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MANIFESTATIONS CERVICO-FACIALES DE LA TULAREMIE
A propos d’un cas familial
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RESUME

La tularémie est une maladie infectieuse rare, duErancisella tularensis,une bactérie virulente transmise a

’lhomme par un insecte vecteur (tique essentiellement) ou par de la viande de lievre contaminée. Nous en rapporton
trois cas, diagnostiqués au sein d'une méme famille. Cette observation montre la symptomatologie diverse de cett

maladie, dont les manifestations ORL révélatrices peuvent étre cause d’errance diagnostique.

SUMMARY : Cervico-Facial Manifestations of Tularemia. A Familial Case.

Tularemia is a rare infectious disease, dud-tancisella tularensisa virulent bacterium transmitted by a carrier

insect (essentially ticks) or by the meat of an infected animal (generally hares). We report 3 cases that occurred in the
same family, showing the various symptoms of this disease. Revealing head and neck manifestations may mislea

diagnosis.

INTRODUCTION

Le diagnostic peu habituel de tularémie a été fait
chez un enfant de 14 ans admis pour une tuméfac-
tion orbitaire fébrile dans [I'unité d'oto-rhino-
laryngologie pédiatrique de [I'hépital universitaire
Gatien de Clocheville. L'anamnése a permis le dé-
pistage et le traitement de deux autres cas concer-
nant le pére et la mére de I'enfant.

A propos de ce cas de tularémie familiale, nous
rappelons ses manifestations cliniques diverses qui,
lorsqu’elles sont cervico-faciales, peuvent retarder le
diagnostic de la maladie.

OBSERVATION

JO : Julien, 14 ans, ramasse sur la route un lievre tué par
la voiture de son peére. L'animal est dépecé le soir puis la
moitié est cuisinée par la mere, l'autre moitié est congelée.
La famille mange la terrine de lievre le soir, sauf le
deuxieme fils Grégory.

J3: Julien se plaint de douleurs et démangeaisons oculai-
res gauche.

J4 : Le pére a un syndrome pseudo-grippal associant : fie-
vre a 40 °C, frissons et courbatures qui récidivera 10 jours
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aprés avec une asthénie marquée. Julien a une fievre a
40.5 °C, et s'installe un cedéme inflammatoire palpébral gau-
che associé a une adénopathie prétragienne homolatérale. Un
traitement par amoxicilline est prescrit par le médecin traitant
le lendemain.

J6 : Julien est hospitalisé car I'cedeme palpébral gauche
s’est accentué, évoquant une cellulite orbitaire : ceil fermé,
chémosis sans atteinte de la motricité extrinseque et intrinse-
que. Des adénopathies faciales (prétragiennes et prémandibu-
laires) et cervicales sont palpées. La fievre est a 40 °C. Les
prélevements locaux (nasal et conjonctival) sont normaux, les
prélévements sanguins (NFS et hémocultures) sont normaux
sauf la VS a 22 mm a la premiere heure. La radiographie pul-
monaire est normale et I'examen tomodensitométrique
(TDM) des sinus de la face montre une sinusite maxillaire
droite, une opacité de quelques cellules ethmoidales sans ab-
ces ni atteinte rétrosepta(éig. 1). Un traitement antibiotique
intraveineux (cefotaxime, fosfomycine) et un collyre sont
prescrits. Deux jours aprés, I'apyrexie et la diminution des
signes oculaires permettent la sortie avec une antibiothérapie
orale (oxacilline).

J7: La mére a une forte fievre, une adénopathie axillaire
apparait une semaine apres.

J19 : Julien est de nouveau admis a I'hdpital pour fievre a
40 °C, avec douleur oculaire gauche et obstruction nasale.
Son état général est bon ; les adénopathies cervicales devien-
nent sensibles. Les hémocultures restent négatives, la formule
sanguine montre une hyperleucocytose a 16 500 GB/mm
(67 % de polynucléaires, 29 % lymphocytes, 4 % monocytes,
364 000 plaquettes). Une sérologie d’adénovirose est positive
au 1/16. Apres 2 jours d’hospitalisation I'enfant est de nou-
veau apyrétique, et I'on constate une nette diminution des
adénopathies et de I'hyperleucocytose.
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Fic. 1. — Imagerie TDM montrant I'absence d'opacité eth-
moidale ou d’exophtalmie. La fleche indique la tuméfaction
péri-orbitaire gauche pré-septale.

J24 : Julien est revu en consultation avec ses parents, il a
perdu 6 kg. Un aphte du pilier antérieur de I'amygdale est
constaté. Il décrit une petite toux séche, ainsi qu'un épisode
de diarrhée.

Le contact avec le lievre est finalement rapporté par
'anamnése et permet de faire le diagnostic clinique puis sé-
rologique de tularémie (fils Julien 1/1280, pere 1/160, mére
1/280). Les patients seront traités par doxycycline (200 mg/j)
pendant 10 jours. Seul le fils Grégory qui n'a ni touché, ni
mangé de lieévre n’a aucun signe infectieux, la sérologie est
négative. Il ne sera pas traité.

J45 : Julien a récupéré les 6 kg perdus, les adénopathies
cervicales persistent, non inflammatoires mais de volume va-
riable d’un jour a l'autre. L'asthénie persiste chez les parents
tout comme I'adénopathie axillaire de la mere. Un traitement
de gentamyine intramusculaire est prescrit aux 3 patients
pour 10 jours et permettra la disparition de tous les signes
cliniques.

L'animal congelé sera confié aux services vétérinaires de
la ville et a I'Institut Pasteur qui vont confirmer la contami-
nation par le liévre en isolarfrancisella tularensisdans le
ceceur et le foie de I'animal.

DISCUSSION

La premiere description clinique de tularémie
date de 1837 par Soken au Japon [1]. Edward Fran-
cis est celui qui contribua le plus a la connaissance
de cette maladie avec une expérience de plus de
800 cas, ce qui lui vaudra la nomination pour le prix
Nobel. L'agent pathogéne, cocco-bacille aérobie
Gram négatif, sera rebaptidérancisella tularensis
en son honneur en 1959.

Il s’agit d’'une anthropozoonose rare, rencontrée
essentiellement dans I'hémisphére Nord [1, 2, 3].
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n'‘atteint 'homme qu’ accidentellement avec une
grande majorité de cas dus a un contact direct avec
un lievre malade, facilement capturé ou écrasé par
une voiture. En fait le réservoir animal est vaste et
peut intéresser de nombreuses especes mammiferes,
ainsi que des oiseaux, des amphibiens et des pois-
sons. L'insecte vecteur de la contamination d’animal
a animal, variable selon les régions (tique, mouche
du daim, moustique), peut transmettre directement la
maladie a 'homme. Dans ce cas, c’est la tique qui
semble le mode de contamination le plus important.

La transmission de la bactérie est plus facile par
voie cutanée (contact direct de I'animal ou morsure
de tique) et par inhalation que par voie orale [2, 3].
La virulence deFrancisella tularensisest trés im-
portante, l'inoculation sous-cutanée de dix germes
seulement peut induire la maladie [1]. Aprés la mul-
tiplication du germe au niveau de la porte d’entrée,
se produit une dissémination ganglionnaire, puis une
bactériémie qui conduira a des localisations viscéra-
les, essentiellement le poumon et les organes héma-
topoiétiques.

Les manifestations cliniques apparaissent aprés
une incubation d’environ quatre jours (extrémes de 1
a 14 jours) avec un syndrome pseudo-grippal inau-
gural. La forme classique est lforme ulcéro-
ganglionnaire, qui évolue en deux phases, pré-
suppurative  puis suppurative : I'adénomégalie
inflammatoire est au premier plan, évoluant dans un
contexte fébrile. Elle doit faire rechercher le chancre
d’'inoculation qui peut étre discret, souvent localisé
au niveau d’'un membre et particulierement au ni-
veau des mains. La lésion initiale devient par la
suite congestive, s'ulcére, puis se recouvre d'une
croutelle. En son absence, on parle plutét d'une
forme ganglionnaire. L’hépato-splénomégalie est
fréquente.

La forme oculo-ganglionnaire associe une
conjonctivite purulente unilatérale a des adénopa-
thies satellites, en particulier prétragienne. La conta-
mination se fait au niveau de la muqueuse conjoncti-
vale, par contact direct (doigts souillés) ou bien par
aérosolisation. La baisse de l'acuité visuelle est
rare ; cette atteinte oculaire peut cependant se com-
pliquer d'ulcéres de cornée, de dacryocystite ou de
dacryoadénite [3].

La forme oropharyngéese manifeste par une
amygdalite séveére, unilatérale, avec adénopathies sa-
tellites inflammatoires. La contamination se fait es-
sentiellement par consommation de viande mal cuite
ou léchage des doigts souillés. Cette forme concerne
plus souvent les enfants que les adultes [2]. Le pa-
tient se plain surtout de douleur pharyngée, et I'exa-
men de l'oropharynx montre une pharyngite ou une

Son incidence est estimée a pres de soixante cas paramygdalite, avec en général la présence d'une ou

an en France [4, 5], entre deux et trois cent cas par
an aux Etats-Unis [6]. Cette épizootie des rongeurs

plusieurs ulcérations, et parfois des fausses membra-
nes [3, 6].
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L’atteinte pulmonaire se fait par inhalation du
germe ou par bactériémie. L'inhalation est particu-
lierement fréquente chez le personnel de laboratoire
lors des mises en culture pour identifier le germe.
Elle constitue la forme la plus sévere avec pour
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que la symptomatologie inaugurale, pseudo-grippale
évoquant un mode subaigu de tularémie.

Le sérodiagnostic est I'élément essentiel du dia-
gnostic biologique, la NFS et la vitesse de sédimen-
tation étant souvent normales. Il existe des réactions

principfaux symptomes une toux seche, parfois une croisées avec les sérologies des brucelloses et des
dyspnée ou des douleurs pleurales. L'examen est yersinioses en raison des communautés antigéniques,
souvent normal, mais a la radiographie pulmonaire comme nous avons pu le constater chez Julien avec

certains signes sont évocateurs comme les densités
ovoides qui sont des infiltrats inhomogénes dissémi-

nées dans les deux champs pulmonaires. Parfois il

s'agira d’'une authentique pneumonie franche lobaire

aigué ou d'épanchements pleuraux.

Enfin, un tableawpseudo-typhiquese manifestant
par des diarrhées, des douleurs digestives, et parfois
des hémorragies digestives peut étre observé. Il s’ac-
compagne souvent d'ulcérations digestives avec des
adénopathies mésentériques pouvant simuler une ap-
pendicite. La forme oropharyngée lui est souvent as-
sociée avec une atteinte pulmonaire concomitante
dans 50 % des cas [2].

Si d’autres manifestations compliquant la maladie
ont été rapportées (septicémie, péricardite, péritonite,
endocardite et ostéomyélite), la complication la plus
fréquente est la suppuration ganglionnaire. Celle ci
peut survenir méme aprés antibiothérapie efficace [3,
7]. Les formes septicémiques, gravissimes, peuvent
s’accompagner d’'une coagulation intravasculaire dis-
séminée, de rhabdomyolyse, d'insuffisance rénale et
d’hépatite aigué. L’évolution peut également se pro-
longer sur un mode subaigu, pendant plusieurs mois,
avec asthénie persistante.

Dans l'observation que nous rapportons, les trois
cas diagnostigués dans la méme famille permettent
de démontrer la diversité de la symptomatologie
d'une tularémie. En effet, elle s’est révélée chez le
fils sous sa forme oculo-ganglionnaire, avec une
conjonctivite purulente fébrile et des adénopathies
cervicales satellites. Les deux diagnostics différen-
tiels qui ont été discutés devant cette forme sont
I'ethmoidite de I'enfant et la dacryoadénite purulente
compliquée de cellulite faciale. Par la suite, il a dé-
veloppé une forme oropharyngée et probablement
digestive avec amygdalite gauche, puis diarrhée. La
possibilité d’'une bactériémie avec forme pulmonaire
est envisageable sur les données de la clinique car
en méme temps que la diarrhée, I'enfant toussait.
Ces formes oculo-ganglionnaire et oropharyngée se-
raient trés rares, rencontrées dans seulérhen2 %
des cas [1, 2, 3]. Wills [6] rapporte toutefois dans
une série de 81 patients atteints de tularémie 14 cas
de formes cervico-faciales (17 %), avec atteinte oro-
pharyngée chez 7 patients (8,5 %). Le délai moyen
pour porter le diagnostic était de deux semaines et
demi.

Dans le cas de la meére, il s’agissait plutét d’'une
forme classique, ganglionnaire, le chancre d'inocula-
tion étant passé inapercu. Le pére quant a lui, n’a eu

une positivité au 1/10pour brucella et 1/460pour
Yersinia enterocolitical’isolement du germe peut
étre obtenu a partir des Iésions cutanées, a la ponc-
tion ganglionnaire, dans le sang ou dans les selles. Il
est cependant de réalisation difficile car il requiert
des milieux adéquats de mise en culture. De plus il
expose a un risque de contamination du personnel
de laboratoire par inhalation. L'intradermo-réaction
n'a qu’'un intérét épidémiologique.

Le traitement préventif concerne tous les sujets a
risques (chasseurs, sujets vivant en zone d’endémie,
personnel de laboratoire) et fait appel a un vaccin
intradermique, vivant atténué. Il diminue la fré-
guence et la sévérité de la maladie mais ne la pré-
vient pas totalement. L’isolation des personnes at-
teintes de tularémie ne semble pas nécessaire [3],
sauf en cas de suppuration fistulisée. La maladie
confére en principe une immunité définitive, mais
certains cas de récidive ont été rapportés [8].

Le traitement curatif par les aminosides en mono-
thérapie reste la référence, en dehors des exception-
nelles localisations méningées (mauvais passage de
la barriere hémato-méningée). L’ototoxicité et la
néphrotoxicité imposent le respect de la posologie,
adaptée au besoin a la fonction rénale du patient.
L’aminoside de référence est la streptomycine [1, 2,
3] par voie intramusculaire mais elle n’est actuelle-
ment plus disponible. La gentamycine, aussi efficace
et moins ototoxique, est utilisée a la dose de
2 mg/kg trois fois par jour pendant 7 jours [9] par
voie intraveineuse ou intramusculaire. La doxycy-
cline peut également étre prescrite mais son effica-
cité est inconstante a cause d'une résistance obser-
vée dans 20 % des cas [9]. Il s’agit, contrairement
aux aminosides, d'un antibiotique bactériostatique
sur Francisella tularensisll est contre-indiqué chez
I'enfant de moins de 9 ans, et pendant la grossesse.
La posologie est de 30 mg/kg/jour jusqu’a un maxi-
mum de 2 g/jour qui est la dose a utiliser chez
I'adulte pour une durée de 14 jours. Le chloramphé-
nicol est également bactériostatique $uancisella
tularensis, mais est trés peu utilisé a cause de sa
toxicité médullaire. Les autres classes d’antibioti-
ques sont généralement inefficaces, sauf peut-étre les
fluoroquinolones [10], utilisables uniquement chez
'adulte.

Dans le cas d'une adénite suppurée, il est néces-
saire de pratiquer un drainage de la collection. Le
risque de contamination de I'équipe soignante par
aérosolisation n’est pas négligeable et sera prévenu
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en faisant précéder l'intervention d'une antibiothéra- 2.

pie efficace pendant quelques jours. Les soins locaux

post-opératoires doivent alors consister en des lava- 3.

ges avec des aminosides, associés a I'antibiothérapie
par voie générale.

CONCLUSION

La tularémie est une maladie infectieuse rare, aux
manifestations cliniques diverses comme le montre

cette forme familiale. En I'absence d’éléments épi- 6.

démiologiques évocateurs, la maladie est souvent re-

connue apres une période d’errance diagnostique. La 7.

symptomatologie cervico-faciale peut étre révélatrice
amenant le patient a la consultation d’'ORL. Le dia-

gnostic de certitude est sérologique, le traitement 8.

aminoside en monothérapie est la regle.
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