
27/10/08 

1 

Croissance dans la maladie de 
Blackfan Diamond 

Jean-Claude Carel, H™pital Robert DebrŽ, Paris 

Analyse de la croissance 

+2 
+1 
 0 
-1 
-2 
-3 



27/10/08 

2 

Phases de la croissance 

nourrisson 
enfance 
pubertŽ 

foetale 

Facteurs qui influent la croissance 
! ! Facteurs gŽnŽtiques : 

! ! hŽritabilitŽ de la taille 

! ! pathologies gŽnŽtiques diverses 

! ! Facteurs nutritionnels : 
! ! ante-nataux : r™le du placenta 

! ! post-nataux : carence alimentaire, maladies digestives 

! ! Facteurs ŽnergŽtiques : 
! ! substrat : nutriment, oxyg•ne 

! ! mŽtabolisme ŽnergŽtique 

! ! R™le du cartilage de croissance 
! ! Effet toxique de la desferoxamine ?   

! ! Facteurs endocriniens 
! ! hormone de croissance, cortisone, stŽroides sexuels, thyroide, É 
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Croissance dans l'anŽmie de  
Blackfan-Diamond 
! ! Retard de croissance peut-•tre liŽ : 

! ! ˆ lÕatteinte gŽnŽtique 
! ! ˆ une atteinte endocrinienne 
! ! ˆ lÕanŽmie chronique 
! ! aux cortico•des +++ 
! ! ˆ lÕhŽmochromatose qui entraine une atteinte endocrinienne 
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CaractŽristiques de la croissance 

Taille moyenne normale 
mais 30% ont une taille abaissŽe 

et 20% sont nŽs petits 

Facteurs de risque de petite taille 

Facteur  Risque x par  

Aggravation avec l'‰ge 
Risque augmentŽ chez :  

¥!patients transfusŽs ou sous cortico•des 
¥!ayant une malformation associŽe 

¥!nŽs petits 
¥!ayant une hŽmochromatose 
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Traitement par GH 

Cassure possible ˆ 
des ‰ges variables 

AnŽmie de Blackfan-Diamond :  
courbes de croissance staturale 

Croissance dans la thalassŽmie 
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Traitement par l'hormone de 
croissance ? 

Hormone de croissance recombinante 
chez l'enfant 

1985 1987 1991 1995 2003 

hormone de 
croissance 

recombinante 

dŽficit GH  

syndrome de 
Turner  

RCIU 
France 

SGA Europe 

petites tailles 
idiopathiques 

USA 

nombre d'enfants de petite taille concernŽs 

France 1999-2001 
6000 enfants 

2007 

petites tailles 
idiopathiques ? 

Europe insuffisance rŽnale 
chronique 
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Hormone de croissance: quelques 
ŽlŽments sur l'efficacitŽ 
! ! EfficacitŽ maximale en cas de dŽficit en hormone de 

croissance sŽv•re 
! ! nŽcessitŽ d'Žvaluer les fonctions hormonales de la croissance 

! ! Effet dans les maladies chroniques difficile ˆ Žvaluer car :  
! ! nombreux facteurs en jeu 
! ! situation hŽtŽrog•ne 
! ! peu de rŽsultats ˆ long terme 
! ! rŽsultats ˆ court terme souvent plus favorables qu'ˆ long terme 

Hormone de croissance dans l'arthrite 
juvŽnile 
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Hormone de croissance dans l'arthrite 
juvŽnile 

TolŽrance ˆ court terme de l'hormone 
de croissance 

! ! Effets indŽsirables rares (1/1000) et en gŽnŽral rŽversibles 
! ! Hypertension intra-cranienne bŽnigne 
! ! Diab•te de type 2 (hŽmochromatose) 
! ! Complications orthopŽdiques (Žpiphysiolyse fŽmorale) 
! ! Otites (syndrome de Turner) 
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Risque de cancer apr•s traitement par 
hormone de croissance dans l'enfance ? 
! ! Rechute et rŽcidive d'une pathologie maligne :  

! ! donnŽes abondantes et globalement rassurantes 

! ! Risque de cancer de novo chez quelqu'un qui a ŽtŽ traitŽ 
par l'hormone de croissance 
! ! pas de donnŽe disponible et pas d'ŽlŽment net  
! ! Žtudes en cours, mais question difficile ˆ rŽsoudre avec 

certitude 

! ! Risque de second cancer chez un individu traitŽ pour une 
pathologie maligne 
! ! une Žtude sugg•re une augmentation du risque 

En pratique É 
! ! Evaluer la croissance 

! ! dŽficit sŽv•re en hormone de croissance ? 

! ! Agir sur les facteurs qui influencent la croissance :  
! ! nutrition 
! ! calcium 
! ! vitamine D 

! ! Discuter de fa•on individuelle si on envisage un 
traitement par hormone de croissance 
! ! si un traitement est mis en place, surveiller de fa•on rŽguli•re 

et rigoureuse le taux d'IGF-1 


