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LLiissttee  ddeess  aabbrréévviiaattiioonnss  

RAS   : Rien à signaler 

TTT   : Traitement 

RSS   : Régime sans sel 

IM   : insuffisance mitrale 

ETT   : Echographie trans-thoracique 

MTX   : Méthotrexate 

AINS   : Anti-inflammatoires non stéroïdiens  

HTA   : Hypertension artérielle 

HTAP  : Hypertension artérielle pulmonaire 

GNA   : Glomérulonéphrite aigue  

HSF   : Hyalinose segmentaire et focale 

APS   : Antipaludéens de synthèse 

PBR   : ponction biopsie rénale 

BDC   : Bruits du cœur 

AVK   : Anti-vitamine K 

ICT   : Indice cardio-thoracique 

OD   : Oreillette droite 

VD   : Oreillette gauche 

VG   : ventricule gauche 

AP   : Artère pulmonaire 
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Les maladies de système chez l’enfant sont des maladies inflammatoires 

touchant plusieurs organes .En raison de la similitude des tissus qui les compose 

(tissu conjonctif) qui est constitué en partie du collagène, elles sont également 

désignées  par les termes de collagénoses ou connectivites 

Elles sont également désignées par les termes collagénose ou connectivites. 

Chez l’enfant  les maladies systémiques ne sont pas rares, on trouve : 

 Arthrites Juvéniles Idiopathiques (AJI) dont les formes systémiques 

(“Still”)  

 -Connectivites et vascularites “classiques” – Lupus Erythémateux 

Disséminé, dermatomyosite juvénile, sclérodermie, connectivites de 

chevauchement, maladie de behçet, connectivite mixte (syndrome de 

SHARP) 

 Périartérite noueuse (PAN) de l’enfant, Kawasaki, vascularites à ANCA, 

Takayasu 

 Granulomatoses systémiques 

Les symptômes  de début de ces maladies sont habituellement peu 

spécifiques avec la fièvre,  myalgies,  arthralgies. Ensuite le tableau se complète 

selon le type de maladie systémique par des réactions  cutanées,  des signes 

rénaux, cardiaques, pulmonaires, neurologiques… 

L'atteinte cardiaque est fréquente au cours des maladies systémiques chez 

l’enfant. Elle constitue parfois un élément diagnostique ou pronostique 

important. Elle est fréquemment rencontrée au cours du lupus et de l’arthrite 

systémique  où le péricarde  est le plus souvent touché 
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L'atteinte cardiaque de la sclérodermie prédomine sur le péricarde et le 

myocarde. La dermatomyosite (DM) et la polymyosite (PM) se compliquent 

surtout de troubles du rythme et de la conduction. L'atteinte myocardique 

constitue un facteur de gravité de la périartérite noueuse (PAN) .Au cours de  du 

syndrome de Sharp, l'atteinte péricardique domine.  

Notre recherche consiste à répondre à un certain nombre de questions : 

 Quelle est la fréquence de l’atteinte cardiaque au cours des maladies 

systémiques chez l’enfant ? 

 Quels sont les différents types de cardiopathies rencontrées au cours des 

maladies systémiques chez l’enfant ? 

 Quelles sont leurs particularités thérapeutiques et évolutives ? 

Notre objectif est d’essayer de répondre à ces questions a travers une série 

d’observations recensées au service de pédiatrie 4 et à la  consultation  de 

rhumatologie pédiatrique à l’hôpital d’enfants de Rabat durant une période de 

2001 à 2015 et ensuite d’essayer d’analyser nos données à travers une revue 

actualisée de la littérature . 
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I. Matériel d’étude :  

 Registre des archives du service de Pédiatrie IV  

 Registre de consultation de rhumatologie pédiatrique du Pr. CHKIRATE  

 Registre de cardiologie pédiatrique du Pr .BENTAHILA  

 Dossiers des malades  

II. Méthodes :  

 Nous avons retenu  53 dossiers 

 Nous avons consulté les dossiers des patients et avons relevé les données 

sous forme de tableaux pour faciliter leur analyse  

 Nous avons utilisés le logiciel SPSS pour une interprétation statistique et 

analyse  des données qui  comportaient les renseignements suivants :  

1. Noms  

2. Prénoms  

3. Diagnostic : 

Le diagnostic de l’arthrite juvénile idiopathique (forme systémique et 

oligoarticulaire ) été posé selon les critères d’ILAR , le lupus érythémateux 

disséminé selon les critères d’ARA , la connectivite mixte selon les critères de 

Kasukawa , la sclérodermie selon les critères d’ACR et la maladie de behçet 

selon les critères internationaux  ISGBD 
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4. Données épidémiologiques :  

4.1. Age : 

 Au diagnostic de la maladie 

 De l’atteinte cardiaque 

4.2. Sexe  

5. Données sur l’atteinte cardiaque : 

5.1. L’Examen clinique cardiaque 

5.2. La Radio pulmonaire  

5.3. L’Echocardiographie : 

 Type de cardiopathies 

 Sévérité   

 Evolution 

6. Traitement : 

 Traitement de la cardiopathie 

 Traitement de la maladie 

7.Evolution 
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Nom/ 
Prénom Diagnostic 

Age 
Sexe L’atteinte cardiaque Traitement Evolution DC Cardio

pathie 
1.CA Arthrite 

Systémique 
7ans 7ans M Ex Cardiaque : RAS 

R du poumon : Normale 
ETT : péricardite minime 

Bolus de 
Méthylprédnisolone 
*3j 
Prédnisone : 20mg /j 
Traitement adjuvant 
Régime sans sel strict 

Bonne avec dégression de 
la dose des corticoïdes 

2.ER Arthrite  
Systémique 

4 ans 
et 1/2 

4ans et 
½ 

M Ex cardiaque : tachycardie 
+ assourdissement des 
Bruits du cœur 
R du poumon : 
Cardiomégalie  
ETT : péricardite 
importante 

Aspegic 750mg /j (1 
semaine) puis : 
Voltarène 50 mg/j 

-3 poussées sous AINS  
Bolus de Solumédrol 
*3jours puis 
Prédnisone 20mg /j+ 
Traitement adjuvant 
-Non amélioration  
Méthotrexate :25mg/sem en 
IM  
-Amélioration incomplète 
 Biothérapie Actémra 
400mg/j (évolution 
favorable sous biothérapie) 
score de Guanini 70% 
Recul de 2ans 

3.FM Arthrite  
Systémique 

7 ans  7ans M Ex Cardiaque : 
Assourdissement des BDC 
R du poumon : 
Cardiomégalie 
ETT : Epanchement 
péricardique de moyenne 
abondance 

Bolus de Solumédrol  
*3j 
Prédnisone : 25mg /j 
Traitement adjuvant 
Régime sans sel  

PousséesAugmentation 
de la dose des corticoïdes+ 
Methotréxate 25mg/sem 
+Acfol 5mg/sem 
Evolution favorable 
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4.SM Arthrite  
Systémique 

14 
mois 

14 
Mois 

M Ex Cardiaque : RAS 
R du poumon : 
Cardiomégalie 
ETT : péricardite minime 

Aspirine 600mg/j Poussées entrecoupées de 
rémissions Bolus de 
Solumédrol *3j puis  
Prédnisone 15mg/j + 
Traitement adjuvant + RSS 
avec bonne évolution 

5.AR Arthrite  
Systémique 

7ans 7ans M Ex Cardiaque : Frottement 
péricardique 
R du poumon : 
Cardiomégalie 
ETT : péricardite minime 

Bolus de Méthyl- 
prédnisolone  *3j 
Prédnisone : 25mg /j 
Traitement adjuvant 
Régime sans sel strict 
 

Bonne évolution sur le plan 
articulaire mais apparition 
d’une insuffisance mitrale 
minime + insuffisance 
tricuspidienne légère après 1 
an augmentation des 
doses des 
corticoïdes(35mg/j) + 
Méthotrexate 20mg/sem  
Evolution favorable 

6.AB Arthrite 
Systémique 

5ans 5ans M Ex Cardiaque : dyspnée, 
assourdissement des BDC et 
tachycardie 
R du poumon : 
Cardiomégalie 
ETT : cardiomyopathie 
dilatée 

Bolus de Méthyl- 
prédnisolone *3j 
Prédnisone : 20mg /j 
Traitement adjuvant 
Régime sans sel strict 
 

-Absence d’amélioration 
Méthotrexate 
- Syndrome d’activation 
macrophagique 
-Persistance des symptômes 
articulairesBiothérapie 
-Enbrel *sans 
amélioration -
Kineret*100mg évolution 
favorable (score de guanini 
70%) 
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7.YH Arthrite 
Systémique 

8ans 8ans M Ex Cardiaque : 
Tachycardie 
R du poumon : 
Cardiomégalie 
ETT : Epanchement 
péricardique modéré 

Prédnisone : 20mg /j 
Traitement adjuvant 
Régime sans sel strict 
 

-Absence d’amélioration 
Méthotrexate 
- Syndrome d’activation 
macrophagique+ persistance 
des poussées Enbrel 
persistance des poussées  
Kineret* évolution 
spectaculaire (score de 
guanini 90%) 

8.AN Arthrite  
Systémique 
 

5ans 8ans F Ex Cardiaque : 
Tachycardie 
R du poumon : 
Cardiomégalie 
ETT : Epanchement 
péricardique modéré 

Aspégic (1 semaine) 
Bolus de Méthyl- 
prédnisolone  *3j 
Prédnisone : 20mg /j 
Traitement adjuvant 
Régime sans sel strict 

Syndrome d’activation 
macrophagique +2ème 
poussée bolus de 
Méthylprédnisolone*3J + 
corticoïdes par voie 
oraleEvolution favorable 
+ dégression des corticoïdes 
 
  

9.AN Arthrite 
Systémique 

5ans 
 

5ans 
 

 
M 

Ex Cardiaque : dyspnée , 
assourdissement des BDC 
et tachycardie 
R du poumon : 
Cardiomégalie 
ETT : Epanchement 
péricardique circonférentiel 
modéré en postérolatéral et 
minime en antérolatéral + 
bonne fonction 
ventriculaire 
 

Bolus de Méthyl- 
prédnisolone  *3j 
Prédnisone : 20mg /j 
Traitement adjuvant 
Régime sans sel strict 
 

Syndrome d’activation 
macrophagique +2ème 
poussée bolus de 
Méthylprédnisolone + 
corticoïdes par voie orale 
Evolution favorable + 
dégression des corticoïdes 
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10.HK Arthrite  
Systémique 

 4ans 4ans M Ex cardiaque : RAS 
R du poumon : 
pleuropneumopathie 
ETT : péricardite minime 

Diclofenac :50 mg/j 
puis :25mg/j 
corticoïdes en bolus 
Prédnisone:30 mg/j 
puis20 mg /j pdt 3ans  
MTX: 15mg/sem-pdt 
3ans 
Cyclosporine :50 mg/j 
pdt 6 mois 
Rééducation 

Pas d’amélioration 
Etanercept (enbrel)  
Démarré le 18/01/2011 Pdt 
6mois (mauvaise 
observance du  TTT) 
Actemra* (Score de 
Guanini50-70%) à 6mois 
 
 

11.OA  
Arthrite  
Systémique 

4ans  8ans F Ex Cardiaque : souffle 
systolique aux 4 foyers 
R du poumon : 
cardiomégalie 
ETT : cardiomyopathie 
dilatée des 2 ventricules 
probablement en rapport 
avec une anémie+ 
insuffisance mitrale 
minime+ insuffisance 
tricuspidienne légère 

Voltarène : 50mg/j 
prédnisone 20mg/j+ 
trt adjuvant+ RSS 
MTX 25mg/sem 

Amélioration 
incomplèteEnbrel* 
(3mois) 
Persistance de l’arthrite 
ACTEMRA 
200mg/15jEvolution 
favorable (score de Guanini 
70%) à 12mois 

12.JS Arthrite  
Systémique 

4ans 4ans et 
½ 

F Ex Cardiaque : RAS 
R du poumon : Normale 
ETT : Discret épanchement 
péricardique 

Voltarène 50mg/j 
Prédnisone 20mg/j+ trt 
adjuvant + RSS 
 

Absence d’amélioration 
MTX (2ans)  
Non amélioration 
ACTEMRA 200mg /15j  
Amélioration (score de 
Guanini 50%) 

13.SY Arthrite  
Systémique 

9ans 9ans M Ex Cardiaque : RAS 
R du poumon : ICT limite 
ETT : Discret décollement 
péricardique  
VG modérément dilaté avec 
bonne fonction 

-Prédnisone  
-Méthotrexate 
Biothérapie :Actémra 

Plusieurs poussées 
ACTEMRA Rémission 
totale (score de Guanini 
90%) 
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14.NA Arthrite 
Systémique 

 5ans M Ex Cardiaque : RAS 
R du poumon : 
Cardiomégalie 
ETT : Epanchement 
péricardique postérolatéral 
gauche 

-Prédnisone  
-Méthotrexate 
Biothérapie :Actémra 
(12/2015) 
 

Sévères poussées avec 
Insuffisance mitrale minime 
en 2015 ACTEMRA 
rémission complète 

15.TZ Arthrite 
Systémique 

11ans 11ans F Ex Cardiaque : RAS 
R du poumon : Normale 
ETT : Insuffisance mitrale 
minime +péricardite minime 

Bolus de Méthyl-
prédnisolone relayé par 
prédnisone 30mg/j +ttt 
adjuvant+ RSS 

Deux poussées (bolus de 
Méthylprédnisolone+ 
prednisone per 
os)Evolution favorable 

16.TD Arthrite  
Systémique 

10ans 
 

10ans M Ex Cardiaque : RAS 
R du poumon :Normale 
ETT : péricardite minime 

Salicylés à dose anti-
inflammatoire  

Insuffisance mitrale grade 1 
après 2ans puis stabilisation 

17.AA Arthrite 
Systémique 

 11 M Ex Clinique : tachycardie 
R du poumon : 
cardiomégalie modérée 
ETT : Insuffisance 
mitrale+ Insuffisance 
tricuspidienne légère 

-Prédnisone  
-Ttt adjuvant 
-Régime sans sel 

Sevrage des corticoïdes en 
janvier 2016 rémission 
complète 
 

18.BZ Arthrite  
Systémique 

4 ans 
et 
1/2 

5ans M Ex cardiaque : tachycardie 
+ assourdissement des 
Bruits du cœur 
R du poumon : 
Cardiomégalie  
ETT : Discret épanchement 
péricardique 

-Bolus 
méthylprédnisolone 
relayé par 
prédnisone20mg/j 
-Méthotrexate (2ans) 
-Biothérapie 
(Etanercept 25mg/sem 
en 2012) 

Poussées avec IM minime 
après 3ans sous 
Etanercept*ACTEMRA
 
Evolution favorable (Score 
guanini 50-70%) 
rémission 
 Complète mais quelques 
séquelles orthopédiques 

19.KJ Arthrite  
Systémique 

9moi
s 

9mois F Ex Cardiaque : RAS 
R du poumon : Normale 
ETT : Epanchement 
péricardique minime 

Salicylés a dose anti 
inflammatoire 

Evolution favorable avec un 
recul de 6 mois 
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20.BA Arthrite  
Systémique 

4ans 
½ 

4ans 
1/2 

M Ex Cardiaque : 
tachycardie, 
assourdissement des BDC, 
frottement péricardique 
R du poumon : 
cardiomégalie 
ETT : péricardite minime 
 

-AINS 
-Bolus de 
Méthylprédnisolone 
relayé par prédnisone 
50mg/j+ ttt adjuvant + 
RSS 
-MTX 
-Infiltration de 
corticoïdes locaux 

Après stabilisation pendant 
6ans poussée sévère en 
janvier 2016 (péricardite 
importante à l’ETT)  
biothérapie 

21.NH Arthrite 
Systémique 

7 ans 13ans F Ex Cardiaque : palpitations 
+ rythme irrégulier 
R du poumon : 
cardiomégalie modérée  
ETT : communication 
interauriculaire type ostium 
secundum + cavités droites 
peu dilatées + insuffisance 
tricuspidienne minime  

Prédnisone per os puis 
dégression progressive 

Evolution favorable avec un 
recul de 2 ans 

22.DO Arthrite 
Systémique 

2ans  F Ex Cardiaque : RAS 
R du poumon : normale 
ETT : Epanchement 
péricardique minime 

Prédnisone 20mg/j 
Traitement adjuvant 
Régime sans sel 

Bonne évolution 

23.BD Arthrite  
Systémique 
 

  6 
ans 

 M Ex Cardiaque : RAS 
R du poumon : 
cardiomégalie 
ETT : Epanchement 
péricardique 

AINS 
Corticoïdes per os 
pendant 13 ans 
(difficulté de sevrage) 
MTX (3ans) 
Bithérapie : 
Etanercept* 
 

Absence d’amélioration sous 
Etanercept* 
ACTEMRA* évolution 
favorable (score de guanini 
90% )  mais complications 
orthopédiques + retard de 
croissance 
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24.AD Arthrite  
Systémique 

1an 
½ 

5ans 
1/2 

F Ex Clinique : RAS 
R du poumon : fausse 
cardiomégalie 
ETT : Epanchement 
péricardique minime 

Salicylés à dose anti-
inflammatoire 

Poussées Bolus de 
solumédrol relayé par voie 
orale  
Rémission Voltarène 
50mg/j 
 

25.MI LEAD+ 
atteinte 
rénale + 
maladie 
cœliaque 

12 
ans 

13 
Ans 

F Ex cardiaque : Souffle 
systolique au foyer mitral 
irradiant à l’aisselle 
R du poumon : RAS 
ETT : Cardiomyopathie 
hypokinétique 
Insuffisance mitrale légère 
+ péricardite minime 

Repos 
Bolus de Solumédrol 
relayé par prédnisone 
35mg/j  
Traitement adjuvant 
+Régime sans sel 
Endoxan 
(Néphropathie 
lupique) 1bolus /mois 
(6mois) 
Antipaludéens de 
synthèse Nivaquine 
200mg/J 

-Evolution immédiate 
favorable 
-Poussées entrecoupées de 
rémissions  
-Adressé il y a 1 an au 
service de néphrologie 
adulte 

26.OH LEAD 13 
ans  

14 
Ans 

F Ex Cardiaque : RAS 
R du poumon : Opacité 
basale gauche + 
émoussement des CDS 
ETT : péricardite minime+ 
insuffisance mitrale grade 
1+ insuffisance 
tricuspidienne minime 

Bolus de 
Méthylprédnisolone 
relayé par prédnisone 
15mg/j+ ttt adjuvant + 
RSS 
Kinésithérapie 

Bonne évolution 
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27.EY LEAD 14 
ans 

15 
Ans 

F Ex Cardiaque :Dyspnée , 
tachycardie  frottement 
péricardique 
R du poumon : 
cardiomégalie 
ETT : Péricardite minime + 
minuscule Insuffisance 
mitrale 

prédnisone 50 mg/j 
Traitement adjuvant 
Régime sans sel 

Bonne évolution immédiate 
Poussées entrecoupées de 
remissions  Bolus de 
solumédrol*3 (1j/2) + 
prédnisone per os 

28.JH LEAD 12 
ans 

19 
Ans 

F Ex Cardiaque :HTA 
R du poumon : normale 
ETT : discret décollement 
péricardique 

Loxen 100mg/j 
Hypotensil 100mg/j 
Normatens 100mg/j 
Lasilix 80mg/j 
Prédnisone 20mg/j 
Traitement adjuvant 
Régime sans sel 

Evolution favorable 

29.TW LEAD 11 
ans 

11 
Ans 

F Ex Cardiaque : HTA 
R du poumon: Normale 
ETT : péricardite minime , 
ventricule gauche 
modérément hypertrophié 
avec bonne fonction 

Prednisone 
Antihypertenseurs 
Traitement adjuvant 
Régime sans sel 

Bonne évolution 

30.OA LEAD 14 
ans 

14 
Ans 

F Ex Cardiaque : Souffle 
systolique important au 
foyer mitral 
R du poumon : normale  
ETT : IM grade 3, 
Dilatation des cavités 
gauches, Discret 
épanchement péricardique 
d’allure réactionnelle à un 
épanchement pleural 
 

Bolus de 
Méthylprédnisolone 3 
jours relayé par 
prédnisone 60mg/j + ttt 
adjuvant + RSS 
Nivaquine200mg/j+ 
Digoxine 0,05*3/j+ 
Lasilix 40 mg matin 
20mg soir 
-Oracilline  

Bonne évolution 
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31.JB LEAD 
 

7ans 7ans F Ex Cardiaque : 
Tachycardie + 
assourdissement des BDC 
R du poumon : normale 
ETT : Epanchement 
péricardique  minime 

Prédnisone 20 mg/j 
Traitement adjuvant 
Régime sans sel 

Bonne évolution avec 
dégression des doses de la 
corticothérapie actuellement 
sous prédnisone 5mg/j/2 

32. TB 
 
 

LEAD+ 
atteinte 
rénale 
 
 

14 
ans 
 
 

14ans 
 
 

F 
 
 

Ex Cardiaque : Souffle 
systolique au foyer mitral, 
choc de pointe dévié en bas 
R du poumon : normale 
ETT : épanchement 
péricardique+ insuffisance 
mitrale 
 

Bolus de 
Méthylprédnisolone*3j 
relayé par prédnisone 
60mg/j + ttt adjuvant + 
RSS 
Cyclophosphamide : 
Endoxan 100mg/J 
Nivaquine 300mg/j 

Non négativation de la 
protéinurie  bolus de 
solumédrol relayé par 
prédnisone + ttt adjuvant + 
RSS 
Négativation de la 
protéinurie mais HTAP 
diminution des dose de la 
corticothérapie + ajout de 
Lopril *50mg/j et arrêt de 
l’Endoxan* 

33.MF LEAD+ 
atteinte 
rénale 

10 
ans 

10 
Ans 

F Ex Cardiaque : Souffle 
systolique au foyer mitral 
R du poumon : 
Cardiomégalie 
ETT : Insuffisance mitrale 
grade 2+ Insuffisance 
tricuspidienne 2m/s+ 
péricardite minime 

Corticothérapie par 
voie orale 

Rémission puis poussée 
rénale (2012) Endoxan + 
Imurel (traitement 
d’entretien) Rémission 
3ème poussée (Rénale+ 
hématologique)(2013)  
indication de Cellcept*(non 
pris par manque de moyens) 
Poussée rénale 2014 
corticothérapie en bolus 
relayée par voie orale + 
Cellcept* protéinurie de 
24h néphrotique  adressée 
au service de néphrologie 
adulte 
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34.EZ LEAD  14 
ans 

M Ex Cardiaque : RAS 
R du poumon : Normale 
ETT : Lame d’épanchement 
péricardique+ insuffisance 
mitrale minime 

Prédnisone 
TTT adjuvant 
Régime sans sel 

Evolution favorable 

35.BS LEAD 9ans 9ans F Ex Cardiaque : RAS 
R du poumon : Syndrome 
bronchique bilatérale  
ETT : Insuffisance mitrale 
grade 1 + insufissance 
tricuspidienne minime  

Antibiothérapie 
Prédnisone 20 mg/j 
Traitement adjuvant + 
Régime sans sel 
Nivaquine*200mg/j 

Bonne évolution avec 
dégression des doses de la 
corticothérapie 

36.TF LEAD 9 ans  F Ex Cardiaque : RAS 
R du poumon : Normale 
ETT : Communication 
interauriculaire type ostium 
secundum de 6,6 mmhg 

Anti inflammatoires 
non stéroïdiens  

Evolution favorable 

37.AR 
 
 
 
 
 
 
 

LEAD 
 
 
 
 
 
 

 4ans 
Et 3 
mois 
 
 
 
 

5 
ans 
 
 
 
 
 

F 
 
 
 
 
 

Ex Cardiaque : tachycardie 
+ tachypnée 
R du poumon : syndrome 
alvéolaire du lobe inférieur 
gauche  
ETT : épanchement 
péricardique de faible 
abondance 

Antibiothérapie 
-Bolus de méthyl-
prédnisolone*3j relayé 
par Prédnisone 40 mg/j 
-Traitement adjuvant  
-Régime  sans sel 
-Cyclosporine 
-Protection solaire 

-Poussées entrecoupées de 
rémissions  
-Syndrome d’activation 
macroph agique  
Cyclosporine+ bolus de 
corticoïdes  Evolution 
favorable + dégression des 
corticoïdes 

38.SL LEAD+ 
atteinte 
rénale+ 
atteinte 
neurologique 

9ans 14 
Ans 

F Ex Cardiaque : Souffle 
systolique aux 4 foyers 
R du poumon : 
cardiomégalie+ 
épanchement pleural gauche 
ETT : péricardite d’allure 

prédnisone 50 mg/j 
TTT adjuvant + RSS 
Lasilix 20mg/6h 
 

 Aggravation de la 
protéinurie+ 
GNA éxtracapillaire 
prédominante développée 
sur GEM lupique encore 
active  avec des signes de 
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chronique + insuffisance 
mitrale importante garde 3 
+Insuffisance aortique avec 
oreillette gauche peu dilatée 

chronicité Bolus de 
corticoïdes relayé par voie 
orale + ttt adjuvant + RSS 
Bonne évolution (2mois) 
Poussée rénale ( protéinurie 
néphrotique + HTA 
Atteinte neurologique 
centrale (convulsions, 
troubles de la conscience 
secondaire à l’HTA) + IR +  
glomérulonéphrite 
membraneuse stade II avec 
HSF et sclérose à la PBR 
diurétique + lopril*+ 
Cyclophosphamide 
+corticoïdes a doses élevés 
 persistance de l’HTA  
protéinurie néphrotique  
APS Nivaquine*300mg/j+ 
prédnisone 25mg/j avec arrêt 
du cyclophosphamide 
Stabilisation mais patiente 
perdue de vue pendant 5ans 
 Poussée rénale avec 
Insuffisance rénale stade 
terminale  Hémodialyse 
 Décès il y a 3ans  
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39.BG LEAD  12 
Ans 

F Ex Cardiaque : discret 
souffle systolique au foyer 
mitral 
R du poumon : 
cardiomégalie + pleurésie 
droite 
ETT : Insuffisance mitrale 
minime 

Prédnisone+ 
 TTT adjuvant 
Régime sans sel 

Evolution favorable 

40.LA LEAD+ 
atteinte 
rénale 

14 
ans 

14 
Ans 

M Ex Cardiaque : HTA+ 
Dyspnée+ tachycardie 
+souffle systolique surtout 
au foyer  mitrale + Signe de 
harzer   
R du poumon : surcharge 
hilaire bilatérale 
ETT : péricardite minime 
Insuffisance mitrale grade 
2+ Insuffisance aortique 
minime  
Ventricule gauche 
hypertrophique 
hypokinétique 

Oxygénothérapie 2L/m 
Lasilix 
Lopril  
(néphropathie lupique) 
-Bolus de 
Méthylprédnisolone 
relayé par 
Prédnisone40mg/j + ttt 
adjuvant + RSS 

Poussée + protéinurie 
massive  Avis Pr Ait 
Ouamar PBR : a été 
d’interprétation limite avec 
des lésions de chronicité 
classe 4 , la combinaison à la 
classe 5 ne peut être écarter 
 Cyclophosphamide 
Endoxan* un bolus /mois 
pendant 6 mois Rémission 
avec dégression des doses de 
la corticothérapie 
 

41. RE LEAD   11 
ans 

F Ex Cardiaque : HTA 
R du poumon : 
cardiomégalie modérée  
ETT : Aorte initiale 
ascendante dilatée 

Prédnisone 
TTT adjuvant 
Régime sans sel 

Evolution favorable 
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42.EF LEAD  13 
Ans 

F Ex Cardiaque : 
Tachycardie 
R du poumon : 
cardiomégalie 
ETT : péricardite modérée 

Prédnisone 
TTT adjuvant 
Régime sans sel 

Evolution favorable 

43.RF 
 
 
 
 

LEAD 
 
 
 
 

13 
ans 
 
 
 
 

14 
ans 
 
 
 
 

F 
 
 
 
 

Ex Cardiaque : tachycardie 
assourdissement des BDC 
R du poumon : 
cardiomégalie 
ETT : Epanchement 
péricardique de moyenne 
abondance 

Prédnisone 
TTT adjuvant 
Régime sans sel 

Poussée Après 1 an ETT : 
épanchement péricardique 
assez important de 30mm 
postérolatéral gauche et 
circonférentiel de 10 mm en 
antérolatéral 

44.TL LEAD  15 
Ans 

F Ex Cardiaque : RAS 
R du poumon : 
Cardiomégalie 
ETT : minuscule 
insuffisance mitrale + 
épanchement péricardique 
minime 

Prédnisone 
TTT adjuvant 
Régime sans sel 

Evolution favorable 

45.LO LEAD  16 
Ans 

F Ex Cardiaque : souffle 
systolique au foyer mitral  
R du poumon : 
cardiomégalie 
ETT : insuffisance mitrale 
grade 3 

Prédnisone 
TTT adjuvant 
Régime sans sel 

Evolution favorable 

46.AH Connectivite  
mixte 

8 ans 12 
Ans 

F Ex Cardiaque : RAS 
R du poumon : 
cardiomégalie  
ETT : Ventricule gauche 
hypertrophié avec bonne 
fonction 

Diclofenac ( Xénid*) 
Prédnisone 20mg/j 
TTT adjuvant 
Régime sans sel 
 

Evolution favorable avec 
dégression des doses de la 
corticothérapie  
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47.GI Connectivite 
mixte  

14 
 ans 

14 
Ans 

M Ex Cardiaque : souffle 
systolique au niveau du 
foyer aortique avec éclat de 
B2 
R du poumon : Normale 
ETT : dysfonction des 
ventricules 
Sténose aortique + 
insuffisance aortique 

Prédnisone 40 mg/j 
Traitement adjuvant 
Régime sans sel  
Rééducation 
ostéoarticulaire 

Amélioration partielle 
Antipaludéens de synthèse 
Plaquenil 200mg/j 
Persistance des lésions 
cutanées  Méthotrexate 
20mg/semaine 

48.GM Connectivite 
mixte+ 
atteinte 
rénale 

14 
ans 

14 
Ans 

M Ex Cardiaque : RAS 
R du poumon : Normale  
ETT : Epanchement 
péricardique de moyenne 
abondance avec réaction 
épicardopéricardique 
+altération modéré de la 
fonction systolique du VG + 
dilatation des veines sus-
hépatiques 

Prédnisone 60 mg/j 
Traitement adjuvant 
Régime sans sel 
Surveillance 

Stable pendant 3 ans avec 
dégression des doses de la 
corticothérapie 
-Après 3ans poussée 
sévère : HTA+ céphaléés+ 
déficit moteur du MS gauche 
+ épistaxis , Syndrome 
inflammatoire Cytolyse 
hépatique + protéinurie de 
24h( +) 
ETT : insuffisance aortique 
minime minuscule fuite 
mitrale +péricardite postéro 
latérale vers la pointe  
TDM cérébrale : Discrète 
atrophie cortico sous 
corticale+ 2 petites 
calcifications l’une en M au 
niveau de la tente du 
cervelet et l’autre au niveau 
du noyau lenticulaire droit 
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Biopsie rénale : Une 
glomérulonéphrite 
extramenmbraneuse + 
prolifération endocapillaire 
segmentaire 
-Hyalinose segmentaire 
focale sur 25%  Avis Pr 
Ait Oumar : 
 Cyclophosphamide 
100mg/j+lopril* 50mg/j puis 
100mg/j+ prédnisone  
Persistance des lésions 
cutanées  dégression de 
doses de la Corticothérapie 
+ APS Nivaquine *400mg/j 
Après 6mois de TTT prot 
24h (-) arrêt du 
cyclophosphamide + 
nivaquine*200mg/j 
amélioration 

49.MA Connectivite 
Mixte  

13 
ans 

13 
Ans 

M Ex Cardiaque : RAS 
R du poumon : Normale 
ETT : petite insuffisance 
tricuspidienne + insuffisance 
mitrale minime 

Prédnisone 60 mg/j 
Traitement adjuvant 
Régime sans sel 
 

Une poussée après 2 ans  
Bolus de corticoïdes relayé 
par voie orale  
Après 6mois de TRT  
d’une façon brutale : 
dyspnée sévère + signes de 
détresse respiratoire ETT : 
HTAP  décès en 
réanimation 
 



Les Atteintes cardiaques dans les maladies de système chez l’enfant 

22 
 

50. FA Maladie de 
Behçet 

11ans  12 
ans 

F Ex Cardiaque : RAS 
TDM Thoracique : 
Dilatation des artères 
pulmonaires partiellement 
thrombosés 
ETT : insuffisance mitrale 
minime + thrombus de 
l’oreillette droite étendu à la 
paroi postérieure passe vers 
le ventricule droit en 
diastole +insuffisance 
tricuspidienne minime tronc 
de l’artère pulmonaire dilaté  
  

-Bolus de corticoïdes 
relayé par voie orale 
-Colchicine 1mg/j 
-Lovenox 
injectableAVK 
 

 3 poussées sévères  
Décès après 32 mois de 
recul suite à une hémorragie 
foudroyante suite à une 
rupture d’un anévrysme de 
l’artère pulmonaire droite. 

51.SM Maladie de 
Behçet 

11 
ans 

11 
Ans 

M Ex Cardiaque : RAS 
R du poumon : Normale 
ETT : Epanchement 
péricardique circonférentiel 
minime 

Colchicine 1mg/j 
TTT symptomatique 
des aphtes 

Bonne évolution 

52.BK Oligoarthrite 9 ans  9ans F Ex Cardiaque : RAS 
R du poumon : Normale 
ETT : Ventricule gauche 
dilaté hypokinétique 

Dindo 100mg/j+ 
Ketum gel 
Infiltration de 
corticoïdes au genou 
gauche 

Maladie toujours 
activeMéthotrexate 
25mg/sem pdt 6mois 
Poussée inflammatoire sous 
MTX Etanercept* Score 
de guanini 70%à 6mois et à 
12mois : rémission complète 
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53.WA Scléro- 
dermie 
systémique 

13ans 13 
ans 

F Ex Cardiaque : Bruit de 
galop + souffle diastolique 
au foyer tricuspidien 
R du poumon : 
cardiomégalie+ œdème aigu 
du poumon 
ETT : Cardiopathie dilatée 
très hypokinétique cœur 
presque en arrêt FR et FE 
effondrées 
Insuffisance mitrale, 
oreillette gauche  grade 1 à 
2, Endocarde  échogène 
Discrète réaction 
péricardique 

Prédnisone 40mg/j 
Traitement adjuvant 
Régime sans sel 
Digoxine 0.15mg/j 
Lasilix 40 mg/j 
Capen 25mg/j 
 

Evolution favorable 
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I. Difficultés et limites de l’étude : 

Les difficultés majeures que nous avons rencontrés au cours de cette étude 

étaient liées à l’exploitation des dossiers, essentiellement en ce qui concerne 

l’évolution, et le recul des malades (dossiers perdus et non retrouvés aux 

archives) 

II. Epidémiologie : 

1. Fréquence globale de l’atteinte cardiaque: 

De 2001 à 2015 soit 15 ans, nous avons identifié 53 cas d’atteinte 

cardiaque dans les maladies de système chez l’enfant parmi 624 hospitalisations 

de maladie de système au service de pédiatrie IV, soit une incidence hospitalière 

globale de 8,49% 

A noter que cette fréquence est certainement biaisée à cause des cas 

non enregistrés ou pages vides sur le registre du service 

Notre étude porte sur 53 cas d’atteinte cardiaque dans les maladies de 

système chez l’enfant : 

 24 cas d’arthrite systémique  soit 45,28% 

 21 cas de Lupus érythémateux disséminé soit 39,62% 

 04 cas de Connectivite Mixte soit 7,54% 

 02 cas de la maladie de Behçet soit 3,77% 

 01 cas de sclérodermie 1,88% 

 01cas d’Oligoarthite soit 1,88% 
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Figure 1 : Fréquence de l’atteinte cardiaque dans les maladies de système dans notre 

série 

2. Fréquence de l’atteinte cardiaque selon le type de maladie 

systémique  

Tableau 1 : Fréquence de l’atteinte cardiaque selon le type de maladie de système dans 

notre série 

Type de la maladie Nombre totale 
des patients 

Nombre des patients 
avec atteinte cardiaque Pourcentage 

Arthrite systémique (AS) 212 24 11,32% 
Lupus érythémateux 

Disséminé (LED) 57 21 36,84% 

Connectivite Mixte 
(CM) 5 4 80% 

Maladie de Behçet 
(MB) 19 2 10,52% 

Sclérodermie systémique 
(SS) 4 1 25% 

 
Oligoarthrite 

(OA) 1 206 0,48% 

Arthrite systémique Lupus erythémateux Connectivite mixte

Behçet Sclérodemie Oligoarthrite
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3. Répartition selon l’âge : 

-L’âge moyen au diagnostic dans notre série  est aux alentours de 8 ans et 

1/2 alors que l’âge moyen de l’atteinte cardiaque est aux alentours de 10 ans 

On a constaté que la période moyenne entre l’âge au diagnostic et celui de 

la cardiopathie est d’un an dans 75% des cas selon le T-test 

 

Figure2 : Répartition de l’âge moyen au diagnostic et l’âge moyen de la cardiopathie 

dans notre série 

 

Tableau 2 : L’âge moyen au diagnostic et l’âge moyen de la cardiopathie selon le type de 

la maladie systémique 

 Age moyen au diagnostic Age moyen de l’atteinte cardiaque 
Arthrite Systémique 5ans 1/2 6ans ½ 
Lupus Erythémateux 11ans 12ans ½ 
Connectivite Mixte 12ans 13 ans ½ 
Maladie de Behçet 11ans 11ans et ½ 

Oligoarthrite 9ans 9ans 
Sclérodermie 13ans 13ans 

7,5

8

8,5

9

9,5

10

Age moyen au diagnosctic(ans) Age moyen de la cardiopathie
(ans)

8,5

10
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Tableau 3 : Répartition de nos cas selon les tranches d’âge au diagnostic 

 Age moyen au Diagnostic   (%) 
Nourrisson 16 mois          (8,88%) 

Age préscolaire 4 ans1/2         (22,22%) 
Age scolaire 8 ans 1/2        (42,22%) 

Puberté 13ans  1/2      (26,66%) 
 

 

Figure 3 : Répartition des cas selon les tranches d’âge au diagnostic et l’âge de la 

cardiopathie 
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4. Répartition selon le sexe : 

-Globalement, On a noté une légère prédominance féminine de 58,49%  

 

Figure 4 : Répartition des cas dans notre série selon le sexe 

 

 Pour les cas de l’AS la répartition selon le sexe montre une prédominance 

masculine avec 16 garçons soit 66,66% et 8 filles soit 33,33%  

 Pour les cas du lupus érythémateux disséminé la répartition montre une 

prédominance féminine de 90,47% 

 Pour les cas de la connectivite  mixte, il y’a une prédominance masculine de 

75%  

 pour la maladie de Behçet, on un cas de sexe masculin et un cas de sexe 

féminin 

 pour la sclérodermie, on a un cas de sexe féminin  

 pour l’oligoarthrite, on  un cas de sexe féminin  
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Figure 5 : Répartition de nos cas d’AS, de LED et de CM selon le sexe  
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III. L’atteinte cardiaque : 

1. Données de l’examen cardiaque 
1.1. l’arthrite systémique : 

 Cliniquement, l’atteinte cardiaque dans les cas d’AS dans notre série 

était asymptomatique dans 12 cas soit 50% 

 Une tachycardie + assourdissement des BDC a été retrouvé dans 5 cas 

soit 20,83% 

 Une tachycardie isolée dans 3 cas soit 12,5 %  

 Un frottement péricardique dans 2 cas soit 8,33% 

 Un rythme irrégulier dans 1 cas soit 4,16% 

 Un Souffle systolique aux 4 foyers dans 1 cas soit 4,16% 

 

Figure 6 : Répartition des données de l’examen cardiaque dans les cas d’arthrite 

systémique dans notre série 
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1.2. Le lupus érythémateux disséminé : 

 Cliniquement, l’atteinte cardiaque dans les cas du LED dans notre série 

était asymptomatique dans 5 cas 23,20 soit % 

 Un souffle systolique au foyer mitral dans 7 cas soit 33,33% 

 Une dyspnée + tachycardie dans 2 cas soit 9,52% 

 Une HTA dans 3 cas soit 14,28% 

 Une tachycardie + assourdissement des BDC dans 2 cas soit 9,5  

 Un souffle systolique aux 4 foyers dans 1 cas soit 4,76% 

 Un frottement péricardique dans 1 cas soit 4,76% 

 

 

Figure 7 : Répartition des données de l’examen cardiaque dans les cas du LED dans 

notre série 
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1.3. La connectivité mixte : 

 Souffle systolique au foyer aortique avec éclat de B2 dans 01 cas soit 25% 

 atteinte latente dans 03 cas soit 75% 

 

 

Figure 8 : Répartition des données de l’examen cardiaque dans les cas de la CM dans 

notre série 

1.4. La sclérodermie systémique: 

 Souffle diastolique au foyer tricuspidien + bruit de galop  

1.5. La maladie de behçet : Atteinte latente dans les 2 cas 

1.6. L’oligoarthrite : Atteinte latente dans 1 cas 

Au total, l’atteinte cardiaque était cliniquement latente dans 43,39% et 

symptomatique dans 56,6% 
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2. Données de la Radiographie thoracique : 

-La cardiomégalie était l’anomalie de radiologie thoracique la plus 

retrouvée dans 26 cas soit 49% 

Tableau 4 : résultats de la radiographie thoracique selon la maladie dans notre série 

 Radiographie thoracique 
Normale Cardiomégalie Autres 

Arthrite 
systémique 
N=24 

6 cas  
 25% 

15 cas 
62,5% 

Pleuropneumopathie (1 cas soit 4,16%) 
-ICT limite (1cas soit 4,16%) 
-Fausse cardiomégalie (1cas soit 4,16%) 
 

Connectivite mixte 
N=4 

3 cas 
75% 

1 cas 
25% 

 

Lupus 
Erythémateux 
disséminé 
N=21 

8cas 
38,09% 

9 cas 
42 ,85% 

- Opacité basale + émoussement des CDS 
(1cas soit 4,76%) 
- Sd bronchique bilatérale (1cas soit 
4,76%) 
-Epanchement pleural (2 cas soit 9,52%) 
-Sd alvéolaire du lobe inférieur gauche 
(1cas soit 4,76%) 
-Surcharge hilaire bilatérale (1cas soit 
4,76%) 

Sclérodermie 
Systémique  
N=1 

  1cas (100%) + Œdème aigu du poumon 

Maladie de Behçet 
N=2 

  2 cas  
(100%)         

  

Oligoarthrite 
N=1 

 1 cas  
(100%) 
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Figure 8: Répartition de la cardiomégalie dans notre série 

 

3. Données de l’échographie cardiaque : 

L’échographie cardiaque avait objectivé  diverses anomalies Selon le type 

de la maladie de système  

L’atteinte cardiaque la plus retrouvée était la péricardite dans 39 cas soit 

73,58% suivi d’une insuffisance mitrale dans 16 cas soit 30,18% 

3.1. l’arthrite systémique : 

L’atteinte cardiaque était multiple dans 5 cas soit 20,83% et monotypique 

dans 19 cas soit 79,16% 
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L’échographie cardiaque avait objectivé : 

 Une péricardite dans 20 cas soit 83,33% 

 Une insuffisance mitrale dans 3 cas soit 14,28% 

 Une insuffisance tricuspidienne dans 2 cas soit 9,52% 

 Une cardiomyopathie dilatée dans 2 cas soit 9,52% 

 Un ventricule gauche modérément dilaté dans 1 cas soit 4,16% 

 Communication interauriculaire type ostium secundum (CIA type OS)+ 

cavités droites dilatés dans 1 cas soit 4,16% 

 

Figure 11 : Répartition des différents types d’atteinte cardiaque dans l’AS dans notre 

série 
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3.2. Le lupus érythémateux disséminé : 

L’atteinte cardiaque était multiple dans 13 cas soit 61,9% et monotypique 

dans 8 cas soit % 38,09% 

L’échographie cardiaque avait objectivé : 

 Une péricardite  dans 16 cas soit 76,19 %  

 Une insuffisance mitrale dans 13cas soit 61,90% 

 Une insuffisance tricuspidienne dans 3 cas soit 14,28% 

 Insuffisance aortique dans 2 cas soit 9,52% 

 Un ventricule gauche hypertrophié dans 2 cas soit 9,52% 

 Une oreillette gauche dilatée dans 1 cas soit 4,76% 

 Aorte initiale ascendante dilatée dans 1cas soit 4,76% 

 Communication interauriculaire type ostium secundum dans 1 cas soit 

4,76% 

 Des cavités gauches dilatés dans 1 cas soit 4,76% 
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Figure 12 : Répartition des différents types d’atteinte cardiaque dans le LED dans notre 

série 

 

Figure 13 : Répartition des différents types d’atteinte cardiaque semblables dans l’AS et 

dans le LED 
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3.3. Laconnectivite Mixte :  

L’échographie avait montré : 

1 -Dysfonction des ventricules +Sténose aortique + insuffisance aortique 

dans un cas soit 25% 

2- Epanchement péricardique de moyenne abondance avec réaction 

épicardopéricardique +Altération modérée de la fonction systolique du 

ventricule gauche + Dilatation des veines sus-hépatiques dans 1 cas soit 25% 

3- Petite insuffisance tricuspidienne+ Insuffisance mitrale minime dans 1 

cas soit 25% 

4- Ventricule gauche hypertrophié avec bonne fonction dans 1 cas soit 25% 

3.4. La Maladie de Behçet : 

- Epanchement péricardique circonférentiel minime dans 1 cas soit 50% 

- Insuffisance mitrale minime +insuffisance tricuspidienne minime + 

Thrombus de l’OD qui passe dans le VD en diastole + tronc de l’AP dilaté  dans 

1 cas soit 50% 

3.5. L’oligoarthrite : 

- Ventricule gauche dilaté hypokinétique 

3.6. La Sclérodermie systémique: 

- Cardiopathie dilatée très hypokinétique , cœur presque en arrêt FR et FE 

effondrées + insuffisance mitrale grade 1 à 2 

Endocarde échogène + discrète réaction péricardique 
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IV. Modalités Thérapeutiques : 

1. AINS  

14 enfants  avaient reçu les AINS soit 26,41% dont 11 cas atteints d’AS 

(Salicylés à dose anti-inflammatoire/Diclofénac) , un cas atteint d’OA 

(l’indométacine à 100mg/j) , un cas de LED et un cas de CM (Diclofénac) 

2. Corticoïdes par voie générale : 

- Les corticoïdes (Prédnisone) par voie orale ont été prescrits chez 48 

malades soit 90,56% dont 22 cas d’AS, 20 cas de LED,4 cas de CM,1cas de MB 

et 1cas de SSJ 

- La dose de début de prédnisone était de 2 mg /Kg /j (traitement 

d’attaque). 

- Après un schéma dégressif a été toujours mis en place 

-Un régime sans sel (RSS) et un traitement adjuvant ont été toujours 

associé à la corticothérapie Potassium, calcium, vit D  

- Des bolus de corticoïdes ont été indiqués chez 24 enfants soit 45,28% ( 13 

cas d’AS, 9cas de LED, 1cas de CM et 1cas de MB) ,d’emblée ou au cours de 

l’évolution selon la sévérité de la poussée. La dose était 1g/1,73 m2 pendant 

3jours puis relais par la prédnisone à la dose de 1mg /kg/j.   

3. Corticoides locaux 

-Une infiltration de corticoïdes a été faite chez 2 malades soit 3,77% l’un 

atteint d’AS et l’autre d’OA 
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4. Les Immunosuppresseurs : 

Méthotrexate (MTX) : 

- Le recours à un traitement de fond à base de Méthotrexate a été réalisé 

chez 14 malades soit (26,41 %) dont 13 cas avaient une arthrite systémique et un 

cas avait une oligoarthrite  

- La dose moyenne de prescription de MTX était de 0 ,8 mg /Kg /semaine 

en intra-musculaire . 

- Les principales indications étaient la cortico-dépendance et/ou 

l’inefficacité des AINS et des corticoïdes avec la persistance des signes 

articulaires et/ou systémiques et du syndrome inflammatoire. 

Cyclophosphamide : 

Le Cyclophosphamide (Endoxan*) a été prescrit chez  6 enfants soit 

11,32% dont 5 cas de lupus et 1 cas de CM ,  qui avaient une néphropathie 

lupique  

Cyclosporine A : 

Dans notre série, 2 patients  avaient reçu la cyclosporine A soit 3,77% 

- La dose de prescription de cyclosporine était de 2mg/kg/j par voie orale 

-Les antipaludéens de synthèse : 

Les APS étaient prescrits chez 7 malades soit 13,2% dont 5 cas de LED et 

2 cas de CM La chloroquine (Nivaquine 200 à 400 mg/jr)   en raison d’une 

atteinte cutanée sévère ne répondant pas à la corticothérapie seule ou de 

l’association à une atteinte rénale  
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Colchicine : 

 La colchicine à la dose de 1 mg /J + un TRT symptomatique des aphtes a 

été prescrite chez 2 enfants atteints de MB soit 3,55% 

Mycophénolate Mofétil (CELLCEPT) n’était prescrit que chez un seul cas 

en raison d’une néphropathie lupique grave et active soit 1,88% 

5. Biothérapie : 

12 malades soit 22,64% avaient reçu la biothérapie dont 11 cas d’AS et 1 

cas d’OA 

Indications de biothérapie : 

La principale indication était l’inefficacité des autres traitements 

notamment de 1ère et 2ième ligne (AINS, corticoïdes et immunosuppresseurs). 

Molécules utilisées : 

 Anti-TNF alpha ; L’étanercept (Enbrel) : 

L’Etanercept (Enbrel) a été prescrit chez 4 patients (Soit 7,54 %) dont 3 cas 

d’AS et 1 cas d’OA 

-  La dose utilisée était de 15 à 25 mg/semaine. 

Anti-IL6 : Tocilizumab (Actemra ) 

 Dans notre série, 7 patients ont reçu le Tocilizumab (soit 13,2%), ils 

avaient tous une forme systémique d’AJI 

 Le Tocilizumab (Actemra) a été utilisé en première intention chez 5 cas, et 

en deuxième intention après échappement à l’Etanercept dans 2 cas  
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 -La dose utilisée était de 200 à 400 mg/15j en fonction du poids et de l’âge 

de l’enfant. 

Anti-IL1 : L’anakinra (Kineret) : 

- L’anakinra (Kineret) a été indiqué chez 2 malades atteints d’AS (soit 3,77 

%), Il a été utilisé en 2 intention après l’échec de L’étanercept  

- La dose utilisée était de 50 à 100 mg/j. 

6. Mesures Symptomatiques : 

-Les antihypertenseurs ont été prescrits chez 6 enfants soit 11,32% dont  

4 cas de  LED ,1 cas de CM et 1 cas de sclérodermie 

- Les anticoagulants relayés par les AVK ont été prescrit chez 1 malade 

atteint de MB soit 1,88% en raison d’un thrombus de l’artère pulmonaire 

-Un traitement digitalique (Digoxine*) a été prescrit dans 2 cas dont 1cas 

de LED et le 2ème atteint de sclérodermie soit 3,55% 

-Le Furosémide a été prescrit chez 5 enfants dont 4 atteints de LED avec 

atteinte rénale et 1 atteint de MB avec atteinte rénale 

-En raison des épisodes infectieux les Antibiotiques ont  été prescrit chez 3 

malades  

-L’hémodialyse été indiquée chez 1 enfant atteint de LED suite à une 

néphropathie lupique qui s’est compliquée d’une insuffisance rénale stade 

terminal 
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V. Evolution : 

L’évolution était favorable dans 42 cas soit 79,2%, une maladie toujours 

active dans 8 cas soit 15,1% et  3 décès soit 5,7% 

 

Figure13 : Répartition des cas selon l’évolution  

Tableau 5 : Répartition de l’évolution selon la maladie de système 

 Evolution favorable Maladie toujours active Décès 
AS 

N=24 
21cas 
87,5% 

3cas 
12,5% 

0 
 

LED 
N=21 

16cas 
76,19% 

4cas 
19,04% 

1 cas 4,76% 
( Néphropathie lupique 
avec Insuffisance rénale 

stade terminal) 
CM 
N=4 

2 cas 
50% 

1cas 
25% 

1cas 25% 
(HTAP sévère) 

MB 
N=2 

1cas 
50%  

1cas 50% 
Sd hémorragique sur 
anévrysme de l’artère 
pulmonaire droite + 
thrombus de l’OD) 

OA 
N=1  1cas 

100%  
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Figure14: Répartition de l’évolution selon la maladie de système 
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Image 1 : Thrombus intracardiaque chez la patiente n°50 

 

Image 2 : anévrysme au niveau du versant latéral du tronc de l’artère pulmonaire 

mesurant 24,5 sur 26 mm sans thrombus à l’intérieur et pas de thrombus intracardiaque 

chez la patiente n°50 après prise d’anticoagulants 
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Image 3 : angioscanner thoracique de la patiente n°50 : coupe axiale montrant 

anévrysme de l’artère pulmonaire droite avec condensation pulmonaire associée 
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Figure 9 : Angioscanner thoracique de la patiente n°13 :coupe axiale reconstruction 

MIP : éctasie anévrysmale de l’artère pulmonaire droite partiellement thrombosée avec 

condensation pulmonaire associée 
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-L'atteinte cardiaque est fréquente au cours des maladies systémiques, elle 

représente  un des éléments du diagnostic et constitue souvent un élément 

pronostique. C’est pour cette raison qu’il est très important de connaitre son 

profil épidémiologique, clinique, thérapeutique et évolutif dans les maladies 

systémiques de l’enfant 

-Nous allons discuter dans ce chapitre les données obtenues à partir de nos  

observations à travers une revue de littérature. 

1. Fréquence : 

Tableau1 : Fréquence de l’atteinte cardiaque globale dans les maladies systémiques de 

l’enfant dans notre série par rapport à celle de Sulafa KM ali 

 Série de Sulafa Km ali 
(Sudan)[1] 

Notre série Maroc Rabat 
 

Nombre total des 
patients (%) N=9 % N=53 

 
% 
 

Arthrite systémique 
(AS) 2 22,22% 24 45,28% 

Oligoarthrite (OA) 1 11,11% 1 1,88% 
Polyarthrite 1 11,11%   Lupus Erythémateux 

disséminé (LED) 3 33,33% 21 39,62% 

Lupus Néonatal 1 11,11%   Connectivite Mixte 
(CM) 1 11,11% 4 7,54% 

Sclérodermie   1 1,88% 
Maladie de Behçet 

(MB)   2 3,77% 

 (1) 
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Tableau 2 : La fréquence de l’atteinte cardiaque dans la forme systémique d’AJI dans 

notre série par rapport a d’autres séries 

Auteurs Pays %  de l'atteinte cardiaque (AS) 

Sircar et al (2) Inde 9,1 

Oliveira et al (3) 
 

Brésil 
 

13 
 

Feliho et al (4) Sénégal 0 
El Moussaoui el al 

(5) Maroc (Fès) 37,5 

Goldenberg J et 
al(6) Brésil 6,4 

Martini el al _ 10 

Notre série Maroc 
(Rabat) 11,32 

On constate que les résultats de Martini et al et Oliveira et al sont très 

rapprochés aux résultats de notre série 

-Dans le lupus, la fréquence de l’atteinte cardiaque selon les auteurs est 

comme suit :  

Tableau 3 : La fréquence de l’atteinte cardiaque dans le LEAD dans notre série par 

rapport à d’autres séries 

Auteurs Fréquence de l’atteinte cardiaque 
(LEAD) 

Fish et al 33% 
Girardet et al (7) 15% 

Martini Lavras et al (8) 28,8% 
Tze-Tien Yeh et al (9) 47,8% 

Notre série 36,84% 
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Dans la série de tze-tien yeh et al (9) , parmi 75 enfants  (47,8%) avaient un 

LED avec atteinte cardiaque. Dans 22,3% des cas (35 enfants) l’atteinte 

cardiaque s’est manifestée au début de la maladie et dans 35-50% durant 

l’évolution de la maladie  

Dans notre série l’atteinte cardiaque s’est manifestée au début de la 

maladie dans 50% et dans 50% durant l’évolution avec un âge moyen entre 

le diagnostic  de la maladie et l’atteinte cardiaque d’1 an 

-Atzeni et al. (10) ont rapporté une atteinte cardiaque dans 7% à 46% des 

adultes atteints de la MB et 20% de ceux qui sont impliqués sont décédés en 

raison de leurs complications cardiaques. L'atteinte cardiaque chez les enfants 

atteints de la MB n’est pas fréquente selon plusieurs études  (11,12,13,14). 

Koné-Paut et al. (15) ont examiné 86  enfants atteints de la MB  

rétrospectivement  en Turquie, en France, en Iran et en Arabie Saoudite en 1998. 

Aucun des patients dans leur cohorte n’avait une atteinte cardiaque. 

Il n'y avait aucune publication sur l'incidence de l’atteinte cardiaque chez 

les enfants atteints de la MB. Chez les adultes, les complications cardiaques sont 

multiples et peuvent comprendre l’anévrysme du septum Interauriculaire , le 

prolapsus de la valve mitral, régurgitation mitrale, dilatations anévrysmales des 

sinus de Valsalva et de l'aorte ascendante, anévrysme de l'artère coronaire, 

thrombus cardiaque, myocardite, et les troubles de la conduction (17). La plupart 

de ces patients ont développé des problèmes cardiaques à un âge adulte . On ne 

sait pas si leur atteinte cardiaque a commencé à un plus âge précoce, comme 

pendant l'adolescence (18). Des études  ont décrit d'autres problèmes cardiaques 

tels que la fibrose endomyocardique,l’ endocardite non infectieuse, les 

anévrysmes de l'aorte ascendante, la formation de thrombus intracardiaque, un 
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anévrysme de l'artère coronaire et les anévrysmes de l'artère pulmonaire (19-20). 

Tous ces patients ont répondu à un traitement immunosuppresseur et récupéré 

sans séquelles . 

 Davatchi et al. (16) ont rapporté une atteinte cardiaque de 0,6% dans leur 

grande cohorte de 6.500 enfants et adultes atteints de la MB en Iran qui ont été 

suivis pendant  35 ans  

Dans une étude récente faite par Isabelle Koné Paut et al (21), la fréquence 

de l’atteinte cardiaque parmi 156 cas de maladie de behçet confirmée est de 

4,48% et de 1,58% dans 63 cas de maladie de behçet non confirmée  

La fréquence de l’atteinte cardiaque dans les cas de MB dans notre 

série est de 10,52%  

-Dans la SSJ  , Giorgia Martini el al  (22) ont rapporté 153 enfants atteints 

de sclérodermie systémique juvénile dans laquelle l'atteinte cardiaque a été rare 

(1%). L'atteinte pulmonaire reste la plus fréquente (75% des patients), cependant  

un tableau d’atteinte cardiorespiratoire selon la majorité des auteurs est la cause 

la plus fréquente de décès dans la sclérodermie systémique (23,24,25). Le 

pronostic dans la SSJ  est plus favorable  que dans la forme adulte (26). 

Néanmoins, les enfants ayant des forme sévères de sclérodermie sont associés à 

des évolutions souvent fatales (27,28,29).  

Dans notre série, la fréquence de l’atteinte cardiaque dans les cas de 

SSJ est de 25% avec participation pulmonaire 

En dehors des explorations classiques, tels que la biologie , 

l'échocardiographie d'autres modalités, comme la scintigraphie au thallium, 

la tomographie d'émission monophotonique (SPECT) et l'IRM ont été utilisées 



Les Atteintes cardiaques dans les maladies de système chez l’enfant 

54 
 

pour estimer la prévalence de l'atteinte cardiaque asymptomatique au cours de la 

SSJ . Dans la série des adultes, la prévalence de la maladie cardiaque a été 

estimée à environ 69%. La prévalence de l’atteinte cardiaque asymptomatique 

chez les enfants atteints de sclérodermie  systémique n’est pas encore connue  

(30,31). 

Dans la DMJ, la prévalence exacte de l’atteinte cardiaque n’est pas bien 

connue (32). Elle semble être très rare .Cette rareté peut être expliqué par le 

nombre faible des études réalisées dans ce sens  

Constantin et al. (33) ont comparé les complications cardiaques chez 66  

adultes  et 44 enfants atteints de DM en utilisant le Registre national hongrois 

des patients atteints de dermatomyosite. Ils n’ont trouvé aucun cas d’atteinte 

cardiaque dans la DMJ 

Dans notre série, nous n’avions pas trouvé d’atteinte cardiaque parmi 

les cas de DMJ à l’HER 

2. Age et Sexe : 

Globalement, l’âge moyen des patients atteints de maladie systémique au 

moment du diagnostic de l’atteinte cardiaque  selon Sulafa KM ali (1) est aux 

alentours de 6 ans et ½ , dans notre série il est aux alentours de 10 ans 

  



Les Atteintes cardiaques dans les maladies de système chez l’enfant 

55 
 

Tableau 4 : L’âge moyen du diagnostic de l’AJI et l’âge du diagnostic de la cardiopathie 

dans notre série par rapport à celle de Goldenberg 

AGE moyen Goldenberg et al (34) Notre série 
Diagnostic de la maladie 5ans et 5 mois 5ans et 6mois 

Diagnostic de la 
cardiopathie 5ans et 8 mois 6ans et 6 mois 

On a noté une légère prédominance féminine de 58,49% dans notre 

série, presque le même résultat a été  trouvé dans la série de Sulafa KM Ali (1) 

et al soit 66,66% 

3. L’atteinte cardiaque : 
3.1. L’atteinte péricardique: 

La péricardite est la manifestation cardiaque la plus fréquente dans l’AJI, 

sa prévalence est estimé de 3 à 9% Elle est plus observée chez les patients ayant 

la forme systémique d’AJI. Dans une étude l’atteinte péricardique a été retrouvé 

dans 36% des cas dont 81% des enfants avaient une forme systémique d’AJI 

(35). Ceci est en corrélation avec nos résultats, en effet la péricardite a été 

trouvée dans  83,33% des cas d’AS dans notre série  

Selon certaines études, la péricardite serait lié à l’âge de début précoce de 

la maladie (avant 18 mois) (36) 

Parmi les cas d’arthrite systémique dans notre série, 3 nourrissons 

avaient une péricardite à l’échocardiographie 

Selon certaines études plusieurs enfants atteints d’AJI avaient développé un 

épanchement péricardique asymptomatique (35,37)  

La péricardite symptomatique au cours de l’AJI se produit habituellement  

au moment des poussées de la maladie en association avec la fièvre, le rash 
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cutané et l’arthrite. La péricardite va se manifester d’habitude par une douleur 

thoracique rétrosternale aigue et une dyspnée aggravée par le décubitus dorsal et 

soulagée par l’antéflexion ou par la position debout, Ils peuvent aussi se plaindre 

de douleurs de la nuque ou des épaules .A l’examen Clinique , l’enfant peut 

avoir une  tachycardie ,un frottement péricardique au bord inférieur gauche du 

sternum  

Dans notre série, on a rapporté une tachycardie avec assourdissement 

des BDC et un frottement péricardique à l’examen clinique dans 10 cas 

d’AS (4,1%) ayant une péricardite  

La radiographie thoracique montre une cardiomégalie, Les modifications 

du segment ST et de l’onde T peuvent être évidente sur l’électrocardiographie 

(38) 

 

Figure 1 : signes éléctrocardiographiques de la péricardite représentés par les quatre 

stades de Holzman 
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 Stade 1 : sous décalage PQ et sus décalage ST ; 

 Stade 2 : onde T positive, ST isoélectrique ; 

 Stade 3 : onde T négative ; 

Stade 4 : normalisation. 

Mais l’échocardiographie est plus sensible, elle montrera l’épanchement 

péricardique qui peut être minime , modéré , important ou un simple 

élargissement de l’espace rétropéricardique parfois seul signe indirect retrouvé 

(38)  

 

 

Figure 2 : Échocardiographie montrant épanchement péricardique postérieure de taille 

moyenne chez un patient atteint d’AJI (18) 
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Bernstein et al (35) avaient rapporté 20 enfants ayant un épanchement 

péricardique parmi 55 enfants atteints d’AJI dont 16 avaient la forme 

systémique d’AJI, 4 avaient une polyarthrite. 4 enfants avaient un frottement 

péricardique à l’auscultation, 9 avaient une cardiomégalie à la radiographie 

pulmonaire et 8 enfants avaient des anomalies à l’ECG 

Parmi les 20 cas d’AS dans notre série ayant une péricardite, la 

cardiomégalie a été retrouvée chez 12 enfants  

Gedalia et al (39) avaient réalisé une échocardiographie à 116 enfants 

atteints d’AJI dont 61 ayant la forme systémique, 21 enfants avec AS avaient un 

épanchement péricardique .13 enfants étaient symptomatiques cliniquement dont 

5 avaient un épanchement péricardique important , 8 avaient un épanchement 

péricardique modéré Les 8 enfants asymptomatiques avaient un épanchement 

péricardique minime .3 enfants ayant une oligoarthrite et 1 avait une polyarthrite 

présentaient un épanchement péricardique minime asymptomatique  

-Comme dans l’AJI, la péricardite est la présentation cardiaque la plus 

courante du lupus érythémateux disséminé, apparaissant chez 20% à 30% des 

patients atteints de lupus (40-41)  

Dans notre série la  péricardite était la manifestation la plus fréquente 

dans 76,19% des cas du LED 

La présentation clinique de péricardite liée au lupus est identique à celle de 

tout autre patient présentant une péricardite aiguë y compris la douleur 

thoracique rétrosternale, une difficulté au décubitus dorsal , ou une douleur à 

l'inspiration. La douleur est souvent améliorée par la position assise ou 

l’antéflexion. Les observations cliniques  sont similaires à celles observées dans 
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d'autres causes de péricardite, y compris un frottement péricardique, une 

cardiomégalie à la radiographie thoracique et des changements 

électrocardiographiques, y compris les signes de microvoltage et les alternances 

électriques. L’échocardiographie  objective un épanchement péricardique 

d’abondance variable dans la majorité des cas 

Dans la plupart des cas du lupus, Un épanchement pleural est souvent 

associé à l’épanchement  péricardique  ceci est lié à la polysérite  (42,43) 

Dans notre série une dyspnée a été retrouvée dans 9,52% des cas de 

LED avec péricardite associée à une tachycardie, un frottement 

péricardique dans 4,76%, une Cardiomégalie dans 42,85% des cas et un 

épanchement pleural dans  9,52% 

Dans la SSJ, parmi  153 enfants  10% des patients ont développé une 

péricardite selon la série de Giorgia Martini el al (44)  

 L’implication du système cardio-vasculaire dans la série de Hartmut 

Michels  a été rare, Ils ont rapporté  seulement un seul cas de péricardite. 

- Dans une série de 19 enfants atteints de CM provenant de  10 centre de 

pédiatrie, une péricardite a été retrouvé dans 1 cas (5%) (45), comme c’est le 

cas dans notre série 

3.2. La tamponnade : 

La tamponnade est rare au cours des AJI  (46). La douleur thoracique doit 

être promptement évaluée  et traité puisque la tamponnade cardiaque, bien que 

rare, peut nécessiter un drainage péricardique en urgence. Une turgescence des 

veines jugulaires, une hépatomégalie douloureuse et un pouls  paradoxal de 

Kussmaul (diminuant en inspiration) sont recherchés systématiquement. 
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L’échocardiographie est évocatrice si elle révèle une compression du ventricule 

droit et de l’oreillette droite avec collapsus diastolique des cavités droites (47). 

La péricardiocentèse est indiquée en urgence pour sauvegarder le pronostic vital 

-Aucun cas de tamponnade n’a été rapporté dans notre série 

3.3. L’atteinte myocardique : 

-La myocardite est rarement retrouvée dans l’AJI,  les rares cas décrits dans 

la littérature avaient la forme systémique de la maladie (18). La myocardite est 

soit isolée ou en association avec une péricardite Il peut en résulter une 

insuffisance cardiaque ou arythmie qui est une complication fatale. L’enfant 

peut présenter avec les signes d’AJI (fièvre, rash cutané et arthrite) une 

tachycardie , une hypotension ou une dyspnée secondaire à un œdème aigu du 

poumon , Une distension abdominale secondaire à une ascite et un bas débit 

cardiaque , l’œdème des membres inférieurs chez le grand enfant et l’adolescent 

, des extrémités froides secondaires à une perfusion et un débit cardiaque bas.  

A cours de la myocardite sur  AJI une cardiomégalie à la radiographie 

pulmonaire est notée, des modifications diverses à l’ECG peuvent être 

retrouvées comme des changements du segment ST en rapport avec une 

ischémie (sus ou sous décalage du ST, l’inversion de l’onde T). 

Le diagnostic de la myocardite au cours de l’AJI  est confirmé par 

l’échocardiographie en montrant une fonction ventriculaire  altérée ou par l’IRM 

qui peut montrer une fonction ventriculaire altérée ou une fibrose myocardique  

Bernstein et al avaient rapporté 4 enfants atteints d’AJI avec myocardite 

parmi 44 enfants, Miller et French (48) avaient rapporté 3 cas de myocardite 

parmi 246 enfants atteints d’AJI ,Svautesson et al (49) avaient rapporté 4 
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myocardites parmi 320 enfants atteints d’AJI, Goldenberg et al  avaient trouvé 4 

périmyocardite et 2 myocardite parmi 172 enfants atteints d’AJI  

-La Myocardite est rapportée chez 15% des enfants et  adolescents avec 

LED (50). Le premier signe peut être une tachycardie même en l'absence de la 

fièvre. Comme la fonction ventriculaire se détériore, le patient peut développer 

des signes de surcharge volémique  tels que le manque d’appétit, une distension 

abdominale  / ascite, détresse respiratoire /un œdème pulmonaire ou des signes 

de diminution du débit cardiaque telle qu'une hypotension, une mauvaise 

perfusion, et une basse pression pulsée. Les arythmies peuvent aussi en résulter 

et menacer le pronostic vital 

-Aucun cas de myocardite n’a été rapporté dans notre série  

Heine et al. (51) ont décrit l'atteinte cardiaque dans la sclérodermie pour la 

première fois. En 1943. Weiss et al  (52) avaient confirmé les conclusions de 

Heine et a également identifié la fibrose cardiaque dans un cas d'insuffisance 

cardiaque chez les patients atteints de sclérodermie systémique. La sclérodermie 

systémique avec atteinte des organes internes est une maladie rare dans l'enfance 

et se produit moins fréquemment que la sclérodermie localisé telles que la 

sclérodermie linéaire et Morphée (53,54) 

Quartier et al. (55) ont décrit les atteintes  cardiaques ischémiques et 

cardiomyopathie dilatée chez trois enfants atteints de sclérodermie systémique. 

Parmi ces trois enfants, deux sont morts et un a survécu après une 

transplantation cardiaque. Les auteurs croyaient aussi qu’un traitement avec des 

corticostéroïdes, le méthotrexate et la cyclosporine ont été efficaces sur le 

muscle, la peau et l'atteinte pulmonaire, mais n'a pas empêché la progression de 

l’atteinte de l'œsophage ou la dysfonction myocardique (55). Certains auteurs 
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considèrent que les patients qui avaient aussi une polymyosite avec la 

participation du muscle squelettique en plus de leur sclérodermie sont plus à 

risque d'atteinte cardiaque et d'insuffisance cardiaque congestive (55-56).  

La cardiomyopathie dilatée hypokinétique associée à une insuffisance 

mitrale et une discrète réaction péricardique était l’atteinte cardiaque 

retrouvée chez notre patient ayant SSJ qui a évolué favorablement sous 

corticothérapie associée aux digitaliques (Digoxine*) ,au Furosémide 

(Lasilix*) et à un antihypertenseur (Capen*) 

La fibrose myocardique est signalée comme la constatation d'autopsie la 

plus courante dans les cas mortels de la sclérodermie juvénile systémique (57)  

La maladie ischémique cardiaque au cours de la SSJ est due aux  

microvascularites du myocarde en induisant des anomalies de la perfusion et la 

sclérose. L’atteinte vasculaire systémique conduisant à une hypertension 

systémique et l’atteinte rénale peuvent  affecter négativement la perfusion 

cardiaque et entraîner une insuffisance ventriculaire gauche (55). Les patients 

atteints de Sclérodermie peuvent se présenter initialement  avec une atteinte 

péricardique ou des anomalies de conductions qui sont secondaires à l’atteinte 

myocardique. 

Le symptôme les plus courants dus à l'atteinte myocardique au cours la 

sclérodermie juvénile est la dyspnée et la mauvaise tolérance aux exercices.  

La biopsie endomyocardique  n’est pas une procédure sans risque, et n’est 

pas utilisé très souvent dans la pratique Cependant Les informations disponibles 

sur l'atteinte cardiaque au cours de la SSJ proviennent principalement de 

résultats de l’autopsie. Il apparaît que même  si l'atteinte cardiaque n’est pas 
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fréquente dans la sclérodermie juvénile, sa présence indique un mauvais 

pronostic et nécessité d’une intensification thérapeutique. La prévalence de 

l'atteinte cardiaque asymptomatique dans la sclérodermie systémique juvénile 

n’est pas connue. Il est conseillé de réaliser une échocardiographie systématique 

dès que le diagnostic de la SSJ est fait. Un traitement précoce et agressif au 

cours de la SSJ à base d’immunosuppresseurs suivi d’un traitement d’entretien  

peuvent aider à prévenir l’atteinte cardiaque et d'améliorer le pronostic chez ces 

patients. Il est également important de surveiller les enfants atteints de 

sclérodermie localisées pour détecter précocement  la survenue d’une maladie 

systémique 

-Dans la CM, Oetgen et al. (58) ont trouvé une cardiomyopathie chez 1/4 

patients. La Myocardite a également été rapportée (59,60) 

3.4. L’endocardite : 

-L’endocardite de Libman-Sacks (LSE) ou endocardite thrombotique non 

bactérienne est due à l’atteinte des valves cardiaques au cours du LED (61,62). 

Des Petits nodules s’accumulent sur les structures de soutien des valves 

cardiaques. Ces nodules montrent une nécrose fibrinoide et un matériel 

thrombotique histologiquement. L’atteinte de la valve mitrale est la plus 

courante. Un souffle cardiaque peut ou ne peut pas être facilement entendue. Les 

lésions sont généralement petites et peuvent ne pas entraîner la destruction 

significative de la valve. Les lésions peuvent  être vues par échocardiographie 

transthoracique comme elles peuvent ne pas être vues. Quand elles sont 

visualisées, les lésions sont généralement des minuscules végétations 

irrégulières de 2 à 4 mm de diamètre, que l'on voit sur la valve elle-même ou sur 

l'appareil sous-valvulaire. Cependant, ces lésions peuvent être atypiques.  
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Figure3: Echocardiographie  transoesophagienne montrant un épaississement de la 

valve mitrale avec de petites structures mobiles compatibles avec Libman-Sacks  chez un 

patient atteint de LED et accident ischémique transitoire (AIT) (38) 

 

Galve et al. (63) ont étudié prospectivement 74 patients atteints du LED et 

ont trouvé 7 cas avec des lésions classiques de Libman-Sacks, mais aussi 8 cas 

avec lésions atypiques. Ces patients ne présentaient pas de nodules, mais plutôt 

un épaississement ou une raideur des valves aortique ou mitrale qui ont conduit 

à la régurgitation et rarement à une sténose. L’échocardiographie 

transoesophagienne est optimale pour la détection des lésions dues au LED. De 

nouveaux outils tels que l’échocardiographie 3D en temps réel peuvent aider à 

mieux délimiter ces lésions  (64,65).  
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Les patients atteints d’une endocardite sévère due au LED  peuvent 

présenter une insuffisance cardiaque congestive. Il est probable que les anticorps 

anti-phospholipides jouent un rôle dans ces lésions endocardiques entraînant une 

superposition du matériel thrombotique sur la surface endocardique du cœur et 

des valves. 

L’endocardite chez les enfants atteints de LED est une préoccupation 

majeure. L’atteinte infraclinique est commune. Les séquelles à long terme de 

cette atteinte sont inconnues. L'échocardiographie doit être demandée 

systématiquement dès que  le diagnostic du lupus est évoqué pour détecter 

précocement l’endocardite 

Le remplacement valvulaire peut être nécessaire pour les cas d’endocardite 

sévère au cours du LED  (66). Les enfants atteints du LED qui ont un syndrome 

des antiphospholipides et une endocardite exigent une anticoagulation agressive 

ainsi qu’une corticothérapie (67). 

Le risque cardio-vasculaire chez les enfants et les  adolescents atteints de 

LED est très probablement multifactorielle. Ces facteurs de risques n’ont pas 

encore été bien définis  

Par ailleurs, L’endocardite est très rare dans l’AJI, c’est pour ça qu’il faut 

éliminer un RAA ou une pathologie infectieuse au début.(68,69) 

3.5. L’atteinte Valvulaire : 

-L’insuffisance mitrale et aortique a été signalée chez plusieurs enfants 

atteints de la forme systémique d’AJI en particulier ceux ayant des formes 

sévères (68,69) 
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Nous avons rapporté 3 cas  d’insuffisance mitrale parmi nos cas 

atteints d’AS 

Dans une étude concernant 40 enfants atteints de LED , l’ 

échocardiographie a noté une insuffisance mitrale dans 4/40,une insuffisance 

tricuspidienne dans  

3/40 et une insuffisance aortique dans 2/40, et l'implication de la valve 

pulmonaire chez 1/40 (70). 

-Nous avons rapporté une insuffisance mitrale dans 13cas soit 61,90%, 

une insuffisance tricuspidienne dans 3 cas soit 14,28% et une insuffisance 

aortique dans 2 cas soit 9,52% des cas de LED dans notre série 

L’atteinte cardiaque chez les patients atteints de LED comprend aussi 

l’athérosclérose précoce, qui peut être due à l'utilisation chronique de stéroïdes 

ou principalement à un processus inflammatoire  impliquant les artères 

coronaires  

Une  revue assez récente  de recherche sur l'association des anticorps 

antiphospholipides et valvulopathies dans le LED a rapporté que 15 des 20 

études ont démontré une association positive entre ces anticorps et les lésions 

valvulaires (71) 

Par ailleurs, Tiddens et al. (59) ont rapporté une sténose aortique chez 1/14 

patients atteints de CM, nous avons aussi retrouvé une sténose aortique chez un 

enfant atteint de CM  
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3.6. L’atteinte des artères coronaires et l’athérosclérose 

prématurée : 

 Les enfants et les adolescents ainsi que les adultes atteints de LED peuvent 

développer une atteinte significative des artères coronaires.  La vasculopathie du  

LED qui affecte la peau, le tractus gastro-intestinal, le cerveau et d'autres 

organes peuvent également cibler les artères coronaires. Les infarctus du 

myocarde ont été rapportés chez deux jeunes enfants et un adolescent de 17 ans 

atteint du LED (72,73). Les anévrysmes des artères coronaires de grand et petit 

calibre peuvent se développer à cause de l'artérite (74). Il est probable que les 

anticorps anti-phospholipides jouent un rôle aussi dans cette atteinte 

Le troisième facteur peut être l'athérosclérose prématurée. Il y a plusieurs 

contributeurs à ce risque accru, y compris le taux élevé de la dyslipidémie et 

l'hypertension ainsi qu'une diminution de la dilatation médiée par le flux (75,76). 

D'autres facteurs de risque  ont été signalé  chez les adolescents atteints de LED 

comprenant l'inflammation incontrôlée, les taux élevé de triglycérides, 

l’apolipoprotéine B, l'hémoglobine A1C, et les taux d'insuline. La dose cumulée 

de prednisone, les lipoprotéines de basse densité (LDL-C) en corrélation avec le 

taux de cholestérol total  peuvent également contribuer à l'athérosclérose 

prématurée (76). 

Des lésions d’ischémie myocardique ont été mises en évidence chez 16 % 

d’enfants atteints de LED asymptomatiques(77). Un infarctus du myocarde peut 

être secondaire à ces lésions coronariennes ou à la présence de thromboses dans 

le cadre d’un syndrome des anticorps antiphospholipides(78) 

Zhuang et al. (79) ont rapporté un infarctus du myocarde et un anévrysme 

de l'artère coronaire gauche chez un garçon de 12 ans atteint de MB en Turquie, 
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qui a bien répondu à l'urokinase, les corticostéroïdes, la colchicine, et l'aspirine  

Le pontage de l'artère coronaire et la transplantation cardiaque dans la MB en 

pédiatrie  a également été rapportée (80,81). La survie post-transplantation était 

seulement d’1 an. La récurrence de la maladie anévrysmale, l’état 

d'hypercoagulabilité, la thrombose étaient les inconvénients majeurs rapportés. 

La maladie coronarienne a été rapportée au cours de la DMJ. Dans certains 

cas, cette vascularite semble provoquer des lésions myocardiques dues à la 

combinaison de la vascularite petits vaisseaux du myocarde, l'implication de 

l'artère coronaire et / ou myocardite induite par des cytokines (82). Certains ont 

signalé une association entre des complications cardiaques et les auto-anticorps 

spécifiques des myosites  chez les patients atteints de DMJ. Une corrélation 

significative a été trouvée entre le degré de myonécrose  mesuré par des 

enzymes musculaires et les niveaux de ces auto-anticorps (83,84).  

Dans notre série, on n’a pas eu d’atteinte cardiaque parmi nos cas de 

DMJ  

3.7. Les anomalies de la conduction et troubles du rythme : 

Parfois les enfants  et les adolescents atteints de LED développent des 

anomalies de la conduction et des arythmies (85). Ces problèmes de conduction 

ont tendance à être moins sévères. Les anomalies rapportées sont la Tachycardie  

sinusale, la  fibrillation auriculaire, l’ectopie auriculaire, et syndrome du QT 

long  (86) 

Ces anomalies cardiaques peuvent se présenter cliniquement  par des 

malaises ou des palpitations, mais aussi peut conduire à la mort subite. 

L’étiopathogénie de ces anomalies de la conduction ne sont pas claires, mais 
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certains auteurs attribuent ces défauts à la vascularite des petits vaisseaux, 

l’infiltration du sinus ou des nœuds Auriculo-ventriculaires , la myocardite ou 

une lésion ischémique locale due au LED (87). 

Le lupus néonatal (NLE) est une maladie transitoire des nouveau-nés en 

raison du transfert transplacentaire passive des anticorps (anti-SS-A [anti-Rho] 

et anti-SS-B [anti-La] de la mère au fœtus. Cette atteinte se traduit 

essentiellement  par une  éruption cutanée, un bloc cardiaque congénital (CHB), 

mais peuvent également développer une atteinte  hématologique, hépatique, 

rénale et neurologique  

Li et al. (88) ont déclaré 7 cas de NLE en 2011 et revu les 94 cas signalés 

en Chine depuis 1980. 23 des 94 enfants présentaient des anomalies cardiaques, 

13 avec des anomalies de la conduction cardiaque (dont huit avaient un bloc 

auriculo-ventriculaire), 5 cas avaient un bloc de branche droit  et  9cas avaient 

une atteinte des structures cardiaques, y compris 5 avec une communication 

interauriculaire, 2 avec communication interventriculaire, et 2 avec des atriums 

agrandis.  20 des nouveau-nés ont été traités par des corticostéroïdes et quatre 

par des immunoglobulines intraveineuses. 68  enfants atteints de lupus néonatal 

étaient suivi jusqu'à 12 ans dont  58 étaient tout à fait normaux au suivi, 4 

gardaient des anomalies cardiaques, mais qui se sont amélioré par la suite (deux 

avec un bloc AV grade III sans pacemaker), et 3 sont morts (88) 

Une autre étude récente sur le lupus néonatal réalisée par Wisuthsarewong 

et al. (89) qui a rapporté 17 nouveau-nés atteints du lupus néonatal suivis 

pendant plus de 15 ans dans un hôpital en Thaïlande. . 9 cas avaient un bloc 

cardiaque congénital et 9 présentaient des anomalies cardiaques structurelles. 
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Le bloc cardiaque congénital (BCC) est rare. Mais chez les femmes 

enceintes souffrant de LED, l'incidence des nouveau-nés avec un BCC augmente 

considérablement à partir de 1 / 15.000 naissances à 1/37 naissances et si la 

mère a des anticorps anti-SSA à 1/13 naissances (90,91). 

La Prévention des lésions cardiaques au cours du LN est une préoccupation 

majeure. Mevorach et al. (92) ont revu  un rapport  de 95 femmes qui avaient 

des anticorps anti-SSA / Ro parmi 98 grossesses .Ils ont effectué des 

échocardiographies Doppler hebdomadaire et détecté 10 fœtus qui ont 

développées le LN dont  3 avec un bloc cardiaque 1er degré, et 3 avec un bloc 

cardiaque complet. Un deuxième groupe a étudié 70 fœtus  pour mesurer 

l'intervalle de PR des fœtus.  6 fœtus avaient un bloc cardiaque 1er degré. Ils 

avaient constaté une rapidité de l’évolution du bloc cardiaque  du 1er au 3ème 

degré ou à un bloc complet  chez ces fœtus  avec le développement de 

changements permanents dans les 2 semaines d'un rythme sinusal normal. La 

détection précoce avec un traitement à base se  corticostéroïdes ou des 

Immunoglobulines intraveineuses  peut être nécessaire (93) 

Au cours de la DMJ, La manifestation cardiaque la plus courante est la 

tachycardie sinusale. Les anomalies  subtiles de conduction avec les 

tachycardies sont également signalées  

Karaca et al. (94) ont rapporté une bradycardie sinusale chez un enfant de 

11 ans atteint de la DMJ en raison de l'atteinte du nœud sinusal  qui a récupéré 

après le traitement de sa myosite sans aucun traitement spécifique pour la 

bradycardie. Les anomalies de la conduction graves sont rares au cours de la 

DMJ, par exemple, un bloc cardiaque complet entraînant une insuffisance 

cardiaque congestive (95). 
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3.8. L’Hypertension Artérielle Pulmonaire : 

L'hypertension artérielle pulmonaire (HTAP) est rare dans le lupus. Xing et 

al. (96) ont signalé que  31/299 enfants âgés de 7 à 18 ans souffrant d'une 

maladie rhumatismale avaient une hypertension artérielle pulmonaire sur 

l’échocardiographie. Dix-sept de ces patients étaient dans un groupe de 223 

enfants atteints de LED. Ces enfants se présentaient  souvent dans le cours 

évolutif de la maladie avec une dyspnée  ou une insuffisance cardiaque 

manifeste. Les enfants avec un phénomène de Raynaud et des anticorps 

antiphospholipides étaient plus susceptibles d'avoir une hypertension artérielle 

pulmonaire plus sévère. Le diagnostic précoce nécessite la réalisation 

systématique de l'échocardiographie et les tests de la fonction pulmonaire avec 

une capacité de diffusion du CO (DLCO) dans le  suivi de routine des enfants 

atteints de LED. 

Parmi les cas du LED dans notre série, une HTAP a été retrouvée au 

cours de l’évolution dans 1 cas  

Dans la série de Giorgia Martini el al  de 153 enfants atteints de SSJ. 7 % 

ont développé l'hypertension artérielle pulmonaire, 7 % ont développé une 

insuffisance cardiaque, et 10 % ont développé des arythmies  

Sept cas d'hypertension artérielle pulmonaire au cours de la CM ont été 

rapportés: deux des 14 patients américains de Singsen et al. (97), 1/11 patients 

américains de Hoffman et al (98), 1/21 patients japonais  et trois autres cas. 

Deux des sept patients sont décédés. (99, 100,101). En effet l’HTAP est un 

facteur majeur de gravité de la maladie menaçant sévèrement le pronostic vital 
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L’un des patients décédés dans notre série, avait fait une HTAP sur 

CM 

3.9. L’Atteinte du Ventricule gauche : 

Dans une étude récente par Alkady et al (102) incluant 45 enfants atteints 

d’AJI asymptomatiques sur le plan cardiaque et 30 témoins appariés selon l’âge 

et le sexe. l’atteinte du ventricule gauche au cours des AJI a été objectivé en 

utilisant le M-mode (Motion-mode), 2-D, l’échocardiographie Doppler pulsé et 

l’échocardiographie Doppler tissulaire étaient réalisés aux enfants atteints d’AJI 

ainsi qu’aux témoins .Les enfants d’atteints d’AJI avaient des pressions 

systoliques et diastoliques et des fréquences cardiaques au repos augmentées, 

ainsi qu’une taille et un volume du ventricule gauche augmentés par rapport aux 

témoins. En comparaison avec les témoins, l’analyse de l’écho-doppler pulsée et 

l’écho-doppler tissulaire suggère que les enfants atteints d’AJI avaient une 

vitesse de remplissage ventriculaire diminuée, une vitesse de remplissage 

auriculaire augmentée et  un allongement des  temps de décélération diastolique 

de l’onde E et A et de relaxation iso-volumétrique  

Dans notre série, Un VG dilaté a été retrouvée chez 2 patients atteint 

d’AJI un ayant la forme systémique d’AJI et l’autre la forme 

oligoarticulaire 

Les facteurs de risque cardio-vasculaire au cours des maladies 

systémiques: 

Un certain nombre de facteurs de risque d’atteinte cardiaque ont été 

rapporté dans la littérature dans le LED, bien qu’ils n’ont pas été bien définis. 

Par ailleurs dans la SSJ très peu d’études ont été réalisé (18) 
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Dans la DMJ, Sato et al. (103,104) ont identifié des anti-CADM-140 chez 8 

patients  cliniquement amyopathique sur un total de 42 patients atteints de DMJ. 

Leurs données suggèrent que ces patients amyopathiques avaient une atteinte 

pulmonaire interstitielle et des complications cardiaques importantes et 

progressives par rapport aux autres patients  qui n'ont pas des anticorps anti-

CADM-140  (50% contre 6%; p = 0,008). 

Dans la maladie de Behçet , Il a été constaté qu’il existe une association 

avec le terrain génétique  HLA B51 ou B27(105,106). En effet  Zouboulis et al. 

(107) ont trouvé que la positivité du gène HLA-B5 est un marqueur de gravité 

de la MB. Abdolhadi et al. (108) ont rapporté que les patients  HLA B27 positifs 

au cours de la MB  ont une incidence plus élevée de développer une 

spondylarthrite ankylosante, une diarrhée chronique, ou une glomérulonéphrite 

de type III ou par rapport  aux patients HLA B27 négatifs. Cependant aucune de 

ces associations n’augmenterait le risque de complications cardiaques chez les 

patients atteints de MB 
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Tableau 5 : Récapitulatif des différents types d’atteinte cardiaque dans la forme 

systémique d’AJI 

Auteurs Pays Types de l'atteinte cardiaque dans l’AS 
Sircar et al  
Inde 

1 insuffisance mitrale 

Oliveira et al  
Brésil 
 

9 épisodes de péricardite et 6 Myocardites 

El Moussaoui el al  
Maroc (Fès) 

2 péricardites et 1 Insuffisance mitrale 

Goldenberg J  Brésil 5 péricardites, 4 péri-myocardite, 2 myocardite 
Alain Lefèvre-Utile et al - 2 épanchements péricardique+ Hyper-échogénicité 

des artères coronaires, 2 hyper-échogénicité des 
artères coronaires 

Martini el al  15 péricardites 
Sulafa KM ali et ali (1) Sudan 1épanchement péricardique ,1 épanchement 

péricardique+ dilatation des artères coronaires 
 
Notre série 

20 : péricardites 
3 : insuffisances mitrale  
2 : insuffisances tricuspidienne 
2 : cardiomyopathies dilatées  
1 : ventricule gauche modérément dilaté  
1 CIA type OS 
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Tableau 6 : Récapitulatif  de l’atteinte cardiaque au cours du LED  dans la série de Tze-

Tien Yeh à l’hôpital universitaire national à Taiwan durant une période de 19 ans (21)) 

et dans notre série 

 Tze-tien Yeh (21) 
N (%) 

Notre série 
N (%) 

Cardiomégalie 53 (33.8) 9(42,85) 
 

Péricardite 
/Epanchement 
péricardique 

45 (28.7) 
 

20(83,33) 
 

Arythmie /anomalies de 
la conduction  
 

20 (12.7) 
 

 

Autres  anomalies à 
 l’électrocardiographie 

39 (24.8) 
 

 

Anomalies valvulaires à 
l’échocardiographie 

31 (19.7) 
 

18 (85,71) 

Hypertrophie V ou A, 
épaississement su 
septum IV 

18 (11.5) 
 

1 (4,76) 

Dilatation ventriculaire 
ou atriale 

10 (6.4) 
 

3 (14,28) 

Insuffisance cardiaque  
Congestive 
 

12 (7.6) 
 

 

Atteinte des artères 
coronaires 

6 (3.8) 
 

 

Souffle cardiaque 22 (14.0) 
 

8 (38,09) 
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4. Traitement  

Le traitement des patients souffrant de maladie de système avec atteinte 

cardiaque est difficile et nécessite une collaboration étroite entre le pédiatre , le 

cardio-pédiatre et le rhumato-pédiatre. 

 Nous avons remarqué que les patients ont souvent été traités pendant de 

longues périodes par des anti-inflammatoires non stéroïdiens et présentent des 

déformations articulaires et des lésions valvulaires. Le Contrôle de 

l'inflammation par les corticostéroïdes  et les anti-inflammatoires non stéroïdiens 

peut aider à améliorer l'évolution clinique, mais en général ne change pas le 

pronostic à long terme. Cependant, l'introduction précoce des antirhumatismaux 

(DMARD) et surtout actuellement la biothérapie ont prouvé l’amélioration du 

pronostic à long terme de ces maladies (1)  

Le traitement de l'hypertension artérielle pulmonaire est particulièrement 

difficile, mais les médicaments récents comme le bosentan et le sildénafil ont 

aidé à améliorer les symptômes de nombreux patients (109).  

Sulafa KM Ali ont utilisé Sildenafil (phosphodiesterase 5 inhibiteur) chez 

11 patients ayant une hypertension artérielle pulmonaire primaire ou secondaire 

à des causes différentes et ont constaté qu'il y avait une bonne amélioration 

clinique et échocardiographie avec un excellent profil de sécurité (110). 

Ce traitement diffère selon le type de maladie systémique, En effet le 

traitement de l’atteinte cardiaque dans les maladies systémiques chez l’enfant 

dépend du type et de la sévérité de cette dernière 

Les enfants ayant une péricardite minime asymptomatique sont traités par  

les anti-inflammatoires non stéroïdiens comme les salicylés 100-120mg/kg/j, 
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l’Indométacine (1-2mg/kg/j en 2 prises) ou le Naproxène (15mg/kg/j en 2 prises) 

(18,111) 

Dans notre série, 11 enfants  avec une péricardite minime ont pris des 

AINS 

La péricardite symptomatique nécessite une corticothérapie.  

La corticothérapie est souvent débutée par un bolus de Méthylprédnisolone 

à dose de 1g/1,73m2. 

En effet, il est important de savoir l’existence ou non d’atteinte cardiaque 

dans les maladies systémiques chez l‘enfant pour adapter le traitement. 

L’absence de l’atteinte cardiaque nécessitera un traitement de la maladie causale 

non agressive. 

Dans notre série, 18  cas  avec péricardite ont pris des bolus de 

Méthylprédnisolone  

 La corticothérapie peut être  prise par voie orale à base de prédnisone 1-2 

mg/kg/j avec une dégression progressive dans les mois qui suivent en fonction 

de l‘évolution (18, 112,113) 

 -Une corticothérapie par voie orale a été prise par 36 cas avec 

péricardite dans notre série souvent en relai des bolus 

Dans la forme systémique d’AJI sévère évolutive d’autres traitements sont 

prescrits : le  Méthotrexate et la biothérapie qui sont nécessaires pour le contrôle  

de la maladie (18) 

Le Méthotrexate était l’immunosuppresseur le plus prescrit chez 

l’enfant atteints d’AS dans notre série (13 cas) en raison de la cortico-
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dépendance et /ou l’inefficacité des AINS et des corticoïdes avec la 

persistance des signes articulaires et/ou systémiques et du syndrome 

inflammatoire, 

- 12 malades avaient reçu la biothérapie dans notre série dont 11 cas 

d’AS et 1 cas d’OA 

Dans le lupus, Les APS constituent un traitement efficace des 

manifestations cutanées, en particulier du lupus discoïde. Une étude canadienne 

a également montré que l’hydroxychloroquine était efficace pour maintenir une 

rémission au cours de la maladie. Dans l’étude de Fitouri (113), les APS ont été 

utilisés dans 60% des cas en raison d’une atteinte cutanée, qui a été contrôlée 

dans 40% des cas 

Les APS étaient prescrites chez 7 malades soit 13,2 % des cas dans 

notre série  

Le Cyclophosphamide (Endoxan*) a été prescrit chez  6 enfants soit 

11,32% des cas dans notre série .En effet, la plupart des auteurs (114,115 ,116) 

considèrent le cyclophosphamide comme le traitement de référence des lupus 

sévères, notamment en cas de néphropathie lupique. 

Le MMF est un inhibiteur des bases puriques agissant essentiellement sur 

les lymphocytes. Un traitement d’attaque par ce médicament est en train 

d’émerger comme une alternative thérapeutique possible et acceptable au 

cyclophosphamide (116), il n’a été  prescrit que chez un seul cas soit 1,88% 

de cas dans notre série . Aragon et al ont constaté que la  combinaison MMF-

cyclosporine A est une alternative thérapeutique efficace pour les enfants 
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atteints de lupus avec néphropathie lupique sévère (117) , 2 de nos patients 

avaient reçu la cyclosporine A soit 3,77%, 

Dans la MB, La colchicine est un immunomodulateur  qui est presque 

toujours proposée en 1ère intention, son intérêt a été démontré depuis 1975 

(118). La colchicine + un TRT symptomatique des aphtes a été prescrite 

chez 2 enfants soit 3,55% des cas dans notre série 

Le traitement de l’endocardite et de la myocardite est similaire à celui de la 

péricardite sévère notamment de doses élevées de corticoïdes 

Dans l’insuffisance cardiaque congestive les inhibiteurs de l’enzyme de 

conversion de l’angiotensine (LISINOPRIL*)  sont utilisés  pour améliorer la 

fonction du VG et diminuer le remodelage ventriculaire  

Dans la dysfonction ventriculaire avec bas débit cardiaque , l’utilisation 

d’un ionotrope positif de Dobutamine, Epinéphrine ou Milrinone peut être 

nécessaire  

L’arythmie est rare mais engage le pronostic vital du patient, elle peut 

nécessiter un traitement à base d’anti-arythmiques ou une cardioconversion 

Rarement , on a recours à des dispositifs mécaniques comme le ballon de contre 

pulsion intra-aortique ou le dispositif d’assistance ventriculaire pour maintenir 

un bon débit cardiaque jusqu'à amélioration la fonction ventriculaire  

Dans quelques cas d’endocardite au cours de l’AJI, le remplacement 

valvulaire peut être nécessaire  

Le traitement de la tamponnade nécessite une péricardiocentèse en urgence 

Dans notre série, Les antihypertenseurs ont été prescrits chez 6 enfants 

soit 11,32%, Les anticoagulants relayés par les AVK ont été prescrit chez 1 
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malade atteint de MB soit 1,88% en raison d’un thrombus de l’artère 

pulmonaire, Un traitement digitalique (Digoxine*) a été prescrit dans 2 cas 

dont 1cas de LED et le 2ème atteint de sclérodermie soit 3,55%, Le Furosémide 

a été prescrit chez 5 enfants dont 4 atteints de LED avec atteinte rénale et 1 

atteint de MB avec atteinte rénale. En raison des épisodes infectieux les 

Antibiotiques ont  été prescrit chez 3 malades  

L’hémodialyse été indiquée chez 1 enfant atteint de LED suite à une 

néphropathie lupique qui s’est compliquée d’une insuffisance rénale stade 

terminal 

5. Evolution :  

Les maladies de système chez l’enfant  se manifestent de façon très 

variable d’un individu à l’autre, l’évolution et le pronostic varient eux aussi 

énormément. L’évolution dépend de la précocité du diagnostic, des organes 

affectés et de l’efficacité thérapeutique. 

Dans la série de Goldenberg et al (2), L'un des patients atteints de 

péricardite sur AJI est décédé  suite à une de tachycardie ventriculaire au cours 

de la péricardiocentèse pour tamponnade cardiaque aiguë. Les 6 autres patients 

ont présenté une bonne résolution de leur péricardite. 

Parmi les patients présentant une atteinte du myocarde, des épisodes 

récurrents d'atteinte cardiaque se sont produits dans trois cas .La  tamponnade 

était traité avec succès dans un cas par péricardiocentèse 

Trois patients sont décédés par septicémie au cours d'une poussée de la 

maladie.  
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Sur les 172 cas de l'arthrite juvénile idiopathique, cinq patients sont 

décédés, dont 4 présentaient une atteinte cardiaque qui semble être un facteur de 

mauvais pronostic (P <0,0001). L’AJI a commencé plus tôt chez les patients 

décédés (âge moyen: 2 ans et 7 mois), par rapport aux survivants (âge moyen: 6 

ans et 8 mois). La mort est survenue habituellement dans la première année de la 

maladie (dans ¾ des cas), en particulier chez les patients présentant une atteinte 

myocardique et / ou tamponnade cardiaque (2) 

Dans notre série, l’évolution était favorable dans 87,5% des cas d’AS 

dans la plupart avaient une péricardite (83,33%), on note qu’on pas signalé 

de décès parmi nos malades atteints d’AJI ceci est en grande partie grâce à 

la réalisation précoce de l’échocardiographie mettant en évidence la 

péricardite minime, modérée ou importante et qu’aucun cas de 

tamponnade n’a été détecté  

Le LED évolue par poussées susceptibles de laisser des séquelles variables 

selon les organes intéressés. On distingue les formes cutanéo-muqueuses 

bénignes et les formes viscérales sévères, mais il existe des passages d’une 

forme à l’autre. Trois modalités évolutives peuvent être schématiquement 

distinguées :  

* La présence d’une maladie chronique active qui semble la plus fréquente. 

 * Une alternance de poussées du LED et de rémissions  

* Plus rarement une quiescence prolongée (119). 

Le pronostic de LED reste péjoratif, il dépend de la localisation du lupus. 

En effet le mauvais pronostic reste lié à l’atteinte rénale ou plus rarement à celle 

du système nerveux central ou du cœur (120, 121). 
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Dans notre série un enfant atteint de lupus avec néphropathie lupique 

est décédé suite à une insuffisance rénale terminale, les autres cas de lupus 

avec atteinte cardiaque ont évolué favorablement  

L’évolution de la maladie de la maladie de behçet est imprévisible ; son 

histoire naturelle comportant des phases de poussées et de rémissions(122) 

La mortalité est relativement faible au cours de la MB ; environ 5% (selon 

l’étude internationale regroupant 86 cas); elle est essentiellement liée à la 

vascularite des gros troncs : thromboses multiples et/ou rupture d’anévrysmes 

(notamment pulmonaires) ; elle est de l’ordre 5,26% des cas dans notre série 

était due à une hémorragie foudroyante suite à une rupture anévrysmale. 

Selon des études, 2 parmi 7 patients atteints de CM avec hypertension 

artérielle  pulmonaire  sont décédés. L'hypertension artérielle pulmonaire 

(HTAP) est un facteur majeur de gravité de la maladie menaçant le pronostic 

vital. Malgré sa rareté, la morbidité par cardiomyopathie, myopéricardite , et 

l'hypertension pulmonaire a été rapporté et est associée à un risque important de 

mortalité 

L’HTAP sévère était la cause de décès d’un de nos patients atteints de 

CM 
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L'atteinte cardiaque dans les maladies systémiques de l’enfant a un large 

spectre de présentation allant d’une atteinte asymptomatique à une atteinte 

sévère  cliniquement manifeste. L'arthrite juvénile idiopathique, lupus 

érythémateux disséminé, sclérodermie juvénile, dermatomyosite juvénile, 

maladie de Behçet  et d'autres vascularites auto-immunes sont les plus 

fréquentes maladies  systémiques pédiatriques avec atteinte cardiaque. Les 

atteintes  péricardique, myocardique, valvulaires, les troubles du rythmes et 

l’atteinte des artères coronaires sont  les plus courantes  dans Ces maladies 

systémiques de l’enfant et ne peuvent pas être expliquées que par les facteurs de 

risque cardiovasculaire traditionnels. Par conséquent, l'inflammation chronique a 

été considérée comme un facteur causal de l’atteinte cardiaque chez ces patients. 

L’imagerie cardiovasculaire non invasive est un élément indispensable à 

l'évaluation clinique de ces patients. L'échocardiographie est la pierre angulaire 

de cette évaluation. Cependant, elle ne peut pas détecter l'acuité de la maladie et 

le contexte physiopathologique des lésions cardiaques. Récemment, le 

développement de l'imagerie par résonance magnétique cardiovasculaire tient la 

promesse pour la détection précoce de l’atteinte cardiaque infraclinique et de 

l'évaluation détaillée du myocarde (fonction, l'inflammation, fibrose) et des 

artères coronaires (évaluation de l'ectasie et les anévrysmes) 

L'objectif de ce travail est de décrire les aspects cliniques et évolutifs de 

cette atteinte dans les maladies systémiques de l’enfant  

Nous rapportons une analyse rétrospective intéressant 53 enfants atteints de 

maladies de systèmes avec atteinte cardiaque colligés au service de pédiatrie 4 et 

à la consultation de rhumatologie pédiatrique de l'hôpital d’enfant de Rabat sur 

une durée de 15 ans (2001-2015). 
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Sur le plan épidémiologique : 

L’âge moyen au diagnostic dans notre série  est aux alentours de 8 ans et 

1/2 alors que l’âge moyen de l’atteinte cardiaque est alentours de 10 ans 

On a noté une légère prédominance féminine (58,49%)  avec 31 filles et 22 

garçons 

Sur le plan Clinique :  

l’atteinte cardiaque était asymptomatique dans 39,62%, les données de 

l’examen cardiaque était diverses selon le type de la cardiopathie  

Sur le plan radiologique : 

La cardiomégalie était l’anomalie de radiologie thoracique la plus retrouvée 

dans 26 cas soit 49% 

L’échographie cardiaque avait objectivé  diverses anomalies Selon le type 

de la maladie de système  

L’atteinte cardiaque la plus retrouvé était la péricardite dans 39 cas soit 

73,58% suivi d’une insuffisance mitrale dans 16 cas soit 30,18% 

Sur le plan thérapeutique : 

Les modalités thérapeutiques étaient multiples selon le type de maladie de 

système et le degré de sévérité de l’atteinte cardiaque 

- 14 enfants  avaient reçu les AINS soit 26,41%, Les corticoïdes ont été 

prescrits chez 48 malades soit 90,56%, Une infiltration de corticoïdes a été faite 

chez 2 malades soit 3,77% 

- Le recours à un traitement de fond à base de Méthotrexate a été réalisé 

chez 14 malades soit 26,41 %, le Cyclophosphamide (Endoxan*) a été prescrit 
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chez  6 enfants soit 11,32%, 2 patients  avaient reçu la cyclosporine A soit 

3,77%, Les APS étaient prescrits chez 7 malades soit 13,2 % , La colchicine + 

un TRT symptomatique des aphtes a été prescrite chez 2 enfants soit 3,55%,  le 

Mycophénolate Mofétil (CELLCEPT) n’était prescrit que chez un seul cas soit 

1,88% 

- La Biothérapie  a été prescrite chez 12 malades soit 22,64% 

-Les mesures symptomatiques : Les antihypertenseurs ont été prescrits chez 

6 enfants soit 11,32% , Les anticoagulants relayés par les AVK ont été prescrit 

chez 1 malade soit 1,88% , Les digitaliques  (Digoxine*) ont été prescrit dans 2 

cas soit 3,55% ,le Furosémide a été prescrit chez 5 enfants et les antibiotiques 

ont  été prescrit chez 3 malades  

-L’hémodialyse été indiquée chez 1 enfant soit 1,88% 

Sur le plan évolutif : 

L’évolution était favorable dans 42 cas soit 79,2%, une maladie toujours 

active dans 8 cas soit 15,1%  et 3 décès soit 5,7% 
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Résumé 

Titre: Les Atteintes cardiaques dans les maladies de système chez l’enfant 

Auteur: CHAIMAE  NAHI 

Mots clés : maladies de système, enfant, Atteinte cardiaque, sévérité, Evolution 

Ce travail consiste en l’analyse rétrospective de 53 enfants atteints de maladie 
systémiques avec atteinte cardiaque à l’Hôpital d’enfants de Rabat durant une période allant 
de 2001 à 2015. 

La fréquence de l’atteinte cardiaque dans les maladies de système dans notre série est de 
8,49% 

Notre série comporte 31 enfants de sexe féminin et 22 enfants de sexe masculin. L’âge 
moyen de nos malades au moment du diagnostic de la maladie est de 8 ans1/2  et l’âge moyen 
de l’atteinte cardiaque  est de 10 ans 

Les types de cardiopathies retrouvées étaient diverses mais la péricardite reste le type 
d’atteinte cardiaque le plus retrouvé avec une fréquence de 73,58%, suivie de l’IM avec une 
fréquence de 30,18% 

Sur le plan thérapeutique : 14 enfants  avaient reçu les AINS soit 26,41%, Les 
corticoïdes ont été prescrits chez 48 malades soit 90,56%, Une infiltration de corticoïdes a été 
faite chez 2 malades soit 3,77% 

- Le recours à un traitement de fond à base de Méthotrexate a été réalisé chez 14 
malades soit 26,41 %, le Cyclophosphamide  a été prescrit chez  6 enfants soit 11,32%, 2 
patients  avaient reçu la cyclosporine A soit 3,77%, Les APS étaient prescrits chez 7 malades 
soit 13,2 %, La colchicine  a été prescrite chez 2 enfants soit 3,55%,  le Mycophénolate 
Mofétil n’était prescrit que chez un seul cas soit 1,88%, La Biothérapie  a été prescrite chez 
12 malades soit 22,64% 

Sur le plan évolutif : L’évolution était favorable dans 42 cas soit 79,2%, une maladie 
toujours active dans 8 cas soit 15,1%   

-  Nous avons déploré le décès de 3 enfants soit 5,7% 
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Abstract 

Title: Cardiac involvement in systemic diseases in children 

Author :Chaimae NAHI 

Keywords: systemic diseases, child, cardiac involvement, severity, Evolution 

This work consists of a retrospective analysis of 53 children with systemic 

diseases with cardiac involvement at Children's Hospital of Rabat during a period from 

2001 to 2016. 

The frequency of cardiac involvement in systemic diseases in our series is 8.49% 

.Our series includes 31 female children and 22 male . The average age of our patients 

at diagnosis of the disease is 8 years 1/2 and the average age of heart disease is 10 

years 

The types of heart involvement were various but pericarditis was the most found  

(73.58%), followed by mitral insufficiency (30.18%) 

From the therapeutic point: 14 children received NSAIDs (26.41%),  

corticosteroids were prescribed in 48 patients (90.56%), a steroid infiltration was done 

in 2 patients (3.77%) ,Methotrexate was performed in 14 patients (26.41%), 

Cyclophosphamide was prescribed in 6 children (11.32%), 2 patients received 

cyclosporine A  (3.77%) , Antimalarial drugs were prescribed in 7 patients (13.2%), 

colchicine was prescribed in 2 children (3.55%), the Mycophenolate Mofetil was 

prescribed in only one case (1.88%), the Biotherapy was administred in 12 

patients(22.64%) 

The evolution was favorable in 42 cases  (79.2%), an active disease in 8 cases 

(15.1%). We regret the death of 3 children 5.7% 

  
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 

    

 

           

 

       53    

20012015 

8،49 

3122 

810 

          

73،58 

   14 26،41

48         2  

3،771426،41

611،3223،777

13،23،55

1،8812 

   4279    8

153 
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Serment d'Hippocrate 

AAuu  mmoommeenntt  dd''êêttrree  aaddmmiiss  àà  ddeevveenniirr  mmeemmbbrree  ddee  llaa  pprrooffeessssiioonn  mmééddiiccaallee,,  jjee  
mm''eennggaaggee  ssoolleennnneelllleemmeenntt  àà  ccoonnssaaccrreerr  mmaa  vviiee  aauu  sseerrvviiccee  ddee  ll''hhuummaanniittéé..  

  JJee  ttrraaiitteerraaii  mmeess  mmaaîîttrreess  aavveecc  llee  rreessppeecctt  eett  llaa  rreeccoonnnnaaiissssaannccee  qquuii  lleeuurr  ssoonntt  

dduuss..  

  JJee  pprraattiiqquueerraaii  mmaa  pprrooffeessssiioonn  aavveecc  ccoonnsscciieennccee  eett  ddiiggnniittéé..  LLaa  ssaannttéé  ddee  mmeess  

mmaallaaddeess  sseerraa  mmoonn  pprreemmiieerr  bbuutt..  

  JJee  nnee  ttrraahhiirraaii  ppaass  lleess  sseeccrreettss  qquuii  mmee  sseerroonntt  ccoonnffiiééss..  

  JJee  mmaaiinnttiieennddrraaii  ppaarr  ttoouuss  lleess  mmooyyeennss  eenn  mmoonn  ppoouuvvooiirr  ll''hhoonnnneeuurr  eett  lleess  nnoobblleess  

ttrraaddiittiioonnss  ddee  llaa  pprrooffeessssiioonn  mmééddiiccaallee..  

  LLeess  mmééddeecciinnss  sseerroonntt  mmeess  ffrrèèrreess..  

  AAuuccuunnee  ccoonnssiiddéérraattiioonn  ddee  rreelliiggiioonn,,  ddee  nnaattiioonnaalliittéé,,  ddee  rraaccee,,  aauuccuunnee  

ccoonnssiiddéérraattiioonn  ppoolliittiiqquuee  eett  ssoocciiaallee  nnee  ss''iinntteerrppoosseerraa  eennttrree  mmoonn  ddeevvooiirr  eett  mmoonn  

ppaattiieenntt..  

  JJee  mmaaiinnttiieennddrraaii  llee  rreessppeecctt  ddee  llaa  vviiee  hhuummaaiinnee  ddééss  llaa  ccoonncceeppttiioonn..  

  MMêêmmee  ssoouuss  llaa  mmeennaaccee,,  jjee  nn''uusseerraaii  ppaass  ddee  mmeess  ccoonnnnaaiissssaanncceess  mmééddiiccaalleess  dd''uunnee  

ffaaççoonn  ccoonnttrraaiirree  aauuxx  llooiiss  ddee  ll''hhuummaanniittéé..  

  JJee  mm''yy  eennggaaggee  lliibbrreemmeenntt  eett  ssuurr  mmoonn  hhoonnnneeuurr..  

  



 

 

  

  
 بسم ا الرحمان الرحيم

 أقسم با العظيم

هذه اللحظة التي يتم فيها قبولي عضوا في المهنة الطبية أتعهد علانية:هذه اللحظة التي يتم فيها قبولي عضوا في المهنة الطبية أتعهد علانية:في في    

  .بأن أكرس حياتي لخدمة الإنسانية.بأن أكرس حياتي لخدمة الإنسانية  
  .وأن أحترم أساتذتي وأعترف لهم بالجميل الذي يستحقونه.وأن أحترم أساتذتي وأعترف لهم بالجميل الذي يستحقونه  
  ضي هدفي الأول. ضي هدفي الأول. وأن أمارس مهنتي بوازع من ضميري وشرفي جاعلا صحة مريوأن أمارس مهنتي بوازع من ضميري وشرفي جاعلا صحة مري  
  .وأن لا أفشي الأسرار المعهودة إلي.وأن لا أفشي الأسرار المعهودة إلي  
  .وأن أحافظ بكل ما لدي من وسائل على الشرف والتقاليد النبيلة لمهنة الطب.وأن أحافظ بكل ما لدي من وسائل على الشرف والتقاليد النبيلة لمهنة الطب  
  .وأن أعتبر سائر الأطباء إخوة لي.وأن أعتبر سائر الأطباء إخوة لي  
  .وأن أقوم بواجبي نحو مرضاي بدون أي اعتبار ديني أو وطني أو عرقي أو سياسي أو اجتماعي.وأن أقوم بواجبي نحو مرضاي بدون أي اعتبار ديني أو وطني أو عرقي أو سياسي أو اجتماعي  
  بكل حزم على احترام الحياة الإنسانية منذ نشأتها.بكل حزم على احترام الحياة الإنسانية منذ نشأتها.  وأن أحافظوأن أحافظ  
  .وأن لا أستعمل معلوماتي الطبية بطريق يضر بحقوق الإنسان مهما لاقيت من تهديد.وأن لا أستعمل معلوماتي الطبية بطريق يضر بحقوق الإنسان مهما لاقيت من تهديد  
  .بكل هذا أتعهد عن كامل اختيار ومقسما بشرفي.بكل هذا أتعهد عن كامل اختيار ومقسما بشرفي  

.وا على ما أقول شهيد  
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