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ASSISTANTE CARDIOLOGIE PÉDIATRIQUE CHU NANTES



Généralités
1967 : M. Tomisaku Kawasaki à Tokyo

9/100 000 France v/s 265 au Japon

Trigger viral, prédisposition génétique

Atteintes coronaires : 4%

Anévrysmes géants : 1%

5% des SCA de moins de 40 ans



Physiopathologie

Newburger, 2016

Vascularite en 3 phases



Critères diagnostiques

Pr J-L Stephan
HAS, 2022



Score prédictif de résistance aux Ig

Shohai O et al., Pediatrics 2011; Egami K et al., J Pediatr 2006 ; Chen  S, et al. JAMA 2016; Mc Crindle Circ 2017 



Arbre décisionnel de traitement

HAS, 2022



Thérapeutique

•Immunoglobulines IV 2 g/kg dose unique 

•Aspirine : Dose anti-inflammatoire (50 mg/kg/j en 4 prises) jusqu’à > 48h après sortie de phase 
inflammatoire (apyrexie et diminution CRP) puis Dose anti-aggrégante (50 mg/j chez les < 1 an, 
100 mg/j chez les > 1 an) pendant au moins 6 semaines

•Corticothérapie D’emblée si forme à risque

Âge < 1 an  SAM  ChocAnévrisme au diagnostic

Secondairement si fièvre et/ou CRP élevée à plus de 36h des Ig IV , associée à 2e cure d’Ig IV •

PNDS Kawasaki HAS



Corticothérapie
•Méthylprednisolone 0,8 mg/kg/12h IVSE pendant 5 à 7 jours ou jusqu’à 
normalisation de la CRP puis relai par prednisone ou prednisolone per os 2 
mg/kg/j décroissance sur la 2ème et 3ème semaine puis arrêt. 

•Ou bolus de méthylprednisolone de 10 à 30 mg/kg/24h IV pendant 3 jours (max 
1 g/j) puis relai per os 2 mg/kg/j pendant 4 jours ou jusqu’à normalisation de la 
CRP puis décroissance sur la 2ème et 3ème semaine puis arrêt

Intensification thérapeutique si résistance : 2e cure IgIV/corticothérapie/ 
infliximab /anakinra.

PNDS Kawasaki HAS



ECG et échographie cardiaque :
Les examens de référence

Myocardite-péricardite-coronarite
◦ Myocardite avec possible insuffisance ventriculaire gauche sévère 

(état de choc: 7% des Kawasaki)

◦ Troubles conductifs et troubles du rythme par inflammation du tissu de 
conduction

◦ Péricardite et épanchement péricardique

◦ Coronarite avec dilatation des artères coronaires, anévrismes 
coronaires, infarctus, rupture d’anévrysmes

Fuites valvulaires par inflammation des valves cardiaques et 
particulièrement la valve mitrale (1 %)  mais aussi de la valve 
aortique



Taille des anévrysmes selon le Z score
Coronaire normale Z score < 2

Dilatation 2 ≤ Z score < 2.5

Petit anévrysme 2.5 ≤ Z score < 5

Anévrysme moyen 5 ≤ Z score < 10 et valeur absolue< 8mm

Anévrysme géant Z score ≥ 10 ou valeur absolue ≥ 8mm



Facteurs prédictifs d’atteinte coronaire
• Enfants de moins d’un an 

• Etat de choc (Kawasaki disease shock syndrome ou KDSS) 

• Inflammation majeure et stigmates d’activation macrophagique

• Anévrysmes coronaires ou périphériques initiaux 

• Score de risque élevé tel qu’un score de Kobayashi ≥ à 5 

En plus du caractère réfractaire au traitement par les IgIV

SHARE, 2019



Suivi cardiologique



Prise en charge des complications



Etude monocentrique NEM
Retrospective, observationnelle

Cohorte d’anévrysmes géants dus à la MK



Matériels et Méthodes
Etude rétrospective monocentrique (Cardiologie pédiatrique à 
l’hôpital Necker 01/01/1998-31/12/2019). 

Fin de suivi : 01/11/20

Evaluation échographique initiale du TC, IVA, Cx et CD

Screening coronaire à 1 an par coronarographie ou coroscanner



Objectifs de l’étude
Objectif principal : évaluer l’évolution des anévrysmes coronaires 
géants à 1 an

Objectifs secondaires : 

Étudier les liens entre des caractéristiques initiales des patients (âge au 
diagnostic, sexe, caractère réfractaire aux IgIV, corticothérapie, atteinte 
bilatérale, taille initiale ≥8mm et Z score≥15) et l’évolution des anévrysmes à 1 
an

Analyser la survenue d’évènements cardiaques



Matériels et Méthodes
Classification en 3 groupes : 
Groupe 1 : normalisation de la taille des coronaires

Groupe 2 : régression partielle des anévrysmes qui ne sont plus géants (Z 
score ≥ 2 et <10 et valeur absolue < 8mm)

Groupe 3 : anévrysmes géants persistants



Résultats
46 patientsClinique

Age moyen au diagnostic (ans) 2.2 +/-2.9

Sexe ratio (masculin/féminin) 2.07 (31/15)

Durée moyenne de suivi (années) 7+/-5.6

Traitement

IgIV n, (%) 45 (98%)

Réfractaire aux IgIV n, (%) 19 (41%)

Corticoïdes n, (%) 21 (45.7%)

Infliximab n, (%) 2 (4.3%)

Echanges plasmatiques n, (%) 2 (4.3%)

Anakinra n, (%) 2 (4.3%)

Cyclophosphamide n, (%) 1 (2.2%)

Durée moyenne du traitement par AVK temporaire n=34, (mois) 11.4+/- 3.1

Durée moyenne du traitement par AVK au long cours n= 12, (ans) 9.3 +/- 6.5
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Atteintes coronaires initiales
Taille maximale moyenne du TC (mm) 4.7 +/- 1.5

Z score maximal moyen du TC (mm) 8.2 +/- 4.5

Taille maximale moyenne de l’IVA (mm) 6.8 + /- 2.9

Z score maximal moyen de l’IVA 16.6 +/- 8.8

Taille maximale moyenne de la Cx (mm) 3.7 + /-1.9

Z score maximal moyen de la Cx 6.7 +/- 5.2

Diamètre maximal moyenne de la CD (mm) 6.3 +/-2.4

Z score maximal moyen de la CD 13.1 +/- 6.7

30,5%

6,5%
63,0%

Atteinte isolée de la CG

Atteinte isolée de la CD

Atteintes bilatérales

Distribution des anévrysmes coronaires géants selon leur localisation  :



Evolution des anévrysmes géants au screening coronaire à 1 an selon 3 groupes 



Liens entre des caractéristiques initiales des patients et l’évolution des 
anévrysmes à 1 an

Groupe 3

Anévrysmes géants 

persistants n=13

Groupe 2

Régression sans 

normalisation n=10

Groupe 1

Normalisation coronaire 

n=23

F P-valuea

Sexe garçon

n=31 (67.4%)
10 (76.9) 6 (60) 15 (65.2) 0,891 0,772

Kawasaki réfractaire 

n=19 (41.3%)
7 (53.8) 3 (30) 9 (39.1) 1,396 0,492

Taille initiale 

Z score > 15 

n=24 (52.2%)

12 (92.3) 5 (50) 7 (30.4) 13,311 <0,01

Taille initiale > 8mm 

n=15 (32.6%)
11 (84.6) 3 (30) 1 (4.3) 24,543 <0,01

Atteinte bilatérale

n=29 (63%)
13(100) 7 (70) 9 (39.1) 14,642 <0,01

Corticothérapie n=21 (45.7%) 5 (38.5) 5 (50) 11 (47.8) 0,462 0,859

Age<1 an 

n=24 (52.2%)
6 (46.2) 3 (30) 15 (65.2) 3,643 0,17

a : test de Fisher. Les valeurs soulignées sont les p values statistiquement significatives.



Evènements cardiaques

Nombre de patients (%)

Délai moyen après le début de la 

maladie 

IDM 3 (6.5) 32 jours +/- 10

Anévrysme du VG 2 (4.3) 0.8 ans +/- 0.3

Sténose 5 (10.9) 2.6 ans +/- 2.2

Thrombose 2 (4.3) 3.2 ans +/- 3.3

Occlusion 1 (2.2) 5.6 ans



n=53 Anévrysmes >6mm

n=46

n=3   Z score<10 et <8mm

n=4 imagerie coronaire non faite 
entre 6 et 18 mois

Anévrysmes géants persistants
n=13

Au screening : 
-1 sténose diagonale

-1 sténose IVA
-1 anévrysme VG 

Pas d’évènement cardiaque

EVOLUTION

- Sténose CD stentée + thrombose occlusive IVA (5.6 ans)
- Thrombose quasi occlusive intra stent CD (7.2 ans)

- Sténose IVA (4.5 ans)
- Thrombose IVA (0.9 ans)

3 IDM avant screening coronaire à 1 an

SCREENING CORONAIRE A 1 AN

Groupe 3 : Anévrysmes géants 
persistants n= 13

Anévrysmes géants non persistants n=33

Groupe 1 : Normalisation n=23
Groupe 2 : Régression sans 

normalisation n=10

Au screening : 
-1 anévrysme VG  

Au screening : 
-1 sténose IVA



Screening coronaire à 1 an
•Diagnostic de nouveaux anévrysmes (géants ou non) non vus en ETT chez 6 
patients, dont 4 anévrysmes géants non connus (CD) 

•Diagnostic d’anévrysmes décrits en ETT avant le screening infirmé chez 8 
patients suite au screening



Patient du groupe 3

Coronarographie :anévrysme de l’IVA avec turbulence du produit de contraste :

Thrombose de l’anévrysme géant de l’IVA à 1 an du diagnostic: 

ETT à la phase initiale : 

Ochi et al, 2018



Autre patient : EE positivesténose CD à la coronarographie (5.6 ans) stentée + thrombose 
occlusive IVA. A 7.2 ans : thrombose quasi occlusive intra stentdouble pontage

Sténose de la CD à 5.6 ans et mis 
en place du stent : 

Coro à 1 
an : 

IVA occluse à 5.6 
ans : 



Courbe de Kaplan Meier : survie sans évènement cardiaque selon le 
statut coronaire à 1 an



Conclusion
Screening à 1 an : 
50% de normalisation

25% de réduction sans normalisation

25% de persistance

Facteurs initiaux associés à la persistance d’anévrysmes géants à 1 an : 
Z score>15

taille >8mm

caractère géant bilatéral

IDM de survenue précoce, sténoses peuvent être tardives

Evènements cardiaques après le screening survenaient chez patients avec anévrysmes géants 
persistants



Immunoglobulines IV à 2g/kg sur 12h
Aspirine à dose anti-inflammatoire 60mg/kg/j jusqu’à disparition de la fièvre

Puis relai par dose anti-aggrégante plaquettaire (AAP) 3-5mg/kg/j
Rythme de surveillance échographique selon échographie initiale

Coronaires 
normales
Zscore < 2

AAP 6 semaines
Cs à 6 semaines

Arrêt aspirine
Sport normal

Clôture du dossier

Education et Prévention des FDRCV pour tous ! 

Dilatation
2 ≤ Zscore < 2,5
AAP 6 semaines
Cs à 6 semaines

Normalisation
Arrêt aspirine
Sport normal

Clôture du dossier

Persistance
Maintien 
aspirine

Sport normal

Cs/2-5 ans

Normalisation
Arrêt aspirine
Sport normal

Cs/1-3 ans
Explo/3-5 ans

Persistance
Aspirine à vie
Sport normal

Cs/an
Explo/3-5 ans

Aspirine à vie
Sport normal

Sport de compétition selon tests 
d’ischémie

Pas de sport de contact si double 
AAP

Cs/an

Normalisation
Aspirine à vie
Sport normal

Sport de 
compétition selon 
tests d’ischémie

Cs/an

Persistance
Maintien AVK

Discuter BB
Sport normal

Sport de 
compétition selon 
tests d’ischémie

Cs/6 mois

Petit anévrisme
2,5 ≤ Zscore < 5

AAP 1 an
Discuter statines

Cs à M3, M6, M12
Coroscanner à 1 an

Anévrisme moyen
5 ≤ Zscore < 10

AAP à vie
Discuter statine et Plavix

Cs à M3, M6, M12
Coroscanner à 1 an

Anévrisme géant
Z score ≥10 ou ≥ 8mm

AAP à vie 
Discuter statine et Plavix

AVK pour INR 2-3
Cs à M1, M2, M3, M6, M9, M12

Coronarographie à 1 an 

4%
1%20%

75%

Bajolle F, Bergez L, Laux D, Bensemlali M. Maladie de Kawasaki. EMC - Angéiologie 2017;0(0):1-15 [Article 19-1800].

75%
20%

4%

1%



Suivi au long cours recos AHA
•Evaluation par angiographie (coronarographie, coroscanner ou IRM) durant la première année 
pour les anévrysmes géants persistants puis tous les 1 à 5 ans

•AHA préconise évaluation d’ischémie myocardique inductible (échographie de stress, IRM de 
stress, PET scan, scintigraphie de stress) tous les 6-12 mois (tous les 2-5 ans si normalisation 
taille coronaires)

•Stent v/s pontage



Critères diagnostiques du PIMS selon l’OMS



Diagnostic PIMS
•Triade classique : Fièvre AEG Signes digestifs

•+/- signes de choc, signes cutanéo-muqueux, signes neuro (méningisme, céphalées…), signes 
respiratoires (polypnée, toux)

Données Santé Publique France au 27 janvier 2022 : 



PIMS
35 patients inclus à Necker



Résultats biologiques et traitement



Similitudes avec le Kawasaki

•Fièvre prolongée, inflammation multisystémique avec eruption cutanée, adénopathies, diarrhée, méningisme, 
augmentation des biomarqueurs d’inflammation

Différences avec le Kawasaki
•Age médian 10 ans v/s 5ans pour le Kawa

•Dysfonction VG principalement v/s dilatation 
coronaire

•BNP élevés : œdème ou sidération myocardique

•Manifestations digestives au premier plan

•90% des patients + au SARS COV2 (PCR ou 
sérologie)

•Plus de thrombopénie et de lymphopénie dans le 
PIMS

•Plus de polynucléose dans le Kawasaki



Algorithme de traitement (SFP/comité pilotage groupe COPIL)











Merci pour votre attention

Tomisaku Kawasaki (1925-2020)

http://www.asahi.com/ajw/articles/13449675


