau suivant :
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Protocole de dépistage

Nourrissons nés d’une
mere susceptible
d’avoir été exposée au
virus Zika (VZIK)
pendant sa grossesse

Les nourrissons nés d’une mere atteinte d’une infection par le
VZIK confirmée ou présumée pendant la grossesse ou qui
présentent une microcéphalie, des calcifications
intracraniennes ou d’autres symptomes d’infection congénitale
par le VZIK et dont la mére est susceptible d’avoir été exposée
au virus, devraient subir les tests de dépistage.

Les tests incluent la sérologie du VZIK, I’amplification en
chaine de la polymérase (PCR) du VZIK dans le sang et I’urine
chez la mére et ’enfant et la PCR du placenta. Inscrire le
moment de I’exposition potentielle au VZIK sur la réquisition
afin de s’assurer que le bon test sérologique soit effectué.
Procéder a une échographie et a une IRM non urgente de la
téte.

Discuter avec I’infectiologue pédiatre du diagnostic différentiel
(il peut envisager de procéder a des tests de dépistage du
cytomégalovirus, de la toxoplasmose, de la rubéole, des virus
de la chorioméningite lymphocytaire et peut-étre a d’autres
tests, chez I’enfant et, dans certains cas, chez la mére).

Nourrissons nés d’une
meére dont le test de
dépistage du VZIK est
négatif

Si le test de dépistage du VZIK est négatif chez la mere,
I’infection par le VZIK est exclue.

Effectuer d’autres tests, conformément aux indications d’un
infectiologue pédiatre.

Nourrissons atteints
d’une infection par le
VZIK présumée ou
confirmée

Si la sérologie du VZIK est positive ou indéterminée ou la PCR
du VZIK provenant d’un prélévement est positive, interpréter
les résultats en consultation avec un infectiologue pédiatre.

Si les résultats ne sont pas concluants, demander un examen
pathologique du placenta et la PCR du VZIK sur le placenta (et
des tests de dépistage d’autres agents pathogeénes possibles).

La présence du VZIK décelé par PCR d’un prélévement du
nourrisson est hautement évocatrice d’une infection a VZIK
congénitale (& moins que le nourrisson se soit rendu dans un
pays ol le VZIK est endémique dans les deux semaines
précédentes).

La présence du VZIK décelé par PCR du placenta ou d’un
autre prélevement de la mere est hautement évocatrice d’une
infection @ VZIK congénitale (a moins que la mére se soit
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Protocole de dépistage

rendue dans un pays ou le VZIK est endémique dans les deux
semaines précédentes, mais apres son accouchement).

La présence d’IgM anti-VZIK chez I’enfant est hautement
évocatrice d’un VZIK congénital (& moins que I’enfant se soit
rendu dans un pays ou le VZIK est endémique), mais une
réaction croisée avec d’autres virus demeure possible. Une
sérologie de confirmation (PRNT) peut attester de la présence
d’anticorps anti-VZIK.

Une PRNT positive peut provenir des anticorps passifs de la
meére, mais si elle demeure positive lorsque I’enfant a plus de
18 mois et que celui-ci ne s’est pas rendu dans un pays ou le
VZIK est endémique, I’enfant est atteint d’une infection
congeénitale a VZIK.

Des conseils sur le suivi des enfants atteints d’une infection
congénitale a VZIK, en anglais, se trouvent a 1’adresse
www.cdc.gov/mmwr/volumes/65/wr/mm6533e2.htm?s_cid=m
m6533e2_w

Consulter un neurologue pédiatre. Demander des évaluations
ophtalmologique et audiologique de tous les cas possibles ou
démontrés d’infection congénitale par un agent pathogéne
(reprendre I’évaluation audiologique tous les ans jusqu’a 1’age
de 6 ans, méme si le test initial était normal).

Tableau adapté de Robinson JL. Le virus Zika : ce qu’un médecin qui s’occupe d’enfants au
Canada doit savoir Paediatric Child Health 2017; 22(1):52-55.

Conclusion

L’augmentation de la prévalence du virus Zika et de son association émergente avec la
microcéphalie fait ressortir la nécessité de mieux faire connaitre et de surveiller cette
pathologie, de méme que les protocoles standards de dépistage, de prise en charge et de
traitement. Les cliniciens devraient consulter le point de pratique de la SCP sur le virus
Zika (a I’adresse www.cps.ca/fr/documents/position/le-virus-zika) pour s’assurer de la
prise en charge rapide et appropriée des méres susceptibles d’étre infectées et de leur

Centers for Disease Control and Prevention. Zika virus transmission and risk,
2017. www.cdc.gov/zika/transmission

National Birth Defects Prevention Network. Congenital Malformations
Surveillance Report: A report from the National Birth Defects Prevention Network
2015; 103(11): 893-993

Agence de la santé publique du Canada. Anomalies congénitales au Canada 2013 :
Rapport de surveillance sur la santé périnatale du Systéme canadien de
surveillance périnatale de 1’ Agence de la santé publique du Canada. Ottawa,
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Questionnaire

1. La définition clinique de la microcéphalie grave inclut :

a) un périmétre cranien inférieur au 5° percentile selon les courbes de
croissance des Centers for Disease Control and Prevention (CDC).

b) un périmétre cranien inférieur au 5° percentile selon les courbes de
croissance des CDC ou de 1’Organisation mondiale de la Santé.

c) un périmétre cranien de moins de deux écarts-types sous la moyenne de la
population.

d) un périmétre cranien de moins de trois écarts-types sous la moyenne de la
population.

2. Un bébé de neuf semaines arrive a son rendez-vous régulier. 1l est atteint
d’une microcéphalie grave. Sa mére a beaucoup voyagé en Amérique du
Sud pendant ses premier et deuxiéme trimestres de grossesse. Elle n’a
jamais subi de test de dépistage du virus Zika. Quelle affirmation est
vraie?

a) Ce nourrisson devrait subir un test de dépistage du virus Zika, y compris
une PCR du VZIK.
b) Ce nourrisson devrait subir une échographie de la téte.
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c) |l faudrait discuter des soins de ce nourrisson avec un infectiologue
pédiatre.
d) Toutes ces réponses.

Quel énoncé n’est pas un vecteur démontré du virus Zika?
a) La piqdre d’un moustique infecté

b) Le contact sexuel avec un partenaire infecté

c) Latransfusion de sang, de cellules ou de tissus

d) L’ingestion d’aliments ou d’eau contaminée

Quel énoncé n’est pas une caractéristique démontrée du syndrome
associé a I’infection congénitale a virus Zika?

a) L’arthrogrypose distale

b) Lathrombopénie

c) Les calcifications intracraniennes sous-corticales

d) Les anomalies rétiniennes

On vous appelle en salle d’accouchement aprés la naissance d’un

nouveau-né atteint d’une microcéphalie grave. Les antécédents incluent
un voyage dans une région endémique au virus Zika dans les quatre mois

précédant ’accouchement. Quelle affirmation est vraie?

a) Le syndrome associé a I’infection congénitale a virus Zika est peu
probable, puisque I’exposition potentielle au VZIK n’a pas eu lieu
pendant le premier trimestre.

b) Le test de dépistage du VZIK chez le nourrisson inclut a la fois la
sérologie et la PCR du VZIK dans le sang et I’urine.

c) LaPCR duVZIK devrait étre effectuée sur le placenta ou sur la mére,

mais pas sur les deux.

d) Il faut procéder d’urgence a une échographie de la téte et a une IRM du

cerveau.

Réponses : 1-c, 2-d, 3-d, 4-b, 5-b
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