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Liste des abréviations

: maladie de Kawasaki

. vitesse de sédimentation

. protéine C réactive

: globules blancs
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. plaquettes

. acide acétylsalicylique

: immunoglobulines intraveineuses
. anti-vitamine K
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. anticoagulant
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. électrocardiogramme
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La maladie de Kawasaki est une vascularite multisystémique qui affecte les vaisseaux de
moyen et de petit calibre, atteignant avec prédilection les enfants de moins de 5 ans et dont la
gravité est liée aux complications cardio-vasculaires et aux graves complications coronariennes
gu’elle peut engendrer et qui constitue la premiére cause de cardiopathie acquise chez I’enfant (1).

I a été décrit pour la premiére fois au Japon, en 1967 par Tomisaku Kawasaki
a propos d'une série de 50 enfants atteints d'un "nouveau syndrome”: le "syndrome adéno-
cutanéo-mugqueux aigu fébrile" (2).

Il n"existe pour I'instant aucun marqueur biologique spécifique de la MK, dont le diagnostic
repose essentiellement sur des criteres cliniques comprenant I’existence d’une fiévre persistante
depuis au moins cing jours et la présence d’au moins quatre signes cliniques sur les cing suivants :
modifications des extrémités, éruption cutanée, hyperhémie conjonctivale, modifications des
lévres et de la cavité buccale, adénopathie(s) cervicale(s) de taille supérieure ou égale a 1,5 cm de
diameétre. D’autres manifestations n’entrant pas dans la définition classique peuvent exister au
cours de la maladie et égarer initialement le diagnostic (3-4-5). La cause de cette maladie reste
inconnue mais différentes hypotheses ont été développées ces dernieres années (6).

Le traitement de la MK fait appel aux immunoglobulines par voie intraveineuse (IGIV)
associés a des traitements adjuvants en cas de complications coronariennes, celles-ci pouvant

nécessiter la prescription d’un traitement anticoagulant a vie (3-7).

L'objectif de cette étude rétrospective est de :
> Exposer notre expérience clinique.
> Analyser le profil épidémiologique, clinique, thérapeutique, et évolutif de nos malades.
> Souligner la difficulté diagnostic et prise en charge qui pose.
> Discuter a travers la littérature, les aspects diagnostiques, thérapeutiques,

évolutifs, et pronostiques du syndrome de Kawasaki.
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Nous avons effectué une étude rétrospective incluant les enfants chez qui le diagnostic
de la MK a été retenu et qui ont été hospitalisés ou suivis au service de pédiatrie du Centre
Hospitalier Universitaire (CHU) Mohammed VI de Marrakech sur une période de dix ans allant du

mois d’avril 2005 a octobre 2016.

Le recueil des éléments cliniques, paracliniques, thérapeutiques et évolutifs a été fait de
facon rétrospective par l'analyse des observations cliniques a l'aide d'une fiche d'exploitation

préétablie (annexe 1)

Les criteres d'inclusion des observations de nos malades ont été retenus conformément
aux recommandations du comité japonais de recherches, actualisées par I'association américaine

du ceeur (3-8).

En 2004, I'Association Américaine du coeur (AHA) a publié des criteres diagnostiques de
la maladie de Kawasaki classique (typique) et incompléte (atypique) (tableau I). Ces critéres sont
similaires a ceux de la "Japanese Circulation Society". Dans les deux formes, la maladie de
Kawasaki a un diagnostic clinique. Il n'existe pas de test diagnostic spécifique, bien que les
résultats du laboratoire et échocardiographiques (Taux élevé de la sédimentation érythrocytaire
et taux de la protéine C réactive, hyponatrémie, hypoalbuminémie, anévrismes coronariens)
puissent étre utiles pour évaluer les cas suspects et différencier la maladie de Kawasaki d'autres

affections (3-8).

Les anomalies coronariennes, comme les anévrismes, peuvent se développer au cours de la

premiere semaine de la maladie, ce qui rend le diagnostic et le traitement précoce essentiels (9).




Tableau I : Caractéristiques clinigues de la maladie de Kawasaki (9).

Critéres diagnostiques de la maladie de Kawasaki classique :

o Fievre pendant au moins cing jours et au moins quatre des principaux criteres clinigues.

criteres cliniques : Fréquence(%)
oChangements de la cavité buccale et des lévres : levres fissurées et 96.5
érythémateuses, langue framboisée.
oEruption polymorphe : maculopapulaire, érythéme polymorphe ou 96.0

éruption scarlatiniforme, impliquant les extrémités, le tronc et les régions
périnéales.

oInjection conjonctivale bilatérale non purulente. 89.0
oChangement des extrémités (Erythéme des mains et des pieds, 75.6
desquamation des mains et des orteils).

Adénopathie cervicale (> 1.5 cm de diametre), généralement unilatérale. 62.7

Autres critéres diagnostiques de la maladie de Kawasaki classique :

oFievre pendant au moins cinqg jours et deux ou trois critéres principaux + Anomalies des
arteres coronaires a I'échocardiographie transthoracique.

oCriteres supplémentaires du laboratoire (non requis pour le diagnostic) :
oAnémie.

oPléiocytose du liquide céphalorachidien.

oTaux élevé de la protéine C réactive et de la sédimentation érythrocytaire.
oNiveaux élevés d'enzymes hépatiques.

o Hypoalbuminémie < 3,0 g par dL (30 g par L).

o Hyponatrémie.

oPlaquettes > 450 x 103 par uL (450 x 10° par L) aprés la premiére semaine.
o Pyurie stérile.

olLe nombre de globules blancs > 15 000 par uL (15,0 x 10° par L)

Autres observations cliniques (non requises pour le diaghostic) :

oCardiovasculaire : anomalies des arteres coronaires, diminution de la fonction
ventriculaire gauche, régurgitation mitrale, épanchement péricardique.

o Gastro-intestinal : douleurs abdominales, diarrhée, nausées, vomissements

o Appareil locomoteur : arthrite, arthralgie.







La maladie de Kawasaki : un bilan de 10 ans

I. Epidémiologie :

Soixante-dix observations cliniques ont été colligées durant la période allant d'avril 2005

a octobre 2016.

Nos malades étaient agés de 3 mois a 12 ans avec une moyenne de 3.35 ans (figure 1).

25 23
20
15 13
12
11
10
7
4

5
0

<lan [1an-2ans[ [2ans-3ans[  [3ans-4ans| [4ans-5ans[ >5ans

Figure 1 : la répartition des cas selon I’age.
2. Le sexe:

On a recensé 33 filles et 37 garcons, avec un sex ratio de 1.12 (figure 2).




La maladie de Kawasaki : un bilan de 10 ans

= filles
= gargons

Figure 2 : la répartition des cas selon le sexe.

3. L’origine géographigue :

La répartition des patients selon I'origine géographique a montré une nette

prédominance urbaine (figure 3).

= milieu urbain = milieu rural

Figure 3 : la répartition des cas selon I'origine géographique.

4. Le niveau socioéconomique :

Le niveau socioéconomique était bas dans 51 cas soit 72.8% et moyen dans 19 cas soit

27.2% (figure 4).
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= bas niveau socioéconomique = moyen niveau socioéconomique

Figure 4 : la répartition des malades selon le niveau socioéconomique.

5. La variation saisonniére :

On note que 41 des hospitalisations sont survenues lors de I'été soit 58.6% des cas

(figure 5).
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Figure 5 : la répartition des cas selon la saison.

6. La répartition des cas selon les années :

On note également une nette hausse du nombre des hospitalisations au cours des années

2014, 2015 et 2016 (figure 6).
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Figure 6 : la répartition des cas selon les années.

Il. La clinique :

1. La fiévre :

Elle a été objectivée a I’examen clinique chez tous les malades soient 100% des cas. La

valeur moyenne de la température a I’admission était de 38,65°C.

2. La conjonctivite :

La conjonctivite a été présente chez 45 des patients soit 64.28%

La conjonctivite était bilatérale non purulente dans 100% des cas.

3. L’éruption cutanée :

L’éruption cutanée était présente chez 47 enfants, I’exanthéme scarlatiniforme était de
loin le signe cutané le plus prédominant noté chez 10 patients soit 21,27% des cas, suivi par
ordre décroissant par |’exantheme polymorphe, I'exanthéme pseudo-urticarien, [’atteinte
cutanée de type macule et en dernier vient ’atteinte maculopapulaire. Par contre on note cinqg

cas ou I'atteinte cutanée n’a pas été identifiée.
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L’atteinte des membres et du tronc était la localisation la plus fréquente survenant chez

30 patients de I'ensemble des cas.

Tableau Il : les différents types d’éruption cutanée présentée dans notre série de cas.

Eruption cutanée type effectif %
scarlatiniforme 10 21,27%
N polymorphe 8 17%

exantheme .

Pseudo-urticarien 7 14,89%

morbiliforme 5 10,64%

macules 7 14,89%

autres Maculo-papuleux 5 10,64%

Non identifiée 5 10,64%

Tronc 15 31,91%

membres 15 31,91%

o Périnéale 13 27,65%

localisation .

Extrémité 11 23,40%

La face 6 12,76%

Non précisée 4 8,51%

4. Les adénopathies :

Les adénopathies ont été présentes chez 46 des patients soit 65.7%. Elles étaient
de localisation cervicale chez 44 patients soit 95.65% et extra-cervicale chez 2 patients

soit 4.35% (figure 7).

= cervicale pure = cervicale associée extra-cervicale

Figure 7 : la répartition des cas selon la localisation des adénopathies.
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5. Les modifications des extrémités :

Les modifications des extrémités ont été positives chez 52 patients soit 74.3%

des cas (figure 8).

B modification des extrimités + B modofication des extrimités -

Figure 8 : la répartition des cas selon les modifications des extrémités.

Les signes recherchés dans les modifications des extrémités :
oL’érytheme palmaire.
olL’érythéme plantaire.
oL’cedeme dorsal des mains.
oL’cedéme dorsal des pieds.

olLa desquamation des pulpes des doigts.

Les cing signes ont été positifs chez 8 patients soit 15.4 %, entre 2 et 5 signes
positifs chez 34 patients soit 65.4% et un seul signe positif chez 10 patients soit 19.2%

(figure 9).
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= 5 signe positifs = un seul signe positif = [2-5[ signes positifs

Figure 9 : le pourcentage des modifications des extrémités dans notre série.

6. Les modifications buccopharyngées :

Les modifications buccopharyngées ont été notées chez 56 enfants soit 80%.
Les 3 signes recherchés sont : la chéilite, la glossite et la pharyngite.
La chéilite a été le signe le plus prédominant trouvé chez 50 enfants, suivi de la glossite

trouvée chez 23 enfants et en dernier la pharyngite trouvée chez 14 enfants (figure 10).

30 27
25
20

15 11

o w

o~
lb
IN

& : e &

(\Q’s - 50\ o‘)"’\ N - so\ - ‘70\

\00 Q,\ N ,\\ Q/\ Q,\
,,)‘—) & & @ X X
N\ XS Q t—,(" %
& & BN X o N
N & 2 & & )
& N g
& Q
M les 3 signes + M chéilite isolée M chéilite+glossite
chéilite+pharyngite M glossite isolée M pharyngite isolée

Figure 10 : la représentation des différents signes buccopharyngés trouvés dans notre série.
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7. Autres manifestations clinigues :

o Une irritabilité était présente chez 56 enfants soit 80%.

o Le syndrome méningé était présent chez 15 enfants soit 21.43%.

o Les arthralgies étaient présentes chez 9 enfants soit 13%.

o La diarrhée et les vomissements étaient présents chez 9 enfants soit 12.85%.

o La modification du site "BCG" était objectivée chez 8 enfants soit 11.4%.

Tableau lll : la fréquence des signes cliniques dans notre série de cas.
Les signes cliniques Nombre de cas Pourcentage %
La fievre 70 100%
Les modifications buccopharyngées 56 80%
Les modifications des extrémités 52 74.3%
L’éruption cutanée 47 67.14%
Les adénopathies 46 65.7%
La conjonctivite 45 64. 3%

Ainsi, l'analyse globale des criteres principaux a permis de répartir nos

observations en 57 formes complétes et 13 formes incomplétes (figure 11).

= Formes complétes = Formes incompletes

Figure 11 : la répartition des cas selon la forme clinique développée.
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8. Le délai de la consultation :

olLe délai de consultation variait entre 4 jours et 12 jours avec une moyenne
de 7.68 jours.

olLe délai de la consultation était imprécis chez 12 cas, soit 17.14% des cas.

oDix-huit malades, soit 31% des cas, ont consulté chez un pédiatre au début
de leur maladie, qui ont prescrit des antibiotiques et des antipyrétiques.

oTous les malades ont recu un traitement antipyrétique durant la premiere

semaine de la maladie.

9. Le délai d’hospitalisation :

Le délai d'hospitalisation variait entre 4 et 30 jours, avec une moyenne de 11

jours.

lll. Bilan biologigue :

Le syndrome inflammatoire a été marqué chez tous les patients soit 100% des cas.

1. La vitesse de sédimentation :

La VS était accélérée chez tous les patients (tableau IV).

Tableau IV : la variabilité de la vitesse de sédimentation dans notre série de cas.

VS <60 60-100 >100
Effectif 4 45 21
Pourcentage 5.7% 64.3% 30%

- 15 -



La maladie de Kawasaki : un bilan de 10 ans

2. LaCRP:

La CRP a été élevée chez 69 malades, soit 98.57% des cas, elle variait de 18 a 331

mg/I.

3. L’hyperleucocytose :

L'hyperleucocytose a été notée chez 54 malades, soit 77.14% des cas. Elle variait
entre 14000/mm3 et 42000/mm3.

L’hyperleucocytose était a prédominance PNN dans 100% des cas.

4. L’anémie :

L’anémie a été présente chez 69 des patients avec un taux moyen d'hémoglobine
de 9,2 g/dI.

L’anémie hypochrome microcytaire a ferritinémie normale (anémie inflammatoire)
a été trouvée chez 66 malades soit 95.65% suivi de 'anémie carentielle trouvée chez 3

cas soit 4.35% (figure 12).

= anémie infammatoire = anémie carentielle

Figurel?2 : la répartition des cas selon le type d’anémie développée.
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5. L’hyperplaquettose :

Une hyperplaquettose a été notée chez 34 malades, soit 48.6% des cas, une

thrombopénie était constatée chez un seul cas a 70000.

6. Autres bilans :

6.1. ECBU :

L'ECBU a été demandé dans 16 cas soit 22.85% et s’est révélé positive chez 3 patients.
Les germes incriminés ont été E. coli dans 2 cas et staphylococcus aureus coagulase négative

dans un seul cas.

6.2. Ponction lombaire :

La ponction lombaire a été réalisée chez 15 patients et s’est révélée négative chez tous

les malades.

6.3. Hémoculture :
L’hémoculture a été réalisée chez 8 patients soit 11.42% et s’est révélée positive chez 3
patients.

Le germe incriminé était le staphylococcus doré dans les trois cas.

6.4. Transaminases :

Les transaminases ont été demandées chez 9 patients soit 12.85% et se sont révélées

élevées chez 4 malades avec des extrémes a 61 Ul/l et 1203 UI/I.
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La maladie de Kawasaki : un bilan de 10 ans

IV. Bilan radiologique :

1. L’échocardiographie :

L’échocardiographie a été réalisée chez 69 patients. Cet examen s’est révélé avec des
anomalies chez 16 patients (figure 13).
Les anomalies retrouvées :
Catégorie 1 : Dilatation de I’artere coronaire droite chez 2 patients soit 12.5%.
Catégorie 2 : Dilatation de I'artere coronaire gauche chez 4 patients soit 25%.
Catégorie 3 : Dilatation des 2 artéres coronaires chez 3 patients soit 18.75%.

Catégorie 4 : Anévrysme coronaire chez 4 patients soit 25%.

Catégorie 5 : Anévrysme + dilatation coronaire chez 3 patients soit 18.75%.

=

= catégorie 1 = catégorie2 = catégorie 3 catégorie 4 = catégorie 5

Figure 13 : les différentes anomalies retrouvées a I’échocardiographie.

Autres anomalies objectivées a I’échocardiographie :
oUne hyper-échogénicité des parois vasculaires (hyperréfringence) : 8 cas

oUne péricardite : 3 cas
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2. La radiographie standard :

Trente-trois malades ont fait une radiographie du thorax soit 47.14%.

Huit radiographies standard ont objectivé les anomalies suivantes :
oUne pleurésie chez 2 cas.
oUn foyer du lobe droit chez 2 cas.
oUn foyer du lobe moyen chez un seul cas.
oUn syndrome bronchique chez 2 cas.

oUne distension thoracique dans un seul cas.

3. L’échographie abdominale :

L‘échographie abdominale a été réalisée chez 14 patients soit 20%.

Six échographies abdominales se sont révélées avec des anomalies.

Les anomalies retrouvées lors de cet examen :

o Une hépatomégalie avec splénomégalie micronodulaire.
oUn épanchement basithoracique droit multi-cloisonné.
oUn épanchement abdominal de faible abondance.
oMultiples adénopathies mésentériques infracentimétriques.
oUne néphromégalie isolée.

oUn hydrocholécyste.

4. LECG:

L’ECG a été réalisé chez 12 patients soit 17.14%

Cet examen n’a révélé aucune anomalie.
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V. Traitement :

1. L’acide acétylsalicylique :

L’acide acétylsalicylique a été prescrit pour tous les patients des I'admission a dose anti-
inflammatoire (80mg/kg/jour) soit 100% des cas, comme il a été administré a dose

antiagrégante (5mg/kg/jour) aprés I'obtention de I'apyrexie chez tous les malades également.

2. Les immunoglobulines :

Les immunoglobulines ont été administrées chez 60 malades soit 85.7% des cas.

L’administration des immunoglobulines a été faite selon 2 schémas :
o0 Schéma de 2 doses (1g/jour/2jours) pour 13 patients soit 21.7%.

o0 Schéma avec une dose unique (2g/jour) pour 46 patients soit 78.3%.

Deux enfants ont nécessité I’administration d’une dose supplémentaire.
Le délai entre la prescription et I'administration des immunoglobulines variait entre 1 et

18 jours avec une moyenne de 11.5 jours.

3. Les corticoides :

On note ici un seul enfant qui a présenté une résistance au traitement initial par les IGIV

chez qui on a administré un bolus de méthylprednisolone de 30mg/kg en IV.

4. Autres traitements :

oEn premier vient le paracétamol prescrit pour 33 patients soit 41.14%.

ol’amoxicilline acide clavulanique prescrite pour 10 patients soit 14.28%.
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oles diurétiques représentés par le furosémide prescrit pour 10 patients soit14.28%.
oles anti-H1 prescrits pour 7 patients soit 10%.

ola céphalosporine de la 3eme génération prescrite pour 7 patients soit 10%.
oLl’amoxicilline prescrite pour 6 patients soit 8.57%.

olLa gentamycine prescrite pour 2 patients soit 2.86%.

ola josamycine prescrite pour 2 patients soit 2.86%.

oles anti-émétiques prescrits pour 2 patients soit 2.86%.

ola glucantime prescrite pour un seul patient soit 1.43%.

olL’acénocoumarol (Sintrom®) prescrit pour un seul patient soit 1.43%.

VI. L’évolution :

1. Laclinique :

1.1. Lafiévre:

L’évolution thermique a été variable chez les différents enfants. Une résolution thermale
était marquée dans les 48 heures suivant I’'administration des IGIV chez 56 enfants soit 80% des
cas (figure 14).

Chez le reste le gain de I’apyrexie a pris plus de temps avec un extréme de 27 jours.
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m apyrexie <48h = apyrexie >48h

Figure 14 : la répartition des malades selon le délai du gain de |'apyrexie.

1.2. L’atteinte des extrémités :

La desquamation des extrémités est apparue entre le 11&me et |le 21@me jour d’évolution

(moyenne de 17,3 jours), celle du siege est apparue au 13&me jour en moyenne.

1.3. La conjonctivite et la chéilite :

Le délai de disparition de la conjonctivite était de 9.1 jours en moyenne et celui de la

chéilite était de 10.5 jours en moyenne.

1.4. Les adénopathies :

La résolution des adénopathies était en moyenne de 7.8 jours avec un extréme de 13

jours.

1.5. L’éruption cutanée :

L’atteinte cutanée est apparue entre le premier et le 17¢me jour avec une résolution de

11.6 jours en moyenne.
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2. La biologie :

2.1. La vitesse de sédimentation :

L’évolution de la vitesse de sédimentation était variable chez les différents malades, 49
enfants ont pu normaliser leur valeur de "VS" durant leur séjour a I’hopital soit 70% des malades.
Chez le reste des malades la normalisation de la vitesse de sédimentation a été constatée lors de

la période post-hospitaliére avec un extréme allant jusqu'a 3 mois apres la sortie de I’hopital.

2.2. LaCRP:

L’évolution du marqueur de I'inflammation "CRP" était variable aussi chez les différents
malades de notre série. 54 des enfants ont pu normaliser leur valeur de "CRP" dans les 72h qui
suit 'administration des IGIV soit 77.14%. Chez le reste des malades la normalisation de la
valeur de la "CRP" a pris plus de temps allant jusqu'a la période post-hospitaliére chez 4 enfants,

avec un extréme de 1 mois et 2 aprés la sortie de I’hopital.

3. L’échocardiographie de contréle :

L’échocardiographie de controle a été réalisée chez 22 malades soit 31.43% de

I’ensemble des cas étudiés (figure 15).

= Echocardiographie de control realisée = Echocardiographie de control non realisée

Figure 15 : la répartition des cas selon la réalisation de I’échocardiographie de contrdle.
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On a pu réaliser :
o Trois échocardiographies de contréle chez 4 enfants.
o Deux échocardiographies de contréle chez 10 enfants.

o Une seule échocardiographie de controle chez 8 enfants.

Le bilan radiologique de controle a permis de distinguer entre deux groupes, celui ou les
malades ont eu une guérison totale avec disparition des lésions coronaires représenté par 16
enfants soit 22.86% de I’ensemble de cas et un deuxieme groupe ou les malades ont gardé des
Iésions coronaires a la fin du dernier examen échographique représenté par 6 malades soit

8.57%.

4, Lerecul:

Aprés leurs sorties, 58 enfants ont continué a se présenter en consultation pour le suivi
soit 82.86%, 52 entre eux ont gardé un bilan biologique et radiologique normal tout au long du
suivi. Tandis que 6 malades soit 8.57% ont gardé des lésions coronariennes lors du dernier
examen échocardiographique de controle.

En général, pour les malades qui ne présentaient pas d’anomalies échocardiographiques,
le suivi se poursuit jusqu’a disparition du syndrome inflammatoire biologique, sinon on
continuait a revoir ces malades en consultation a I’hopital du jour pendant au moins trois mois
apres leur sortie de I’hopital. Le recul des malades est ainsi compris entre deux semaines et
onze mois avec une médiane de quatre mois.

On signale en dernier la survenue d’une récidive de la MK chez un seul enfant et deux cas
de déces, un par syndrome d’activation macrophagique et l'autre dans un tableau de choc

cardiogénique qui est survenu apres son transfert au service de réanimation pédiatrique.
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|. Epidémiologie :

1. Fréquence :

Au Japon le nombre de patients atteints par la MK a commencé a augmenter au milieu
des années 1990. Le taux d'incidence a augmenté aussi de facon continue depuis lors, atteignant

264,8 en 2012. C'était la premiére fois que le taux d'incidence annuel dépasse 250 (figures 16).
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Figure 16 : taux d'incidence de la maladie de Kawasaki au Japon;

Par année civile et sexe. (10)

En ltalie, une étude épidémiologique récente remonte a I’'an 2016 dont I'objectif était de
définir le caractére épidémiologique de la MK de 2008 a 2013 chez les enfants de moins de 14
ans dans les régions italiennes de Toscane et d'Emilie-Romagne a l'aide de données
administratives. Au cours d’une période de 6 ans de cette étude, 426 premieres hospitalisations
de la MK chez des patients de moins de 15 ans ont été enregistrées dans les registres de
Toscane (222 cas) et Emilie-Romagne (204 cas). Pour toutes les classes d'dge, l'incidence de la

MK était plus élevée en Toscane qu'en Emilie-Romagne au cours de la période d'étude. En
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considérant les données des deux régions ensemble, le taux d'incidence était de 17,6 pour 100
000 enfants de moins de 5 ans (11).

Aux Etats-Unis, des études menées ont montré une nette variation dans l'incidence de la
MK selon la race et I'origine ethnique. Les japonais américains ont eu la plus forte incidence de la
MK de loin (210,5 pour 100 000), suivis par les Hawaiens autochtones (86,9 pour 100000) et les
Chinois américains (83,2 pour 100000). Les enfants classés dans le recensement comme autres
asiatiques (principalement américains coréens et américains viethamiens) ont eu une incidence
de la MK de 84,9 pour 100000 (12).

Dans notre pays l'incidence de cette maladie reste encore inconnue. Une étude rétrospective a
Fés qui remonte a I'an 2010 a objectivé 23 cas de la MK diagnostiqués sur une période de 9 ans, de
janvier 2001 a décembre 2009 (13). A Marrakech, une étude rétrospective remonte a I'an 2008, 8
observations ont été collectées a partir des archives du service de pédiatrie B (14).

Dans notre étude rétrospective sur une période de 10 ans, on a pu réunir 70 cas de la MK
diagnostiqués. On constate qu’en 2014, 2015 et 2016 le nombre des cas enregistrés a
augmenté de facon inhabituelle atteignant la moitié des cas enregistrés depuis I’an 2005. Cela
peut étre expliqué par l'augmentation de |’accessibilité économique aprés I'avénement du

RAMED et la reconnaissance de plus en plus fort des praticiens de cette maladie.

Ces données représentent juste la partie visible de I'iceberg vu la difficulté diagnostic que
pose la maladie :
oDiagnostic fondé sur des arguments cliniques.
oAbsence d’un test diagnostic fiable.

oExistence de formes atypiques (3).

2. la variation saisonniére :

Au Japon les variations saisonniéres de la 21¢me enquéte différaient légérement de celles

des enquétes précédentes. Dans le schéma de base de la variation saisonniére, il y a un pic
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maximum en hiver, et un pic légerement inférieur en été. Les pics pour les hivers de 2009 et

2010 ont été plus bas que d'habitude (10).

La figure 17 montre le nombre de patients par mois pour les 6 enquétes nationales les plus

récentes (17&me 3 22¢éme)
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Figure 17 : Le nombre des patients atteints de la maladie de Kawasaki au Japon de 2001 a 2012
selon le mois et le sexe. (10)

2001

Toutefois, les tendances saisonnieres pour 2012 étaient semblables a celles qui sont

observées pour le 17@me et 20¢me sondage. Le pic de janvier 2012 a été le plus élevé jamais

signalé au Japon (10).
Dans la méme étude italienne déja citée la répartition saisonniere de la MK pour toutes

les années considérées ensemble a montré un nadir dans les mois d'été (juin-septembre) (figure

18).
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Figue 18 : La distribution saisonniere de la premiere admission pour la MK dans les deux

régions au cours de la période d'étude. (11)

Aux Etats-Unis, on a observé un pic saisonnier pendant les mois d'hiver et de printemps.
Les pics hivernaux semblent étre plus importants dans les régions du Nord-est et du sud du
pays (15-16). En revanche, aucun modele saisonnier clair n'a été observé a Hawaii, en raison
peut-étre du climat tropical (17). Une augmentation saisonniere importante de l'incidence de la
MK semblable a celle observée aux Etats-Unis a été signalée a Ontario, au Canada, pour ['hiver,
mais pas pour le printemps (18).

Dans notre pays et contrairement aux autres pays ou la recrudescence de la MK est
hivérno-printaniere, la plus forte incidence de la MK a été enregistrée en été. Cette variation peut
étre expliquée par des spécificités liées a notre écologie bactérienne notamment les infections
par des agents bactériens contractés lors de I'été, on peut suggérer aussi la facilité de
I’accessibilité au systéme de soins de santé lors cette saison qui peut expliquer en partie cette

forte incidence. Une enquéte sur I’échelle nationale peut confirmer ou infirmer ces hypothéses.

3. La répartition selon I’'age :

Au Japon, 22&me enquéte nationale, le taux d'incidence était plus élevé chez les enfants

agés de 9 a 11 mois. Apres cette période, il a diminué progressivement avec I'dge (figure 19).
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Figure 19 : Taux d'incidence par dge de la maladie de Kawasaki de 2011 a 2012, selon le sexe. (10)

En ltalie, dans la méme étude déja citée, I’analyse des données a montré un pic d’atteinte
au cours de la deuxieme année de vie (11).

En Angleterre, 72% des enfants atteints de la maladie de Kawasaki sont agés de moins de
cing ans et la médiane d’age des enfants atteints est de 2 ans (12).

Dans notre étude, on déduit que la plus forte incidence de la MK était remarquée chez les
enfants agés de 1 a 2 ans reproduisant le modeéle italien et américain contrairement au Japon ou

la plus forte incidence a été marquée vers la fin de la premiere année de vie.

4. La répartition selon le sexe :

Les dernieres études japonaises ont montré une augmentation de l'incidence de la MK

chez les garcons plus que les filles, avec un sex ratio a 1.31 (12).

En Italie, dans la méme étude déja citée, dont L'objectif était de définir le caractére

épidémiologique de la MK dans les années 2008-2013 chez les enfants de moins de 14 ans. Les
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patients de sexe masculin comptent 62% et 58% du nombre total de la MK en Emilie-Romagne et
en Toscane, respectivement (11).

Aux Etats-Unis l'incidence de la MK chez les garcons est environ 1,5 fois celle des filles (12).

Dans notre étude de cas, on remarque que la MK touche plus de garcons que de filles

avec un sex ratio de 1.12 qui reste un peu plus bas que celui enregistré aux autres pays.

5. La répartition selon les années

Au Japon le nombre de patients atteints de la MK a commencé a augmenter au milieu des
années 1990 (10).

Des études menées dans des pays scandinaves ont signalé des incidences de la MK allant
de 4,9 pour 100 000 enfants de moins de 5 ans pour le Danemark (1999-2004), 6.2 pour la
Suéde (1990-1992) et plus de 7,2 pour la Finlande (1982-1992) (19- 20-21).

L’analyse des bases de données portées sur les hospitalisations n’a révélé aucune preuve
claire d’une augmentation statistiquement significative de I'incidence de la MK aux Etats-Unis
pendant plus de deux décennies (16-22).

Dans notre étude, on note une nette augmentation du nombre des cas hospitalisés au
CHU de Marrakech et que plus de 45.7% de ces cas sont survenues lors des 3 derniéres années
(2014, 2015, 2016) et cela peut étre expligué, comme annoncé dans la partie
épidémiologie/fréquence, 'avenement du systéme RAMED et la reconnaissance de plus en plus

fort des praticiens de cette maladie.
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La maladie de Kawasaki : un bilan de 10 ans

Il. symptomatologie

1. Ciriteres diagnostiques classiques de la MK

1.1. LaFiévre:

Elle inaugure la maladie, oscille a des valeurs élevées (entre 39 et 40°), persiste en moyenne
de 11 jours et peut durer jusqu’a 3 a 4 semaines. Elle résiste aux traitements antipyrétiques et
antibiotiques. Avec une thérapie appropriée, la fievre se résout habituellement dans 2 jours (3).

Dans notre étude, il s’agit d’une fievre élevée (38,65°C en moyenne et allant jusqu’a 40,2°C),
se prolongeant au-dela de cing jours et qui, en I'absence de traitement approprié, persiste pendant

une a deux semaines, voire plus. Cela concorde parfaitement avec les données de la littérature (3).

1.2. L’exanthéme polymorphe du tronc :

Il apparait assez tot, habituellement dans les 5 jours suivant le début de la fiévre, sous la
forme d’une éruption cutanée érythémateuse diffuse et maculo-papuleuse, débutant au niveau
des paumes des mains et des plantes des pieds puis se propageant les deux jours suivants au
niveau du tronc. Les lésions dont la taille augmente rapidement sont non prurigineuses et

peuvent prendre un aspect morbiliforme ou scarlatiniforme (figure 20) (3).
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La maladie de Kawasaki : un bilan de 10 ans

Figure 20 : A : Exanthéme du tronc, B : Exantheme maculo-papuleux associé a une chéilite. (9-23)

Dans notre série de cas, I'exantheme polymorphe du tronc était le signe prédominant
marqué chez 82.98% des cas dont I'éruption cutanée a été présente. Cette atteinte apparait dés
les premiers jours de la maladie et disparait en moyenne vers 12¢me jour ou a la suite de
perfusion des IGIV.

Il est trés évocateur du diagnostic la présence d’une éruption maculeuse ou en plaques,
parfois douloureuse, au niveau du siege, dans la région périnéale. Celle-ci est souvent suivie

d’une desquamation (figure 21) (24-26).

Figure 21 : Erytheme périnéal et desquamations.

On a apercu dans certains cas des formes avec des vésicules ou pustules voire parfois un
purpura, signes a avoir en conscience face a un cas atypique (24).

L’érythéme ou I'inflammation de la cicatrice du bacille de Calmette et Guérin (BCG) est a
rechercher systématiquement. En effet, ce signe serait présent chez un tiers des sujets asiatiques
atteints de la MK et vaccinés par le BCG. Comme énoncé ci-dessus, il serait considéré au Japon
comme un signe précoce et spécifique de la maladie. La lésion, qui peut étre ulcérée ou
nécrotique, guérit généralement en deux semaines (24-26).

A noter également que I'inflammation sur cicatrice de BCG est considérée, du fait de sa

fréquence au Japon, comme un signe cutané précoce et tres spécifique de la maladie (figure 22) (24).
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La maladie de Kawasaki : un bilan de 10 ans

Figure 22 : Induration et érythéme de la cicatrice du BCG. (27)

Dans notre étude de cas I'inflammation sur cicatrice BCG a été constatée chez 8 enfants
soit 11.4% de I'’ensemble des cas. De ce fait, cet indicateur ne peut étre considéré comme un

signe spécifique comme annoncé ci-dessus.

1.3. Laconjonctivite

Elle est bilatérale, non purulente, indolore, caractérisée par une hyperhémie conjonctivale et
apparait le plus souvent une semaine apres le début de I’hyperthermie chez 90 a 100% des enfants

atteints de la MK. On ne constate ni cedeme de la conjonctive, ni ulcération cornéenne (figure 23).

Figure 23 : Injection conjonctivale non purulente.

La conjonctivite dure généralement une a deux semaines en I’'absence de traitement et

disparait le plus souvent a la suite de la perfusion d’immunoglobulines polyvalentes (3-24).
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La maladie de Kawasaki : un bilan de 10 ans

Dans notre étude la conjonctivite était présente chez 64.3% de I’ensemble des cas. Cette
atteinte a été constante apparait dés les premiers jours et peut persister jusqu'a deux semaines

et disparalt vers 9¢me jour en moyenne ou a la suite de la perfusion des IGIV.

1.4. L’atteinte mugueuse

Elle est spécifique de la MK, tres fréquente et apparait dans les premiers temps de la
maladie selon une certaine chronologie mais pouvant néanmoins varier selon le sujet (24) :
olLe 3@me jour : pharyngite a aspect érythémateux diffus présente chez plus d’un cas
sur deux.
olLe 5%me jour : chéilite avec des lévres rouges et seéches présentant une
desquamation, présente chez 93% des patients (figure 24).
ole 68me jour : langue framboisée et dépappillée dans 50% des cas.

0Chez certains cas séveres, il y a une apparition d’une stomatite.

Figure 24 : Chéilite.

Du fait de sa fréquence dans notre étude, I'atteinte des muqueuses représente le signe le
plus fréquemment trouvé chez 80% de I'ensemble des cas. Cette atteinte apparait deés les

premiers jours de la maladie et disparait en moyenne vers le 11¢me jour.

- 35 -



1.5. L’atteinte des extrémités

Celle-ci apparait autour du 5&me jour et se présente au départ comme un érythéme des

paumes des mains et parfois des plantes des pieds (figure 26).

Figure 26 : cedéme palmo-plantaire.

Elle évolue autour du 7@me jour vers un cedéme palmo-plantaire et cela finit par
I’apparition au cours de la 3®me semaine, soit en phase de convalescence, d’une desquamation
palmo-plantaire mais aussi dans certains cas, des doigts et des orteils, particulierement en péri-
unguéal. Celle-ci doit faire évoquer le diagnostic de la MK et une échographie cardiaque doit

étre réalisée a la recherche d’anévrysmes (figure30) (24-25).

Figure 27 : Desquamation palmaire secondaire a la maladie de Kawasaki.

L’atteinte des extrémités vient en seconde place apres l’atteinte des muqueuses,
représentée par 74.3% des cas étudiés. Cette atteinte apparait plus tard que les autres signes
annoncés ci-dessus vers 18me jour de la maladie en moyenne et peut persister plusieurs jours
allant jusqu'a la période post-hospitaliére chez certains sujets. Le délai de disparition de cette

atteinte a été imprécis chez plusieurs cas, de ce fait une moyenne ne peut étre précisée.
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1.6. L’atteinte des ganglions cervicaux

Celle-ci, par rapport aux précédents critéres majeurs, se fait plus rare et se caractérise
par la tuméfaction volumineuse, ferme et souvent unilatérale des ganglions cervicaux avec un
diamétre supérieur a 1.5 cm. L’absence de suppuration permet le diagnostic différentiel.
L’atteinte disparait au bout de quelques jours (24).

Dans notre étude [I’atteinte des ganglions cervicaux était présente chez 60% de
I’ensemble des cas, soient 42/70 patients. Contrairement a ce qui est décrit dans la littérature
ou cette atteinte se fait plus rare. Cette atteinte apparait vers le 1¢me jour d’évolution et disparait
vers 8&me jour en moyenne.

Dans la littérature, la fréquence des manifestations principales de la MK varie selon les
différentes séries, mais on remarque, en général, que le signe le plus fréquemment retrouvé
varie d'une série a l'autre (il s’agit de I'éruption cutanée dans certaines études, de la
conjonctivite ou de Il'atteinte bucco-pharyngée dans d’autres), tandis que les adénopathies

constituent le critére le moins souvent mis en évidence dans la plupart des études.

Tableau V : la fréguence des manifestations cliniques de la MK dans les différentes séries de cas.

Nombre . Eruption Atteinte des . ..
Enanthéme , . . conjonctivite ADP

de cas cutanée extrémités
Japon
(Yanagawa H) | 32266 83.3% 88.4% 81.9% 92.6% 68.6%
(28)
:JZSQ)(YeIIen ES) 195 88% 94% 69% 94% 43%
Australie
(Royal J A 137 93% 95% 93% 90% 43%
(30)
Tunisie
(KOURDA M) 25 96% 76% ND 56% 56%
(€2D)
Notre série 70 ND 67.14% 74.3% 64.3% 65.7%

ND : No data.
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Cependant, d’autres formes de la MK existent, dites « incomplétes » ou « atypiques ». On
parle de forme « incompléte » lorsque, associée a la fievre inexpliquée et persistante plus de 5
jours, seuls 2 ou 3 des critéres majeurs vus ci-dessus sont présents et que les signes
biologiques d’inflammation systémique ne peuvent étre expliqués par une autre étiologie. On
parle alors de la MK incompléte, car de nombreux cliniciens ont constaté par la suite, chez ce
type de patients, des anomalies coronariennes typiques de la maladie, malgré une
symptomatologie clinique non suffisante au regard de la définition actuelle de la maladie (3-32).

Dans notre étude, I'analyse globale des critéres principaux a permis de répartir nos
observations en 57 formes complétes et 13 formes incomplétes. On note une nette
prédominance des formes typiques soit plus de 80% des cas, malheureusement on remarque que
les formes atypiques continuent a poser probleme du fait des lourdes complications qui
engendrent. Ces complications ont été constatées chez 22.86% de I’ensemble des cas étudiés.

De ce fait, en présence d’un tel tableau clinique, des signes supplémentaires de la
maladie sont a rechercher. Une échocardiographie présentant une anomalie typique de la
maladie peut confirmer le diagnostic et permettre au pédiatre d’instaurer sans attendre un

traitement par IGIV (figure 28) (26).

.
MEft Subclavian Artery Aneurysm

Figure 28 : image en doppler couleur montre un anévrisme non thrombosé de I'artére sous—claviere
gauche (A) ; Anévrisme partiellement thrombosé de I'artere de la sous- claviere droite (B). (33)

- 38 -



On parle de forme « atypique » lorsque des manifestations cliniques autres que celles qui
sont citées précédemment sont présentes chez le sujet atteint. Ces signes cliniques, que I'on
nomme communément les « critéres mineurs », ont été décrits par Dr Kawasaki lors de sa
premiere description de la maladie. lls sont donc a rechercher car ils constituent un bon élément
d’orientation au diagnostic, surtout s’ils sont accompagnés de critéeres majeurs. Néanmoins,
seuls, ils ne permettent pas de poser le diagnostic (3).

A noter que les formes incompléetes sont surtout présentes chez le nourrisson de moins de six
mois et qu’elles sont associées a un haut risque d’atteinte coronarienne et donc a plus de

complications (34). Cela s’expliquerait par la faible épaisseur des parois vasculaires a cet age (35-36).

2. Autres critéres diagnostiques « mineurs » de la MK :

2.1. Manifestations digestives

On les rencontre dans 1 cas sur 2 et comporte surtout des diarrhées, vomissements,
douleurs abdominales et parfois un ictere associé a I’élévation des transaminases hépatiques ou
encore des organomégalies (34).

La vascularite au niveau des muscles de la paroi de la vésicule biliaire peut également
entrainer un hydrocholécyste (distension aigué de la vésicule biliaire), révélé par une
échographie abdominale dans un contexte d’hépatalgie (24-25-37).

Dans notre étude I’atteinte digestive a été de I'ordre de 12.85% I’ensemble des cas. Ce
taux reste un peu plus bas que celui décrit dans la littérature (34).

L’élévation des transaminases était marquée chez 4 enfants soit 5.7% de I’ensemble de

cas. Comme on a noté la survenue d’un hydrocholécyste dans un seul cas.

2.2. Atteintes hématologiques

Lors de la phase aigué de la maladie, une hyperleucocytose ainsi qu’une élévation de la

vitesse de sédimentation (VS) et de la protéine C réactive (CRP) sont souvent observées sur le
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bilan biologique, signant la présence d’un syndrome inflammatoire qui s’aggrave en I’absence de
traitement et qui oriente donc le diagnostic. Une hypoalbuminémie et une anémie modérée
peuvent étre aussi présentes. La manifestation la plus constante et la plus durable (peut durer
jusqu’a plusieurs mois) est la thrombocytose qui apparait durant la phase subaigiie, diminue
discretement vers le 4éme jour d’évolution, mais augmente par la suite pour atteindre son

maximum vers le 20&me jour (24-25-37).

2.3. Atteinte rénale

Celle-ci est peu documentée, diverse et peut étre unilatérale : pyurie, hématurie,
néphromégalie, protéinurie voire insuffisance rénale aigué ou encore un syndrome néphrotique
(26-38). Peu d’observations sont retrouvées a ce sujet dans la littérature. De ce fait la fréquence
de cette atteinte est difficilement estimable. (24-25-34)

Dans notre série de cas, on note une atteinte rénale sous forme d’une néphromégalie

survenant chez un seul enfant.

2.4. Atteintes neurologiques diverses

Elle se traduit par des troubles du comportement : irritabilité, agitation, enfant « grognon
» mais les manifestations peuvent étre plus sévéres avec une encéphalite ou méme une
méningite lymphocytaire aseptique a liquide céphalorachidien généralement normal. De maniére
plus exceptionnelle, une paralysie faciale transitoire ou une perte auditive peuvent étre décrites
(3-24-25).

Dans notre étude de cas, I'atteinte neurologique était dominée par l'irritabilité marquée
chez 56 enfants soit 80% des cas. Le syndrome méningé a été marqué dans 15 cas avec un bilan

biologique normal. Aucune paralysie faciale ou perte auditive n’a été détectée.

2.5. Autres atteintes

Les arthralgies ou arthrites au niveau des grosses articulations (genoux et chevilles) sont

fréquentes et peuvent donner lieu a une boiterie, mais elles évoluent de maniére spontanée vers
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la guérison (24-25). Au niveau de la sphere oto-rhino-laryngologique et respiratoire, une
obstruction des voies aériennes supérieures due a l'inflammation est assez fréquente tout
comme une angine ou une otite (34-26). Une toux et une rhinorrhée sont couramment présentes
mais les signes plus graves tels que les pneumonies sont plus rares (24). Au niveau oculaire,
I'uvéite antérieure d’apparition précoce et de guérison sans séquelle est évocatrice de la maladie,
mais sa fréquence est tres variable (24-25-34-37).

Dans notre étude de cas, on note comme autres atteintes : des arthralgies survenant chez

9 malades soit 12.85% et une pneumonie survenant chez 3 malades soit 4.28%.

lll. Caractéristiques biologiques de la maladie :

Aucun des criteres biologiques n’est spécifique et la plupart ne sont retrouvés que chez

50% a 60 % des patients. De ce fait, la biologie n’apporte qu’un aide minime au diagnostic (3-37).

IV. Diagnostic :

Bien que les symptomes cliniques de la MK soient bien caractérisés, les causes de cette
maladie ne sont pas encore connues. Pour cette raison, le diagnostic repose sur I’association des
symptomes cliniques suivants : fievre pendant 5 jours ou plus, une congestion conjonctivale non
purulente bilatérale, des changements des lévres et de la muqueuse buccale, un exanthéme
polymorphe du tronc, des changements des extrémités, la desquamation des doigts et la
lymphadénopathie cervicale non purulente de plus de 1,5 cm (3-9).

De ce fait, devant un tableau clinique typique et un bilan étiologique négatif, le
diagnostic de la MK peut étre posé aisément contrairement aux formes atypiques qui continuent
a poser des problémes de I’ordre diagnostic.

Ci-dessous on va détailler la démarche diagnostic devant un cas suspect de la MK :
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La maladie de Kawasaki : un bilan de 10 ans

Démarche diagnostic devant un cas suspect de la MK (3-9) :
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V. Complications

Elles font toute la gravité de la maladie et conditionnent le pronostic vital du sujet qui en
est atteint.

En effet, elles surviennent a la phase aigué de la maladie et augmentent la morbidité et la
mortalité a long terme (3-24). Ces complications sont essentiellement cardio-vasculaires et les
anévrysmes localisés au niveau des coronaires sont les plus fréquentes.

Les anévrysmes coronariens géants (plus de 8 mm de diameétre) sont le risque majeur,
ceux—ci pouvant provoquer une thrombose coronaire, entrainant ainsi une ischémie myocardique

pouvant étre fatale (3-36).

Dans notre étude de cas, I'analyse du bilan échocardiographique a permis de mettre en
évidence des lésions coronaires a type de :
oSimple dilatation,
oDilatation anévrysmale,
oHyperréfringence,

oPéricardite.

Sans aucun retentissement sur la fonction de la pompe cardiaque.

Les anomalies échocardiographiques décrites dans la littérature et rencontrées dans

notre étude sont représentées dans le tableau ci-dessous :
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Tableau VI : Les anomalies échocardiographigues décrites dans la littérature et rencontrées dans notre étude.

Nombre de anévrysme | Dilatation coronaire Hyper-réfringence péricardite myocardite Atteinte valvulaire

cas
Singh 45 6,8% 20,45% 4,5%
Grewal D (39) o P o7
Lega ) C (40) 210 11,9% 12,86% 12,4% 14,76 - 1,9%
Tourneu

56 0 17,8% - 17,8% 0 0
X P (41)
Chante
. - 49 14,3% 14,3% - 24,5% - -
ie A (42)
Notre série 70 10% 17,14% 11,43% 4,29% 0 0
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Néanmoins, tous les territoires artériels peuvent étre atteints : on peut retrouver des
anévrysmes sur les axes artériels des membres ou encore au niveau des arteres abdominales et,
plus spécifiqguement, les artéeres mésentériques, avec comme complications possibles un
infarctus mésentérique. Un échodoppler ou un scanner approprié peut permettre de les mettre

en évidence (24-37-43).

Il existe tout de méme d’autres complications (24) :
oDilatation des coronaires
oMyocardite et troubles de la repolarisation voire insuffisance ventriculaire gauche
olnfarctus du myocarde
oPéricardite / épanchement péricardique
olnflammation au niveau des valves pouvant entrainer des fuites valvulaires
olnflammation du tissu conductif entrainant parfois des troubles de la conduction

et/ou du rythme

Les causes de mortalité se répartissent de la facon suivante (37) :
olnfarctus du myocarde : 82 %
oRupture d’anévrysmes : 8 %
oMyocardite : 7%

oAutres causes : 3%

On souligne ici comme autres causes de mortalité, deux patients qui ont décédé, un dans
un tableau de choc cardiogénique et un autre dans un tableau de syndrome d’activation
macrophagique.

Le risque de développer des anévrysmes coronariens au-dela de 10 jours d’évolution est
fréquent, soit 25 % en I’absence de traitement. Cependant, il diminue a 5% si un traitement a été
instauré a temps d’ou I'intérét d’un diagnostic précoce, reposant sur la bonne connaissance des

signes cliniques de la maladie (3-24-43).

— 45 -



A noter que certains facteurs prédictifs de I’apparition, de régression et de persistance de
ces anévrysmes coronariens ont été identifiés par I’American Heart Association et répertoriés

dans le tableau ci-dessous (26-43) :

Tableau VII : Facteurs de risque et d’évolutivité des anévrysmes coronariens (26).

Facteurs prédictifs de développement des anévrismes :

-Sexe masculin.

-Age inférieur a 1 an et supérieur a 8 ans.

-Fievre et éruption prolongées (retard de diagnostic).

-Formes réfractaires ou résistantes (nécessitant une deuxiéme dose d’lg IV).

-Intensité et persistance du syndrome inflammatoire, de la thrombocytose, de I'anémie, de
I’hyperleucocytose et de I’élévation de la CRP.

- Persistance d’une albuminémie basse.

Facteurs prédictifs de régression des anévrismes :

-Enfant agé de moins d’un an.

- Caractéristiques des anévrismes :
o Petite taille
oMorphologie fusiforme
olLocalisation distale

Facteurs prédictifs de persistance des anévrismes et risques encourus :

—Anévrismes géants (> 8 mm).
-Morphologie sacculaire.
-Risques :
oThrombose
olnfarctus
oCicatrisation avec sténoses au bout proximal et distal de I’anévrisme
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@ Les anévrysmes coronariens :
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Figure 29 : Anévrysme géant de |'artére coronaire gauche (CG) mesurant 7mm de diametre,

dilatation de I'artére coronaire gauche a +3DS.
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Figure 30 : Echocardiographie transthoracique objectivant un anévrisme géant de l'artére
coronaire gauche et un anévrisme modéré de l'artére coronaire droite dans le cadre de la maladie
de Kawasaki.
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Figure 31 : Image montrant une dilatation de I’artére coronaire gauche mesurant 5.4mm +3DS.

VI. Diagnostics différentiels de la maladie

Celui-ci se pose avec les principales pathologies répertoriées ci-dessous :
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Tableau VIII : Principaux diagnostics différentiels de la maladie de Kawasaki. (24-25-37)

Syndrome de
Kawasaki

Scarlatine
streptococcique ou
staphylococcique

Syndrome de
choc toxique

Toxidermies : exemple de la
carbamazépine

Leptospirose

| Age 6 mois - 5 ans 2-8 ans Adolescence Indifférent > 2 ans
fievre Prolongée Variable < 10 jours Fréquente Variable, élevée
yeux Conjonctivite Conjonctivite bilatérale | Conjonctivite Parfois brulures oculaire conjonctivite bilatérale non
bilatérale non purulente bilatérale non purulente, uvéite et
purulente purulente hémorragie conjonctivale
possibles
levres Chéilite : rouges, Inchangées Rouges (chéilite (Edeme possible (cedeme du Inchangées
séches, fissurées possible) visage associé)
Muqueuse Erytheme diffus ;« Pharyngite +/- Erytheme Pharyngite, lésions aphtoides | Pharyngite, herpes labial
buccale langue framboisée» pétéchies palatines pharyngite possible
extrémités (Edeme, érytheme, Pas d’érytheme ; (Edemes mains (Edeme possible, érythéme Desquamation possible,
desquamation des desquamation possible | et pieds maculo- papuleux +/- bulles | gangréne (rare)
paumes et plantes en doigts de gants
exanthéme Rash polymorphe Exanthéme Exanthéme Eruption étendue, Exanthéme maculo-

scarlatiniforme

scarlatiniforme

érythémateuse avec érosion ;
« bulles »

papuleux, purpura
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Tableau VIII : Principaux diagnostics différentiels de la maladie de Kawasaki. (24-25-37) « suite »

Syndrome de
Kawasaki

Scarlatine
streptococcique ou
staphylococcigue

Syndrome de
choc toxique

Toxidermies : exemple de la
carbamazépine

Leptospirose

Adéno-pathie

Volumineuses et

présentes, purulentes

Absentes le plus

Polyadénopa-thies

Inconstantes, non

cervicales souvent unilatérales ou non souvent purulentes
autres Diarrhée, rhinorrhée, +/- malaises, Diarrhée, Traitement anti- épileptique : Méningite, arthralgies.
arthralgies, vomissements céphalées, carbamazépine, atteinte du foie
méningite, atteinte confusion,
coronarienne hypotension
Caractéri- Criteres cliniques Prélevement de gorge isolement du Anamnése, nouveaux Examen direct, sérologies
sation (si streptocoque) germe traitements instaurés

producteur de
toxine
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Sur le tableau ci-dessus, on voit bien que la limite entre diagnostic différentiel et
étiologique est ambigiie.

En conséquence, le diagnostic de la MK ne pourra étre posé qu’aprés exclusion des
précédentes pathologies et ceci ne sera fait qu’aprés la réalisation rapide d’un bilan étiologique
complet.

De ce fait, un bilan exhaustif et indispensable doit étre réalisé face a un jeune patient

suspecté de la MK avec :

VIl. Bilan réalisé en cas de suspicion de la MK

1. Bilan sanquin

oNumeération formule sanguine.
oVitesse de sédimentation (VS).
oCRP.

oTaux du fibrinogéne, transaminases, bilirubine (3-5-9).

2. Bilan infectieux

oBandelette urinaire, examen cytobactériologique des urines.

oHémocultures.

oPréléevements bactériologiques : gorge, recherche éventuelle de toxine, strepto-test.
oCoproculture : recherche de Yersinia, virologie des selles.

oSérologies : rougeole, rubéole, adénovirus, rotavirus, virus d’Epstein Barr (EBV),

mycoplasmes, leptospirose, yersiniose (3-5-9).
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3. Echographie cardiaque et ECG,

Et éventuellement une échographie abdominale.

VIll. Traitement

Selon la maladie et son évolution, différents traitements successifs peuvent étre instaurés.

Le but du traitement de la MK est multiple :
oSupprimer les phénomeénes inflammatoires
oEnrayer la fievre
oEt surtout réduire le risque d’anévrysmes notamment au niveau des artéres

coronaires (3-45).

Il doit étre le plus précoce possible ; I'idéal est de I'instaurer au cours de la phase aigué,
durant la premiére semaine. Toutefois, en présence de signes d’inflammation persistants, on
peut procéder au traitement méme apres les dix premiers jours (3-5).

Il y a essentiellement un traitement de premiére intention reconnu actuellement comme
le « gold standard » (3-47). Seules les Ig intraveineuses administrées précocement ont une
efficacité démontrée dans la prévention des complications vasculaires coronariennes (3-37). La
majorité des enfants répondent bien a ce traitement qui permet de diminuer l'intensité et la
durée de la fievre, mais il a également démontré qu’il permettait de diminuer I'incidence des

anévrysmes coronariens (3-44-46).

1. Gold standard :

Celui-ci consiste en l’administration d’lg IV a la dose unique de 2g/kg par voie
intraveineuse en perfusion lente pendant dix a douze heures, associée a 80 a 100 mg/kg/jour

d’acide acétylsalicylique (AAS) dans la phase primaire et aigué de la maladie (3-46-47).
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Dans notre étude, on note I'usage de deux schémas d’administration des Ig :

oSchéma de deux doses (1g /jour) a répéter deux jours successifs.

oSchéma d’une dose unique (2g/jour)

Les deux schémas ont montré leur efficacité, tandis qu'un seul enfant a nécessité

I'administration d’'une deuxiéme dose d’lg. Le schéma adopté chez ce dernier était le schéma

d’une dose unique.

Actuellement au service de pédiatrie A, on opte pour le schéma d’une dose unique soit

29 /jour qui a montré largement son efficacité (3-9).

1.1. Concernant les immunoglobulines :

Ce sont des médicaments dérivés du sang : la prescription doit étre notée dans
le dossier transfusionnel et le carnet de santé de I’enfant.

Leur prix reste encore élevé et non accessible a une tranche importante de
notre population (48).

La dose d’lg IV doit idéalement étre administrée dans les dix premiers jours de
la maladie (3-45).

La perfusion lente est recommandée pour éviter les effets indésirables (malaise,
hypotension, frissons...) (3)

La dose unique de 2g/kg a montré un bénéfice supérieur par rapport a
I'administration successive de doses multiples (3-49). En effet, I'étude
multicentrique de Newburger et al, qui incluait 549 patients américains ayant
présenté une MK aigué, montra que le risque d’anomalies coronariennes et la
durée de la fievre étaient plus diminués chez les enfants traités par une dose
unique et importante d’IGIV que chez les enfants traités pendant quatre jours
par une dose quotidienne de 400 mg/kg (3-49). De plus, cette importante dose

est aussi bien tolérée que les doses fractionnées (3-49).
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En effet, il a été clairement démontré que la prévalence des anomalies
coronariennes dépend de la dose d’immunoglobulines et non pas de la dose
d’aspirine administrée, le traitement par immunoglobulines par voie
intraveineuse permettant de réduire la fréquence des anévrysmes coronaires a
moins de 5 % (3-5-9).

Concernant les mécanismes d’action des Ig IV, ceux-ci ne sont pas encore
clairement identifiés, mais ils sont multiples : on suppose I'effet d’anticorps
spécifiques contre des toxines ou agents infectieux, l’accélération de la
clairance des fractions du complément ou encore le blocage de I'interaction
entre les cellules Natural Killer et les cellules endothéliales (3-32-35-50). On
pense également que les Ig IV induisent la synthése d’antagonistes des
récepteurs aux interleukines 1 et 8, cytokines jouant un rble prépondérant
dans I'inflammation et la fievre (3-32).

Les résultats in vitro montrent un blocage de la prolifération des cellules
endothéliales et de la synthése de cytokines et de molécules d’adhésion qui
participent a la migration des leucocytes sur le site d’infection (32-50).

Il semblerait que tous ces phénomenes soient impliqués lors du processus de

guérison (50).

1.2. Concernant I’acide acétylsalicylique (AAS) :

L’association américaine du coeur « AHA » recommande une dose élevée d’aspirine, 80 a
100 mg/kg/jr en quatre doses fractionnées (3-9).

Quarante-huit a soixante-douze heures aprés I’obtention de I'apyrexie, la plupart des
équipes notamment américaines diminuent la dose d’AAS initialement instaurée pour passer a
une dose unique quotidienne antiagrégante, soit 3 a 5 mg/kg/jour qui sera administrée chez
I’enfant pendant 6 a 8 semaines jusqu’a résolution du syndrome inflammatoire voire plus en cas

de détection d’anomalies coronariennes (3-9-32).
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En cas d’anévrysme, le traitement est maintenu jusqu’a régression de ceux-ci voire a vie
s’ils persistent (3-9).

Dans notre série de cas, I'administration de [I'acétylsalicylique était la regle des
I'admission a dose anti-inflammatoire soit 80 a 100 mg/kg/jour répartis sur 4 prises comme il a
été administré a dose antiagrégante soit 5mg/jour en une seule dose chez 100% des enfants.

Les anévrysmes « géants » peuvent imposer la mise en place d’un traitement
anticoagulant par anti-vitamine-K (AVK) ou héparine, selon le cas (5-7).

Ici on souligne un enfant dont I’évolution de la maladie était marquée par la survenue d’une
atteinte anévrysmale géante chez qui on a opté pour le mettre sous I’'acénocoumarol (Sintrom®).

Néanmoins, I’AAS n’a jamais démontré a lui seul son efficacité a diminuer le risque
d’apparition d’anévrysmes au niveau des coronaires. Une méta-analyse montre que la réduction
de l'incidence des lésions artérielles est indépendante de la dose d’aspirine (3-51-52). En effet,
I’AAS est en réalité associé aux IGIV, car des études ont démontré que par ses actions
antipyrétique, anti-inflammatoire et surtout antiplaquettaire, il permettait de diminuer le risque
de mortalité liée a une thrombose de I'artére coronaire (45).

En I'absence de complications cardiaques, une faible dose est maintenue jusqu’a la
normalisation de la vitesse de sédimentation et de la numération plaquettaire (3-5).

Par préoccupation du syndrome de Reye, les patients mis sous aspirine a long terme
devraient recevoir le vaccin antigrippal et I'état de vaccination contre la varicelle devrait étre

vérifié et des mises en garde doivent étre livrées en fonction des expositions potentielles (3-9).

Malheureusement, 10 % des patients sont réfractaires a ce traitement avec :
oSoit une persistance de la fievre
oSoit une recrudescence du syndrome, souvent dans les 36 a 48 heures, suivant

I’administration du traitement (3-9)

On parle de « cas réfractaire » quand la fievre persiste ou récidive 36 heures aprés la fin

de I'administration de la dose d’IGIV (3-9).
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2. Traitement des cas réfractaires :

Il faut savoir que plus la durée de la fiévre est longue, plus le risque de survenue d’anévrysmes
est augmenté. Ainsi, ces patients « résistants aux IGIV » ont un risque plus important de développer
des complications coronariennes (26-44-53). Ceci est d’autant plus important qu’il est a I’heure
actuelle impossible de savoir quel patient sera réfractaire au traitement initial (45-54).

La prédiction de la résistance aux IVIG a également été évaluée par trois scores de risque
plus récents, formulé au cours de la derniére décennie et basé sur des enfants présentant la MK

typique. Ces trois systémes de notation sont schématisés dans le tableau IX :

Tableau IX : le score d’Egami, de Kobayashi et le score de Sano.

Egami Risk Score (55)

A cut-off point > 3 identifies patients with Kawasaki syndrome at high risk of being resistant to
intravenous immunoglobulin.

Points
Age < 6 months 1 point
Days of illness <4 1 point
Platelet count <300 x 102 1 point
C-reactive protein > 8 mg/dL 1 point
Alanine aminotransferase > 80 UI/L 2 points

Kobayashi Risk Score (56)

A cut-off point > 4 identifies patients with Kawasaki syndrome at high risk of being resistant to
intravenous immunoglobulin.

Points

Sodium <133 mmol/L 2 points
Days of ilness at intial treatement <4 2 points
Aspartate aminotransferase > 100 UI/L 2 points
Percentage of neutrophils > 80% 2 points
C-reactive protein > 10 mg/dL 1 point
Age <12 months 1 point
Platelet count <300 x 109 1 point

Sano Risk Score (57)

Non-responsiveness to intravenous immunoglobulin is predicted by the presence of at least 2 of 3
predictors in the child with Kawasaki syndrome.

C-reactive protein > 7.0 mg/dL
Total bilirubin > 0.9 mg/dL
Aspartate aminotranferase > 200 IU/L
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Nous distinguons en fait deux types de cas :
—Les patients qui vont répondre a une deuxiéme injection d’IGIV.
—Ceux qui seront « définitivement » réfractaires au traitement initial et pour
lesquels une autre alternative thérapeutique devra rapidement étre initiée. Cela
n'est pas négligeable lorsque I'on considére les graves complications pouvant

apparaitre en I'absence de traitement efficace (3-5-9).

Dans le premier cas de figure, si la fiévre persiste, une seconde dose d’IGIV aux
modalités d’administration identiques a la premiére sera administrée, soit 2g/kg en dose unique
en perfusion lente. C’est la conduite a tenir suggérée dans la plupart des références (3-5-9).

Des doses inférieures et éventuellement multiples d’IGIV (comme par exemple : 1g/kg)
sont parfois préféré dans certains établissements, notamment quand le patient est trés jeune,
mais certaines études démontrent que I'incidence des lésions coronaires est moindre avec une
dose de 2g/kg. A noter cependant que les patients plus jeunes sont également plus a risque de

complications (45).

3. Traitement des patients résistants aux immunoglobulines :

Actuellement, deux alternatives thérapeutiques s’ouvrent a ces patients :

— La corticothérapie, qui a été longtemps contre-indiquée, mais des études récentes
ont démontré son efficacité et elle peut étre conseillée en cas d’échec du traitement
initial(3-5).

- L’utilisation de linfliximab ; en effet, des taux sériques élevés de TNF-«
constatés chez certains patients ont amené les médecins a utiliser cette molécule
qui s’est révélée étre intéressante chez des cas résistants au traitement par les IGIV.
Cependant, cette stratégie thérapeutique est encore peu explorée et les modalités

d’utilisation n'ont pas été encore précisées (3-58).
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La maladie de Kawasaki : un bilan de 10 ans

Figure 32 : Traitement de la maladie de Kawasaki (3).

3.1. Place de la corticothérapie :

Les corticostéroides sont prescrits en raison de leurs effets anti-inflammatoires, dans de
nombreuses vascularites d’ou leur utilisation Iégitime dans la MK. Néanmoins, ces molécules ont
longtemps été contestées pour la prise en charge de cette maladie du fait de leur possible effet
néfaste sur les artéres coronaires. Une grande étude multicentrique récente a évalué de facon
prospective et randomisée le bénéfice qu’aurait un bolus de 30 mg/kg de méthylprednisolone
administré en IV en plus du traitement conventionnel initial associant des Ig IV a la dose de 2

g/kg et de I’AAS. Cette étude montre que I’addition de ce bolus n’apportait aucun bénéfice au
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niveau du nombre de jours d’hospitalisation, de durée de la fievre et la taille des coronaires
n’évoluait pas a la suite du traitement (3-59).

Une autre étude portant cette fois sur l'utilisation de la dexaméthasone aboutit
pratiquement aux mémes conclusions : aucun bénéfice n’est constaté sur le risque de lésions
coronaires, risque principal de la maladie, mais une résolution plus rapide du syndrome
inflammatoire fut constatée (60).

Dans la phase aigué, il n’y aurait donc aucun réel bénéfice a ajouter au traitement
conventionnel de la méthylprednisolone.

Chez les patients réfractaires au traitement initial, les données de la littérature
concernant le role des corticoides dans la MK restent limitées et ne fournissent pas un bon
niveau d’évidence, les études étant essentiellement non prospectives, ou non controlées ni
randomisées (46). Néanmoins, une étude rétrospective récente chez 32 patients atteints de MK
réfractaire au traitement standard a montré des résultats encourageants (61). L’indication des
corticoides était dans 81 % des cas la persistance de la fievre apres un traitement par IGIV, dans
19 % des cas (cing patients) I’existence d’une insuffisance cardiaque congestive et chez un
patient la persistance de symptomes inflammatoires liés a la MK.

Dans I'étude mentionnée ci-dessus, 96 % des patients ont recu un bolus de corticoides
IV. 85 % des patients ont eu une résolution de la fievre et tous les patients ont observé la
disparition des autres signes cliniques typiques de la MK. Seulement quatre patients (dont deux
développeront des anévrysmes) auront une récurrence de la fievre dans les quarante-huit
heures, malgré I'obtention d’une apyrexie initiale. Parmi les patients de la série suivis depuis
plus d’un an au moment de I'étude, 46 % ont eu une résolution des anomalies coronaires

initialement observées (46).

3.2. Place de I’'infliximab (Remicade®)

Cette molécule a vu son intérét augmenter au regard de I’élévation importante des taux

de TNF-x constatée lors de la phase aigué de la MK, événement corrélé au risque d’atteinte
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coronarienne et d’anévrysme (3-24-26). Il a été démontré que cette cytokine jouait un role
majeur dans la physiopathologie de la maladie. En effet, le TNF-x va activer I’endothélium
vasculaire et I'expression de certaines chémokines provoquant ainsi le dysfonctionnement et
I’lapoptose des cellules endothéliales (24). Des études utilisant les anticorps anti-TNF-« ont
alors été réalisées afin de déterminer I’éventuel intérét thérapeutique de cette molécule dans la
prise en charge de la MK. Actuellement, I'infliximab n’est utilisé qu’en derniére intention et apres
concertation médicale dans les cas de MK réfractaires au traitement usuel et a la corticothérapie.

D’autres alternatives thérapeutiques sont actuellement étudiées de facon empirique
comme notamment l'utilisation du méthotrexate, de la ciclosporine ou encore I’abciximab,
inhibiteur des récepteurs de la glycoprotéine llb/llla notamment chez les patients présentant des
anévrysmes du fait de son effet remodelant au niveau vasculaire. Cependant, les études
controlées et randomisées manquent a l'appui ; de ce fait, leur utilisation doit rester
exceptionnelle et argumentée par des professionnels de santé informés (3-24-26). Néanmoins,

elles laissent entrevoir un espoir quant a la prise en charge des cas réfractaires.

4. Traitement de la forme récurrente de la maladie de Kawasaki :

La MK récurrente est rare, il se présente généralement de maniére similaire au premier
épisode. Le diagnostic et le traitement précoce sont les deux points essentiels pour prévenir les
complications cardiovasculaires associées (62).

La récurrence est rare et survient le plus souvent chez les enfants. Une présentation
atypique, maladie incompléte, durée courte de la fievre et la réponse réduite au traitement IVIG
ont été considérées comme les facteurs de risque de la récurrence. La MK peut
occasionnellement présenter des résultats cliniques et radiographiques d’une infection
bactérienne profonde du cou. Des présentations inhabituelles de la MK peuvent entrainer un

retard dans le diagnostic et augmenter le risque de complications (62).
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Le traitement de la maladie de Kawasaki récurrente est similaire au traitement du premier

épisode, fondé sur I'association des IGIV et I'aspirine (3-62).

On note ici un seul enfant qui a présenté une récidive de la MK aprés une période de 8
mois. La forme clinique de la MK développé était la forme compléte sans retentissement
cardiaque. Ce dernier a recu un traitement basé sur les IGIV associées a I'aspirine avec une

bonne évolution clinique et échocardiographique.

5. Traitement de thromboses :

La prise en charge de la maladie coronarienne chez les patients atteints de la maladie de
Kawasaki dépend de la gravité et de I'étendue de la maladie coronarienne participante. Aucune
donnée prospective n'existe pour guider les cliniciens dans le choix d’un régime optimal, donc
les recommandations sont basées sur la reconnaissance de la pathophysiologie, des séries de
cas rétrospectifs chez des enfants atteints de la maladie de Kawasaki et une extrapolation de
I'expérience chez les adultes atteints d'une maladie coronarienne (3).

Les patients atteints d'anévrisme léger a modéré sont traités avec de l'aspirine seule ou
en combinaison avec d'autres agents antiplaquettaires, tels que le clopidogrel (Plavix) ou le
dipyridamole (Persantine). L'héparine et la warfarine (Coumadin) Sont réservées pour traiter des
anévrismes plus grands et les thromboses coronariennes sont traitées avec des agents

thrombolytiques conjointement avec l'aspirine et I'héparine (3-9).

IX. Suivi a long terme :

Le suivi et la surveillance des enfants ayant eu une MK sont indispensables et impératifs,
quelle que soit la forme de la maladie. Cependant, la surveillance est d’autant plus importante chez
les patients présentant des anomalies coronariennes ou des facteurs de risque de rechute. La prise

en charge doit donc, de ce fait, étre adaptée au risque de complications cardio-vasculaires. Celui-ci
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peut étre évalué a l'aide de la stratification établie par I’American Heart Association qui a défini

différents niveaux dépendant du risque de développer un infarctus du myocarde :

Q-

—Niveau | : Absence d’anomalies au niveau des artéres coronaires
I’échocardiographie, quel que soit le stade de la maladie.

—Niveau Il : Dilatation transitoire de I'artére coronaire disparaissant durant les six a
huit premiéres semaines de la maladie.

—Niveau lll : Présence d’un seul anévrysme coronarien de taille petite ou moyenne (3
mm < diametre < 6 mm).

— Niveau IV : Présence d’un ou plusieurs anévrysmes de taille élevée ou « géant »
(diametre > 6 mm), ou présence de plusieurs anévrysmes sur une méme artere
coronaire, sans obstruction.

—Niveau V : Obstruction d’une artéere coronaire confirmée par la coronarographie.
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Tableau X : Recommandations du suivi a long terme en fonction de la stratification du risque d’infarctus du myocarde selon I’AHA. (3-9)

Niveau du

risque

Thérapie Médicamenteuse

Recommandations concernant
I'activité physique

Modalités du suivi a long terme

Réalisation de tests
invasifs

AAS pendant les 8 premiéres
semaines

Aucune restriction nécessaire au-
dela des 6 a 8 premieres semaines

Consultation médicale et
évaluation du risque cardio-
vasculaire tous les 5 ans

Aucun (Non recommandé)

AAS pendant les 8 premieres
semaines

Aucune restriction nécessaire au-
dela des 6 a 8 premieres semaines

Consultation médicale et
évaluation du risque cardio-
vasculaire tous les 3 a 5 ans

Non recommandé

AAS a faible dose (3-5 mg /kg/j)
jusqu'a régression de
I'anévrisme

— < De 11 ans : aucune restriction
au-dela de 6 a 8 semaines.
—-entre 11 et 20 ans : restrictions
selon résultats a I’épreuve d’effort
et a la scintigraphie myocardique
- Sports violents ou de contacts
déconseillés pour les patients
sous antiagrégants plaquettaires.

Suivi annuel par un cardiologue
avec réalisation d’un ECG,
d’une échocardiographie et
évaluation du risque cardio-
vasculaire.

Epreuve de stress myocardique
tous les 2 ans (chez les plus de
10 ans).

Angiographie a réaliser si
suspicion d’une ischémie
myocardique au test non-
invasif.
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Tableau X : Recommahndations du suivi a long terme en fonction de la stratification du risque d’infarctus du myocarde selon I’AHA. (3-9) « suite »

Niveau du Thérapie Médicamenteuse Recommandations concernant Modalités du suivi a long terme Réalisation de tests
risque I'activité physique invasifs
Traitement antiagrégant Contre-indication (Cl) des sports Suivi biannuel par un - Premiére
plaquettaire / anticoagulant violents ou de contact en raison cardiologue avec réalisation coronarographie dans les
INR cible entre 2 et 2.5 du risque hémorragique sous AVK | d’un ECG et d’une 6 a 12 mois ; plus tot si
Traitement a long terme en cas Recommandations pour les autres | échocardiographie signes d’ischémie
v d'anévrisme géant sports dépendent des résultats a Scintigraphie myocardique si - A répéter en cas de
I’épreuve d’effort et la ischémie ou a un an signes cliniques,
scintigraphie myocardique biologiques ou tests non
invasifs suggérant une
ischémie myocardique
- AAS a vie ; associé a un AVK Cl des sports violents ou de Suivi biannuel par un L'angiographie est
(warfarine) si anévrisme géant contact en raison du cardiologue avec réalisation recommandéePour évaluer
persistant+/- B-bloquants, a risqueHémorragique sous AVK d’un ECG et échocardiographie | le réseau collatéralet
v discuter, pour réduire la - Pour les autres activités ; guider la stratégie

consommation myocardique en
02

physiques, restrictions selon
résultats a I’épreuve d’effort et a
la scintigraphie myocardique.

Scintigraphie myocardique si
ischémie ou a un an

thérapeutique (chirurgie
ou angioplastie)
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Au terme de ce travail, on déduit que :

e La maladie de Kawasaki existe au Maroc, méme si elle reste méconnue

e En [I'absence de test spécifique, le diagnostic de cette affection reste
clinique. Il peut s’avérer difficile notamment dans les formes atypiques et
incompletes.

eLe médecin traitant doit rapidement évoquer ce diagnostic devant une fiévre
persistante du jeune enfant et rester vigilant a I'apparition de signes nouveaux
évoquant la MK.

e L’augmentation de l'incidence de cette maladie notamment lors des 3 dernieres
années peut étre attribuée a la sensibilisation et la reconnaissance de plus en plus
forte de cette maladie par les praticiens.

e La forte incidence en été, qui est une spécificité pour notre pays, reste a confirmer
par une étude plus large.

elLe colit élevé des immunoglobulines et non encore accessible a une tranche
importante de notre population alourdit les complications de cette affection.

e Le pronostic est déterminé par le risque d’anévrisme coronarien, d’infarctus du
myocarde et de mort subite, mais il peut étre prévu par un traitement précoce

associant aspirine et IGIV.
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Annexel

Fiche d’exploitation :

Identité -
oNom, prénom : o Origine géographique :
0Age : o Scolarisation :
oSexe : o Niveau socioéconomique :
oConsanguinité : o Adresse/tel :

Date d’hospitalisation :
Motif d’hospitalisation :

Antécédents :
oVaccination : oui non
oAntécédents d’épisodes infectieux : oui non
oSi oui, les quelles :
oAntécédent d’épisode antérieure : oui non
oAntécédent de la maladie de Kawasaki dans la famille : oui non

Etude Clinique
oMode de début :

oFievre : oui non

oDurée :

oRéponse aux antipyrétiques : oui non

oRéponse aux ATB : oui non
Modification pharyngobuccales :

oChéilite : oui non

oPharyngite : oui non

oGlossite : oui non
Modifications des extrémités

oErytheme palmaire : oui non

oErythéme plantaire : oui non

o(Edéme dorsal des mains : oui non

oEdeme dorsal des pieds : oui non

oDesquamation des pulpes des doigts : oui non

Eruption cutanée :
oType :
oTopographie :
oExanthéme périnéal :
oRéactivation du site BCG :
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Adénopathies :
Localisation :
Taille :
Nombre
Signes cardiovasculaires :
Signes de péricardite :
oTachycardie :
oSignes de congestion cardiaque :

oAssourdissement des bruits du Coeur :

Signes de myocardite :
oBruit de galop :
oSignes d’insuffisance cardiaque :
Signes d’endocardite
olnsuffisance tricuspidienne :
olnsuffisance mitrale :

Signes d’IDM :
Phénomene de Raynaud :
Signes de gangréne périphérique :
Signes digestifs :
oDiarrhées :
oVomissement :
oDouleur abdominale :
oAutres :

Manifestations douloureuses des membres :

oArthralgies :
oArthrites :
oMyalgies :

Signes neurologiques :
olrritabilité :
oAgitation :
oConvulsions :
oSyndrome méningé :
oAtaxie :
oSignes d’encéphalite :
oParalysie faciale périphérique :
oAutres :

Signes génito-urinaire :

o Urétrite :

Unilatérale :
bilatérales :

oui
oui
oui
oui
oui

oui
oui

oui
oui

oui
oui
oui

oui
oui
oui

oui
oui
oui

oui
oui
oui
oui
oui
oui
oui

oui

non
non
non
non
non

non
non

non
non

non
non
non

non
non
non

non
non
non

non
non
non
non
non
non
non

non
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oMéatite :
oHématurie :
OoAutre :
Signes oculaires :
oUvéite antérieure :
oUvéite postérieure :
oKératite ponctuée :
oConjonctivite :
Signes respiratoire :
oBronchite :

oEpanchement pleural :

1. Biologie :

Tableau Xl : le bilan biologigue réalisé

oui
oui

oui
oui
oui
oui

oui
oui

non
non

non
non
non
non

non
non

date

résultats

Durée de normalisation

VS

CRP

GB

HB

PQ

ECBU

PL

HEMOCULTURE

TRANSAMINASES

2. Radiologie :
Tableau XII : le bilan radiologique réalisé
bilan date Résultats

Radio du thorax
Echographie abdominale
ECG

Echocoeur

Echodopler vasculaire
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3. Traitement :

Tableau XIII : le traitement administré aux patients

traitement date dose durée Effets secondaires

AAS
IGIV
CTC
AAP
ATC
AUTRES

4. Evolution :
Tableau XIV : I’évolution des malades

DuJ1 au ]9 Du J10 au J25 >]J25

clinique

biologie

cardiovasculaire
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Résumé

La maladie de Kawasaki est une vascularite multisystémique, essentiellement pédiatrique
et d'étiologie inconnue. Le pronostic est conditionné par l'atteinte des arteres coronaires ; les
anévrysmes et thromboses. Celui-ci est transformé par la précocité du diagnostic qui reste

essentiellement clinique et I'urgence du traitement basé sur les gammaglobulines intraveineuses.

Dans notre étude de cas réalisée au service de pédiatrie du CHU Med VI sur une période
de 10 ans allant du mois d’avril 2005 au mois d’octobre 2016. L'objectif de cette étude
rétrospective était de rappeler les aspects épidémiologiques, cliniques, biologiques et évolutifs
de cette maladie, d’écrire ses particularités dans notre population et de souligner la difficulté

diagnostic et prise en charge qui pose.

Nous avons pu colliger 70 cas de la MK diagnostiquée. Plus de 45% des cas ont été
détectés lors des 3 derniéres années. L’Age moyen était de 3.35 ans et le délai moyen de
consultation était de 7.68 jours. On note une recrudescence de la maladie en été, cette

particularité reste a confirmer par une étude sur I’échelle nationale.

La fievre était constante, élevée, prolongée et résistante aux antipyrétiques. Les
modifications buccopharyngées sont notées chez 56 malades, I'éruption cutanée chez 47
malades, I'atteinte des extrémités chez 52 malades, la conjonctivite chez 45 malades, et les

adénopathies sont palpées chez 46 malades.

A cOté des signes principaux, on a noté des manifestations atypiques faites de : une
irritabilité chez 56 cas, un syndrome méningé (15 cas), des arthralgies (9 cas), diarrhée et

vomissements (9 cas) et une modification du site « BCG » (8 cas).
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Le syndrome inflammatoire était la régle. Une cytolyse hépatique a été constatée dans 4
cas, 3 patients ont développé une infection urinaire, les germes incriminés étaient E.Coli chez 2
enfants et staphylococcus aureus a coagulas négative chez un seul enfant. L’hémoculture a été
réalisée chez 8 patients et s’est révélée positive chez 3 patients, le germe incriminé était le

staphylococcus doré.

L’échographie-Doppler a permis de révéler des Iésions coronariennes chez 16 cas dont 4
anévrysmes coronariens, 9 dilatations, 3 cas associant un anévrysme a une dilatation coronaire,
8 cas d’hyperréfringence et 3 cas de péricardite sans aucun retentissement sur la fonction de la

pompe cardiaque.

L’aspirine a été administrée chez tous les malades, 60 enfants ont pu bénéficier des IGIV,
deux enfants ont nécessité I’administration d’une deuxiéme dose d’'IGIV et le recours a la

corticothérapie était constaté dans un seul cas.

L’évolution a été marquée par la survenue d’une récidive de la MK chez un seul enfant et
le déces de deux autres, un dans un tableau de choc cardiogénique et I’autre dans un tableau du
syndrome d’activation macrophagique. Chez le reste des cas I’évolution était bonne sans aucun
incident, sauf qu’une partie importante des malades ne reconsulte pas apres la sortie de I’hopital

ou apres la premiére consultation a I’hépital du jour.
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Summary

Kawasaki disease is a multisytemic vasculitis, mainly pediatric and unknown etiology. The
prognosis is conditioned by the involvement of the coronary arteries; Aneurysm and thrombosis.
This is transformed by the precociousness of the diagnosis, which remains essentially clinical,

and the urgency of the treatment based on intravenous gammaglobulins.

In our case study carried out in the paediatric department of the CHU Med VI over a
period of 10 years from April 2005 to October 2016. The objective of this retrospective study is
to recall the epidemiological, clinical, biological and evolutionary aspects of this disease, to write
its peculiarities in our population and to highlight the problematic diagnosis and management

that poses.

We collected 70 cases. More than 45% of cases have been detected in the past 3 years.
The average age was 3.35 years, and the average time for consultation was 7.68 days. We note a
recrudescence of the disease in summer, this particularity remains to be confirmed by a study on

the national scale.

The fever was constant; it is high, prolonged and resistant to antipyretics. Oral and
pharyngeal changes were noted in 56 patients, rash in 47 patients, involvement of the

extremities in 52 patients, conjunctivitis in 45 patients, and adenopathy in 46 patients.

In addition to the main signs, there were atypical manifestations of: irritability (in 56
cases), meningeal syndrome (15 cases), arthralgia (9 cases), diarrhea and vomiting (9 cases) and

a modification of the site "BCG (8 cases).
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Important inflammatory syndrome is the rule. Hepatic cytolysis was observed in 4 cases,
3 patients developed a urinary tract infection the germs incriminated were E.coli in 2 children
and staphylococcus aureus coagulas negative in one case. Blood culture was performed in eight

patients and was positive in 3 patients. The implicated germ was golden staphylococcus.

Doppler ultrasound revealed coronary lesions in 16 cases including 4 coronary artery
aneurysms, 9 dilatations, 3 cases involving aneurysm with coronary dilation, 8 cases of
hyperrefringence and 3 cases of pericarditis without any effect on the function of the coronary

artery. The heart pump.

Aspirin was administered to all patients, 60 children benefited from IGIV, two children

required a second dose of IVIG, and corticosteroid therapy was reported in only one case.

The evolution was marked by the occurrence of a recurrence of the KM in one child and
the death of two others, one in a chart of cardiogenic shock and the other in a table of
macrophage activation syndrome. In the rest of the cases the progression was good without any
incident, except that a large part does not reconstitute after the exit of the hospital or after the

first consultation in the hospital of the day.
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