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Serment d'Hippocrate

Au moment détre admis a devenir membre de la
profession médicale, je m'engage solennellement a
consacrer ma vie au service de [ humanité.
Je traiterai mes maitres avec le respect et la
reconnaissance qui leur sont dus.
Je pratiquerai ma profession avec conscience et dignité.
La santé de mes malades sera mon premier but.
Je ne trahirai pas les secrets qui me seront confiés.
Je maintiendrai par tous les moyens en mon pouvoir
Chonneur et les nobles traditions de la profession
médicale.
Les médecins seront mes fréres.
Aucune considération de religion, de nationalité, de race,
aucune considération politique et sociale, ne s'interposera
entre mon devoir et mon patient.
Je maintiendrai strictement le respect de la vie humaine
dés sa conception.
Méme sous la menace, je n'userai pas mes connaissances
médicales d’une facon contraire aux lois de [ humanité.
Je m’y engage librement et sur mon honneur

Déclaration Geneve, 1948
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03 CHOULLI Mohamed Khaled P.E.S Neuro pharmacologie
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07 KRATI Khadija P.E.S Gastro-entérologie
08 SOUMMANI Abderraouf P.E.S Gynécologie-obstétrique
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12 AMAL Said P.E.S Dermatologie

13 ESSAADOUNI Lamiaa P.E.S Médecine interne

14 MANSOURI Nadia P.E.S |Stomatologie et chirurgie maxillo faciale
15 MOUTAJ Redouane P.E.S Parasitologie

16 AMMAR Haddou P.E.S Oto-rhino-laryngologie
17 CHAKOUR Mohammed P.E.S Hématologie biologique
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21 ASMOUKI Hamid P.E.S Gynécologie-obstétrique
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31 ELFIKRI Abdelghani P.E.S Radiologie

32 KAMILI El Ouafi El Aouni P.E.S Chirurgie pédiatrique
33 MAOULAININE Fadl mrabih rabou P.E.S Pédiatrie (Néonatologie)
34 MATRANE Aboubakr P.E.S Médecine nucléaire
35 AIT AMEUR Mustapha P.E.S Hématologie biologique
36 AMINE Mohamed P.E.S Epidémiologie clinique
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67 CHAFIK Rachid P.E.S Traumato-orthopédie

68 MADHAR Si Mohamed P.E.S Traumato-orthopédie

69 EL HAOURY Hanane P.E.S Traumato-orthopédie

70 ABKARI Imad P.E.S Traumato-orthopédie

71 EL BOUIHI Mohamed P.E.S |Stomatologie et chirurgie maxillo faciale
72 LAKMICHI Mohamed Amine P.E.S Urologie

73 AGHOUTANE El Mouhtadi P.E.S Chirurgie pédiatrique

74 HOCAR Ouafa P.E.S Dermatologie

75 EL KARIMI Saloua P.E.S Cardiologie

76 EL BOUCHTI Imane P.E.S Rhumatologie

77 AMRO Lamyae P.E.S Pneumo-phtisiologie

78 ZYANI Mohammad P.E.S Médecine interne

79 QACIF Hassan P.E.S Médecine interne
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81 MOUFID Kamal P.E.S Urologie
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176 BABA Hicham Pr Ag Chirurgie générale

177 MAOUJOUD Omar Pr Ag Néphrologie

178 SIRBOU Rachid Pr Ag | Médecine d’urgence et de catastrophe

179 EL FILALI Qualid Pr Ag Chirurgie Vasculaire périphérique

180 EL- AKHIRI Mohammed Pr Ag Oto-rhino-laryngologie

181 HAJJI Fouad Pr Ag Urologie

182 OUMERZOUK Jawad Pr Ag Neurologie

183 JALLAL Hamid Pr Ag Cardiologie

184 ZBITOU Mohamed Anas Pr Ag Cardiologie

185 RAISSI Abderrahim Pr Ag Hématologie clinique
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187 DAMI Abdallah Pr Ag Médecine Légale
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230 YAHYAOUI Hicham Pr Ass Hématologie

231 ABALLA Najoua Pr Ass Chirurgie pédiatrique
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243 BOUHAMIDI Ahmed Pr Ass Dermatologie
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251 ABOUDOURIB Maryem Pr Ass Dermatologie

252 AHBALA Tariq Pr Ass Chirurgie générale
253 LALAOUI Abdessamad Pr Ass Pédiatrie
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263 LGHABI Majida Pr Ass Médecine du Travail
264 AIT LHAJ El Houssaine Pr Ass Ophtalmologie

265 RAMRAOUI Mohammed-Es-said Pr Ass Chirurgie générale
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267 AHMANNA Hussein-choukri Pr Ass Radiologie
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272 BOUKTIB Youssef Pr Ass Radiologie

273 MOUROUTH Hanane Pr Ass Anesthésie-réanimation
274 BOUZID Fatima zahrae Pr Ass Génétique

275 MRHAR Soumia Pr Ass Pédiatrie

276 QUIDDI Wafa Pr Ass Hématologie

277 BEN HOUMICH Taoufik Pr Ass Microbiologie-virologie
278 FETOUI Imane Pr Ass Pédiatrie

279 FATH EL KHIR Yassine Pr Ass Traumato-orthopédie
280 NASSIRI Mohamed Pr Ass Traumato-orthopédie
281 AIT-DRISS Wiam Pr Ass Maladies infectieuses
282 AIT YAHYA Abdelkarim Pr Ass Cardiologie

283 DIANI Abdelwahed Pr Ass Radiologie

284 AIT BELAID Wafae Pr Ass Chirurgie générale
285 ZTATI Mohamed Pr Ass Cardiologie

286 HAMOUCHE Nabil Pr Ass Néphrologie

287 ELMARDOULI Mouhcine Pr Ass Chirurgie Cardio-vasculaire
288 BENNIS Lamiae Pr Ass Anesthésie-réanimation
289 BENDAOUD Layla Pr Ass Dermatologie

290 HABBAB Adil Pr Ass Chirurgie générale
291 CHATAR Achraf Pr Ass Urologie

292 OUMGHAR Nezha Pr Ass Biophysique

293 HOUMAID Hanane Pr Ass Gynécologie-obstétrique
294 YOUSFI Jaouad Pr Ass Gériatrie

295 NACIR Oussama Pr Ass Gastro-entérologie
296 BABACHEIKH Safia Pr Ass Gynécologie-obstétrique




297 ABDOURAFIQ Hasna Pr Ass Anatomie

298 TAMOUR Hicham Pr Ass Anatomie

299 IRAQI HOUSSAINI Kawtar Pr Ass Gynécologie-obstétrique
300 EL FAHIRI Fatima Zahrae Pr Ass Psychiatrie

301 BOUKIND Samira Pr Ass Anatomie

302 LOUKHNATI Mehdi Pr Ass Hématologie clinique
303 ZAHROU Farid Pr Ass Neurochirugie

304 MAAROUFI Fathillah Elkarim Pr Ass Chirurgie générale
305 EL MOUSSAOUI Soufiane Pr Ass Pédiatrie

306 BARKICHE Samir Pr Ass Radiothérapie

307 ABI EL AALA Khalid Pr Ass Pédiatrie

308 AFANI Leila Pr Ass Oncologie médicale
309 EL MOULOUA Ahmed Pr Ass Chirurgie pédiatrique
310 LAGRINE Mariam Pr Ass Pédiatrie

311 OULGHOUL Omar Pr Ass Oto-rhino-laryngologie
312 AMOCH Abdelaziz Pr Ass Urologie

313 ZAHLAN Safaa Pr Ass Neurologie

314 EL MAHFOUDI Aziz Pr Ass Gynécologie-obstétrique
315 CHEHBOUNI Mohamed Pr Ass Oto-rhino-laryngologie
316 LAIRANI Fatima ezzahra Pr Ass Gastro-entérologie
317 SAADI Khadija Pr Ass Pédiatrie

318 DAFIR Kenza Pr Ass Génétique

319 CHERKAOUI RHAZOUANI Oussama Pr Ass Neurologie

320 ABAINOU Lahoussaine Pr Ass |Endocrinologie et maladies métaboliques
321 BENCHANNA Rachid Pr Ass Pneumo-phtisiologie
322 TITOU Hicham Pr Ass Dermatologie




323 EL GHOUL Naoufal Pr Ass Traumato-orthopédie
324 BAHI Mohammed Pr Ass Anesthésie-réanimation
325 RAITEB Mohammed Pr Ass Maladies infectieuses
326 DREF Maria Pr Ass Anatomie pathologique
327 ENNACIRI Zainab Pr Ass Psychiatrie

328 BOUSSAIDANE Mohammed Pr Ass Traumato-orthopédie
329 JENDOUZI Omar Pr Ass Urologie

330 MANSOURI Maria Pr Ass Génétique

331 ERRIFAIY Hayate Pr Ass Anesthésie-réanimation
332 BOUKOUB Naila Pr Ass Anesthésie-réanimation
333 OUACHAOU Jamal Pr Ass Anesthésie-réanimation
334 EL FARGANI Rania Pr Ass Maladies infectieuses
335 IJIM Mohamed Pr Ass Pneumo-phtisiologie
336 AKANOUR Adil Pr Ass Psychiatrie

337 ELHANAFI Fatima Ezzohra Pr Ass Pédiatrie

338 MERBOUH Manal Pr Ass Anesthésie-réanimation
339 BOUROUMANE Mohamed Rida Pr Ass Anatomie

340 IJDDA Sara Pr Ass |[Endocrinologie et maladies métaboliques
341 GHARBI Khalid Pr Ass Gastro-entérologie
342 ATBIB Yassine Pr Ass Pharmacie clinique
343 EL GUAZZAR Ahmed (Militaire) Pr Ass Chirurgie générale
344 MOURAFIQ Omar Pr Ass Traumato-orthopédie
345 HENDY lliass Pr Ass Cardiologie

346 HATTAB Mohamed Salah Koussay Pr Ass |Stomatologie et chirurgie maxillo faciale
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A mon premier cadeau de Dieu :

Des parents en Or, MAMA SAADIA ET BA AL],

A qui je dois tout, et pour qui aucune dédicace ne saurait exprimer mon
profond amour, ma gratitude, ni mon infinie reconnaissance pour
Lampleur des sacrifices et des souffrances que vous avez endurés pour
mon éducation, mon bien étre. Vous n'avez jamais cessé de lutter. Vos
prieves ont été pour moi un grand soutien moral tout au long de mes
études.

Si je suis ld aujourd’hui c'est grdce d vous. J'aurais beau vous remercier,
aucun mot ne saura vous rendre justice. Je vous dédie ce travail en

espérant étre d la hauteur de vos attentes et de vos valeurs. Je vous aime

du fond du coeur.
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A LA MEMOIRE DE MES GRANDS-PARENTS
MA HAJJA ET BA LHAT

Jaurai aimé que vous soyez d mes coteés ce jour... Mais le destin en a
décideé autrement...J'espére que vous étes fiers de moi. Que vos dmes
reposent en paix et que Dieu, le tout puissant, vous couvre de Sa Sainte

miséricorde et vous accueille dans son éternel paradis.

- [}

Gtk 5515 (313 20T by 57 (e Py (ol 0015 s 1 o

0

6T ot CaT T 218015 (2, 201 = B2 a8 o b3

PR r

3



A MA SEUR FATIMA, GUZELIM

Les mots ne suffisent guére pour exprimer Cattachement, Lamour et
Caffection que je porte pour toi. Ta place dans mon ceeur ne pourra
jamais étre remplacée. Tu es Une source de lumiére dans Lobscurité, une
rose dans le désert. C'est ainsi que je te vois. Partout ou tu vas, tu
contamines ('air de ta joie de vivre, et émane de toi une onde positive

incroyable. Reste comme tu es. Je t'aime itou

A MES FRERES NASSER, MOHAMED, SOULAYMANE

Je ne peux exprimer d travers ces lignes tous mes sentiments d’amour et
de tendresse envers vous. Je vous remercie éenormement et jespére que
vous trouverez dans cette thése Lexpression de mon affection pour vous.
Puissions-nous rester unis dans la tendresse et fidéles a [éducation que

nous avons recue. Je vous aime @

A NADIA, SEVGILIM @

Tesekkiivler, NADIA, oldugun icin ve benim arkadasim oldugun icin.
Vullar icinde kurdugumuz bag olaganiistii. Sen, herkesin sahip olmak
istedigi en iyi arkadasin somutlasmis halisin. Ne kadar gurur duydugumu
anlatacak kelimeley bulmak zor. KXahkahalarimiz ve iyi vuh halimiz,
karsilastigimiz tiim zorluklarla yiizlesmemizi sagladi, bu yiizden sana
minnettarim. Seninle en uzun sohbetlerimi yaptuim, ilgi alanlarima,
endiselerimi ve diisiincelerimi paylastin. Hayatta en iyisini diliyorum
senin icin. Allah sana mutluluk, saglik ve basari versin, ve umaruim bu

dostluk hayat boyu siiver, iyi ve kRotii zamanlarda.



A MA TRES CHERE HAKIMA, @

Merci de toujours étre la pour moi dans les bons moments et dans les
moins bons. Je sais que je pourrais toujours compter sur toi. Tous les mots
ne sauraient exprimer Lamour, le respect et la reconnaissance sincéres
que j'ai pour toi. En témoignage de [amitié, de la fraternité qui nous (ie et
des souvenirs que nous avons partages, des rires et des moments de folie,

je te dédie ce travail.

A mon trésor précieux,
HASNAE AZEDDAGH ET OUMAIMA AZZIM

Ily'a déja un an et demi pour notre humeur aqueuse. ®
Notre amitié est un cadeau de la vie que je chérirai pour toujours.
Ensemble, partageons encore plus de rives, de theé, de plaisanteries et de
longues discussions. Que ['amour, la tendresse et la joie continuent d
embellir nos vies. A des années plus belles et des ceeurs plus [égers. Je

souhaite [ongue vie d notre amitie. Je vous aime éenormement.

A Oumaima,

Pour ta générosité, ta présence chaleureuse et ton amitié sincére. Je

t'exprime toute ma gratitude et te dédie ce travail.

A mes chers amis(es), les consceurs et confréres

FATIMA ZAHRA AILAMOU, ILHAM MACHICHI, SALMA AIT SEDDIX,
IBRAHIM ABID, SAMIA RAFIA, ZINEB YEAGER, NOURA FALAHMI.
Merci pour les moments que nous avons partageés ensemble. Votre

présence dans ma vie a été une source constante de bonheur, de soutien et
d'inspiration. Cette dédicace est une humble expression de ['immense
gratitude que je ressens envers chacun de vous. Puisse Dieu vous apporter

santé, bonheur, réussite, et vous aider d accompliv vos réves.



A TOUS MES ENSEIGNANTS

De Lécole primaire, collége, lycée et surtout ceux de la faculté de
médecine de Marrakech qui m’ont imbibé de leur Savoir.
A tous ceux qui m'aiment, Et ceux qui ont marqué ma vie de preés ou de
loin,
A toute dme Qui m'ont aidee un jour, par un sourire, par un mot, par une
priére, par un conseil, ou par une inspiration... Merci pour votre

douceur. Vous rendez le monde moins cruel.

A [a mémoire et en solidarité avec le peuple palestinien,

Qui endure des souffrances indescriptibles, inacceptables jusqu'a ce jour.
Que cette thése soit un témoignage de mon soutien indéfectible.

De la riviere d la mer, la Palestine sera libre.

A MoOI, FAIZA

You've stayed strong through it all. Today, your dream shines bright.

Keep believing and moving forward—great things await. ®
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MICI
MK
MPO
NB
PAN
PAM
PEDBD
PR

PR3
PRES
PRINTO
PU
TAK
TNF
TVC
TVP
SNC
SNP
VS

Liste des Abréviations

: Anévrisme de I’artére coronaire

: Acide acétylsalicylique

: American College of Rheumatology

. Altération de I’état général

: Anti inflammatoire non stéroidien

: Antineutrophil Cytoplasmic Antibodies

: Antagonistes des récepteurs de I’angiotensine |l
. Artérite de Takayasu

: Protéine C réactive

: European League Against Rheumatism

: Granulomateuse éosinophilique avec polyangéite
: Granulomatose avec polyangéite

: Human Leukocyte Antigen

: International Criteria for Behcet’s Disease

: Inhibiteur de 'Enzyme de Conversion

: Immunoglobulines Intra-Veineux

: International Study Group

: Maladie de Kawasaki

: Maladie de Behcet

: Maladies Inflammatoires Chroniques de I'Intestin
: Maladie de Kawasaki

: Myélopéroxydase

: Neuro-Behcet

: Périartérite Noueuse

: Polyangéite Microscopique

: PEDiatric criteria for Behcet’s Disease

: Purpura rhumatoide

: Protéinase 3

: Paediatric Rheumatology European Society

: Paediatric Rheumatology INternational Trials Organization
: Protéinurie

: TAKayasu

: Tumor necrosis factor

: Thrombose Veineux Cérébral

: Thrombose Veineux Profonde

: Systéme Nerveux Central

: Systéme Nerveux Périphérique

: Vitesse de sédimentation
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Les vascularites systémiques de I’enfant

Les vascularites systémiques de I’enfant représentent un groupe hétérogene de maladies
inflammatoires rares caractérisées par l'inflammation de la paroi des vaisseaux avec pour

conséquence une ischémie et une nécrose tissulaire.

La classification des vascularites systémiques de I’enfant a toujours été un défi constant,
repose sur plusieurs critéres, dont la taille des vaisseaux affectés, ce qui permet de regrouper
ces affections en trois grandes catégories : les vascularites des petits vaisseaux, des moyens
vaisseaux et des grands vaisseaux. Parmi les vascularites systémiques qui peuvent étre
rencontrées chez I’enfant, on trouve I'artérite de Takayasu dans le groupe de gros vaisseaux, la
périarthrite noueuse et la maladie de Kawasaki dans la catégorie de vascularites de moyens
vaisseaux. Toutefois, le groupe des vascularites des petits vaisseaux comprend plusieurs sous
entités y compris le purpura rhumatoide et les vascularites associées aux ANCA. La maladie de
Behcet, une vascularite affectant les vaisseaux de tailles variée, peut étre aussi observée chez

I’enfant. (1)

Les manifestations cliniques varient non seulement selon le type de vascularite, mais
également en fonction de la sévérité et de I'étendue de l'inflammation vasculaire. Elles peuvent
inclure des atteintes générales, cutanées, rhumatologiques, rénales, digestives, neurologiques,

pulmonaires, ORL, oculaires et cardiaques. (2)

L'évolution des vascularites systémiques de l'enfant est marquée par une grande
variabilité, avec des formes bénignes pouvant se résoudre spontanément et des formes plus
graves pouvant influencer directement le pronostic a court et long terme, rendant nécessaire une
prise en charge précoce et spécialisée. Malgré les avancées thérapeutiques, la gestion des
vascularites systémiques chez I'enfant reste complexe, et le pronostic est souvent conditionné

par la rapidité du diagnostic et la réponse au traitement.




Les vascularites systémiques de I’enfant

Dans ce contexte, l'objectif de notre étude est de décrire le profil clinique, I'évolution et
le pronostic des vascularites systémiques de I’enfant. A travers une analyse rétrospective d’une
série de 117 patients suivis au service de Pédiatrie B, au Centre Hospitalier Universitaire
Mohamed VI de Marrakech, sur une période de 15 ans, nous visons a obtenir des données
locales sur ces pathologies afin d'adapter notre démarche diagnostique et thérapeutique dans le

futur.
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Les vascularites systémiques de I’enfant

I. Type de I’étude :

Il s’agit d’une étude rétrospective descriptive portant sur une série de patients suivis pour

vascularite systémique.

Il. Lieu et durée de I’étude :

1. Lieu de I’étude :

Notre étude était réalisée au sein du service de Pédiatrie B, au Centre Hospitalier

Universitaire Mohamed VI de Marrakech.

2. Durée de I'étude :

Notre étude s’était étalée sur une période de 15 ans du Janvier 2009 au Décembre 2023.

lll. Population cible :

Cette étude incluait tous les patients hospitalisés pour vascularite systémique au sein du

service de pédiatrie B.

1. Les criteres d’inclusion :

Les patients inclus dans cette étude étaient :
- Des enfants 4gés de moins de 15 ans au moment du diagnostic.
- Des patients répondant aux critéres diagnostiques des principales vascularites

systémiques de I’enfant. (3) (4) (5) (6) (7) (8) (9)
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2. Les critéres d’exclusion :

Les patients avec dossiers médicaux incomplets étaient exclus de cette étude.

IV. L’objectif de I’étude :

Cette étude avait comme principal objectif de dresser un état des lieux de I’ensemble des

vascularites systémiques hospitalisées dans notre unité, en précisant leur :

Fréquence et population cible

- Types et sous types

- Mode de révélation

- Bilan lésionnel et comorbidités associées

- Evolution et pronostic

Secondairement, nos résultats étaient comparés avec différentes séries régionales et

internationales, afin de préciser les éléments communs et les différences entre ces populations.

V. Recueil des données :

Le recueil des données était effectué a partir de dossiers médicaux des patients
hospitalises au sein de service de pédiatrie B, a I'aide d’une fiche d’exploitation préétablie (voir

annexe 1).

VI. Analyse des données :

L’analyse statistique était faite a I'aide du logiciel « Excel ». Les résultats des variables
guantitatives étaient convertis en moyennes, et ceux des variables qualitatives en pourcentages.

La saisie des textes et des tableaux était réalisée sur le logiciel « Word ».
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VIl. Considération éthigue :

Les données étaient recueillies dans le respect de I'anonymat des patients, la

confidentialité de leurs informations et la non-divulgation du secret médical.
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Les vascularites systémiques de I’enfant

. La fréquence :

Nous avions colligé un total de 117 cas de vascularites systémiques sur une période de
15 ans, avec une moyenne de 8 nouveaux-cas par an.

La fréquence annuelle était comme suivant (Figure 1) :

CAS INCIDENTS

N
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~ i i
i
(=)}
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(o]
I 1 1 I

2009 2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016 2017 2018 2019 2020 2021 2022 2023

Figure 1: Répartition en fonction des nouveaux cas par an.
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Il. Les types de vascularites :

Dans notre série, les types des vascularites systémiques étaient comme suivant (tableau I):

Tableau | : répartition en fonction des types de vascularites.

NOMBRE DE
TYPE ET SOUS TYPE MALADIE CAS POURCENTAGE %
Vascularites des gros vaisseaux Maladie de Takayasu 1 0.85%
Vascularites des vaisseaux de Périartérite noueuse (PAN) 1 0.85%
taille moyenne Maladie de Kawasaki 11 9.4%
Wegener 1 0.85%
w X Granulomateuses
3 =2 Churg-Strauss 1 0.85%
o o Polyangéite
o
L2 yangeit 2 1.7%
g 8 microscopique (PAM)
s Non granulomateuses SN
O = Vascularite a IgA (Purpura
"= . 82 70.1%
> o rhumatoide (PR)
Maladie de Behcet 16 13.7%
Vascularites « autres » Vascularites associées 5 1 7%
aux maladies de systéme e
Total 117 100%

Les cas de vascularites associées aux maladies de systéme étaient tous les deux

associées au lupus érythémateux disséminé.

lll. Données épidémiologiques :

1. Age au moment de diagnostic :

La moyenne d’age de nos patients dans cette série était de 7.43 ans, avec des extrémes

allant de 8 mois a 15 ans.

-10 -




Les vascularites systémiques de I’enfant

La répartition en fonction de I’Age et du type de vascularite était la suivante (tableau : Il) :

Tableau Il : répartition en fonction de I’age.

Age moyen Nombre (%) de cas agés de :
(ans) 0a5ans 5310ans 103415 ans

Total des cas 7.43 38 (32.5) 55 (47) 24 (20.5)
Maladie de 11 - - 1 (100)
Takayasu
PAN 10 - 1 (100) -
Maladie de 2.39 11 (100) - -
Kawasaki
Wegener 12 - - 1 (100)
Churg-Strauss 12 - - 1(100)
Polyangéite 7 1 (50) 1 (50) -
microscopique
Purpura 7.71 25 (30.5) 41 (50) 16 (19.5)
rhumatoide
Maladie de Behget 8 1(6.2) 12 (75) 3(18.8)
Vascularites 12 - - 2 (100)
associées aux
maladies de
systéme

La maladie de Kawasaki concernait les plus jeunes, avec un age moyen de 2.39 ans (et
des extrémes allant de 8 mois a 3.9 ans), suivie du purpura rhumatoide avec un dge moyen de
7.71 ans (et des extrémes allant de 3 ans a 15 ans), suivie de la maladie de Behcet avec un age

moyen de 8 ans (et des extrémes allant de 5 ans a 14 ans).

2.S5exe :

Dans notre série, 65.8% des patients étaient de sexe masculin (n=77), et 34.2% étaient de

sexe féminin (n=40) (figure 2). Le sexe ration G/F était de 1.92.

-11 -
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W Garcons

1 Filles

Figure 2 : répartition en fonction du sexe.

La répartition en fonction du sexe et du type de vascularite est exposée dans le

tableau Il

Tableau lll : répartition en fonction du sexe.

Total des cas G:lrg(;)n > :1”1:; Sexe ratio

Tous les cas 117 77 (65.8) 40 (34.2) 1.92
Maladie de Takayasu 1 0 1(100) -
PAN 1 1 (100) 0 -
Maladie de Kawasaki 11 10 (90.9) 1(0.1) 10
Wegener 1 1 (100) 0 -
Churg-Strauss 1 1 (100) 0 -
Polyangéite microscopique 2 20 0 -
Purpura rhumatoide 82 49 (59.8) 33 (40.2) 1.48
Maladie de Behcet 16 13 (81.2) 3 (18.8) 4.33
Vascul.arltes as‘soaees aux 5 0 2 (100) B
maladies de systéme

-12 -
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3. La répartition géographique :

La plupart de nos patients étaient originaires des régions du centre et sud du Maroc,
principalement de la région de Marrakech-Safi et Beni Mellal-Khenifra compte tenu de la

proximité géographique (tableau IV).

Tableau IV : répartition en fonction de I’origine géographique

Origine géographique Nombre des cas Pourcentage
Marrakech-Safi 92 78.6
Beni Mellal-Khenifra 7 6
Draa-Tafilalt 6 5.1
Autres (sous massa, Ladyoune, Dakhla ...) 12 10.3

4. La répartition saisonniére :

Une recrudescence élevée des cas de vascularites était remarquée durant la saison

automno-hivernale, avec 70 cas soit 59.9% (figure 3).

m Automne m Hiver ® Printemps Ete

Figure 3 : Répartition en fonction des saisons.

-13-
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La répartition saisonniere selon le type de vascularite est résumée dans le tableau V.

Tableau V : répartition en fonction des saisons et du type de vascularite

Total des | Printemps Eté Automne Hiver
cas n (%) n (%) n (%) n (%)
Tous les cas 117 17 (14.5) | 30(25.6) | 38 (32.5) | 32 (27.4)
Maladie de Takayasu 1 - - — 1 (100)
PAN 1 - - - 1(100)
Maladie de Kawasaki 11 1(9.1) 5 (45.4) 3 (27.3) 2 (18.2)
Wegener 1 - - - 1 (100)
Churg-Strauss 1 1(100) - - -
Polyangéite microscopique 2 1 (50) 1 (50) - -
Purpura rhumatoide 82 10(12.2) | 20 (24.4) | 30 (36.6) | 22 (26.8)
Maladie de Behcet 16 4 (25) 4 (25) 4 (25) 4 (25)
Vascularites associées aux maladies 2 - - 1(50) 1 (50)

de systeme

5. Les antécédents :

Les antécédents pathologiques étaient rapportés dans 30 cas, soit 25.6% des patients de

notre série (figure 4).

Sans antécédents

Avec antécédents

25.6%

74.4%

60 30
100

Figure 4 : répartition en fonction des antécédents pathologigues.
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Ces antécédents étaient répartis comme telle (tableau VI) :

Tableau VI : répartition en fonction des antécédents pathologiques.

Nombre de cas (%)
Total des Maladie de Maladie de
cas (%) PR=82 Kawasaki=11 Behcet=16 PAN=1
Infection 23 (19.6) 21 2(18.2) - -
9 o, respiratoire (17.9)
§ Té récente
:g 8 Prise 2(1.7) 1(1.2) 1(9.1) - -
E 9 médicamenteuse
Vaccination 1 (0.9) 1(1.2) - - -
récente
€ § Vascularite 3(2.6) - - 3(18.7) -
3 E Malignité 1(0.9) - - - 1
g 8 (100)
<< wn

<

Les manifestations systémiques :

1. Les manifestations globales :

Les manifestations cliniques de la vascularite systémique chez nos patients étaient
prédominées par les atteintes cutanéo-mugqueuses, puis les atteintes abdominales et les
atteintes ostéo-articulaires.

La répartition des symptomes était comme exposé dans le tableau VII.

- 15 -




Les vascularites systémiques de I’enfant

Tableau VIl : répartition en fonction des signes cliniques.

Nombre Nombre par maladie (%)
total (%) .
Vascularites
Takayasu | PAN= | Kawasaki= | Wegener Churg- Behcet= .
PAM=2 PR=82 des maladies
=1 1 11 =1 Strauss=1 16 R
de systéme=2
Signes Généraux 44 1
- 11 (100 1 (100 1(100 - 21 (25.6 7 (43.7 2 (100
(37.6) (100) (100) (100) (100) ( ) ( ) (100)
Atteint tanéo- 102
einte cutaneo . ] 1 1 , 1(50) | 82(100) | 4 @25) 2
muqueuse (87)
Atteinte  ostéo- 72
_I . - 1 4 (36.4) 1 - - 62 (75.6) | 2 (12.5) 2
articulaire (61.5)
Atteinte gastro- 83
- - 1 (9.1 1 - - 74 (90.2 7 -
intestinale (70.9) ©.1) ( )
Atteinte cardio- 7 (6
. (©) 1 (100) 1 2 (18.1) - - - - 3(18.7) -
vasculaire
Atteinte rénale 45
- - 1 1 1 2 (100 38 (46.3 - 2
(38.5) (100) ( :
Atteint énital 17
einte génitale B B ~ B B B 17 20.7) B B
(14.5)
Atteint lai 21
einte oculaire B B 1 ] B B B 9 (56.2) ~
(17.9)
Atteint 8 (6.8
einte (6.8) - - 8 (72.7) - - - - - -

ganglionnaire

- 16 -
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Tableau VIl : répartition en fonction des signes cliniques. « suite »
Nombre Nombre par maladie (%)
fotal 09 Tak PAN | Kawasaki | Wegener Chur Behcet vascularites
asu -
akay 9 = PAM=2 PR=82 5 des maladies
=1 =1 =11 =1 Strauss=1 =16 .
de systéme=2
Atteint 6 (5.1
einte . (5.1) ~ _ _ 1 1 1 (50) 1(1.2) - 2
pleuropulmonaire
Atteinte ORL 10 (8.5) - - 10 (90.9) - - - - - -
Attei 5(4.3
tteinte . (4.3) ~ : _ _ 1 1(50) _ 2 -
neurologique
Atteint 13
) sinte . - - 4 - - - 8 (9.7) 1 -
hématologique (11.1)
Atteinte 2(1.7) _ _ 1 1 _ _ _ _ -
hépatique
Attei 1 (0.
tteinte (0.8) _ _ _ - - - 1(1.2) - -

pancréatique
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2. Les signes généraux :

Les signes généraux étaient présents chez 44 patients soit 37.6% des cas. lls étaient

répartis comme suivant (tableau VIII) :

Tableau VIl : répartition en fonction des signes généraux.

Nombre de cas (%)

Signes . Churg- VasculariFe
AT PAN Kawasaki Wegener Strauss PR Behcet | des maladies
=1 =11 =1 1 =82 =16 de
systeme=2
Total ] 11 (100) 1 (100) 1 (100) 21 ! 2 (100)
(100) (25.6) | (43.7)
Fiévre ] 11 (100) 1 (100) 1 (100) 6 ! 2 (100)
(100) (7.3) | (43.7)
Asthénie ] - 1 (100) 1 (100) 16 2 2 (100)
(100) (19.5) | (12.5)
Anorexie - - 1 (100) - 17 2 2 (100)
(20.7) | (12.5)
Amaigrisseme 1 12 2
nt (100) } 1(100) i (14.6) | (12.5) }

Les patients avec PAM et maladie de Takayasu n’avaient présenté aucun signe général.

3. L’atteinte cutanéomuqueuse :

L’atteinte cutanéo-muqueuse était la plus fréguente chez nos patients, présente dans

87% (102 cas) et faite principalement de purpura vasculaire (80.3%) (tableau IX). Par ailleurs, les

cas de maladie de Takayasu, PAM et churg-strauss étaient indemnes.
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Tableau IX : répartition en fonction des signes cutanéo-muqueux.

Nombre de cas (%)

Atteinte
cutanéo- PAN Kawasaki Wegener PAM PR Behcet
muqueuse =] =11 =] =2 =82 =16

Vascularite es
maladies de
systeme=2

Total 1 82
(100) 11 (100) 1 (100) 1 (50) (100) 4 (25) 2 (100)

Purpura
vasculaire

Erythéme
généralisé
maculo\-
papuleux

Desquamatio
n

- 8 (72.7) - - - - -

Aphtes - - - - - 4 (25) _

Pseudo- 1
follicules (6.25)

Erythéme
facial en ailes - - - - - - 2
de papillons
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,_ ‘9 _ J«,\"}f’

Figure 6 : aphtes buccaux dans le cadre de la maladie de Behcet chez nos patients
(service de pédiatrie B)
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Figure 7 : test de vitropression positif (service de pédiatrie B)

Figure 9 : purpura bulleux chez notre patient (service de pédiatrie B)
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4. L’atteinte ostéo-articulaire :

L’atteinte articulaire était notée dans 61.5% (72 cas) et était faite principalement

d’arthralgies inflammatoires (tableau X). Par ailleurs, les cas de maladie de Takayasu, PAM et

churg-strauss étaient indemnes.

Tableau X : répartition en fonction des signes articulaires.

. ; Nombre de cas (%)
Atteinte ostéo- . . .
. . Kawasaki | Wegener Behcet | Vascularite es maladies
articulaire PAN=1 PR=82 .
=11 =1 =16 de systeme=2
1

Total (100) 4 (36.4) 1(100) | 62(75.6) | 2(12.5) 2 (100)
Arthralgies .
inflammatoires, (100) 4 (36.4) 1(100) | 62 (75.6) | 2 (12.5) 2 (100)
Arthrites
Atteinte axiale - — — — 1 (6.25) —

5. L’atteinte gastro-intestinale :

L’atteinte abdominale était notée dans 70.9% (83 cas) et était faite principalement de

douleurs abdominales (tableau XlI). Par ailleurs, les cas de maladie de Takayasu, PAN, churg-

strauss, PAM et lupus systémique étaient indemnes.

Tableau XI : répartition en fonction des signes abdominaux.

Atteinte gastro-intestinale Nombre de cas (%)
Kawasaki=11 Wegener=1 PR=82 Behcet=16

Total 1(9.1) 1 (100) 74 (90.2) 7 (43.7)
Douleurs abdominales - 1(100) 74 (90.2) 7 (43.7)
Vomissements 1(9.1) - 39 (47.5) -
Syndrome occlusif - - 6 (7.3) -
Invagination intestinale - - 14 (17) -
aigue
Hémorragies digestive - - 35 (42.7) -
Diarrhée - - 12 (14.6) -
Ascite - - 27 (32.9) -
Hématome pariétal — - 31 (37.8) —
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6. L'atteinte cardio-vasculaire :

L’atteinte cardio-vasculaire était rare dans notre série et ne représentait que 6% (7 cas).

Elle était représentée par (tableau XllI) :

Tableau XII : répartition en fonction des signes cardio-vasculaires.

. . . Nombre de cas (%)
Atteinte cardio-vasculaire -
Takayasu=1 | PAN=1 Kawasaki=11 Behcet=16
Total 1(100) 1 (100) 2(18.1) 3(18.7)
HTA 1 - - -
Claudications intermittentes 1 - - -
Epaississement de la paroi artérielle 1 - - -
Anévrysme coronarien - - 2 -
Anévrysme de I'artére pulmonaire - - - 3
Thrombose de I'artére pulmonaire - - - 3
Bloc de branche droit incomplet — 1 - -

7. L’atteinte rénale :

L’atteinte rénale était retrouvée chez 45 patients soit 38.5% des cas. Les principales
manifestations étaient la protéinurie et I’hématurie (tableau XIV). Aucun cas de néphropathie

n’était retrouvé chez les patients avec maladie de Takayasu, PAN et maladie de Behcet.
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Tableau XIV : répartition en fonction des signes rénaux.

Nombre de cas (%)

Atteinte Chur Vascularite es
rénale Kawasaki=11 | Wegener=1 < PAM=2 | PR=82 maladies de
Strauss=1 .
systéeme=2
Total 1(9.1) 1 (100) 1 (100) 2 (100) 38 2 (100)
' (46.3)
Protéinurie 1(9.1) 1 (100) 1 (100) 2 (100) 38 2 (100)
' (46.3)
Hématurie 1(9.1) 1(100) 1 (100) 2 (100) 38 2 (100)
' (46.3)
Leucocyturie 1(9.1) - - - - -
14
(Ede - 1(100 1 (100 1 (50 -
émes (100) (100) (50) 17.1)
HTA 1 (100) 1(50) '2
(14.6)
Oligo-
90 - 11000 | 1300) | 10 |2 @24 _
anurie
Syndrome 38
- 1 (100 1 (100 2 (100 2 (100
néphritique (100 (100 (100) (46.3) (100)
Protéinurie 21
- 1 (100 1 (100 2 (100 2 (100
néphrotique (100) (100) (100) (25.6) (100
Synd
yndrome _ 1 (100) 1(100) |2@100) |6(7.3) -
néphrotique
Insuffi
nsuttisance - 1(100) 11000 |2000)| - -

rénale

8. L’atteinte génitale :

L’atteinte génitale était présente chez 17 patients (14.5%) de notre

sous forme d’orchiépididymite exclusive aux cas de PR (20.7%).

série ; uniquement
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9. L’atteinte oculaire :

L’atteinte oculaire était mise en évidence chez 21 cas (17.9%). Elle était majoritairement
représentée par la conjonctivite de la maladie de Kawasaki et 'uvéite de la maladie de Behcet

(tableau XV).

Figure 10 : uvéite dans le cadre de la maladie de Behcet chez notre patient (service de

pédiatrie B)
Tableau XV : répartition en fonction des signes oculaires.
Atteinte oculaire Nombre de cas (%)
Kawasaki=11 Wegener=1 Behcet=16

Total 11 .(100) 1.(100) 9 (56.2)
Conjonctivite 11 (100) 1(100) -
Episclérite - - 2 (12.5)
Blépharite - - 1(6.25)
Uvéite - - 9 (56.2)
Vascularite rétinienne - - 2(12.5)
Cécité - — 1 (6.25)

10. L’atteinte ganglionnaire :

Des adénopathies périphériques majoritairement cervicales étaient retrouvées chez 8

patients (soit 6.8%) ayant tous une maladie de Kawasaki (soit 72.7%).

11. L’atteinte pleuropulmonaire :

L’atteinte pulmonaire était rare dans notre série et ne représentait que 5.1% (6 cas). Elle

était représentée par (tableau XVI) :
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Tableau XVI : répartition en fonction des signes pleuropulmonaire.

Atteinte
pleuropulmonaire

Nombre de cas (%)

Wegener=1

Churg-
Strauss=1

PAM=2 | PR=82

Vascularite des maladies de
systeme=2

Total

1 (100)

1 (100)

150 [10.2)

2 (100)

Caverne

1 (100)

Asthme

1 (100)

Hémorragie
alvéolaire

1(50) -

Pleuro-
pneumopathie

- 1(1.2)

2 (100)

12. L’atteinte ORL :

Des angines étaient retrouvées chez 10 patients (soit 8.5%) ayant tous une maladie de

Kawasaki (soit 90.9%).

13. L’atteinte neurologique :

L’atteinte neurologique était rare dans notre série et ne représentait que 4.3% (5 cas). Les

différentes atteintes retrouvées étaient exposées dans le tableau XVII.

Tableau XVII : répartition en fonction des signes neurologique

Nombre de cas (%)

Atteinte neurologique PAN=1 Churg- PAM=2 Behcet=16
Strauss=1

Total 1(100) 1 (100) 1.(50) 2 (12.5)
HTIC - - - 2(12.5)
Convulsions - 1(100) 1(50) -
Trmrf)mbophleblte B B B 2(12.5)
cérébrale

AVC ischémique - - 1(50) -
Neuropathie périphérique 1 (100) — — —

-26 -




Les vascularites systémiques de I’enfant

14. L’atteinte hématologique :

Une anémie normochrome normocytaire était rapportée chez 13 patients (11.1%) de notre
série, dont :

v 8 cas (9.7%) de PR.

v 4 cas (36.4%) de maladie de Kawasaki.

v 1 cas (6.25%) de maladie de Behcet.

15. L’atteinte hépatigue :

Une cytolyse hépatique modérée était mise en évidence chez 2 patients (1.7%), dont un

cas de maladie de Wegener et un cas de maladie de Kawasaki.

16. L’atteinte pancréatique :

Une pancréatite stade A était notée chez un patient (0.8%) ayant un purpura rhumatoide

(1.2%).

V. Le bilan de vascularite :

1. Bilan inflammatoire :

Le bilan inflammatoire avait consisté en la réalisation systématique chez tous les patients
d’une NFS-PS, VS, CRP et ferritine. Les résultats du bilan inflammatoire étaient comme exposé

dans le tableau XVIII.
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2. Bilan immunologique et typage HLA :

Le bilan immunologique avait inclus le dosage du complément C3/C4, des anticorps anti-
nucléaires (ANN) et des anticorps anti-cytoplasme des polynucléaires neutrophiles (p—-ANCA, c-
ANCA). Le typage HLA-B51 était réservé aux cas d’uvéites, d’aphtes récurrents, d’anévrysmes ou
thromboses vasculaires ou lorsqu’il y a une histoire familiale de maladie de Behcet. Les résultats

étaient comme exposé dans le tableau XVIII.
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Tableau XVIII : résultats du bilan de vascularite.
Bilan Nombre Nombre par maladie (%)
total (%) | Takayasu=1 | PAN=1 | Kawasaki=11 | Wegener=1 | Churg- | PAM=2 | PR=82 | Behcet=16 | Vascularites
Strauss=1 des
maladies de
systéme=2
Leucocytose /1 1(100) ] 6 (54.5) 1(100) 1(100) 1(50) ] 7 (43.7) 2 (100)
o Y (60.7) (100) ' 62.2) '
a Neutrophilie 71 1 1 6 1 1 1 51 7 2
v
L 43 35
z Thrombocytose 1 - 6 1 - - - -
° (36.7) (42.7)
-§ Microcytose 8 (6.8) - 1 1(9.1) 1 - - 3(3.6) | 2(12.5 -
g 74
7 VS 54
£ (63.2) 1 1 11 (100) 1 - - 5(31.2) 2
= Moyenne (mm-H») (65.8)
= 73
7
7 CRP >
(64.1) 1 1 11 1 - - 54 5 2
Moyenne (mg/I)
59
7 Ferriti 7 (6
erritine (6) - - 5 (45.4) 1 - - - - 1(50)
Moyenne (ug/L) 654
S N C3/C4 2(1.7) - - - - l - - _ 2
§ g AAN positifs 2 - - - - - - - - 2
£ Z | p-ANCA-MPO positifs 2 - - - - 1 1 - - -
5 ¢—ANCA-PR3 positifs 2 - - _ 1 _ 1 - ; .

-29 -




Les vascularites systémiques de I’enfant

3. Bilan anatomopathologigue :

3.1.Biopsie cutanée :

La biopsie cutanée était réalisée chez 18 patients (15.4%) chez qui elle avait montré :
v Une vascularite leucocytoclasique a dépots d’lg A dans 16 cas avec PR.
v Une vascularite leucocytoclasique sans dépots immuns chez le patient avec maladie
de Wegener.

v Une artérite nécrosante chez le patient avec PAN.

3.2.Biopsie rénale :

La ponction biopsie rénale (PBR) était réalisée chez 26 patients (22.2%), dont
(tableau XIX) :

Tableau XIX : répartition en fonction des cas avec PBR.

Vascularite des maladies de
Wegener=1 | PAM=2 | PR=82 R
systéme=2
Nombre de cas de biopsie 21
1 (100 2 (100 2 (100
rénale (%) (100) (100 (25.6) (100)

La PBR avait objectivé :
v" Une glomérulonéphrite extra-capillaire sans dépo6ts immuns chez 3 cas dont 2 PAM
et une maladie de Wegener.
v" Une néphropathie lupique classe Ill chez les 2 cas avec lupus systémique.
v Une néphrite a Ig A chez 21 cas avec PR. La classification ISKDC était comme

exposé dans le tableau XX.
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Tableau XX : répartition en fonction de la classe ISKDC des néphrites a Ig A.

Classe ISKDC des néphrites alg A Nombre %
Classe | 8 38.1
Classe I 6 28.6
Classe lll 7 33.3
/lla 7 33.3
/b 0 0
Classe IV 0 0
Classe V 0 0
Classe VI 0 0

Figure 11 : Coloration HE (Hématéine éosine), néphrite a | g A avec prolifération endo capillaire
(service de pédiatrie B)

Figure 12 : Coloration PAS (Periodic Acid Schiff), néphrite a Ig A avec croissant cellulaire extra
capillaire (service de pédiatrie B)

-31-



Les vascularites systémiques de I’enfant

Figure 13 : coloration argentique, néphrite a Ig A avec glomérule subnormal
(service de pédiatrie B)

Figure 14 : Coloration argentique, néphrite a Ig A avec prolifération endo-capillaire
(service de pédiatrie B)

Figure 15 : Coloration trichrome vert, néphrite a Ig A avec prolifération endo-capillaire
(service de pédiatrie B)
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Figure 16 : Immunofluorescence directe montrant un marquage mésangial a IgA dans le cadre
d’une vascularite a Ig A (service de pédiatrie B)

Figure 17 : Immunofluorescence directe montrant des dépots mésangiaux denses granuleux en
arbre mort au cours d’une vascularite a Ig A (service de pédiatrie B)

3.3.Autres :
Une biopsie gastrique était réalisée chez un enfant avec PR ayant objectivé une gastrite

inflammatoire interstitielle congestive.
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4. Bilan infectieux :

Dans le cadre du bilan étiologique et pré-thérapeutique, la recherche d’une infection était
systématique chez tous les patients et avait consistée en :

» Un bilan clinique :

v Vérification du calendrier vaccinal.
v" Recherche d’un antécédent infectieux et d’une vaccination récente.
v" Recherche d’un foyer infectieux patent.

> Un bilan paraclinique :

v' Formule leucocytaire sanguine (NFS-PQ) et dosage de la CRP.

v' Examen cytobactériologique des urines

v Sérologies virales -avec dosage des IgM/IgG- de la toxoplasmose, rubéole, CMV,
EBV, HVB, HVC, HIV. D’autres sérologies étaient demandées en fonction de
I’orientation clinique.

v Bilan de tuberculose : fait de radiographie de thorax et échographie abdominale,
recherche de BK dans les expectorations (examen direct, culture et GeneXpert*) et
dosage du QuantiFERON-TB Gold* ou IDR a la tuberculine.

Le bilan infectieux chez nos patients avait trouvé (tableau XXI) :

v" Une infection respiratoire récente chez 23 patients, dont 21 cas de PR et 1 cas de
maladie de Kawasaki.

v Un cas de vaccination récente contre la COVID-19 chez une fille avec purpura
rhumatoide.

v' Deux cas d’infection urinaire, dont :

% Un a E-coli chez un nourrisson avec maladie de Kawasaki.
% Un a salmonella chez un enfant avec purpura rhumatoide.
v" Un cas de cellulite orbitaire chez un patient avec purpura rhumatoide.

v" Un cas d’hépatite virale A chez une petite avec purpura rhumatoide.
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Tableau XXI : résultats du bilan infectieux.

NOMBRE %
Infection respiratoire récente 23 19.6
Vaccination récente 1 0,8
Infection urinaire 2 1,7
Cellulite orbitaire 1 0,8
Hépatite virale A 1 0,8

VI. Le score d’activité de la vascularite :

Le calcul d’activité des vascularites au diagnostic s’était basé sur le score BVAS-version 3

2008 (voir annexe : 3) et était comme suivant (Tableau XXII) :

Tableau XXII : valeurs moyennes du score d’activité BVAS 2008.

Valeur moyenne du BVAS 2008
(/Score Max=63)
Tous les patients=117 17
Takayasu=1 4
PAN=1 14
Kawasaki=11 6
Wegener=1 18
Churg-strauss=1 26
PAM=2 29
PR=82 24
Behcet=16 11
Vascularite associée au lupus=2 21

VIl. La prise en charge thérapeutique :

La prise en charge thérapeutique dépondait du type et de la gravité de chaque

vascularite. Elle était répartie en une prise en charge spécifique et symptomatique.
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1. Prise en charge spécifique :

La prise en charge spécifique s’était basée principalement sur la prescription
d’immunosuppresseurs et était aliénée aux protocoles et recommandations pédiatriques en
vigueur pour chaque type de vascularite. Les principaux traitements utilisés chez nos patients

sont résumés dans le tableau XXIII.

2. Prise en charge symptomatique :

La prise en charge symptomatique était faite de mesures adjuvantes adaptées aux
besoins de chaque patient. Les principaux traitements utilisés chez nos patients sont résumés

dans le tableau :
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Tableau XXIII : répartition en fonction du traitement prescrit.

Nombre par maladie (%)

Nombre Chur Vascularites des
total (%) | Takayasu=1 | PAN=1 | Kawasaki=11 | Wegener=1 Straus?—] PAM=2 | PR=82 | Behcet=16 maladies de
B systéme=2
Corticothérapie 1 52
77 (65.8 1 (100 4 (36.4 1 (100 1 (100 2 (100 13 (81.2 2 (100
orale ( ) (100) (100) ( ) (100) (100) (100) 63.4) ( ) (100)
21
Méthylprednisolone | 36 (30.8) - - - 1 1 2 (25.6) 9 (56.2) 2
lophosphami 12
Cyclophosphamide | o ¢ ,, - . , 1 1 2 - 2
\Y} (14.6)
< M hénolat
& el el s 9(7.7) - - - - - 2 5 (6.1) - 2
= mofétil
(9}
g Cyclosporine 1 (0.85) - - - - - - 1(1.2) - -
v
= Azathioprine 8 (6.8) 1 1 - 1 - - 1 4 (25) -
g Méthotrexate 9(7.7) - - - - - - - 9 -
()
= Antipaludé
5 ntipa ud?ens de 2 (1.7) B B B B _ ~ B _ p
= synthése
Colchicine 17 (14.5) - 1 - - - - - 16 (100) -
Immunoglobulines 7 (6) - - 7 (63.6) - - - - - -
Tocilizumab 1 (0.85) - - 1(9.1) - - - - - -
Etanercept 3 (2.6) - - - - - - - 3(18.7) -
Adalimumab 3 (2.6) - - — - - - - 3 —
Aspirine 12 (10.2) - - 11 (100) - - - - - -
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Tableau XXIII : répartition en fonction du traitement prescrit. « suite »

Nombre

Nombre par maladie (%)

Vascularites des

motrice

Churg-
total (%) | Takayasu=1 | PAN=1 | Kawasaki=11 | Wegener=1 Strat?s?—] PAM=2 | PR=82 | Behcet=16 maladies de
B systéme=2
38
IEC 43 (36.7 - - - 1 - 2 - 2
( ) (46.3)
Inhibiteurs 16
18 (15.4 - - - 1 - 1 (50 - -
calciques ( ) (50) (19.5)
Diurétiques 4 (3.4) - - - 1 - 1 2 (2.4) - -
Dialyse 4 (3.4) - - - - - 2 - 13 -
S lé tati
upplémen a.lon 76 (64.9) 1 1 4 1 - 2 52 - 2
o phospho-calcique
=)
= Antalgiques 82 (70.1) 82
g giq . (100)
g_ Antispasmodiques | 82 (70.1) - - - - - - 82 - -
€ |_Protection solaire 2.7 - - - - - - - - 2
< |__Anticoagulation 3 (2.6) 1 - - - - - - 2 (12.5) -
£ Antiépileptiques 2(1.7) - 1 - - - 1 - _ _
()] a2 & 7 q
£ Kinésithérapie
5 nestEnerapt 1 (0.85) - ] - - - - - - _
|—
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VIll. L’évolution et pronostic :

1. Le suivi :

Le suivi était régulier chez la majorité (72.6%) des patients. La durée moyenne du suivi
était de 4 ans, avec des extrémes de 18 mois et 15 ans. Les détails du suivi étaient comme

exposé sur le tableau XXIV.

Tableau XXIV : répartition selon le suivi.

Suivi Nombre de cas %
Régulier 85 72.6%
Irrégulier 27 23.1%
Perdus de vue 3 2.6%
Décés 2 1.7%

2. L’évolution et pronostic :

Le pronostic était favorable chez la majorité (96.6%) des patients. Les détails de

I’évolution étaient comme exposé sur le tableau XXV.

Tableau XXV : répartition selon I’évolution.

Evolution Nombre de cas %
Rémission compléte 113 96.6
Rémission partielle 2 1.7
Rechutes 20 17
Echappement thérapeutique 2 1.7

Une rémission partielle était constatée chez 2 patients dont :
v 1 cas (100%) de maladie de Wegener qui a gardé une IRC stade llla.

v 1 cas (50%) de PAM qui a gardé une IRC stade IV.
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Les rechutes étaient constatées chez :
v 14 cas (17.1%) de PR.
v 1 cas (100%) de maladie de Wegener.

v 4 cas (25%) de maladie de Behget.

Alors que I’échappement thérapeutique était I’apanage de :

v 1 cas (100%) de maladie de Churg-Strauss décédé dans un tableau de défaillance

multiviscérale.

v 1 cas (6.25%) de maladie de Behcet décédé par rupture anévrysmale.

3. Les complications :

Les complications constées chez nos patients étaient réparties en deux groupes :

3.1.Complications de la maladie :

Les complications liées a la vascularite étaient au nombre de 5 (4.3%) réparties comme

suivant (figure 16) :

complications

Cécité -1

Insuffisance rénale chronique

Décés

o
-
ro
w
=~
w

Figure 18 : Répartition des cas de vascularite compliqués.
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3.2.Complications thérapeutiques :

Les complications thérapeutiques étaient dues principalement a la corticothérapie au long

court, et étaient comme suivant (tableau XXVI) :

Tableau XXVI : répartition des complications thérapeutiques.

Traitement responsable Complication Nombre de cas %
Infections 4 3.4

Corticothérapie HTA 2 1.7
Obésite 4 3.4

Cyclophosphamide A/opec,/e‘ ] 0.8
Cytopénies 2 1.7
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I. Généralités :

1. Définition :

Sous le terme de vascularites systémiques, on désigne un groupe d’affections
caractérisées par une atteinte inflammatoire des vaisseaux sanguins artériels, capillaires et
veineux conduisant a une altération de la paroi vasculaire, intéressant aussi bien I’endothélium
qgue la média ou I'adventice. Les sténoses ou l'occlusion des lumieres vasculaires par une
thrombose ou une prolifération intimale sont la traduction de ['atteinte de I’endothélium

vasculaire. (10)

2. Epidémiologie :

Les vascularites systémiques sont une affection rare chez les enfants, avec des taux
d’incidence rapportés entre 12 et 53 cas pour 100 000 personnes de moins de 17 ans (11) (12).
Bien que rares, elles présentent une hétérogénéité clinique importante, et une évaluation des
taux d’incidence par type de vascularite spécifique plutét que des taux globaux permet d’obtenir
une vision plus précise de sa prévalence dans différentes populations.

A I’échelle mondiale, la purpura rhumatoide (HSP) est la vascularite primaire la plus
répandue chez les enfants. Concernant la maladie de Kawasaki (KD), elle est particulierement
fréquente en Asie, notamment en Corée et au Japon. Entre 2015 et 2017, le taux d’incidence
moyen de la KD chez les enfants de moins de 5 ans en Corée était de 196,9 pour 100 000, se
classant juste apres le Japon (13). Pendant la pandémie de COVID-19, des mesures non
pharmacologiques strictes ont été associées a une baisse significative de I'incidence de la KD,
avec une diminution de 40 % en Corée par rapport aux niveaux pré-pandémiques, suggérant un
lien potentiel entre des facteurs environnementaux comme les infections et la survenue de

vascularites pédiatriques (14) (15).

- 43 -



Les vascularites systémiques de I’enfant

Concernant le PR, une étude coréenne basée sur la base de données de I'assurance
nationale a rapporté un taux d’incidence de 55,9 pour 100 000 enfants de moins de 18 ans, bien
supérieur aux estimations internationales de 14 a 20 cas pour 100 000 (16). D’autres formes de
vascularites, telles que la polyartérite noueuse (PAN), restent extrémement rares, avec une
incidence inférieure a 1 pour 100 000 (17) (18). De méme, les vascularites associées aux
anticorps cytoplasmiques antineutrophiles (ANCA) et I'artérite de Takayasu (TA) sont rarement
observées chez les enfants, avec des taux d’incidence allant de 1 a 6,3 par million et de 1 a 2,6
par million respectivement (19) (20).

Bien que la prévalence de la maladie de Behcet chez I’enfant ne soit pas précisément

connue, il a été rapporté que cette maladie débute a I’dge pédiatrique chez 4%-26% des cas (21).

3. Classification des vascularites systémiques chez I’enfant :

En raison de I’hétérogénéité épidémiologique, étiologique, physiopathologique, clinique
et pronostique, la classification des vascularites a toujours fait objet de controverse.

Les systemes ACR 1990 et Chapel Hill ne sont pas valables tels quels chez I’enfant.
Certaines vascularites ne sont pas décrites chez I’enfant (la maladie d’Horton par exemple), ou
ont une évolution différente. Certaines portent le méme nom chez I’enfant et I'adulte mais ne
recouvrent pas toujours le méme tableau clinique. Si I'histologie les réunit, la clinique et
I’évolution sont bien souvent différentes (10) (par exemple I'atteinte rénale de la PAN est
présente chez plus de 40% des adultes et moins de 2% des enfants) (22).

Deux conférences ont été organisées sous I'égide de I'European League Against
Rheumatism /Pediatric Rheumatology European Society (EULAR/PRES) a Vienne en 2005 ou une
nomenclature pédiatrique spécifique inspirée de celle de Chapel Hell a été proposée pour mettre
en valeur les spécificités pédiatriques des vascularites. Et puis a Ankara en 2009 ou une autre

classification des vascularites primitives de I’enfant a été proposée (23).
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A Large Vessels B Medium Vessels C Small Vessels

Figure 19 : Le terme vaisseaux de gros calibre (A) correspond a 'aorte et ses plus grosses
branches de division. Les vaisseaux de moyen calibre (B) sont les principales arteres viscérales
(rénales, hépatique, coronaires et mésentérigues). Les vaisseaux de petit calibre (C)
correspondent aux veinules, capillaires, artérioles et aux arteres intraparenchymateuses distales
qui se connectent avec les artérioles (1).

Vascularite cérébrale

artére de
artére de petit capillaire
moyen calibre calibre

veinule

5 veine
artere de

gros
calibre

Vascularite a complexes imm

IgA (purpura rhumatoide)
Vascularite de cryoglobulinémie
Vascularite hypocomplémentémique (Mc Duffy)

Syndrome de Cogan AmEEABNY GomEiE)

Périartérite noueuse (PAN)
aorte L Maladie de Kawasaki |

Artérite a cellules géantes (Horton) Vascularite leucocytoclasique
Maladie de Takayasu

Vascularites ANCA-positives:
Granulomatose avec polyangéite (Wegener), Granulomatose
Maladie de Behget avec éosinophilie et polyangéite (Churg et Strauss),

: polyangéite microscopique (MPA) i

Figure 20: Classification des vascularites primaires selon les critéres révisés de
Chapel Hill (2012) (1)
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Tableau XXVII: Classification des vascularites de I’enfant adaptée des critéres
de ’EULAR/PRES 2005 (23)

Vascularites des gros vaisseaux :
- Takayasu

Vascularites des vaisseaux de moyen calibre :
- Périarthrite noueuse (PAN)
- PAN cutanée
- Maladie de Kawasaki

Vascularites des petits vaisseaux :
Granulomateuses :
- Granulomateuse avec polyangéite
- Vascularite allergique de Churg et Strauss
Non granulomateuses :
- Polyangéite microscopique
- Purpura rhumatoide
- Vascularite leucocytoclasique cutanée isolée
- Vascularite urticarienne hypocomplémentémique

Autres :
- Maladie de Behcet
- Vascularites secondaires aux infections (y compris PAN associée a |’hépatite B, aux
néoplasies, aux médicaments, et vascularites d’hypersensibilité).
- Vascularites associées aux maladies du systéme
- Vascularites du systéme nerveux central
- Syndrome de Cogan
- Vascularites inclassables

4. Manifestations cliniques :

4.1. Artérite de Takavasu :

L’artérite de Takayasu se développe classiquement en deux phases principales : une
phase précoce et activement inflammatoire et une phase tardive et chronique dite « sans pouls ».
Les manifestations cliniques de I’AT chez I’enfant sont différentes selon le moment de
I’évolution de la maladie. Au cours de la phase précoce et activement inflammatoire, les
symptomes systémiques non spécifiques prédominent pendant des semaines ou des mois, mais
ils sont souvent négligés ou considérés comme indiquant des maladies aigués plus courantes.

Au cours de cette étape, I'évolution de la maladie peut suivre un mode rémittent/récurrent, ce
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qui rend le diagnostic difficile(24) (25). La maladie récurrente survient souvent dans de nouveaux
territoires artériels, avec pour conséquence la coexistence de lésions actives et inactives
(séquelles). La phase tardive et chronique (stade « sans pouls ») est caractérisée par une
ischémie et des symptomes secondaires a une occlusion artérielle.

Les signes généraux sont plus fréquents au début de la maladie et comprennent : maux
de téte, fieévre, dyspnée, perte de poids, vomissements et caractéristiques musculosquelettiques
(myalgie, arthralgie ou arthrite).

Les manifestations spécifiques a un organe résultent d’une ischémie secondaire a une
sténose vasculaire.

L’hypertension artérielle est la principale caractéristique (présente chez 56 a 100% des
enfants selon l'origine ethnique, avec une prévalence plus élevée chez les Asiatiques) et est
principalement liée a la sténose de I'artere rénale et a I’hypertension rénovasculaire ultérieure).
L’hypertension artérielle et d’autres signes cliniques d’hypoperfusion tels que la différence de
pression artérielle entre les membres, la diminution du pouls périphérique et les bruits au-
dessus des grosses arteres sont observés chez plus de 60 % des enfants au moment du
diagnostic. La claudication des extrémités est signalée chez un tiers des enfants lors de la
consultation. (26)

Des complications cardiovasculaires telles que la cardiomyopathie, la cardiopathie
ischémique, I'insuffisance cardiaque et la valvulopathie peuvent survenir chez 6.45% des enfants
atteints de TAK, par contre l'atteinte coronaire est signalée chez 11% enfants atteints de
I’AT.(27) (25)

L’atteinte gastro-intestinale survient dans environ 10 % des cas d’AT chez I’enfant. Les
segments artériels sténosés peuvent provoquer des symptomes ischémiques : le plus souvent,
les douleurs abdominales aigués ou chroniques (généralement secondaires a I’ischémie
mésentérique) associées ou non a des vomissements ou des nausées, a du sang dans les selles
et a de la diarrhée. Parfois, une douleur intense peut refléter une perforation intestinale.

L’hypertension portale est rarement observée.(28)
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L’atteinte neurologique, notamment des maux de téte, des étourdissements, des
convulsions, des accidents ischémiques transitoires et un accident vasculaire cérébral, peut étre
observée. (26)

Les manifestations cutanées, y compris, le livedo reticularis, le purpura, I’érythéme
noueux, l',edéme sous-cutané, l'urticaire, la gangrena digitale et les ulcéres, peuvent étre
observées chez 2.8% a 28% des enfants. Les manifestations oculaires telles que la rétinopathie
sont rares chez les enfants.(29)

Les manifestations de [’atteinte rénale sont rares et comprennent la protéinurie,
I’hématurie microscopique et la diminution du débit de filtration glomérulaire secondaire a la
glomérulonéphrite.(30)

L’atteinte pulmonaire, bien que rare, peut se manifester par une toux, une dyspnée, un
épanchement pleural, infiltrats pulmonaires, hémorragies alvéolaires, une insuffisance

respiratoire et une hypertension pulmonaire. (30)

Figure 21 : 'angiographie dans le cadre de I'artérite de Takayasu (24)
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Critéres de diagnostic de I’artérite de Takayasu chez I’enfant selon EULAR/PRINTO/PRES (4)

Criteres Description

Anomalies angiographiques (critére majeur) : Anomalies angiographiques de l'aorte ou de
ses branches principales (y compris les artéres

pulmonaires) montrant un anévrisme /
dilatation / rétrécissement, une occlusion ou
un épaissement de la paroi artérielle.

Plus un des éléments suivants (critéres mineurs) :

1. Abolition ou diminution d’un pouls artériel ou claudication d’un membre a I’effort.
2. Différentiel de pression artérielle de > 10 mm Hg.

3. Souffle vasculaire des gros vaisseaux, audible ou palpable.

4. Hypertension artérielle > 95éme percentile pour la taille.

5. La VS> 20 mm/H ou élévation de la CRP

4.2. Périarthrite noueuse :

On distingue 2 entités de la PAN chez I’enfant: PAN cutanée isolée et la PAN dite
systémique.(31)

Dans la PAN, bien que n’importe quel systéme organique puisse étre impliqué, La peau,
les muscles, les reins et le tractus gastro-intestinal sont les sites les plus fréquemment affectés,
tandis que [l'atteinte du cceur, du systéme nerveux central (SNC) et du systeme nerveux
périphérique (SNP) est moins fréquente.(31)

Les manifestations constitutionnelles comprennent la fiévre, I'altération générale, et
divers signes cutanés. Les enfants atteints de la PAN présentent souvent des myalgies diffuses
des douleurs abdominales te des arthralgies et occasionnellement de I’arthrite non érosive.

Les manifestations cutanées courantes comprennent le livedo réticularis, le purpura, le
syndrome de Raynaud, la nécrose et potentiellement, la gangréne numérique. De plus, la
présence de nodules sous-cutanés douloureux bleutés le long des vaisseaux affectés est une

caractéristique.(31)
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Figure 22 : Livedo reticularis avec zones papulonécrotiques dans la PAN.

Figure 23 : (A) gangréne bilatérale des pieds (32) ;

(B) érythéme noueux dans le cadre de PAN (31)

Les douleurs articulaires sont fréquentes, affectant principalement les grosses
articulations, les genoux, les chevilles, les coudes et les poignets. Les arthralgies n’affectent

généralement pas les épaules ou les hanches.(32)
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Les autres signes incluent des douleurs testiculaires d’origine ischémique, une atteinte
rénale (protéinurie minime, hématurie voire HTA, une insuffisance rénale d’installation rapide),
des manifestations neurologiques (comme des déficits focaux, une hémiplégie, une multinévrite,
une neuropathie périphérique), une atteinte gastro-intestinale et des troubles psychotiques
organiques.(31)

Des complications graves, voire mortelles, telles que des hémorragies ou des perforations
du SNC, des hémorragies ou des perforations gastro-intestinales, une appendicite aigué, des
infarctus du foie, une insuffisance rénale aigué, des hématomes rénaux-périrénaux et une
insuffisance cardiaque peuvent survenir.(31)

La PAN juvénile cutanée est caractérisée par la présence des mémes caractéristiques
cutanées sans atteinte systémique (a I’exception de la myalgie, de I'arthralgie et de I’arthrite non

érosive).(33)

Criteres de diagnostic de la périarthrite noueuse PAN chez I’enfant selon EULAR/PRINTO/PRES
4)

Preuve histopathologique d’une vascularite nécrosante ou une anomalie
Critere obligatoire : | angiographique (anévrisme, sténose ou occlusion) des vaisseaux moyens
calibre.

1.Atteinte cutanée (livedo réticulaire, nodules s/cutanés, ou ulcération).
2.Myalgies ou sensibilité musculaire.

Et au moins 1 3.Hypertension artérielle >95° percentiles pour la taille et I'age.

critere mineur 4.Neuropathie périphérique sensorielle ou mononevrite multiple.

parmi les suivants : | 5.Atteinte rénale (PU>0.3g/24H OU rapport albumine/créatinine
>30mmol/mg sur un échantillon matinal ou HU>=2x sur la bandelette
urinaire, DFG <50% de la norme).

4.3. Maladie de Kawasaki :

La maladie progresse généralement en 3 phases : aigué, subaigué et convalescence.

La phase aigué commence par une fiévre qui persiste pendant au moins 5 jours,
habituellement > 39° C et non rémittente lorsqu'elle n'est pas traitée par des antipyrétiques. La
fievre est accompagnée d’irritabilité, parfois d’une léthargie ou encore de douleurs abdominales
coliques intermittentes. En général, un jour ou deux apreés le début de la fievre, une conjonctivite

bulbaire bilatérale apparait sans exsudat.
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Dans les 5 jours, une éruption polymorphe, érythémateuse maculaire se manifeste,
principalement sur le tronc, souvent avec accentuation au niveau de la région périnéale.
L'éruption peut se présenter sous différentes formes : urticarienne, morbiliforme, érythémateuse
polymorphe, ou scarlatiniforme. Elle est accompagnée d’une pharyngite, de lévres rouges,
séches et fissurées (chéilite) ; et d'une langue rouge framboisée.

Durant la premiere semaine, la paleur de la partie proximale des ongles des orteils
(leuconychie partielle) peut se produire. Un érythéme ou une anomalie de coloration rouge-violet
ainsi qu’un cedéme variable de la paume des mains et la plante des pieds apparaissent
généralement du 3e au 5e jours. Bien que l'cedéme puisse étre peu important, il est souvent
tendu, dur et ne prend pas le godet. La phase aigué se termine par la disparition de la fiévre.

La phase subaigué s’étend de la fin de la fievre jusqu'au 25e jour. Une desquamation
péri-unguéale, palmaire, plantaire et périnéale commence vers le 10e jour. La couche
superficielle de la peau desquame parfois sur une grande surface, révélant une nouvelle peau
normale. Une arthrite, une arthralgie et une thrombocytose peuvent étre également présentes.
Les arthrites ou les arthralgies (impliquant principalement les grosses articulations) surviennent
chez environ 33% des patients.

Habituellement, les manifestations cardiaques commencent a la phase subaigué du
syndrome environ 1 a 4 semaines aprées le début des troubles, lorsque I'éruption cutanée, la
fievre, et les autres symptomes cliniques aigus commencent a s'estomper. Elles comprennent
une atteinte coronaire (dilatation, anévrisme), une myocardite, une péricardite, une insuffisance
mitrale voire une insuffisance cardiaque.

Une adénopathie cervicale douloureuse non suppurée (= 1 ganglion = 1,5 cm de
diameétre) est présente tout au long de I'évolution dans environ 50% des cas. La maladie peut
durer de 2 a 12 semaines ou plus. Des cas incomplets ou atypiques peuvent se produire, surtout
chez les jeunes enfants, qui ont un risque plus élevé de développer une coronaropathie. Ces
signes se manifestent chez environ 90% des patients.

Les autres signes moins spécifiques indiquent une atteinte de nombreux systéemes. lIs

peuvent comprendre une urétrite, une méningite aseptique, une hépatite, des otites, des
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vomissements, une diarrhée, une anasarque de la vésicule biliaire, des symptémes des voies
respiratoires supérieures, et une uvéite antérieure.
La phase de convalescence débute lorsque les signes cliniques disparaissent et se

poursuit jusqu'a environ 6 a 8 semaines apres le début de la phase aigué.

Figure 24 : A= chéilite, B= cedéme des extrémités, C= conjonctivite bulbaire non purulente, D=
desguamation des doigts, E= érytheme morbiliforme , F= lanque framboisée.(34)

Criteéres diagnostiques de la maladie de Kawasaki (6)

Fievre d’une durée de 5 jours ou plus avec 4 des 5 éléments suivants :
1. Conjonctivite bilatérale, bulbaire, non douloureuse et non suppurative.
2. Lymphadénopathie cervicale >1.5cm.
3. Eruption cutanée polymorphe (souvent morbiliforme, scarlatiniforme ou
urticarienne).
4. Modifications des lévres ou de la muqueuse buccale (chéilite, langue framboisée,
stomatite ou pharyngite).
5. Modifications des extrémités : (érythéme, cedeme et desquamation péri unguéale).
* || est important de noter que les enfants positifs pour moins de quatre critéres peuvent
étre diagnostiqués avec une MK lorsque [’atteinte coronarienne est démontrée par
échocardiographie/angiographie.
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4.4. Vascularite 2a ANCA :

- La GPA se présente habituellement sous la forme d'une triade impliquant les voies
respiratoires supérieures et inférieures, avec une altération rénale, bien que cette triade clinique
soit fréquente, Les patients peuvent présenter soit une maladie granulomateuse locale qui évolue
de maniére chronique, soit une vascularite aigué des petits vaisseaux marquée par le syndrome
pulmonaire-rénal, en plus d’autres présentations et combinaisons aigués et chroniques.
L’atteinte des voies respiratoires supérieures est la manifestation la plus fréquente, suivie par
I'atteinte  générale (fievre, AEG), [I'atteinte des voies respiratoires inférieures,
musculosquelettique (arthralgie, myalgie, arthrite) et cutanée (ulcération buccale/génitale,
purpura, nodules sous-cutanés). La GPA a tendance a étre plus grave dans l'enfance, avec une
atteinte ORL agressive précoce (sténose sous-glottique et perforation nasale). D'autres
symptomes des voies respiratoires supérieures sont souvent observés comprennent |’épistaxis,
la sinusite, I'otite moyenne séreuse, la mastoidite et la perte auditive. Les manifestations
courantes des voies respiratoires inférieures comprennent la toux chronique, la dyspnée,
I’hémoptysie ou I’hémorragie alvéolaire, I’épanchement pleural, les Iésions pulmonaires
cavitaires, les infiltrats interstitiels et les nodules. Une atteinte rénale est souvent notée au début
chez 65% des patients, se manifestant par une créatinine sérique significativement élevée.
Cependant, le spectre de I'atteinte rénale va d’anomalies urinaires isolées (protéinurie,
hématurie microscopique ou macroscopique) a une glomérulonéphrite rapidement progressive,
avec conséquence une lésion rénale aigué. Une incidence plus élevée de thrombose veineuse (20
%) a été signalée par Akikusa et coll. D’autres manifestations de la maladie, a savoir oculaire
(sclérite, épisclérite, kératite, conjonctivite, masse rétro-orbitaire), neurologique (céphalées),

gastro-intestinales (nausées, diarrhée, douleur abdominale) peuvent étre observées. (35)
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Figure 25: (A) Les images de la fenétre pulmonaire de la tomodensitométrie axiale (TDM) au
niveau de la caréne et (B) du cceur et (C) de la tomodensitométrie coronale de la partie
postérieure du thorax chez un enfant atteint de la maladie de Wegener montrent des opacités
pulmonaires cavitaires (fleches) avec une opacité de verre dépoli environnante. La consolidation
(pointes de fleches) est visible dans le poumon gauche avec les bronchogrammes aériens
associés.(36)
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Tableau XXVIII : _Fréquence (en %) des principales manifestations cliniques au cours de la GPA chez I'enfant
R&férences Akikusa et al. | Bohm et al. Sacri et al. Cabral et al. Calatroni et | Hirano et al. Singh et al.
(2007)(37) (2014)(38) (2015)(39) (2016)(40) | al. (2017)(41) | (2019)(42) (2023)(43)
Nombre des cas 25 56 28 183 31 09 9
Signes généraux 96% 98% 82% 88% 68% 78% 100%
Signes respiratoires
, . 84% 91% 75% 70% 78% 78% 89%
supérieurs
Signes respiratoires
_ _ 80% 78.5% 68% 74% 52% 44% 89%
inferieurs
Signes rénaux 88% 68% 78.5% 83% 65% 33% 78%
Signes gastrointestinales 12% 16% 18% 36% 6% 11% 44%
Signes cutanés 32% 64% 53.5% 47% 26% 22% 44%
Signes musculosquelettiques 96% 59% 57% 14% 45% 11% -
Signes oculaires 52% 34% 21.4% 43% 45% 56% -
Signes neurologiques 8% 14% 3.5% 20% 6% 22% 33%
Signes cardiovasculaires 20% 0% 0% 5% 6% 0% 11%
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- La polyangéite microscopique se manifeste habituellement par des symptomes
généraux tels que de la fievre, une perte de poids, des myalgies et des douleurs articulaires. I
s’écoule généralement une longue période entre I'apparition des symptomes et le diagnostic, ce
qui illustre la difficulté rencontrée pour reconnaitre la PAM. Elle se présente souvent dans le
cadre du syndrome pulmonaire-rénal. L’atteinte pulmonaire est fréguente et se manifeste par
une toux chronique, une hémoptysie, des douleurs thoraciques ou une anémie secondaire a une
hémorragie pulmonaire chronique. L’atteinte pulmonaire isolée est également identifiée comme
une capillarite pulmonaire se manifestant par une hémorragie pulmonaire de bas grade ; Cela
peut étre confondu avec une « hémosidérose pulmonaire idiopathique ». Une hémorragie
pulmonaire massive est rapportée chez plus de 40 % des patients. L’atteinte rénale est trés
fréquente et se manifeste par une hypertension, une hématurie, une protéinurie et identifiée
chez plus de 84 a 100% des patients. 33% des patients sont identifiéss comme souffrant
d’insuffisance rénale au moment du diagnostic. De plus, il y a un risque élevé d’évoluer vers une
insuffisance rénale terminale dans les 1T a 5 ans chez les personnes présentant une atteinte
pulmonaire-rénale. D’autres caractéristiques cliniqgues comme oculaire, neurologique,
musculosquelettiques et cutanées peuvent étre identifiées. (37)

Tableau XXVIX : Fréguence (en %) des principales manifestations clinigues au cours
de la PAM chez |'enfant

Références Sunetal. | Sacrietal. | Basuetal. | Cabral etal. | Hirano etal. | Singh et al.
(2014)(44) | (2015)(39) | (2015)(45) (2016)(40) (2019)(42) (2023)(43)
Nombre des cas 20 38 11 48 38 12
Signes généraux 50% 78% 70% 85% 34% 100%
Signes respiratoires
ane P 0% 0% - 0% 3% 8%
supérieurs
Signes respiratoires
) ] 15% 30% 45.5% 44% 26% 67%
inferieurs
Signes rénaux 100% 95% 100% 75% 82% 100%
Signes
) ) 15% 10.5% 27% 58% 13% 17%
gastrointestinales
Signes cutanés 15% 34% - 52% 21% 25%
Signes
. 10% 29% 100% 52% 8% -
musculosquelettiques
Signes oculaires 5% 8% - 31% 11% -
Signes neurologiques 15% 5.2% 9% 21% 0% 8%
Signes
0% 0% 9% 6% 8% 25%

cardiovasculaires

_57 -




Les vascularites systémiques de I’enfant

- L'EGPA se manifeste généralement par une phase prodromique prolongée, qui inclut
de 'asthme, une rhinite allergique ou une polypose nasale. Cette phase est souvent suivie d'une
hyperéosinophilie dans le sang périphérique, associée a des infiltrats pulmonaires et a une
accumulation d'éosinophiles extravasculaires, évoluant vers une vascularite systémique. La
maladie est fréquemment accompagnée de manifestations extra-pulmonaires, touchant la peau,
le systéme nerveux, le cceur et le systéme gastro-intestinal. Les atteintes cutanées peuvent se
manifester par des pétéchies, un purpura palpable, de l'ischémie digitale, des éruptions
maculopapulaires ou des ulcéres. En général, les atteintes rénales sont bénignes. Cependant, la
polyneuropathie et la cardiomyopathie des membres inférieurs représentent des causes

importantes de morbidité et de mortalité associées a cette maladie. (35)

Tableau XXX : Fréquence (en %) des principales manifestations cliniques au cours
de la EGPA chez I’enfant

R&férences Zwerina et al. Gendelman et Eleftheriou et al. Fina et al.
(2009)(46) al. (2013)(47) (2016)(48) (201 8)(49)

Nombre des cas 23 9 13 14
Signes généraux - - - 93%
Signes  respiratoires

gnes piratot 77% 100% 38% 86%
supérieurs
Signes respiratoires
. I . P 88% 100% 69% 100%
inferieurs
Signes rénaux 16% 0% 8% 7%
Si

'gnes 40% 67% 46% 64%
gastrointestinales
Signes cutanés 66% 67% 61% 71%
Signes

'9 _ 22% 67% 38% 43%
musculosquelettiques
Signes oculaires - - - -
Signes neurologiques - 56% 15% 36%
Si

1gnes _ 55% 44% 46% 57%
cardiovasculaires
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Criteres de classification de la GPA chez I’enfant selon EULAR/PRINTO/PRES (4)

Au moins 3 de 6 critéres suivants :

1.Histopathologie : inflammation granulomateuse dans la paroi d’une artére ou dans la
zone périvasculaire ou extravasculaire.

2. Atteinte des voies respiratoires supérieures : écoulement nasal purulent ou sanglant
chronique ou épistaxis/crolites/granulomes récurrents Perforation du septum nasal
ou déformation du nez en selle Inflammation chronique ou récurrente des sinus.

3. Atteinte laryngo-trachéo-bronchique : sténose sous-glottique, trachéale ou
bronchique.

4 Atteinte pulmonaire : radiographie thoracique ou TDM montrant la présence de
nodules, cavités ou infiltrats fixes.

5. Positivité ANCA par immunofluorescence ou par ELISA (MPO/p ou PR3/c ANCA).

6. Atteinte rénale (Protéinurie >0,3 g/24 h ou Rapport albumine/créatinine urinaire
>30 mmol/mg sur un échantillon matinal, hématurie ou cylindres hématiques : >5
globules rouges/champ de puissance élevée ou cylindres hématiques dans le
sédiment urinaire ou =2+ sur bandelette, glomérulonéphrite nécrosante pauci-
immunitaire)

4.5. Purpura rhumatoide :

- La symptomatologie du purpura rhumatoide repose sur une tétrade classique : atteinte
cutanée, vasculaire, atteinte articulaire, atteinte digestive et atteinte rénale.

- Les signes systémiques d'inflammation sont fréquents, mais généralement modérés.
La fievre, généralement légere, est présente chez la moitié des patients.(50)

- L’atteinte cutanée est présente dans presque 100 % des cas et précede souvent les
autres manifestations cliniques. L’éruption cutanée évolue par poussées, avec des
lésions d’ages différents. Elle débute souvent par des lésions érythémateuses,
maculeuses ou papuleuses, parfois urticariennes, voire en forme de cocarde dans les
cas les moins typiques. Elle évolue ensuite vers des ecchymoses, des pétéchies et
surtout un purpura vasculaire palpable, parfois nécrotique, et dans ce dernier cas,
bulleux ou crouteux. Le purpura est symétrique, localisé préférentiellement aux points
de pression et au niveau des zones déclives (membres inférieurs, siége, voire

membres supérieurs, tronc et visage en cas de décubitus prolongé) (51). Un cedéme
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sous-cutané plus ou moins sensible est présent dans 50 % des cas, probablement
secondaire a une augmentation de la perméabilité capillaire. 1l est localisé
principalement au niveau dorso-lombaire, des mains, des chevilles et des pieds, et
moins communément au niveau péri-orbitaire, du front et du scalp (51). Il peut parfois
précéder la survenue du purpura visible. Les poussées peuvent se répéter pendant

plusieurs jours ou semaines, étre majorées par l'activité physique et régresser

généralement en une a trois semaines.

Figure 26 : (A et B) Lésions cutanées classiques du purpura de Henoch-Schénlein, avec un
purpura palpable aux extrémités. (C) Arthrite et purpura sur le membre inférieur. (D) Lésions
bulleuses et nécrotiques des membres inférieurs chez un patient atteint de purpura de Henoch-
Schénlein compliqué.(52)

- L’atteinte articulaire (arthralgies ou arthrites) est la deuxiéme manifestation la plus
fréquente (un peu plus de 75 % des cas), et peut parfois précéder |'atteinte cutanée.

Les arthrites sont majoritairement oligo-articulaires, non érosives ni déformantes. Les

-60 -



Les vascularites systémiques de I’enfant

arthralgies sont également localisées au niveau des membres inférieurs et peuvent
étre intenses, limitant toute mobilité . La récupération est compléte et sans séquelle.

- L’atteinte gastro-intestinale est observée chez 50 % a 75 % des patients, et constitue
souvent la manifestation la plus affaiblissante du purpura rhumatoide, caractérisée par
des douleurs abdominales, des vomissements et une hémorragie gastrointestinale.
L’hémorragie intramurale et I';edéme sont les facteurs qui contribuent a ces
symptomes. Les symptoOmes gastro-intestinaux varient en intensité, et bien que rare,
I'atteinte digestive au cours du purpura rhumatoide peut étre responsable de tableaux
cliniques mimant une authentique urgence chirurgicale. La douleur abdominale reste
le symptéme gastrointestinal le plus courant. Elle se manifeste par des coliques
aggravées par la nourriture, localisées a I’épigastrique et les régions péri-lombaires.
Elles peuvent s’associer a des vomissements ou nausées, diarrhée ou une hémorragie
digestive occulte (présence de sang dans les selles a la bandelette) mais parfois
gravissime, engageant le pronostic vital. Des hématomes des parois intestinales, un
syndrome occlusif, plus rarement un infarctus mésentérique, une invagination, une
perforation digestive voire une pancréatite ou encore une entéropathie exsudative
constituent autant de complications potentielles (53).

- L’atteinte rénale : le principal déterminant du pronostic a long terme, survient dans 29
a 52 % des enfants atteints de purpura rhumatoide. Elle peut se traduire par une
hématurie micro et/ou macroscopique isolée, avec ou sans protéinurie, un syndrome
néphritique et/ou néphrotique. L’HTA est rare mais peut devenir maligne et
I'insuffisance rénale réversible peut étre définitive dans 1 a 3,5% (54). Une atteinte
rénale doit donc systématiquement étre recherchée au diagnostic et lors du suivi, par
la mesure de la pression artérielle et la réalisation d’une bandelette urinaire de
maniere hebdomadaire les deux premiers mois puis mensuellement pendant 1 an. Les

indications d’une biopsie rénale comprennent une insuffisance rénale aigué/syndrome

-61 -



Les vascularites systémiques de I’enfant

néphritique a la présentation, une protéine persistante et une détérioration rapide de
la fonction rénale.

- L’atteinte testiculaire et scrotale est rapportée chez 10% a 20% des garcons atteints de
purpura rhumatoide. Les signes cliniques comprennent une douleur intense et une
augmentation du volume de la bourse, réalisant un tableau de « orchite aigué «. Elle
peut étre uni ou bilatérale. D’autres manifestations telles que I’cedéme pénien,
priapisme, épididymite, hématome du cordon spermatique, infarctus testiculaire,
thrombose des veines spermatiques et cedéme labial ont été signalées, bien que plus
rarement. (55)

- Les autres localisations de la maladie, plutot des complications, sont beaucoup plus
rares. On peut avoir une atteinte neurologique (céphalées, hémorragie méningée,
accident ischémique, convulsion, syndrome confusionnel, voire coma), cardiaque
(myocardite, péricardite), pulmonaire (infiltration pulmonaire asymptomatique,
syndrome interstitiel, pleurésie sérofibrineuse et hémorragique), musculaire (myosite,
hémorragie intramusculaire), oculaire (kératite, épisclérite), parotidite,

hépatosplénomégalie, cholécystite.(56)
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Criteres de diagnostic du purpura de Henoch-Schonlein (HSP),
développé par EULAR/PRINTO/PRES (4)

Critere majeur

Purpura (généralement palpable et en plaques) ou pétéchies, prédominant
aux membres inférieurs et non lie a une thrombocytopénie.

Au moins

quatre criteres

suivants :

Douleurs abdominales (diffuses et coliques).

Arthrite ou arthralgie.

un des Atteinte rénale (protéinurie> 0,3 g en 24 heures, rapport
d’albumine/créatinine> 30 pmol/L dans les urines matinales, ou résultats

positifs de bandelette pour I’hématurie).

Résultats histopathologiques positifs (vascularite leucocytoclasique avec
dépots de IgA prédominants sur la biopsie cutanée ou glomérulonéphrite
proliférante avec dép6ts de IgA prédominants sur la biopsie du rein)

4.6. Maladie de Behcet :

Les ulcérations buccales récurrentes constituent la manifestation clinique la plus
fréquente chez les enfants atteints de la maladie, touchant entre 96% a 100%. Ces
lésions, douloureuses non cicatricielles, se présentent généralement sous forme
circulaire avec des bords érythémateux et apparaissent souvent sur la langue ou la
muqueuse oropharyngée. Elles peuvent méme se manifester plusieurs années avant
que le diagnostic ne soit posé. (57) (58) (59)

Les ulcérations génitales, le deuxieme signe fréquent de la MB, surviennent
généralement aprés la puberté plus fréquemment chez les filles. Elles sont
douloureuses, plus profondes, irréguliéres et laissent des cicatrises a leurs décours,
touchant volontiers la vulve, le scrotum et le pénis mais aussi de la région périanale.
Les lésions cutanées associées a cette maladie incluent I'érythéme noueux, des lésions
papulo-pustuleuses, le purpura et la folliculite, observées chez 37,3 a 66 % des
enfants. Les lésions acnéiformes, quant a elles, se localisent principalement sur le
visage, les extrémités et le tronc.(58) (60)

Le phénomene de pathergie est une réaction d'hypersensibilité non spécifique a un
traumatisme. Il peut étre réalisé en perforant la partie fléchisseuse de la peau de

I'avant-bras avec une aiguille de calibre 20. Le test est considéré comme positif si une
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pustule érythémateuse indurée se développe au site du traumatisme dans les 24 a 48

heures. Il peut étre observé dans jusqu’a 60 % des enfants atteints de la MB et est

resté un outil de diagnostic bien qu’il ne soit pas spécifique a la MB.(60)

Figure 27 : (A) Lésion aphteuse buccale (B) Ulcération génitale (fleche) et cicatrice (pointe de
fleche) (C) Erythéme noueux (D) Lésion pustuleuse (E) Uvéite chez un patient atteint de la
maladie de Behcet (F) Différence de diametre entre les extrémités suggérant une thrombose
veineuse profonde chez un patient atteint de la maladie de Behcet.(21)

- Atteinte musculosquelettique est rapportée chez 20 a 40 % des enfants atteints de la
MB (61). Elle peut se manifester sous la forme oligo ou polyarticulaire, touchant
principalement le genou, la cheville, le coude et le poignet. L'arthrite périphérique,
I'atteinte du squelette axial, de l'articulation sacro-iliaque et I'enthésopathie peuvent
également étre observées. Cette atteinte évolue en poussées sans provoquer aucune
déformation.(60)

- La maladie oculaire représente une complication majeure de la maladie de Behcet (MB),
touchant entre 14,1 a 66,2 % des enfants (7) (62) (63) (64). Bien qu'elle puisse survenir

a n'importe quel moment, elle se manifeste le plus souvent dans les 2 a 3 ans suivant
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le diagnostic, et son évolution est généralement plus sévére chez les enfants. Les
symptomes les plus courants incluent la vision floue, la douleur oculaire, la
photophobie et la rougeur (65). L'uvéite postérieure bilatérale est la forme d'atteinte
oculaire la plus typique (61). Cette inflammation chronique non granulomateuse peut
toucher les segments antérieur et postérieur de I'eeil, entrainant une panuvéite (66)
(67). D'autres manifestations possibles comprennent I'uvéite antérieure avec hypopyon
(67), liridocyclite, la kératite, I'épisclérite, ainsi que des complications graves telles
que I'némorragie vitréenne, la cataracte, le glaucome et le décollement de la rétine.
Une détection rapide de ces symptomes est essentielle pour éviter des dommages

permanents a la vision (65).

Figure 28: Vascularites rétiniennes avec vastes foyers de nécrose rétinienne
chez un enfant atteint de maladie de Behcet.(68)

Figure 29 : Uvéite totale de I'ceil droit avec fort effet Tyndall.(69)
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L’atteinte du systéeme neurologique « neurobehcet » est constatée chez 3,6 a 59,6 %
des enfants atteints de MB (7) (59) (63) (70) (71) (72). Elle affecte principalement le
systeme nerveux central (SNC), tandis que le systéeme nerveux périphérique est
rarement touché. On peut distinguer deux formes principales : la forme
parenchymateuse et la forme vasculaire, cette derniére est la plus fréquente chez
I'enfant. Les signes cliniques de la NB parenchymateuse comprennent des céphalées,
une hémiplégie, une paralysie des nerfs craniens, une méningite aseptique, une
méningo-encéphalite et des troubles neuropsychiatriques (la perte de mémoire, la
dépression, I'anxiété et le syndrome pseudobulbaire). L’atteinte vasculaire engendre
un meilleur pronostic que la forme parenchymateuse. Les principales manifestations
de la forme vasculaire comprennent la thrombose veineuse cérébrale (TVC) et la
pseudotumeur cérébrale.(73) (60)

L’atteinte vasculaire chez les enfants varie de 1,8 a 21 %, la thrombose veineuse des
membres inférieurs étant la forme la plus fréguente, touchant principalement les
veines ilio-fémorales et la veine cave. Les sinus veineux duraux et les veines
hépatiques peuvent aussi étre impliqués. L’embolie n’est pas attendue dans les
événements thrombotiques liés a la maladie de Behcet (MB). Les atteintes artérielles se
situent entre 1,8 et 14,7 %, ’anévrisme de ’artere pulmonaire étant la principale cause
de mortalité associée a la MB. D'autres complications, comme la sténose et le pseudo-
anévrisme, peuvent également se produire.(60)

La maladie gastro-intestinale (GI) est plus courante chez les enfants, avec une
prévalence de 4 a 40 %. D'aprés le PEDBD, les symptomes gastro-intestinaux
surviennent habituellement a 8,8 ans. Les symptomes les plus habituels consistent en
douleurs abdominales, nausées, vomissements, dyspepsie, diarrhée et douleurs
gastro-intestinales. L'inflammation et les ulcéres peuvent impacter tout le tractus
gastro-intestinal, mais se manifestent davantage dans la région iléo-caecale. Des

ulcérations profondes et nécrotiques peuvent entrainer des abcés ou des perforations
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nécessitant une intervention chirurgicale. Il est tout aussi crucial de tenir compte des
maladies inflammatoires chroniques de l'intestin (MICI), notamment la maladie de
Crohn, lors du diagnostic différentiel.(73)

D’autres manifestations ont été rapportées dans la MB : lésions du parenchyme
pulmonaire  (nodules et cavités), épanchements pleuraux, péricardite,

glomérulonéphrite.(73)

Criteres de diagnostic de la maladie de Behcet chez I’enfant selon ISG (1990)

A wWw N =

Aphtose buccale récurrente au moins 3 x/an, avec 2 des 4 critéres suivants :

Aphtose génitale

Atteinte oculaire (uvéite antérieure/postérieure, vascularite rétinienne)

Atteinte cutanée (pseudo folliculite, érythéme noueux, lésions pustuleuses, nodules
acnéiformes)

Test pathergie positif.

Critéres internationaux de classification pour la maladie de Behget ICBD (révisés en 2014)

uvi W N —

o

Aphtes buccaux (2 points)

Aphtes génitaux (2 points)

Atteinte oculaire (2 points)

Atteinte cutanée (1 point)

Atteinte vasculaire (1 point) : thrombose artérielle, thrombose veineuse, anévrysme
artérielle.

Atteinte neurologique (1 point) : a I’exception des céphalées isolées.

. Test pathergie positif (1 point)

* Le diagnostic est retenu si le score >ou = 4

Criteres diagnostiques de la maladie de Behcet chez I’enfant PEDBD (7)

A v AW N —

Aphtose buccale récidivante (1point) : au moins 3 épisodes /an.

Aphtose génitale (1 point)

Atteinte cutanée (1 point)

Atteinte oculaire (1 point)

Atteinte neurologique (1 point)

Atteinte vasculaire (1 point)

* || faut 3 signes sur 6 pour retenir le diagnostic de la maladie de Behcet.
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5. Le traitement:

5.1. Artérite de Takayasu :

L’objectif principal de traitement de I'artérite de Takayasu chez I’enfant est de contréler
I'inflammation et de prévenir la progression de la maladie et la survenue des complications.

Les corticostéroides restent le pilier du traitement, utilisées en premiere intention a des
doses fortes (1 a 2 mg/kg/j) avec une réduction progressive selon I’évolution clinique et
biologique.

En complément des corticostéroides, les immunosuppresseurs sont souvent nécessaires
pour maintenir la rémission ou dans les cas séveres et réfractaires. Parmi les plus utilisés, le
méthotrexate est souvent utilisé en association avec les corticostéroides dans les formes
moderes de la maladie pour réduire leurs doses et maintenir la rémission. L’azathioprine et le
mycophénolate mofétil sont largement utilisés comme alternative au méthotrexate pour limiter
la progression de la maladie. Dans les formes plus réfractaires et séveres, l'utilisation de
cyclophosphamide est justifiée, il peut étre administré soit par voie orale soit par perfusion
intraveineuse en cures mensuelles. Cependant, son usage est souvent limité par sa toxicité
potentielle a long terme.

Les biothérapies, notamment les inhibiteurs du TNF (infliximab, adalimumab) et les
inhibiteurs de l'interleukine-6 (tocilizumab), ont montré des résultats prometteurs chez les
enfants dont la maladie est résistante aux traitements standards. D’autres approches incluent
I'utilisation des antiagrégants plaquettaires notamment aspirine a faible dose pour prévenir la
survenue des complications thromboemboliques chez les enfants ayant une atteinte vasculaire
sévere avec risque accru de thrombose.

Dans certains cas ou les sténoses vasculaires séveres ou les anévrismes provoquent une
symptomatologie grave, les interventions chirurgicales ou endovasculaires comme |’angioplastie
ou la pose des stents peuvent étre réalisées. Cependant, le risque de récidive reste élevé apres

ces interventions.
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5.2.Périarthrite noueuse :

La PAN est une vascularite inflammatoire avec localisation multiviscérale et un pronostic
potentiellement grave en I’absence de prise en charge rapide. Un large éventail de thérapies est
maintenant disponible, et le pronostic a été considérablement amélioré par I'introduction de
corticostéroides et d’'immunosuppresseurs.

Le traitement de la forme cutanée n’est pas codifié et est adapté en fonction de la gravité
de la maladie et de son évolution. En effet, divers traitements sont rapportés dans la littérature
concernant le traitement de cette forme de colchicine, de dapsone, d’AINS, de corticoides,
d’immunosuppresseurs, d’IGIV et d’anticoagulant en fonction de la gravite de I'atteinte cutanée.

Le traitement de la forme systémique repose principalement sur une corticothérapie
orale, a forte dose pour le traitement initial, de I'ordre de 1 a 2 mg/kg/jour, et peut étre
précédée de 3 bolus intraveineux de méthylprednisolone, a une dose de 30 mg/kg/jour, qui ont
un effet spectaculaire sur les signes généraux. La durée du traitement initial dépend de la
réponse clinique, mais dure généralement plusieurs semaines jusqu’a ce que la maladie soit
maitrisée et que les anomalies cliniques disparaissent. Aprés une phase de réduction rapide de
la dose, la diminution doit étre prudente et progressive dans le but d’atteindre une dose
moyenne aprés 3 mois de traitement. Cette réduction de dose doit étre interrompue en cas de
nouvelle poussée de la maladie. En cas de résistance au traitement oral ou d’atteinte viscérale
menacante, le cyclophosphamide ou MMF doivent étre associées a une corticothérapie veineuse
pour I'induction de rémission, suivis d’une azathioprine ou d’un mycophénolate mofétil comme

traitement d’entretien.

5.3.La maladie de Kawasaki :

Les principaux traitements de la MK sont les IglV et I’acide acétylsalicylique (AAS).

Les immunoglobulines polyvalentes sont administrées a la dose de 2 g/kg en une seule
dose en perfusion lente sur 10 a 12 heures. Il est préférable de commencer par une
augmentation progressive de la dose pour garantir une bonne tolérance, car des effets

indésirables tels que céphalées, flushs, tachycardie ou variations de la pression artérielle peuvent
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survenir. Une réponse favorable au traitement se traduit souvent par une diminution de la fievre
pendant la perfusion, avec une résolution rapide des symptomes cliniques. Il est recommandé de
surveiller les enfants pendant 48 heures aprées la perfusion pour s’assurer qu’il n’y a pas de
réapparition de la fievre. Ce traitement doit étre administré entre le quatriéme et le dixiéme jour
d’évolution de la maladie pour prévenir les complications, notamment les lésions coronaires.
L’efficacité de ce protocole a été soutenue par plusieurs études prospectives et multicentriques,
renforcant son réle clé dans la prise en charge de cette maladie.

Parallelement a [I'administration des immunoglobulines, un traitement par acide
acétylsalicylique (AAS) a une dose modérée de 30 50 mg/kg/jour ou plus élevée de 80-100
mg/kg/jour en 4 prises est introduit. Cette dose sera maintenue ensuite pendant une durée variable
selon les équipes. En effet, certains prescrivent I’Aspirine a dose anti inflammatoire pendant 1-2
semaines en I’absence d’atteinte coronaire (34) ou jusqu’a la normalisation du bilan inflammatoire,
d’autres maintiennent cette dose jusqu’a 48 a 72 heures d’apyrexie(74) (75). Ensuite, la dose sera
diminuée a 3-5 mg/kg/j (dose anti agrégante) pendant 6-8 semaines et sera maintenue en présence
d’anévrysme coronaire. La présence ou la persistance d’un anévrysme doit faire discuter la mise sous
anticoagulants (Héparine de bas poids moléculaire ou antivitamine K).

L’échec apres perfusion d’immunoglobulines est défini par la persistance ou la récidive
de la fievre 36 heures apres la fin de la perfusion. Les études ont signalé la possibilité de
procéder a un deuxieme et méme a un troisieme cycle thérapeutique.

Les corticostéroides sont souvent utilisés dans la prise en charge de la MK, généralement
comme traitement adjuvant aux IglV ou dans les cas résistants aux IglV. L’initiative SHARE
(Single Hub and Access Point for Pediatric Rheumatology in Europe) recommande I'utilisation de
corticostéroides lorsque les enfants sont résistants aux IglV. Une revue Cochrane de 2017 a
révélé que I'ajout de corticostéroides réduisait I’apparition de I’AAC, la durée de la fiévre, le
temps de normalisation de la VS et de la CRP et la durée du séjour a I’hdpital. Ces résultats
étaient plus notables chez les enfants de race asiatique, ceux qui avaient des scores de risque

plus élevés et les personnes qui recevaient un traitement stéroidien plus long par rapport a une
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dose unique (76). Les données disponibles concernant la dose optimale, la durée et la voie
d’administration (par exemple, méthyl prednisone en IV et prednisolone orale) sont limitées. Le
traitement le plus fréquent est le bolus IV a la dose de 30 mg/kg/dose pendant 3 jours, suivi
d'une dose de prednisolone orale pendant une semaine.

Un autre traitement utilisé dans les cas résistants de MK est le traitement par inhibiteur
du TNF-« (TNFi). Un essai en double aveugle controlé par placebo (ECR) a démontré que I’'ajout
de l'infliximab au traitement initial entrainait une résolution plus précoce de la fiévre et une
amélioration des marqueurs inflammatoires, mais il n’y avait pas de différence dans les résultats
coronariens a 5 semaines (77). Une étude plus récente, I’étude KIDCARE, a examiné |'utilisation
de l'infliximab chez les enfants résistants aux IglV par rapport a une deuxieme dose d’IglV. Le
groupe d’enfants traités par l'infliximab avait une fiévre de plus courte durée, moins besoin de
traitement supplémentaire et une hospitalisation plus courte par rapport aux enfants ayant recu
une deuxiéme perfusion d’IglV. D’autres études sont nécessaires pour comprendre les résultats

de I'artere coronaire chez les patients atteints de MK traités par les TNFi. (78)

5.4. Vascularites a ANCA :

La prise en charge de vascularites associées aux ANCA repose en grande partie sur des
données provenant d’études chez l'adulte. La stratégie actuelle comprend une induction
intensive de la rémission suivie d’un traitement d’entretien.

Pour les formes séveres, le traitement d'induction de la rémission combine une
corticothérapie a forte dose (administration par bolus IV suivie d'un traitement oral) et du
cyclophosphamide (en général, des bolus IV de 500 a 1000 mg/m?2 par mois). La plasmaphérese
peut étre utilisée en cas d'insuffisance rénale ou d'hémorragie intra-alvéolaire. Cependant, Le
méthotrexate (0,5 a 1 mg/kg max25 mg par semaine per os ou injection sous cutanée) constitue
une bonne alternative thérapeutique en cas de toxicité au cyclophosphamide ou dans les formes

peu sévéres en association avec une corticothérapie orale. Le mycophénolate mofétil MMF peut
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aussi étre utilisé comme traitement d’induction dans les formes bégnines (600mg/m2 maxlg
deux fois par jour)

Le traitement d’entretien des vascularites associées aux ANCA comprend le
méthotrexate, I’azathioprine, le Iéflunomide, le MMF ou le rituximab avec réduction progressive
des stéroides. L’azathioprine est généralement préférée a la MMF pour le maintien de la
rémission. Le [éflunomide est plus efficace que le méthotrexate, mais il est associé a des effets
indésirables plus importants.

Pour les patients présentant une maladie localisée, comme une atteinte nasale isolée ou
une sténose sous-glottique isolée, I'immunosuppression systémique peut ne pas toujours étre
justifiée ou efficace. Dans certains cas de GPA localisée, surtout lorsque la maladie est limitée
aux voies respiratoires supérieures, le triméthoprime-sulfaméthoxazole (TMP-SMX) peut étre
envisagé seul ou en association avec des glucocorticoides pour induire la rémission. En outre,
lorsqu'il est ajouté au traitement standard, le TMP-SMX peut contribuer a réduire les taux de

rechute et a limiter les infections respiratoires.(79)

5.5.Purpura rhumatoide :

La plupart des cas du purpura rhumatoide chez I’enfant sont spontanément résolutifs et
ne nécessitent aucun traitement spécifique en dehors du traitement symptomatique.

Dans les formes simples, le traitement symptomatique est souvent suffisant. Cela
comprend les antalgiques comme le paracétamol et/ou les anti-inflammatoires non stéroidiens
(tels que I'ibuprofene et le naproxéne) pour soulager les douleurs articulaires et abdominales.
Les anti-inflammatoires non stéroidiens doivent étre évités chez les patients atteints
d’hémorragie gastro-intestinale active ou d’insuffisance rénale en raison de leurs effets sur les
plaquettes et la perfusion rénale, respectivement. L’utilisation de I’aspirine est contrindiquée
chez les enfants en raison de la possibilité du syndrome de Reye (80). D’autres molécules
peuvent étre utilisées en cas de lésions cutanées récurrentes ou persistantes tel que la dapsone,

la colchicine (81).
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Certains patients nécessitent l'introduction d’une corticothérapie dans des cas précis :
orchite, vascularite cérébrale, hémorragie pulmonaire et manifestations digestives sévéres. Elle peut
également étre utilisée en cas de douleur abdominale sévére et/ou de rectorragie. Le schéma
thérapeutique peut étre per os 1-2mg/kg/j ( pendant 1-2 semaines avec la dégression progressive
au cours des 15 Jours suivants) ou intra-veineuse 10-30mg/kg/j (maximum 1g/jour) sur 3 jours
consécutifs pour les cas les plus séveres (82). En cas de manifestations digestives séveres, un
support nutritionnel est également recommandé, soit par nutrition entérale, ou lorsque celle-ci ne
peut étre utilisée, par nutrition parentérale. L’intervention chirurgicale est indiquée pour les patients
présentant une perforation intestinale ou un infarctus mésentérique.

En revanche, la néphropathie a IgA est un candidat thérapeutique pour I'administration
de corticostéroides. Deux recommandations peuvent étre utilisées : Le guide de pratique KDIGO

(Kidney Disease : Improving Global Outcomes) et les recommandations consensuelles

européennes pour le diagnostic et le traitement de I'immunoglobuline A développées par

I’initiative SHARE. (Tableau)

Tableau XXXI : les recommandations de SHARE pour le traitement de |’atteinte rénale au

cours du purpura rhumatoide : (82)

Les anomalies Recommandations

Hématurie isolée sans altération de la fonction

i Surveillance
rénale.

En 1ére intention : Prednisolone par voie
orale.

PU de 24H <2.5g/j et un DFG normal.

En 2éme intention : Azathioprine, MMF ou

les bolus de glucocorticoides.

Croissants de <50 % a la biopsie rénale et un DFG
estimé altéré (<80 ml/min/1,73 m2) ou une
protéinurie persistante séveére (>2,5 g/jour de
protéinurie de 24H pendant plus de 4 semaines.

En 1ére intention : prednisolone oral et/ou
bolus IV de glucocorticoides.
En 2éme intention : Azathioprine, MMF or

bolus IV de cyclophosphamide.

Croissants de >50 % a la biopsie rénale et un DFG
estimé altéré (<80 ml/min/1,73 m2) ou une
protéinurie persistante sévere (>2,5 g/jour de
protéinurie de 24H pendant plus de 4 semaines.

En 1ére intention : bolus IV de

cyclophosphamide et bolus de
glucocorticoides avec prednisolone oral.
En 2éme intention : Azathioprine /MMF et

glucocorticoides
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Les inhibiteurs de I'enzyme de conversion de I'angiotensine (IEC) et les antagonistes des
récepteurs de l'angiotensine (ARAIl) sont conseillés pour prévenir ou réduire les lésions
glomérulaires chez les patients ayant une protéinurie persistante de plus de 3 mois. Dans les cas
les plus graves et résistants, la plasmaphérése a prouvé son efficacité dans une étude, tandis
que l'utilisation du rituximab manque de preuves solides, bien gu'il soit parfois administré dans
des situations séveres, accompagné de quelques rapports de cas (83). Les immunoglobulines
intraveineuses peuvent étre utilisés dans les formes séveres d’atteinte rénale ou complications
rénales.(84)

Selon les recommandations de KDIGO, les patients atteints de néphropathie a IgA sont
classés en trois catégories, avec des critéres différents. La catégorie bénigne comprend ceux
ayant une protéinurie de 0,5 a 1 g/jour pour 1,73 m2, pour lesquels un traitement par IECA ou
ARA est recommandé. Le deuxiéme dgroupe regroupe les patients ayant une protéinurie
supérieure a 1 g/jour pour 1,73 m2, qui doivent recevoir un traitement par glucocorticoides
pendant 6 mois aprés un essai d'IECA ou d'ARA. Pour les patients avec néphropathie a IgA
associée a un syndrome néphrotique et/ou une détérioration de la fonction rénale, une

combinaison de glucocorticoides et de cyclophosphamide est suggérée.(84)

5.6.La maladie de Behcet :

Notre connaissance des traitements est majoritairement basée sur l'expérience des
adultes, en raison du manque d'études controlées en maladie de Behcet pédiatrique. L'objectif
principal du traitement est de réduire les poussées et les rechutes inflammatoires, tout en
prévenant les lésions tissulaires irréversibles. Les approches thérapeutiques varient selon la
gravité et le type d'atteinte organique.

Les corticostéroides, disponibles en formulations topiques, orales ou intraveineuses,
offrent des effets anti-inflammatoires puissants et rapides. Les corticostéroides topiques, tels
que la creme d’acétonide de triamcinolone, sont le traitement de premiere ligne pour les lésions

aphteuses buccales et génitales, et ils peuvent également étre utilisés pour I'uvéite antérieure. Le
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sucralfate topique peut étre envisagé pour traiter les ulcéres buccaux et génitaux, seul ou en
association avec des corticostéroides. Les corticostéroides systémiques sont recommandés pour
les lésions buccales ou génitales qui ne réagissent pas aux traitements topiques, ainsi que pour
les lésions cutanées résistantes a la colchicine. lls sont également indiqués pour des événements
thrombotiques tels que la thrombose veineuse profonde (TVP) aigué, la thrombose veineuse
cérébrale, les atteintes artérielles et les atteintes gastro-intestinales séveres. La
méthylprednisolone en perfusion est conseillée pour traiter I'uvéite aigué menacant la vue,
généralement sur une période de 1 a 3 jours. En raison des risques d'effets secondaires graves, il
est préférable d'éviter les doses élevées et l'utilisation prolongée de corticostéroides en
monothérapie.

La colchicine, agissant en inhibant la migration des neutrophiles, est recommandée
comme traitement de premiére intention pour prévenir les lésions cutanéo-muqueuses, et elle a
montré son efficacité a réduire le nombre d’articulations touchées aprés deux ans de suivi.

L’azathioprine, un autre agent immunosuppresseur, est largement utilisé dans le
traitement de la maladie de Behcet et est conseillé pour les patients ayant des manifestations
cutanéo-muqueuses séveres, une arthrite persistante, une thrombose veineuse profonde, une
uvéite postérieure active ou isolée (chez les hommes), ainsi que pour les atteintes gastro-
intestinales et neurologiques.

Le méthotrexate peut étre utilisé pour traiter les atteintes oculaires et cutanéo-
muqueuses associées a la maladie de Behcet, et constitue aussi une option pour la thérapie
combinée dans le cadre de la maladie de Neuro-Behcet. La cyclosporine A est principalement
recommandée pour les patients avec des atteintes oculaires séveres et des lésions cutanéo-
muqueuses persistantes. Les patients sous cyclosporine A doivent étre étroitement surveillés en
raison des effets secondaires potentiellement graves, tels que I'hypertension, l'insuffisance
rénale et les troubles neurologiques.

Le cyclophosphamide représente une autre option thérapeutique pour les patients

atteints de la maladie de Behcet, généralement utilisé pour les manifestations séveres, telles que
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I'atteinte de l'artere pulmonaire, le syndrome de Budd-Chiari et les atteintes neurologiques
parenchymateuses.

Parmi les principaux agents anti-TNF utilisés chez les patients pédiatriques, on trouve
I’étanercept (protéine de fusion du récepteur p75 du TNF), I'adalimumab et [l'infliximab
(anticorps monoclonal). Ces traitements sont recommandés pour les patients qui ne répondent
pas aux immunosuppresseurs conventionnels ou qui présentent des intolérances ou des
réactions allergiques a ces médicaments. Les agents anti-TNF ont montré une réduction
significative des doses de corticostéroides et sont considérés comme le traitement de premiére
intention pour les cas séveres de maladie neurologique de Behcet. Leur efficacité a également
été prouvée pour le traitement de la thrombose veineuse profonde réfractaire et des atteintes
artérielles. Plusieurs études indiquent que l'infliximab est particulierement efficace pour les
lésions oculaires graves, tandis que I'adalimumab et l'infliximab ont également montré leur
efficacité dans les formes modérées et sévéres de la maladie de Behcet gastro-intestinale.

L’interféron-alpha (IFN-x), une cytokine aux propriétés immunomodulatrices, a montré
son efficacité dans le traitement de l'uvéite postérieure résistante. De plus, des rémissions
partielles des symptomes cutanéo-muqueux ont été observées avec I'IFN-x-2a ou I'IFN-x-2b.
D'autres agents, tels que [I’anakinra, le canakinumab, le tocilizumab, l'ustekinumab, le
sécukinumab, I'aprémilast et le mycophénolate mofétil, ont été testés chez des patients adultes
atteints de la maladie de Behcet. Enfin, l'injection intravitréenne de corticostéroides constitue
une autre option thérapeutique pour les atteintes oculaires sévéres, notamment en cas

d'exacerbation unilatérale.(21)
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Il. Discussion des résultats :

1. Données épidémiologiques :

1.1.Age :

Dans notre série de purpura rhumatoide, I’age moyen au moment du diagnostic est 7.71

ans, un résultat qui concorde avec ceux retrouvés dans la littérature.(85) (86) (87)

Tableau XXXII : Age moyen au moment du diagnostic selon les séries du purpura rhumatoide :

Ben meriem
Auteurs (85) Trindade (87) Piram (86) Notre série
Age moyen(ans) 7.6 6,02 6.7 7.71

La maladie de Kawasaki touche majoritairement des enfants tres jeunes avec un age de

prédilection se situe avant 5 ans (88) (98) (90) (91). Dans notre série de la maladie de Kawasaki,

I’age moyen se situe entre 8 mois et 3.9 ans avec une moyenne de 28.7 mois.

Tableau XXXIII : Age moyen selon les séries de la maladie de Kawasaki :

Auteurs

Chabchoub
(88)

Kim (91)

Boudiaf (89)

Belamri (90) Notre série

Age moyen(mois)

32

32.9

31

26.3 28.7

Pour la maladie de Behcet, I’dge moyen dans notre série était 8 ans, un chiffre qui rejoint

celui de I'étude de Koné-paut, mais sensiblement inférieur a celui rapporté dans les études de

Cherfi (13.5 ans), d’Allali (12.4 ans) et d’Atmaca (11.6 ans).

Tableau XXXIV : Age moyen au moment du diagnostic selon les séries de la maladie de Behcet :

Séries Age moyen (ans)
Notre série 8
Cherfi (Algérie) (92) 13.5
Allali (Rabat) (93) 12.4
Atmaca (Turquie) (94) 11.6
Koné-paut (étude internationale) (72) 8.4
Nanthapisal (UK) (95) 4.87
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1.2.Sexe :

Dans notre étude, 59.8% des patients atteints de purpura rhumatoide sont des garcons,

une tendance également retrouvée dans diverses séries de la littérature.

Tableau XXXV : répartition des cas du P.R selon le sexe

Auteurs Nb de cas de P.R Masculin Féminin
Ben Meriem (Tunisie) (85) 67 54% 46%
Gokce (Turguie) (96) 117 58.1% 41.9%
Oudrhiri (Rabat) (97) 46 44% 56%
Belmari (Algérie) (98) 24 59% 41%
Notre série 82 59.8% 40.2%

Selon la littérature, la maladie de Kawasaki touche surtout les garcons. Dans notre série,

la majorité des patients était de sexe masculin (n=10) avec 1 seule fille.

Tableau XXXVI : répartition des cas de la maladie de Kawasaki selon le sexe ratio

Auteurs Sexe ratio
Belamri (Algérie) (90) 2
Lekhyar (Casablanca) 1.5
Ozdemir (Turquie) (99) 1.4
Notre série 10

Dans notre série de Behcet, le sexe ratio était de 4.33, indiquant une nette prédominance

masculine, un résultat qui concorde en partie avec celui de I'étude de Hamzaoui (100). En

revanche, I’étude d’Atmaca (94) met en évidence une prédominance féminine avec un sexe ratio

de 0.6, tandis que I’étude de Gallizi (101) et I’étude de Nanthapisal (95) révélent une répartition

presque équilibrée entre les sexes.

Tableau XXXVII : le sexe ratio dans les séries de la maladie de Behcet chez I’enfant :

Séries Sexe ratio
Notre série 4.33
Atmaca (Turquie) (94) 0.6
Nanthapisal (UK) (95) 0.91
Gallizi (Italie) (101) 1.3
Hamzaoui (Tunisie) (100) 2.1
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2. Manifestations clinigues :

2.1.Purpura rhumatoide :

L’atteinte cutanée au cours du purpura rhumatoide était constante dans notre série
(100%), caractérisée par un purpura vasculaire sur des zones déclives. Ce qui rejoint les données
de plusieurs études de la littérature. Cette constance souligne I'importance et la valeur

diagnostique du purpura comme un critere majeur.

Tableau XXXVIII : Comparaison de I’atteinte cutanée entre les différentes séries

du purpura rhumatoide :

Ben Meri
enet :Irlem Karadag et al. | Oudrhiri et al. | Trindade et Notre série
: 2019)(102 2020)(97 I. (2023)(87
(2006)(85) ( )(102) ( )(97) | al. ( )(87)
Nombre  des 67 265 46 74 82
cas
Purpura 100% 100% 100% 100% 100%

Tandis que I'atteinte articulaire est observée chez 75.6% des cas avec la manifestation la
plus fréquente étant les arthralgies d’allure inflammatoire touchant les grosses articulations. Ce
résultat est proche de celui de I’étude de Ben Meriem ou |'atteinte articulaire était rapportée chez
88.4% des patients et de celui de I’étude de Trindade dont 64.9% des patients présentaient de

|’atteinte articulaire.

Tableau XXXIX : Comparaison de I’atteinte articulaire entre les différentes séries du purpura

rhumatoide :
Ben Meriem et al. | Oudrhiri et al. Trindade et al. Notre série
(2006)(85) (2020)(97) (2023)(87)
Nombre des cas 67 46 74 82
Atteinte 88.4% 56.5% 64.9% 75.6%
articulaire

Pour I'atteinte digestive, nous avons l'observé chez 90,2% de nos patients, un taux

notablement plus élevé que ceux rapportés dans d'autres séries, comme celles de Ben Meriem
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(85) et Karadag (102), ou les fréquences étaient respectivement de 67,3 % et 51,3 %. Les

douleurs abdominales étaient le symptome le plus courant, présentes chez 90,2 % des cas,

souvent associées a des vomissements alimentaires (47,5 %) et a de la diarrhée (14,6%). Ces

résultats concordent avec les observations de Trindade(87), Ben Meriem(85) et Oudrhiri(97). Par

ailleurs, nous avons constaté une incidence plus élevée de complications digestives, telles que

les hémorragies digestives (42.7%), I'invagination intestinale aigué (17%) et ’hématome pariétal

(37.6%), par rapport aux séries de Ben Meriem(85) et Karadag(102), ou ces complications ont été

rapportées respectivement chez 15.3 % et 1.5 % pour I'hnémorragie digestive, 10.6 % et 2.3 %

pour l'invagination intestinale aigué.

Tableau XL : Comparaison de I’atteinte digestive entre les différentes séries

du purpura rhumatoide :

Ben Meriem Karadag et Oudrhiri et Trindade et , .
Notre série
et al. al. al. al.
(2006)(85) (2019)(102) (2020)(97) (2023)(87)
Nombre des cas 67 265 46 74 82
Atteinte digestive 67.3% 51.3% 65.2% 41.9% 90.2%
- Douleur 63.4% 51.3% 52.2% 33.8% 90.2%
abdominale
- Vomissements 42.3% - 37% 20.3% 47.5%
- Diarrhée 4% 14.6%
- Hémorragie 15.3% 10.6% 15.2% 9.5% 42.7%
digestive
- Invagination 1.5% 2.3% 17.4% 0 17%
intestinale
- Ascite - - 6.5% - 32.9%
- Hématome 1.5% - 8.7% - 37.8%
pariétal

L’atteinte rénale est un facteur déterminant du pronostic a long terme du purpura

rhumatoide. Dans la série de Ben Meriem(85), I’atteinte rénale est observée chez 25.3% des cas

avec une fréquence élevé de I’hématurie (19.4%) suivie par la protéinurie d’intensité variable

chez 16.4% des cas, le syndrome néphrotique était noté chez 1.5% des cas, alors aucun patient
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n’avait pas présenté I'HTA. Dans la série d’Oudrhiri(97), I'atteinte rénale était plus fréquente

touchant 24 cas (52.2%) et la manifestation la plus courante était la protéinurie avec une

fréquence de 41.3% des cas suivie par I’hématurie chez 30.4% des cas tandis que le syndrome

néphrotique et I’'HTA étaient plus rares, retrouvée chez 8.7% et 2.2% des cas respectivement.

Dans notre série, I'atteinte rénale était fréquente, notée chez 46.3% des patients. La protéinurie

était associée a I’hématurie chez 46.3% de nos patients. Le syndrome néphrotique était trouvé

chez 7.3% de cas, alors que I’HTA était plus observée chez nos patients (14.6%).

Tableau XLI : Comparaison de I’atteinte rénale entre les différentes

séries du purpura rhumatoide:

BeneI:/I:Ir.lem Karadag et al. | Oudrhiri et Trindade et Notre série
(2006)(85) (2019)(102) | al. (2020)(97) | al. (2023)(87)
Nombre des cas 67 265 46 74 82
Atteint rénale 25.3% 29.1% 52.2% - 46.3%
- HU 19.4% 17% 30.4% 4% 46.3%
- PU 16.4% 20.4% 41.3% 8.2% 46.3%
- HTA 0% 2.2% 2.7% 14.6%
- SN 1.5% 2.3% 8.7% - 7.3%

L’atteinte scrotale est rare et varie considérablement entre les études (85) (102) (87).

Dans notre série, elle était observée chez 20.7% de cas, réalisant le plus souvent un tableau

d’orchiépididymite aigue avec douleurs intenses et une augmentation du volume de la bourse.

Cela concorde avec les résultats de la littérature.

Tableau XLII : Comparaison de I’atteinte scrotale entre les différentes

séries du purpura rhumatoide :

Ben Meriem et Karadag et al. Trindade et al. ..
Notre série
al. (2006)(85) (2019)(102) (2023)(87)
Nombre des cas 67 265 74 82
Atteinte scrotale 5.7% 2.3% 12.16% 20.7%

L’atteinte générale était moins observée dans notre série (25.6%), se manifeste par une

légére altération de I’état général et une fébricule dans la majorité des cas.
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Tableau XLIIl : Comparaison de |’atteinte générale entre les différentes

séries du purpura

thumatoide :
Ben Meriem et al. Karadag et al. Notre série
(2006)(85) (2019)(102)
Nombre des cas 67 265 82
Atteinte générale 27% 26.8% 25.6%

La pancréatite est une caractéristique trés rarement rapportée du purpura rhumatoide.
Zhang et al. ont décrit 13 cas de pancréatite dans leur cohorte concernant 3212 enfants atteints
de PR (0,4%) (103). De méme, Chen et al. ont signalé une pancréatite liée a HSP (0,48%) chez 208
de leurs patients atteints de HSP (104). Comme dans ces études, notre fréquence de pancréatite
était de 1.2% avec un seul patient a présenté une pancréatite stade A.

Tableau XLIV : Comparaison de I’atteinte pancréatigue entre les différentes
séries du purpura rhumatoide :

Chen et al. (104) Zhang et al.(103) Notre serie
Nombre des cas 208 3212 82
Pancréatite (%) 0.48% 0.4% 1.2%

2.2.La maladie de Kawasaki :

Tous nos patients ont présenté une fievre prolongée de plus de 5 jours, résistante aux
antipyrétiques. La fréquence des cing criteres classiques de la maladie de Kawasaki, classée par
ordre décroissant, est la suivante : 100% pour la conjonctivite, 90.9% pour les modifications de la
muqueuse buccopharyngée, 81.8% pour I'éruption cutanée, 72.7% pour les changements des
extrémités, la desquamation et les adénopathies cervicales (voir Tableau). Dans la littérature, la
fréguence des manifestations principales de la maladie de Kawasaki varie selon les séries, mais
on observe généralement que le signe le plus fréquemment rapporté différe d’une étude a 'autre
(Péruption cutanée dans certaines études, la conjonctivite ou les modifications bucco-
pharyngées dans d’autres). Dans notre série, il était la conjonctivite.

Suite a une analyse approfondie des critéres principaux, nous avons conclu que les 11
patients de notre série présentent des formes complétes de la maladie de Kawasaki. Néanmoins,

d'autres signes supplémentaires ont été observés : des vomissements chez un patient, des
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arthralgies et chez 4 patients, ainsi que des anomalies urinaires type hématurie associée a une
protéinurie avec une leucocyturie chez un autre patient.

L’atteinte hépatique est retrouvée dans la série de Lekhyar chez 3 patients soit 13%, ce
qui également le cas dans notre série ou un cas de cytolyse hépatique a été noté chez un seul
patient.

Tableau XLV : Comparaison des manifestations cliniques entre les différentes séries de la
maladie de Kawasaki :

Merzouk et | Lekhyar et | Belmari et | Boudiaf et -
N al ¥ al Tabhiri et al. Notre
. . X X 2017)(107 série
(2010)(105) | (2010)(106) | (2022)(90) | (2015)(89) ( X107
Fiévre prolongée 100% 100% 100% 100% 100% 100%
Conjonctivite 65.2% 74% 53.33% 91% 64.3% 100%
bilatérale
Modificati
odifications ) 95 6% 95.65% 93.33% 98% 80% 90.9%
buccopharyngées
Modificati
odifications 82.6% 56.17% 40% 97% 74.3% 72.7%
des extrémités
Rash cutané 78.26% 87% 93,33% 98% 67.14% 81.8%
Adé thi
enopathies 21.7% - 46.67% 28.5% 65.7% 72.7%
cervicales

L’atteinte cardiaque type anévrisme de |'artére coronaire était objectivée chez 2 de nos

patients soit 18.1%, un résultat qui est proche de celui de la littérature (tableau XXXXVI)

Tableau XLVI : Atteinte cardiague dans notre série et dans la littérature :

Singh Grewal Tourneu x P Chantep le A -
Lega ] C (109 Notre série
D (108) gaJ € (109) (110) ain
Nombre de
45 210 56 49 11
cas
Anévrisme
. 6.8% 11.9% 0% 14.3% 18.1%

coronarien
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2.3.La maladie de Behcet :

Les aphtes sont retrouvés chez 25% de nos patients, un pourcentage significativement
plus bas que celui rapporté dans la plupart des études internationales et méme régionales (étude
de Lamghari et d’Allali) ou la prévalence varie généralement entre 84% et 100%. Ce résultat
pourrait étre attribué a notre choix d'utiliser les critéres PEDBD, qui permettent de diagnostiquer
la maladie de Behcet chez I’enfant avec une plus grande flexibilité, méme en I’'absence d’aphtes.
Cette approche étend le champ des cas inclus et peut expliquer cette prévalence plus faible dans

notre étude.

Tableau XLVII : Aphtose dans notre série et dans la littérature :

Gallizi et | Hamzaoui Koné- Allali et | Lamghari | Cherfi et
al. et al. Paul et al. al. et al. al. Notre
(2017) (2014) (1998) (2004) (2002) (2021) série
(64) (112) (72) (93) (113) 92)
Aphtose 94.5%* 100% 96% 100% 100% 100% 25%

La pseudo folliculite dans notre série était présente chez 6.25% des cas, un taux inférieur

par rapport aux résultats de Gallizi et de Hamzaoui qui rapportent des taux de pseudo folliculite
a 14.5% et 84% respectivement. Ce symptome, bien que non spécifique est souvent retrouvé

dans la littérature.

Tableau XLVIII : I’atteinte cutanée dans notre série et dans la littérature :
Gallizi et al. Hamzaoui et | Lamghari et | Cherfi et al.
(2017) al. (2014) al. (2002) (2021) Notre série
(64) (112) (113) 92)
Pseudo folliculite 14.5% 84% 0% - 6.25%

L'atteinte oculaire est observée chez 56,2% des cas dans notre série, ce qui se situe dans
la fourchette de prévalence rapportée dans d’autres études, notamment celle de Cherif et al.
(40%) et d’Allali et al. (75%). Bien que I'uvéite soit une manifestation caractéristique et fréquente

de la maladie de Behcet (MB), elle est rapportée dans 56,2% de nos cas, un résultat en accord
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avec celui de Allali (58.3%) et de Lamghari (49.1%). En revanche, d’autres études rapportent des
taux plus faibles comme celle de Cherfi et al. (20%), et de Gallizi et al. (37.2%).

La rétinite vasculaire, quant a elle, est retrouvée chez 12,5% de nos patients et est
considérée comme I'atteinte oculaire la plus préoccupante, en raison de son potentiel a entrainer
une perte de vision irréversible. Cette prévalence est proche de celle rapportée dans plusieurs
études internationales, ou la rétinite vasculaire est observée dans 28,4% des cas dans la série de
Hamzaoui, 23% dans celles de Koné-Paut et de Lamghari, 8,2% dans I'étude de Gallizi.

L’épisclérite est également présente chez 12,5% de nos patients, un taux plus élevé que

celui rapporté par Gallizi (3,6%).

Tableau XLIX : I’atteinte oculaire dans notre série et dans la littérature :

Gallizi et | Hamzaou Kone- Allali et | Lamghari | Cherfi et
al. i etal. Paul et al. et al. al. Notre
(2017) (2014) [ al.(1998) | (2004) (2002) (2021) série
(64) (112) (72) (93) (113) (92)
Atteinte 43.6% 44.4% 61% 75% 76% 40% 56.2%
oculaire
- Episclérite 3.6% - - - - - 12.5%
-Uvéite 37.2% 43.2% 45% 58.3% 49.1% 20% 56.2%
- Rétinite 8.2% 28.4% 23% 33.3% 23% - 12.5%
vasculaire

Les douleurs articulaires (arthralgies) sont observées chez 12,5% des patients dans notre

série, un taux qui reste inférieur a celui de certaines études, comme celle de Hamzaoui et al.

(40,7%). Les arthralgies sont souvent associées a une évolution bénigne.

Tableau L : Comparaison de I’atteinte articulaire entre les différentes séries de la maladie de

Behcet chez |’enfant :

Gallizi et | Hamzaou Kone- Allali et | Lamghari | Cherfi et
al. i etal. Paul et al. et al. al. Notre
(2017) (2014) | al. (1998) | (2004) (2002) (2021) série
(64) (112) (72) (93) (113) (92)
Atteinte 42.7% 40.7% 6% - 30.7% - 12.5%
articulaire
- arthralgies 41% 25% 60% 12.5%
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Dans notre série, la fréquence de I'atteinte neurologique (12,5 %) est significativement
inférieure a celles rapportées dans les autres séries de la littérature. En effet, Gallizi et al. (2017)
rapportent une fréquence de 30,9 %, Hamzaoui et al. (2014) 22,2 %, tandis qu'Allali et al. (2004)
et Lamghari et al. (2002) signalent des taux plus élevés, respectivement de 50 % et 46,1 %. Enfin,
Cherfi et al. (2021) rapportent la prévalence la plus élevée avec 60 %. Cette variabilité pourrait
s'expliquer par plusieurs facteurs. Tout d'abord, les critéeres de définition de I'atteinte
neurologique ne sont pas toujours homogenes entre les études, certains auteurs incluant des
manifestations spécifiques telles que les thromboses veineuses cérébrales, tandis que d'autres

les considerent comme une atteinte vasculaire.

Tableau LI : Comparaison de I’atteinte neurologigue entre les différentes séries de la maladie de

Behcet chez |’enfant :

H i L hari
Gallizi et a:zaa:ow Allali et al. a::gal an Cherfi et al.
al. (2017) ) (2004) : (2021) Notre série
(64) (2014) (93) (2002) 92)
(112) (113)
Atteint
einte 30.9% 22.2% 50% 46.1% 60% 12.5%

neurologique

La fréquence des atteintes vasculaires varie considérablement d'une étude a l'autre. Elle
est caractérisée par une atteinte multiple et sévere par sa topographie viscérale menacant le
pronostic vital.

Dans notre série, 18,7 % des patients présentaient un anévrisme de I'artere pulmonaire
associé a une thrombose. Cherfi et al. ont rapporté des cas d’atteintes vasculaires chez trois
enfants : une thrombose de la veine cave supérieure compliquée d’'une embolie pulmonaire
(20%), une thrombose bilatérale des veines jugulaires (20 %), et une thrombose du ventricule
droit compliquée également d’une embolie pulmonaire (20 %). Quant a I’étude d’Allali, elle a
rapporté deux cas : une thrombose veineuse fémoro-tibiale et une thrombose des veines infra-

claviculaires.
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Tableau LIl : Comparaison de |’atteinte vasculaire entre les différentes séries de la maladie de

Behcet chez I’enfant :

Gallizi et | Hamzaoui Lamghari | Allali et | Nanthapi .
Cherfi et al.
al. et al. et al. al. sal et al. 2021) Notre
(2017) (2014) (2002) (2004) (2016) 92) série

(64) 112) (113) (93) (95)

Attei
teinte | oo 32.1%¢ 24% 16.6% | 6.5%" 60% 18.7%

vasculaire

*|les TVC sont inclues dans I’atteinte vasculaire

La fievre est retrouvée chez 43,7% de nos patients et 'altération de I’état général (AEG)

chez 12.5%, des taux légérement supérieurs au ceux rapportés par Gallizi et al. (30.9% pour la

fievre).

rejoint le résultat de I’étude de Gallizi (41%).

La douleur abdominale est retrouvée chez 43.7% des patients dans notre série, ce qui

Tableau LIIl : Comparaison d’autres manifestations entre les différentes séries de la maladie de

Behcet chez I’enfant :

Gallizi et | Kone- Paul | Allali et al. Lamghari Cherfi et Notre série
al. (2017) et al. (2004) et al. al. (2021)
(64) (1998) (93) (2002) (92)
(72) (113)
Atteinte 44.5% - ND ND - 43.7%
générale 30.9% 20% 43.7%
- Fiévre - 40% 12.5%
- AEG
Douleur 41% 14% 8.3% 7.7% ND 43.7%
abdominale
ND= no data
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3. Profil paraclinigue :

3.1.La biologie :

Concernant le purpura rhumatoide, aucun test de laboratoire spécifique n'existe pour son
diagnostic. Les analyses sont principalement utilisées pour éliminer les diagnostics différentiels.

La série de Ben Meriem(85) a rapporté un syndrome inflammatoire modéré chez 68.4%
des cas, une thrombocytose dans 23% des cas et une hyperleucocytose dans 46.1% des cas. Dans
I’étude d’Oudrhiri(97), le bilan inflammatoire était positif chez 71.73 % des patients, la
numération formule sanguine a montré une hyperleucocytose neutrophile dans 61% des cas, une
thrombocytose et une anémie inflammatoire dans 26% des cas.

Pour le bilan immunologique, le dosage des IgA sériques et des facteurs du complément
C3/C4 ainsi que du facteur rhumatoide peut étre effectué. Bien que ces examens ne contribuent
pas uniqguement aux discussions pathogéniques mais ils fournissent également des éléments
importants pour le diagnostic positif. Le taux sérique d’lgA est souvent élevé tandis que les
compléments C3 et C4 peuvent étre normaux, diminués ou élevés.

Dans notre série, les explorations biologiques ont objectivé une anémie inflammatoire
dans 9.76% des cas, une hyperleucocytose dans 62.20% des cas avec une thrombocytose dans
42.68% des. Un syndrome inflammatoire modéré a été présent dans 65.85% des cas. Nos

résultats sont proches de ceux de la littérature. Pour le bilan immunologique, il était normal.

Tableau LIV : Comparaison des atteintes biologiques entre les séries de la littérature et notre

série du purpura rhumatoide :

Paramétres biologiques La série de Ben La srie de Notre série
Meriem(85) Oudrhiri(97)
Hyperleucocytose 46.1% 61% 62.2%
Anémie inflammatoire - 26% 9.76%
Thrombocytose 23% 26% 42.7%
Syndrome inflammatoire 68.4% 71.73% 65.8%
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Pour la maladie de Kawasaki, il existe de facon constante un syndrome inflammatoire
avec une vitesse de sédimentation (VS) et une C réactive protéine (CRP) augmentées. Sur la
numération-formule sanguine, une hyperleucocytose et une anémie inflammatoire sont
observées. La thrombocytose majeure apparait de facon retardée plutét aprés sept jours
d’évolution. Dans la série de Belmari(90), une anémie inflammatoire était note chez 93.33%, une
hyperleucocytose chez 66.67% et une élévation de la CRP chez 86.67% des cas alors que la série
de Merzouk(105) a rapporté I'élévation de la CRP chez 91.3% des cas et une VS accélérée chez
60.86% des cas et une hyperleucocytose chez 65.21% des cas.

Dans notre série, nous avons trouvé un syndrome inflammatoire chez tous nos patients
dont la vitesse de sédimentation accélérée et la CRP augmentée chez tous nos patients.
L’hyperleucocytose et la thrombocytose sont notées chez 54.54% des cas, alors chez I'anémie
inflammatoire est retrouvee chez un seul patient. Nos résultats concordent avec ceux de la
littérature.

Concernant la maladie de Bechet, Il n'existe pas de marqueur biologique spécifique
pathognomonique de la MB de maniére incontestable. Néanmoins, un syndrome inflammatoire
biologique non spécifique est fréquemment observé lors des poussées de la maladie, ce qui
facilite son suivi : une accélération de la vitesse de sédimentation, une hyperfibrinémie, une
augmentation de la protéine C-réactive (CRP). L’hyperleucocytose a polynucléaires neutrophiles
est généralement observée lors des poussées, notamment lors des atteintes oculaires,
articulaires et vasculaires. Cependant, La présence d’un typage HLA B51 positif a été discutée
comme marqueur pronostique dans I’atteinte oculaire de la maladie de Behcet.

Dans notre série, le syndrome inflammatoire était noté chez 31,2 % des cas, une
hyperleucocytose chez 43,7 % des cas, alors que le HLAB51 a été recherché chez tous les

patients, et il revient positif chez eux.
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4. Profil thérapeutique :

4.1. Purpura rhumatoide :

Le traitement dépend de la sévérité et de l'atteinte des organes. La plupart des cas se
résolvent spontanément en 4 a 6 semaines.

Dans la série de Ben Meriem (Tunisie 2006) (85), La majorité de patients ont été traité par
un traitement symptomatique. La corticothérapie était prescrite pour des douleurs abdominales
intenses chez huit patients (12,1 %) pendant une courte durée et prolongée pour atteinte rénale
chez deux patients (3%), alors aucun patient n’a recu d’immunosuppresseurs,

Dans la série de M Abushhaiwia (Libye2018) (114), les corticoides par voie intraveineuse
ou orale ont été administrés a 40 patients (53,3 %) pour une durée moyenne de 10 jours, et 21
patients (28 %) ont recu un inhibiteur de I’enzyme de conversion de I’angiotensine. 4 (5,3 %)
patients ont recu du mycophénolate mofétil comme traitement immunosuppresseur pour la
néphrite.

Dans la série de Breda (Italie 2021) (115), la majorité des patients ont recu un traitement
médicamenteux ; Les médicaments les plus couramment prescrits étaient les anti-
inflammatoires non stéroidiens (AINS) (67 %). Des corticostéroides ont été administrés chez 62
patients (30 %) en raison d’une atteinte rénale (13 %), de lésions cutanées persistantes (9 %), de
douleurs abdominales séveres (5 %) ou d’une atteinte scrotale (2 %). La durée moyenne du
traitement par stéroides était de 1 mois et la dose initiale médiane ou équivalente était de 1,5
mg/kg/jour. Un traitement immunosuppresseur était nécessaire chez 2 patients présentant une
atteinte rénale ; les médicaments choisis étaient le d’azathioprine et le cyclophosphamide (en
raison d’une protéinurie persistante dans le premier cas, et d’une non-réponse a la
corticothérapie dans le deuxieme). Les deux enfants avaient initialement recu une
corticothérapie. Les deux patients ont montré une bonne réponse aux immunosuppresseurs et

ont eu un résultat favorable.

-90 -



Les vascularites systémiques de I’enfant

Dans notre série, tous nos patients ont bénéficié d’un traitement symptomatique a base
de antalgiques, des antispasmodiques et I'inhibiteur de la pompe a protéine. La corticothérapie
orale était prescrite chez 52 patients soit 63.41% a raison de 1 a 2 mg/kg/j, dont 24 patients
pour une courte durée devant un tableau digestif résistant aux antalgiques habituels et 28
patients pour une longue durée avec dégression progressive devant un tableau rénal. Les bolus
de méthylprednisolone ont été prescris chez 21 patients (25.6%) associées a une corticothérapie
orale pour wune longue durée avec décroissance progressive. Le recours aux
immunosuppresseurs était comme suivant: 12 patients ont recu des bolus mensuels de
cyclophosphamide, le MMF chez 5 patients, I'azathioprine chez un seul patient comme
traitement de 2éme intention devant la non-réponse a la corticothérapie associée au
cyclophosphamide, alors que la cyclosporine était utilisée chez un seul patient. On a eu recours
aux néphroprotecteurs type IEC chez 38 et 16 patients respectivement et aux diurétiques chez 2

patients.

4.2. La maladie de Kawasaki :

Dans la série de Belmari (Algérie) (90), Tous les patients ont été traités avec des
immunoglobulines (2g/kg IV) associées a de I'aspirine 80-100mg/kg/j en 4 doses. Alors que
dans la série de Lekhyar (Casablanca) (106), Tous les malades ont recu de I’aspirine a dose anti-
inflammatoire relayée par une dose anti-agrégant plaquettaire dans 9 cas ; un patient a recu un
bolus de méthyl prednisolone.

Dans notre série, Tous les malades ont été mis sous salicyles a la dose anti-
inflammatoire 100mg/kg/j, puis a la dose anti-agrégante 8mg/kg/j. 7 malades ont recu les
immunoglobulines a la dose de 1-2g/kg en une a deux cures dont 2 malades ayant déja une
atteinte coronaire. La corticothérapie a été administrée chez 4 patients (devant la persistance de
la fievre et I'augmentation de la CRP aprés 2 cures d’IGIV). Un seul patient a bénéficié d’une

biothérapie (Tocilizumab).
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4.3. La maladie de Behcet :

Dans I'étude de Gallizi (101), tous les patients ont recu une corticothérapie topique
(oculaire et/ou cutanéo-muqueuse). Les traitements systémiques les plus utilisés étaient la
colchicine chez 33 patients (30%), en monothérapie chez 22 et en association chez 11 patients et
les corticostéroides chez 33 (30%) patients (en monothérapie chez 14) ; immunosuppresseurs
chez 13 (11,8 %) avec les médicaments suivants : 7 Méthotrexate, 6 Azathioprine, 6
Cyclosporine, 2 Thalidomide, 1 Cyclophosphamide, 1 Sulfasalazine. L’anti TNF-x a été utilisé
chez 2 patients (Infliximab) et I'anti-IL-1 (Anakinra) chez 2. Des anti-inflammatoires non
stéroidiens (AINS) ont été utilisés dans 4 cas.

Dans I'étude de Cherfi (92), tous les patients ont recu des bolus de méthylprednisolone,
suivis d’une corticothérapie orale. La colchicine a été prescrite a 2 patients seulement et
I’azathioprine a 7 d'entre eux, bien que le recours aux anticoagulants ait été fait chez un seul
patient.

Dans notre série, la colchicine a été prescrite chez tous les patients (n = 16), 81,2 % des
patients étaient traités par une corticothérapie orale alors que 9 cas ont bénéficié de bolus de
méthylprednisolone. Les immunosuppresseurs ont été utilisés chez 25 % et 56,2 % des cas pour
I’azathioprine et le méthotrexate, respectivement. Seize pour cent des cas ont eu recours a la
biothérapie (Etanercept et Adalimumab), tandis que I’anticoagulothérapie était utilisée chez deux

patients seulement.

5. Evolution et pronostic :

Dans notre série, nous rappelons que I’évolution était favorable pour la majorité des

patients (96.6%).
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5.1. Purpura rhumatoide :

La vascularite a IgA a une évolution habituellement favorable. Toutefois, il faut savoir
dépister les atteintes viscérales graves notamment digestive et rénale conditionnant le pronostic
a court et long terme.

Dans la série de Ben meriem (85), L'évolution, précisée chez 54 patients avec un recul
moyen de deux ans, était marquée par la disparition des signes articulaires en cinq jours en
moyenne et des signes digestifs en 1 a 30 jours. Le premier signe de régression était dans la
majorité des cas le syndrome articulaire (66,7 %). Deux cas de récidive cutanée ont été constatés,
et aucun cas d’atteinte rénale tardive n’a été observé.

Dans la série d’Oudrhiri (97), avec un recul d’un an et demi, I'évolution a court terme était
favorable pour I'atteinte cutanée, articulaire et digestive avec régression en moyenne dans les 15
jours. Les patients qui ont présenté une atteinte rénale ont bien évolué sous traitement avec
disparition de I’hématurie et de la protéinurie dans la Tre année de la maladie au maximum sauf
pour deux cas qui présentaient des poussées avec plusieurs rechutes nécessitant la ré-
hospitalisation.

Dans notre étude, avec un recul moyen d'un an, I'évolution a court terme du purpura
rhumatoide s'est révélée favorable. Nous avons observé une rémission chez 81,71 % des
patients, caractérisée par la disparition du purpura ainsi que des signes articulaires et digestifs.
Des rechutes ont été notées chez 14 patients, soit 17,1%, la majorité ayant présenté 2 poussées.
Les patients présentant une atteinte rénale ont bien répondu au traitement. Ceci concorde avec
les résultats d’autres études.

Une méta-analyse réalisée en 2019 (116) de 9 études cas-témoins portant sur 969
patients atteints de néphrite HSP a montré que I’age avancé au début, le débit de filtration
glomérulaire plus faible, les premiéres manifestations rénales avec syndrome néphrotique, avec
syndrome néphritique-néphrotique et la biopsie rénale avec néphrite en croissant (ISKDC grades

Il a IV) étaient des facteurs de risque significatifs dont les résultats étaient médiocres. D’autre
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part, les signes cliniques initiaux d’hématurie et de protéinurie légére avec ou sans hématurie)

étaient associés a de bons résultats.

5.2. La maladie de Kawasaki :

L’évolution a été favorable dans tous nos cas (100%) avec une amélioration clinique et
biologique progressive. Sur un recul de 4 semaines a 6 mois (médiane de trois mois), aucune
complication n’a pas été survenue. Le suivi échocardiographique a été assuré chez les 11
patients durant leurs hospitalisations et chez 7 patients aprés leurs sorties (4 patients étant
perdus de vue apres leur sortie). Les échocardiographies réalisées au cours de la derniere
consultation chez 7 patients (y compris les deux patients présentant I’atteinte coronaire) étaient
normales. Ceci montre une faible incidence des complications liées a la MK, malgré les difficultés

pratiques rencontrées dans notre contexte.

5.3. La maladie de Behcet :

Chez I’enfant, la maladie montre une activité persistante malgré les traitements. Les
garcons sont plus susceptibles de développer des complications graves, notamment vasculaires
et oculaires, tandis que les filles présentent plus souvent des atteintes muqueuses et articulaires.
L’'inflammation oculaire récurrente peut conduire a des pertes irréversibles de vision, méme si le
pronostic visuel reste plus favorable chez les enfants que chez les adultes. Cependant, une
évolution sévére est rapportée dans 7 a 20 % des cas, en particulier chez les garcons.(117) (72)
(118)

Dans notre série, la cécité était survenue chez un seul patient (6.25%), ce qui rejoint les
résultats de I’étude de Koné-Paut et al (72) ou le taux de cécité était a 8.1%. Tandis que I'étude
d’Allali (93) et de Tugal-tutkun (119) rapportent un taux plus élevé de cécité a 33.3% et 16.6%

respectivement.

-94 -



Les vascularites systémiques de I’enfant

Tableau LV : Comparaison de taux de la cécité entre les séries de la littérature et notre série

Kone-paut et Tugal-tutkun et . ..
Allali et al.(93 Notre série
al.(72) al.(119) (93)
Nombre de patients 65 36 12 16
Taux de Cécité (%) 8.1% 16.6% 33.3% 6.25%
Dans notre série, 25% des patients ont présenté des poussées récurrentes, méme que

I’étude de Cherfi (92) qui a rapporté un taux de poussées a 20% des cas, ainsi que Gallizi qui a
rapporté une persistance de la maladie chez 26,3 %, poussées récurrentes chez 67 (60,9 %) et
une maladie continue-récurrente chez 14 (12,72 %) des cas.

Dans le cadre d'une cohorte rétrospective monocentrique de 817 enfants et adultes suivis
pendant une médiane de 7,7 ans, le taux de mortalité était de 5 %. Les maladies vasculaires
(43,9 % des déces) et la malignité (14,6 %) étaient les principales causes de déces, suivies de
I'atteinte du systeme nerveux central (12,2 %) et de la septicémie (12,2 %). La mort était associée

a un age plus jeune (15 a 25 ans), au sexe masculin, a 'atteinte artérielle et a un nombre élevé

de poussées.(120)

Koné-Paut et al. révele dans son étude portant sur 65 enfants un taux de mortalité de 3 %

(2 sur 65). Un patient est décédé d’'une hémoptysie massive causée par une artérite pulmonaire,

et un autre est décédé d’une thrombose veineuse multiple. (72)

Dans I'étude de Fujikawa, un des patients présentant l'atteinte entéro-vasculaire dans le

cadre de la maladie de Behcet est décédé d'un syndrome de détresse respiratoire et de sepsis 8

ans apres le diagnostic. (121)

Dans notre série, un cas de déceés a été note du a une rupture anévrismale, ceci est

également rapporté dans la littérature.

Tableau LVI : Comparaison de taux de déces entre les séries de la littérature et notre série :

Fujikawa et al. Kone-paut et
Cherfi et al. (92 Notre série
(92) (121) al.(72)
Nombre de patients 15 31 65 16
Nombre de déces 1 1 2 1
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Au terme de cette étude s’étalent sur une période de 15 ans et portant sur 117 cas de
vascularite systémiques pédiatrique, nous constatons que les vascularites systémiques sont des
pathologies rares chez I’enfant marocain, se caractérisent par une hétérogénéité clinique et des
particularités propres a chaque type, tant sur le plan de l'atteinte organique que de la sévérité et
du pronostic.

Dans notre étude, la vascularite de Kawasaki, la maladie de Behcet et les vascularites a
dépots d'lg A étaient les plus fréqguemment rencontrées.

Pour les manifestations cliniques, I'atteinte cutanéomuqueuse était la plus fréquente
suivie par I’atteinte digestive et ostéo-articulaire.

Le pronostic était généralement favorable avec une prise en charge précoce et adaptée.
Cependant, certaines vascularites, comme la maladie de Wegener et la maladie de Behcet,
présentaient un risque plus élevé de complications graves, telles que les atteintes oculaires ou
cardiovasculaires, influencant négativement le pronostic.

En résumé, Cette étude espeére servir de référence pour améliorer le diagnostic et la prise

en charge des vascularites chez I'enfant dans notre contexte.
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Résumé

Contexte : les vascularites systémiques de I’enfant désignent un groupe d’affections
rares, caractérisés par une atteinte inflammatoire de la paroi des vaisseaux de différents calibres
: gros, moyen et petit. Elles se distinguent tant par leurs manifestations cliniques que par leur

gravité, et éventuellement, leur pronostic.

Objectif de I’étude : décrire les vascularites systémiques rencontrées chez une population

d’enfants marocains, leur phénotype clinique, leur évolution et pronostic.

Patients et méthodes : Notre étude était une étude rétrospective a visée descriptive

impliquant 117 patients atteints de vascularites systémiques, suivis au service de Pédiatrie B, du
Centre Hospitalier Universitaire Mohamed VI de Marrakech. L’étude s’était étalée sur une période

de 15 ans, allant du 1er janvier 2009 au 31 décembre 2023.

Résultats :

117 patients étaient colligés. Nous avions retenu les diagnostics suivants : 82 cas de PR,
16 cas de la MB, 11 cas de la MK, 4 cas des vascularites associées aux ANCA, un cas de
Takayasu, un cas de PAN et 2 cas de vascularites associées a une maladie de systeme. Il
s’agissait de 77 garcons et 40 filles avec un sexe-ratio a 1.92. La moyenne d’age de nos patients
était de 7.43 ans. Plus de la moitié de nos patients (59.9%) étaient hospitalisés en hiver et en
automne. Les antécédents étaient dominés par I'infection respiratoire dans 19.6% des cas, la
prise médicamenteuse chez 2 cas, la vaccination chez un cas, un antécédent familial de
vascularite chez 3 cas et de malignité chez un seul cas.

Les manifestations cliniques les plus retrouvées étaient les signes cutanéo-muqueux
(87%), I'atteinte digestive (70.9%), I’atteinte articulaire (61.5%), rénale (38.5%), suivis de I'atteinte

générale avec une fréquence de 37.6% et oculaire dans 17.9% des cas.
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Le traitement dépendait du type de vascularite et de sa sévérité. La corticothérapie reste
le traitement de base, utilisée dans 65,8 % des cas, associée parfois a des immunosuppresseurs.
L’'usage des immunoglobulines intraveineuses (IGIV), bien que limité par des contraintes de co(t,
était principalement réservé aux cas de maladie de Kawasaki.

Le suivi a long terme des patients a permis d’observer une prise en charge bien tolérée
malgré certaines complications thérapeutiques liées principalement aux corticoides.

L’évolution était favorable dans 96,6 % des cas, avec des rémissions compléetes pour la
majorité des patients. Cependant, des rechutes étaient observées dans certains cas,
particulierement pour le purpura rhumatoide (17,1 % des cas) et la maladie de Behcet (25 % des
cas). Les complications graves étaient rares, et comprenaient des atteintes oculaires, et rénale
notamment dans les formes graves de la maladie de Behcet, de la granulomatose avec

polyangéite. Nous rapportons deux cas de déces dans notre série.
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Summary

Background: Systemic vasculitis in children refers to a group of rare disorders
characterized by inflammatory involvement of the walls of blood vessels of various sizes: large,
medium, and small. They differ in their clinical manifestations, severity, and potentially, their

prognosis.

Objective: To describe the systemic vasculitis observed in a population of Moroccan

children, focusing on their clinical phenotype, progression, and prognosis.

Patients and Methods: This was a retrospective, descriptive study involving 117 patients

with systemic vasculitis followed in the Pediatric Department B of Mohamed VI University
Hospital Center in Marrakech. The study took place over15 years, from January 1, 2009, to

December 31, 2023.

Results:

A total of 117 patients were included. The diagnoses retained were as follows: 82 cases
of Henoch-Schoénlein purpura (HSP), 16 cases of Behcet's disease (BD), 11 cases of Kawasaki
disease (KD), 4 cases of ANCA-associated vasculitis (AAV), 1 case of Takayasu arteritis, 1 case of
polyarteritis nodosa (PAN), and 2 cases of vasculitis associated with systemic diseases. The
cohort included 77 boys and 40 girls, with a sex ratio of 1.92. The average age of the patients
was 7.43 years. Over half of the patients (59.9%) were hospitalized during winter and autumn.
The most common antecedents included respiratory infections (19.6%), medication intake in 2
cases, vaccination in 1 case, a family history of vasculitis in 3 cases, and malignancy in 1 case.

The most frequent clinical manifestations were cutaneous and mucosal signs (87%),
gastrointestinal involvement (70.9%), joint involvement (61.5%), renal involvement (38.5%),

followed by systemic symptoms (37.6%) and ocular involvement (17.9%).
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Treatment depended on the type and severity of vasculitis. Corticosteroids remained the
cornerstone therapy, used in 65.8% of cases, sometimes combined with immunosuppressive
agents. Intravenous immunoglobulin (IVIG), although limited by cost constraints, was primarily
reserved for cases of Kawasaki disease.

Long-term follow-up revealed that treatment was generally well-tolerated despite some
complications, mainly related to corticosteroid use.

The outcome was favorable in 96.6% of cases, with complete remission achieved in the
majority of patients. However, relapses were observed in some cases, particularly for Henoch-
Schonlein purpura (17.1% of cases) and Behcet's disease (25% of cases). Severe complications
were rare, including ocular and renal involvement, especially in severe forms of Behcet’s disease

and granulomatosis with polyangiitis. Two deaths were recorded in our serie.
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Iv.

ANNEXE 01 :

FICHE D’EXPLOITATION

Date d’entrée : N° de dossier : IP:
N° de téléphone :

Identité de patient
Nom et Prénom : age : sexe :

Consanguinité : Origine :
Scolarisation :
Couverture sociale : AMO RAMED CNOPS
sans
Saison :
ATCDs
Vaccination récente
Prise médicamenteuse
Infections
Auto-immunité connue
Maladie systémique/vascularite dans la famille
Malignité
Autres
Histoire de la maladie
Age de début :
Date Ters symptomes :
Date 1¢re consultation :
Date début traitement :
Date dernier controle :
Données clinique :
1. Atteinte générale
Fievre : si oui: durée : chiffre de température :
Asthénie amaigrissement anorexie
Autres :
2. Atteinte rénale
(Edemes

Protéinurie : si oui : nombre de +: protéinurie néphrotique (=3x) :

Hématurie : sioui : microscopique (nombre de +):
macroscopique :

Leucocyturie : sioui: nombre de +:

HTA : si oui : valeur la plus élevée :

Diurése (en cc/kg/h) : conservée : oligurie :
anurie :

CNSS
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polypnée :

hémorragie digestive

laryngée

Autres :
3. Atteinte pulmonaire
Toux hémoptysie douleur thoracique asthme
Sa02 (valeur): normale : Hypoxie :
Dyspnée SDR FR (cpm) : normale (/age):
Anomalies auscultatoires : sioui: lesquelles :
Syndrome de condensation :
Syndrome d’épanchement : aérien : liquidien :
Autres :
4. Atteinte abdominale
Douleur abdominale
Diarrhée : si oui : aigue chronique :
Vomissements
Ulcére gastrique HPM SPM
Invagination intestinale aigue :
Autres :
5. Atteinte ORL
Rhinite sinusite épistaxis
Ulcération nasale : obstruction : si oui, nasale
trachéale
Hypoacousie otite surdité
Dysphonie dysphagie
Autres :

6. Atteinte cutanéomuqueuse

Purpura : sioui:
Nécrotique :
Localisations :
Ulcérations buccales :
Nodules
Conjonctivite
Erythéme palmoplantaire

chéilite

Autres : a préciser
7. Atteinte articulaire
Arthralgies mono
Arthrite mono
Myalgies

8. Atteinte neurologique
Syndrome d’HTIC
Convulsions
Hémiplégie :
Syndrome méningé

infiltrant (vasculaire) :

érythéme noueux

poly
fatigabilité musculaire

livedo :

ulcere
langue framboisée
aphtose buccale

pseudo-follic
stomatite
aphtose génit

a préciser
a préciser

poly

troubles de conscience : si oui, type :
paraplégie :

monoplégie :

plan (plaquettaire) :

ulite :

ale

crampes musculaires

si coma, SG=

si oui, localisation :

-107 -



Les vascularites systémiques de I’enfant

AVC Paralysie des nerfs craniens Ataxie
Mononévrite : a préciser

Polynévrite : a préciser

Manifestations neuropsychiatriques :  si oui, préciser :
Chorée : mouvements anormaux :

9. Autres atteintes
Atteinte Oculaire :

Conjonctivite BAV cécité F.O:
Uvéite : rétinite : cedéme papillaire :

Autres :

Atteinte Cardio-vasculaire :

Abolition des pouls : si oui, localisation :

TA= HTA : si oui, valeur (la plus élevée):

IC (tachycardie, cedémes, HPM, dyspnée, TVJ/RHJ): frottement péricardique:
Abolition des bruits cardiaques :

Claudications intermittentes : si oui, site :

Souffle auscultatoire : si oui, site : nature :
Atteinte génito-urinaire : a préciser
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IV. Examens paraclinigues :

1. Bilan du Retentissement :

Biologie
Catégorie Valeur de | Interprétation Synthése ( anomalie)
patient
Hémogramme Normale | Elevée Basse
Anémie :
Type :
Leucopénie :
Leucocytose neutrophile
GR neutropénie
Hg éosinophilie
Hct
TCMH leucocytose lymphophile
CCMH lymphopénie
GB Thrombopénie :
PNN Thrombocytose :
PNE
LYM
PLQ

Bilan inflammatoire

VS

CRP
FERRITINE
fibrinogene

Syndrome inflammatoire :
Oui non
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D-dimeres

Bilan d’hémostase

TP
TCA
INR
Bilan rénal
Urée |F.(: 9UI non
Créatinine si oui => type :
=> Stade :
A (P-RIFLE) :
C(KDIGO) :
Albumine

Protéinurie de 24h
Rapport PU/CU

ECBU
Leucocyturie
Hématies
EX.direct
Culture

Protéinurie positive
Protéinurie néphrotique

Syndrome néphrotique

Bilan hépatique

ASAT
ALAT
GGT
PAL

cytolyse hépatique
cholestase

IHC

hépatite grave
hépatite fulminante
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Imagerie :

Bilan Date Résultats

Radiographie thoracique

ASP

TDM

IRM

ECG

ETT

Echographie abdominale

Endoscopie

PET SCANNER

Autres

2. Bilan étiologique
Hémocultures :

Sérologies :
VHB :+ - VHC : + - EBV : + -
CMV :+ - HIV + -

autres a préciser:
Bilan immunologique :

« ANCA : si positifs , type : valeur / norme du labo :
«FR: si positifs ,technique : valeur / norme du labo :
« Ac anti-MBG : si positifs, valeur / norme du labo :

- IgA totales : si positifs, valeur / norme du labo :

« AAN : si positifs, type : valeur / norme du labo :

« complément (valeur/norme du labo) : C3: C4 . CH50

« HLAB51 :

Autres a préciser :

Imagerie:

Angio TDM : résultats :

Angio IRM : résultats :

Echographie doppler : résultats :
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Biopsie :

Biopsie Dates Résultats Conclusion

Cutanée

Rénale

ORL

Vasculaire

Digestive

Autres a préciser :

Diagnostic étiologique retenu:
Critéres de ACR /EULAR/PRINTO/PRES/autres (a préciser) :

Classification de ACR/EULAR/PRINTO/PRES/autres (a préciser) :

3. Bilan d’évaluation de ['atteinte systémique
SCORE DE PVAS:
SCORE DE DVI:

V. Traitements

Corticoides :

Par voie orale : Par bolus :

Date de début : Date de fin : Durée totale :
Dose : poids :

Dose cumulée en mg/m?2 :
Moment de dégression :

Effets secondaires :

Prise du poids diabéte

HTA troubles hydro électriques si oui , type :

douleurs osseuses fractures osseuses amyotrophie

troubles d’appétit si oui , type :

troubles gastriques si oui ,type :

Atrophie cutanée cedéme retard de cicatrisation
acné eczéma

dysthyroidie si oui type :

troubles menstruels si oui , type :

troubles du sommeil si oui , type :

troubles psychiatriques si oui , type :

troubles oculaires si oui , type :
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autres a préciser :
Immunosuppresseurs :
Molécule :

Dose :

Durée :

Immunoglobulines :

Dose :

Durée :

Biothérapie :

Indication :

Molécule :

Dose :

Durée :

Echanges plasmatiques :
Indications :

Nombre des séances :

TTT associé :

TTT adjuvant de la corticothérapie :
Aspirine :

AINS :

Autres : a préciser

. Evolution

Date de la derniére consultation :

Régulier : si oui , fréquence :

Irrégulier :

Perte de vue :

Détails :

Rémission : non
Aggravation :

 Rechute :

« Complication de la maladie :

« Complication du TTT :

» Déces : si oui , cause :

si oui ,totale

partielle

Eléments

Traitement

Date Clinique Biologique | Immunologique

Résultats

Conduite a
tenir
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