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PREFACES A LA TROISIEME EDITION

La neurologie pédiatrique est fascinante par I’extraordinaire complexité de 1’organe en cause, le cerveau, aussi
bien dans son développement, son fonctionnement que dans ses déréglements. Les maladies neurologiques infantiles
constituent 1’un des plus graves problemes de la pathologie pédiatrique et cela des la période anténatale, en raison de
leur fréquence (8 a 10 p. 100 de la pathologie pédiatrique) et plus encore en raison de la gravité de leurs conséquences
sur le développement psychomoteur des enfants atteints, retentissant trés souvent séverement sur leur insertion scolaire
et sociale.

Pour toutes ces raisons il nous a paru indispensable de réaliser cette 3° édition 12 ans apres la précédente. Elle a
été enticrement réécrite pour rapporter les progres extrémement rapides apparus ces dernieres années en neurologie
infantile dans divers domaines tels que la génétique moléculaire, la neurophysiologie, la biochimie et I’imagerie, ainsi
que la thérapeutique.

Nous voudrions dire notre amitié€ et notre reconnaissance aux professeurs Brigitte Chabrol et Josette Mancini, pour
avoir coordonné avec nous cette nouvelle édition, travail long et difficile.

Notre reconnaissance va aussi aux 72 équipes soit cent trente deux neuropédiatres, pédiatres, pédopsychiatres, neuro-
chirurgiens, généticiens, radiologues, neuropsychologues qui, malgré leur emploi du temps surchargé, ont accepté de
participer a cette 3° édition en apportant leurs connaissances reconnues nationalement et internationalement dans les
différents sujets qu’ils ont traités.

Nous exprimons notre gratitude aux professeurs Michel Arthuis et Nicole Pinsard, maintenant disparus, qui avaient
coordonné les deux précédentes éditions et qui, avec les professeurs Stéphane Thieffry, Gilles Lyon, Jean Aicardi, sont
a ’origine de la Neuropédiatrie qui existe maintenant dans toutes les villes universitaires de France et de la formation
de trés nombreux neuropédiatres, dont la notre.

Nous remercions les professeurs Hubert Ducou Le Pointe (Hopital Trousseau), Gabriel Kalifa (Hopital Saint-Vincent
de Paul), Nadine Girard (Hopital la Timone, Marseille) et leurs équipes qui ont réalisé un grand nombre de documents
radiologiques illustrant cette nouvelle édition.

Notre reconnaissance a Andrée Piekarski (éditions Flammarion Médecine-Sciences) qui nous a encouragés en 2007
a faire cette nouvelle édition, et a Brigitte Peyrot (éditions Lavoisier/Flammarion Médecine-Sciences) qui a réalisé un
travail considérable pour améliorer la qualité de cet ouvrage.

Nous remercions I’AFM (Association Frangaise contre les Myopathies) qui, comme pour la précédente, a apporté
son soutien a cette nouvelle édition.

Nous souhaitons que cette 3° édition de Neurologie pédiatrique soit utile a tous les personnels — soignants, médecins
et non médecins, techniques, psychologues, kinésithérapeutes, ergothérapeutes — concernés par cette spécialité pour
le diagnostic, le traitement des maladies neurologiques de 1’enfant, I’accompagnement des enfants atteints et de leurs
familles, et attire vers la neurologie infantile le plus grand nombre de jeunes médecins, de chercheurs, pour continuer
et amplifier les progres remarquables déja obtenus dans cette discipline.

Professeur Olivier DuLac
Professeur Gérard PoNsoT
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Ecrire une nouvelle mise 2 jour du livre Neurologie pédiatrique, dont la 2¢ édition est parue aux éditions Flamma-
rion Médecine-Sciences il y a plus de 10 ans, était une nécessité absolue. De nombreux chapitres de la version précé-
dente étaient devenus obsoletes du fait de I’explosion des connaissances dans notre discipline et de son extension. Par
ailleurs, de nouvelles thérapeutiques spécifiques qui suscitent un treés grand espoir dans ces pathologies souvent lourdes
sont apparues. Nous pensions a ce besoin et nous avons donc répondu favorablement a la sollicitation de Gérard Ponsot,
fieres et honorées de participer a cette 3° édition.

La parution de I’édition précédente avait été la derniere satisfaction professionnelle de Nicole Pinsard... Les révi-
sions successives de cet ouvrage s’inscrivent dans le chemin tracé par les pionniers de la neurologie pédiatrique dont
elle faisait partie. Nous leur sommes profondément reconnaissantes, conscientes que leurs efforts initiaux nous ont
permis de travailler a notre tour dans cette discipline et de participer a I’individualisation de certains domaines au sein
de cette vaste spécialité.

Nos remerciements vont aussi aux différents collaborateurs qui ont consacré leur temps a la rédaction des multiples
chapitres de cet édifice, a Olivier Dulac qui I’a coordonné avec nous, et nous exprimons toute notre gratitude a Gérard
Ponsot qui en a été le maitre d’ceuvre.

Qu’un meilleur savoir dans le domaine de la neurologie pédiatrique contribue a traiter plus efficacement les enfants
atteints des diverses pathologies rassemblées ici et a aider leurs familles ! Ainsi, a c6té de ces nouvelles approches,
I’organisation de la prise en charge et du suivi des enfants porteurs de handicap reste et restera une priorité absolue
pour les neuropédiatres.

Professeur Brigitte CHABROL
Professeur Josette MANCINI



PREFACE A LA PREMIERE EDITION

Je suis tres touché que le Professeur Michel ArTHuIs, parlant, je le sais, au nom des trés nombreux éléves qui m’ont
aidé a jeter les bases d’une neurologie pédiatrique, m’ait invité 2 commenter et a inaugurer ce livre.

Sa réalisation démontre, en effet, que la neurologie est aujourd’hui insérée officiellement au sein de 1’hdpital d’en-
fants. Elle constitue une des charges majeures du praticien confronté a une pathologie longtemps inconnue, méconnue
ou négligée par le médecin de famille. La lecture attentive de ce livre permettra pour chaque affection de «récolter»
une description magistrale, un inventaire précis de la sémiologie et, aujourd’hui, des investigations paracliniques utiles
a I’imagerie révélatrice du siege, de la nature et de I’'importance du substratum pathologique dans une affection neuro-
logique donnée, précisée.

Il n’est pas question dans cette préface de se livrer a des considérations générales sur 1’évolution neuropsychique de
I’enfant magistralement évoquée dans ce livre. Je voudrais plus simplement présenter quelques réflexions de vieux et
d’ancien pédiatre, concernant la pratique de la neurologie infantile. Elle ne doit pas, comme on le voit trop souvent, se
confondre avec 1’engagement systématique du malade dans la filiere des examens dits complémentaires de plus en plus
sophistiqués. Mais le malade doit étre examiné systématiquement suivant un véritable rituel, immuable. On trouvera
précisément dans ce livre les éléments valables et précis d’orientation dans chaque cas de pathologie neurologique.
On n’oubliera jamais que la base d’un diagnostic repose avant tout sur 1’interrogatoire, sur le colloque singulier (ici
évidemment €largi a la famille !), a 1a recherche du symptome révélateur et sur I’examen clinique neurologique complet
a la recherche du ou des signes déterminants.

Dans chaque cas, au terme de cet interrogatoire précis et du bilan sémiologique méthodique, il appartiendra, comme
il est indiqué dans ce livre, d’orienter les examens complémentaires pour préciser le diagnostic et poser les indications
thérapeutiques.

Ce n’est qu’au terme de cette démarche systématique du pédiatre, confronté a une affection aujourd’hui connue,
reconnue et classée, que 1’on pourra, avec la compréhension et I’accord de parents honnétement informés, préparer
pour le handicapé la meilleure insertion familiale, scolaire et sociale ultérieure.

Je profite ici de ’occasion qui m’est donnée pour rappeler I’'importance et la qualité des ceuvres paramédicales
et médicosociales qui concourent a la prise en charge, a I’adaptation et au traitement de catégories bien définies de
handicapés moteurs, psychomoteurs et mentaux. Mais je me permets de rappeler que ces ceuvres ne doivent, a aucun
titre, se priver de conseillers médicaux permanents, compétents et motives.

Je me permets aussi, dans cette préface, de parler d’une maladie aujourd’hui disparue dans notre pays : la poliomyé-
lite. Ceux qui ne I’ont pas vécue imaginent difficilement ce que fut la vie de services comme le Pavillon Duchenne de
Boulogne qui hébergea en 10 ans 2000 paralysies infantiles. Dans le monde entier, des équipes et un personnel spé-
cialisé€s, en liaison étroite et permanente, s’ attachaient aux problemes de diagnostic, de pronostic, de traitement et a la
prise en charge effective totale de tout sujet suspect de « polio» ou atteint de paralysie confirmée. Si, dans cette préface,
j évoque avec émotion cette maladie disparue, inconnue de la plupart des lecteurs de ce livre, c’est qu’en vérité elle a
joué un role capital dans les problemes de diagnostic, de technique d’examen, de traitement des maladies neurologiques
de ’enfant. Qu’on en juge. On lui doit : I’identification précise des muscles paralysés ou déficients, 1’établissement
d’un bilan musculaire objectif, chiffré et systématique, les principes d’une rééducation motrice efficace, la prévention
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des attitudes vicieuses. Bien plus, cette maladie nous a révélé I’'importance de la détection et du traitement rationnel
des détresses et des paralysies respiratoires, les principes et les techniques de rééducation générale et respiratoire et, en
vérité, ouvert la porte a la réanimation polyvalente urgente dans certaines affections neurologiques de 1’enfant et a une
prise en charge effective, compétente de tout malade neurologique.

Il faut remercier tous les auteurs de ce livre d’avoir, avec leur expérience et leur compétence, fourni au lecteur les
bases et les moyens d’orienter ses actions et ses investigations devant un malade neurologique.

Je dois m’excuser de ce rappel insistant de la polio, maladie inconnue de la plupart des lecteurs. Mais, quand on
réalise 1’héritage bénéfique de cette maladie, les retombées que son €tude systématique a entrainées dans 1’ attitude du
pédiatre confronté a un malade neurologique, on se prend a réver : serait-ce la le bon usage des maladies, dont parle le
philosophe ?

Professeur Stéphane THIEFFRY'
Membre de I’ Académie Nationale de Médecine
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Il me revient I’honneur de présenter, comme me 1’ont demandé les signataires, la deuxieme édition du livre de
neurologie pédiatrique. Son but est de donner un apercu le plus complet possible de la pathologie neurologique de
I’enfant. L’expérience des équipes qui ont réalisé cet ouvrage, le nombre important de collaborateurs qui y ont parti-
cipé, ayant chacun une compétence dans ce domaine, ont permis de présenter un ouvrage qui traite de 1’ensemble de
cette pathologie. Les auteurs ont eu le double souci de fournir au lecteur des €léments tres bien établis et durables, ainsi
que des données récentes, fondamentales, bien que sujettes a révision pour aborder les grands themes de la pathologie
neurologique.

Il s’agit d’une médecine souvent mal connue, pourtant importante en pratique, autant pour le pédiatre que pour le
généraliste puisque plus de 10 p. 100 des enfants hospitalisés le sont pour des affections neurologiques. Dans tous les
chapitres le lecteur dispose de données essentielles, mais aussi d’une riche iconographie moderne, et de données biblio-
graphiques qui lui fournissent un instrument de travail sirement tres utile. Il découvrira qu’il s’agit d’une pathologie
en plein essor, comme en témoigne 1’importance de ce nouveau volume si on le compare a la premiere édition. Tout ce
qui touche le systeme nerveux fait 1’objet de recherches qui contribuent a mieux protéger le cerveau des enfants. Les
connaissances progressent vite, en particulier en génétique et en biochimie. Mais le chemin a parcourir reste encore
long et laborieux. Il faut encourager toutes les recherches car les découvertes peuvent avoir des retombées humaines
tres précieuses pour les enfants malades et leurs familles.

Cet ouvrage me fournit I’occasion de raconter a grands traits la genese de la neurologie pédiatrique.

En 1945, le Pr R. DEBRE, titulaire de la Chaire de Clinique des Maladies des Enfants, suscite la création, au sein de
la pédiatrie, de spécialités qu’il confie a des pédiatres. Le Pr Stéphane THIEFFRY recoit une telle mission et ¢’est lui qui
est le fondateur de la neuropédiatrie en France.

Tout commence aux Enfants-Malades, a la salle Baffos, alors que les premieres consultations se tiennent a la Poly-
clinique dans un petit batiment ou se faisait I’enseignement de la pédiatrie et ou se tenaient les réunions de la Société
Frangaise de Pédiatrie. La salle Blache sera ensuite le lieu des consultations. Tous ces batiments n’existent plus. Ils se
trouvaient dans un site occupé actuellement par la Clinique Robert-Debré. Durant cette période, entre 1945 et 1956,
c’était I’époque de la poliomyélite. En 1953, un nouveau batiment a été édifié. Il portera le nom de Pavillon Duchenne
de Boulogne avec la salle Clovis-Vincent au rez-de-chaussée pour les poliomyélites respiratoires et au premier étage la
salle Darré pour la neuropédiatrie.

Ayant eu le privilege de participer aux premiers pas de cette neurologie pédiatrique, notre orientation s’est fixée
définitivement en 1954. Au tout début, I’équipe du Pr THIEFFRY était composée de Mme le Docteur Charlotte MARTIN et
de Michel ArtHuIs. Les années suivantes, elle s’est enrichie de la venue de Gilles Lyon et Jean AicArDI qui ont apporté
une contribution importante au développement de la neuropédiatrie. En 1960, nous avons eu la chance de connaitre
Nicole PiNsARD qui est devenue une amie pour toujours. Elle a fréquenté régulierement le service pendant des années.
Elle a créé la neuropédiatrie a Marseille. En 1964, le Pr THIerrRrY, quittant les Enfants-Malades pour devenir titulaire
de la Chaire de Pédiatrie de Saint-Vincent-de-Paul, crée le premier service de neuropédiatrie. Nous avons eu I’honneur
de lui succéder en 1979 et avons eu la chance d’avoir a nos cotés de remarquables collaborateurs, Gérard Ponsor et
Olivier DuLac. C’est désormais Gérard Ponsor qui dirige le service car nous avons pu assurer a la neurologie pédia-
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trique une continuité qui remonte a 53 ans. La réanimation, qui existait au sein du service depuis 1945 pour les polio-
myélites respiratoires, devient vite polyvalente a partir de 1956, et en 1964, elle est confiée a Gilbert HuauLT qui crée
la réanimation néonatale. L’hopital de La Roche-Guyon a été rattaché au service en 1986.

La neurologie pédiatrique a eu de bonne heure des liens avec la neurologie. Le Pr THIEFFRY, ancien interne de
Clovis-Vincent, nous en parlait souvent. Nicole PINSARD a été 1’éleve et la collaboratrice du Pr H. Gastaut. Nous-méme
avons €té interne et €leve du Pr GArcIN et, pendant plusieurs années aux Enfants-Malades, nous avons eu des entretiens
privilégiés aux lits des enfants hospitalisés avec A. TourNay, ancien interne de Babinski et avec le Pr J. HAGENEAU.

Deés 1945, le Dr Edith FARKAS-BARGETON, éléve de Yvan BERTRAND, de J. GRUNER et du Dr L. VAN BORGAERT, crée le
laboratoire de neuropathologie, dirigé ensuite par Olivier RomMAIN.

A TI’occasion de la sortie de cette deuxidéme édition, nous voulons remercier a nouveau nos anciens internes et chefs
de clinique, et tous ceux qui ont été nos éleves pendant tres longtemps.

Un grand merci a Mme Le Dr Andrée PiEkARsKI et son équipe et a Flammarion Médecine-Sciences.

Nous exprimons toute notre reconnaissance a Pierre RoYER qui nous a quittés en 1995. Grande figure de la pédiatrie
francaise et mondiale, nous lui devons en tant que responsable de la collection « Pédiatrie» des Editions Flammarion
Meédecine-Sciences, le fait que ce volume ait pu voir le jour pour la premiere fois en 1990. Nous avons pour Stéphane THIEFFRY
une pensée fidele tres émue. Il nous a quittés en 1990. Fondateur de la neuropédiatrie, il nous a transmis le message que
nous avons passé a Gérard Ponsor qui assure avec compétence une continuité remontant a plus d’un demi-siecle. Nous le
remercions pour ce magnifique ouvrage, ainsi que son adjoint Olivier DuLAc, et Josette MANCINI et leurs collaborateurs.

Ma derniere pensée va vers nos lecteurs. Cet ouvrage s’adresse aux pédiatres, a tous les médecins, aux étudiants
en médecine, aux médecins responsables de la Santé publique, également aux chercheurs et aux Comités d’éthique.
Nous souhaitons que ce volume leur apporte une aide pour mieux identifier les maladies, afin de protéger ces enfants,
de mieux les soigner et d’aider également la société a accueillir ceux qui sont différents et qui ont besoin d’un accom-
pagnement particulier ainsi que leurs familles, avec 1’aide des associations qui se penchent sur eux avec tant d’amour
pour les éduquer.

Michel ArTHUIS
Membre de I’ Académie Nationale de Médecine

La deuxieme édition de cet ouvrage de « Neurologie Pédiatrique » parait environ sept ans apres la premiére qui avait
connu un franc succes.

Pourquoi une nouvelle édition en moins de dix ans et dont le volume impressionnant sera d’environ le double de
celui de la précédente ?

Cette deuxieme édition et son importance ne se justifient que par une prodigieuse évolution de la neuropédiatrie dont
témoigne la croissance de cette discipline et du nombre de ses adepte dans toute la France, aussi bien en province qu’a
Paris.

La derniere décade a vu la progression presque explosive de certains domaines de la neuropédiatrie, notamment
en génétique et en pathologie métabolique et moléculaire. Mais cette spécialité de la pédiatrie recouvre un tres grand
nombre de domaines médicaux, psychologiques et sociaux.

Répondre a cette diversité, a I’abondance des themes demandait la participation de nombreux auteurs pour leur
compétence dans chaque domaine. La coordination, tache particulierement difficile, a été assurée par Gérard Ponsor et
Josette MaNcint qu’il faut chaleureusement remercier.

Elle témoigne de la vitalité, du dynamisme des jeunes écoles parisienne et marseillaise qu’ils animent.

La qualité de ces travaux permet d’envisager avec sérénité I’avenir de la Neurologie Pédiatrique et sa place dans la
pédiatrie.

Professeur Nicole PINSARD






COLLECTION PEDIATRIE

Neurologie pédiatrique

La pathologie neurologique infantile occupe une place majeure dans la pathologie pédia-
trique, en raison de sa fréquence et de la gravité de ses conséquences sur le développe-
ment psychomoteur des enfants.

La 3¢ édition de Neurologie pediatrique a été entierement refondue afin d’intégrer les progres extréme-
ment rapides effectués dans divers domaines tels que la génétique moléculaire, les connaissances des
mécanismes physiopathologiques, les méthodes d’investigation, la thérapeutique.

Ainsi les chapitres consacrés a I'imagerie structurale et fonctionnelle, le développement du systeme
nerveux, les malformations, les maladies neurométaboliques, neurodégénératives, neuromusculaires,
les pathologies circulatoires, tumorales, infectieuses, etc., sont entierement mis a jour. Un nouveau
chapitre tres complet porte sur le diagnostic anténatal des pathologies neurologiques. Le chapitre
consacré a I'épilepsie a bénéficié d’'une refonte compléte prenant en compte les nouveaux moyens
d’investigation diagnostique et les nouveaux traitements médicaux et chirurgicaux.

Les déficiences et handicaps neurologiques sont analysés du point de vue de leurs conséquences
meédicales, mais également éducatives a la lumiere de la loi du 11 février 2005 sur le droit des person-
nes handicapées. Les fonctions cérébrales supérieures de I'enfant et leurs déreglements sont étudiés
et enrichis des apports sur la connaissance du réle du cervelet dans la cognition. La place de la
pédopsychiatrie dans les maladies neurologiques a été considérablement développée, notamment a
travers le probleme complexe des pathologies de conversion chez I'enfant.

Cette 3° édition de Neurologie pédiatrique constitue actuellement le traité le plus complet
et le plus a jour dans le domaine de la neurologie infantile, aussi bien dans la littérature
francaise qu’étrangére.

Les pédiatres, neurologues, médecins de médecine physique et de réadaptation, neurochirur-
giens, pédopsychiatres et tous les soignants qui travaillent dans le domaine du handicap de
I'enfant trouveront dans ce livre toutes les informations utiles a la pratique de leur discipline.

Les professeurs Brigitte Chabrol (hopital La
Timone, Marseille), Olivier Dulac (hopital
Necker, Paris), Josette Mancini (hopital La
Timone, Marseille) et Gérard Ponsot (hépital
Trousseau, Paris) se sont entourés de 70
experts et de leurs équipes reconnus pour
leur compétence dans les divers domaines
de la neurologie infantile.

2-257-00030-9

97782257 000309
www.medecine.lavoisier.fr
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