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    Avant-propos


    La médecine interne pédiatrique est une discipline passionnante. Elle est en plein essor du fait des progrès constants dans la compréhension de la physiopathologie des maladies inflammatoires et de ses spécificités pédiatriques, de l’identification de nouvelles pathologies, telles les maladies auto-inflammatoires, et de l’extraordinaire développement de nouvelles thérapeutiques, notamment les biothérapies. Nous avons souhaité que cet ouvrage transmette des données récentes dans tous ces domaines, ainsi que des recommandations très pratiques pour la prise en charge des enfants et adolescents atteints de pathologies inflammatoires.


    Cette prise en charge est par essence multidisciplinaire, ce qui est source d’interactions toujours riches dans notre exercice clinique quotidien. Nous avons donc fait appel pour la rédaction de cet ouvrage à des experts dans un domaine précis, pédiatres et internistes « d’adultes », avec lesquels la collaboration est indispensable. Que tous soient remerciés de leur très amicale participation.


     


    Brigitte Bader-Meunier, Christine Bodemer

  


  
    Chapitre 1


    Vascularites : classification


    Étienne Merlin, Jean-Louis Stéphan


    Les vascularites constituent un groupe très hétérogène d’affections dont la physiopathogénie est peu claire, ce qui rend très malaisée toute tentative de classification. L’atteinte vasculaire peut être prédominante ou au contraire représenter un des éléments d’un tableau ­clinique plus riche, faisant alors partie des lésions de ­certaines maladies de système (lupus, ­sclérodermie systémique, dermatomyosite).


    Il est alors commode d’opposer les vascularites primitives (maladie de Wegener, syndrome de Kawasaki…) aux vascularites secondaires (tab. 1.1).


    L’inflammation vasculaire – qui définit les vascularites – se traduit par la présence dans la paroi vasculaire, l’adventice et le tissu périvasculaire d’un infiltrat de polynucléaires neutrophiles (vascularites leucocytoclasiques), de lymphocytes (vascularites lymphocytaires), de plasmocytes, parfois d’histiocytes et de cellules géantes (vascularites granulomateuses). La lyse cellulaire engendre l’image de poussière nucléaire, caractéristique des vascularites leucocytoclasiques. La nécrose, lorsqu’elle est présente, est fibrinoïde, regroupant des dépôts de plaquettes, de complément, d’immunoglobulines et de fibrine.


    
      Tableau 1.1 Vascularites secondaires.


      
        [image: image]
      

    


     


    Les grands principes de classification des vascularites ont été posés principalement lors de deux réunions internationales : en 1990, l’ACR a proposé des critères reposant sur une démarche analytique à partir de dossiers de patients ; en 1994, une nomenclature internationale fondée sur la taille des vaisseaux atteints, l’aspect histologique et le tableau clinique a été proposée à l’issue de la conférence de Chapell Hill [1.1].


    La classification pédiatrique actuelle (tab. 1.2) est inspirée de celle proposée à Chapell Hill. Elle a été établie lors de la conférence de Vienne en 2005, organisée sous l’égide de l’EULAR/PRES (European League Against Rheumatism/Pediatric Rheumatology European Society) et le PRINTO (Pediatric Rheumatology International Trials Organization) sous la forme de critères de consensus. Dans un second temps, des critères pédiatriques de classification de quatre vascularites primitives ont été définis à partir de l’analyse de plus de 1 000 enfants atteints de vascularite systémique [1.2].


    
      Tableau 1.2 Classification des vascularites de l’enfant, adaptée des critères de ­l’EULAR/PRES (2006) [1.3], [1.4].
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    Ces critères sont un outil clinique incontestable, mais il faut bien garder à l’esprit qu’ils n’ont pas été conçus pour poser le diagnostic chez un individu donné, car :


    • tous les signes ne sont pas nécessairement présents lorsque l’affection s’installe ;


    • la spécificité des critères ne dépend pas de la population de malades sur laquelle ils ont été définis, mais de la population témoin ; pour établir les critères de classification de chacune des vascularites primitives de l’enfant, cette population témoin était constituée d’enfants atteints d’une autre vascularite systémique primitive, sauf maladie de Kawasaki (MK) et périartérite noueuse (PAN) cutanée, qui avaient été exclues de l’analyse. L’interprétation des valeurs de spécificité des critères n’est donc valable qu’après avoir exclu ces deux diagnostics ;


    • en pratique, la présence d’un critère diagnostique est intuitivement interprétée comme une probabilité que le patient ait effectivement la maladie. Or, cette probabilité (qui est en fait la valeur prédictive positive du critère) dépend de la fréquence de la maladie dans la population d’où est issu le patient, mais également de la fréquence des diagnostics différentiels susceptibles de donner le même signe. Si un signe est présent dans 99 % des PAN et 1 % des maladies de Kawasaki et si la fréquence de la MK est 100 fois plus élevée que celle de la PAN, un patient qui aurait ce signe aurait une probabilité équivalente d’avoir une maladie de Kawasaki et une PAN (sur la foi de ce seul signe). Or, la fréquence des différentes vascularites est bien différente d’une région du monde à une autre… Par ailleurs, la population témoin utilisée pour construire les critères de classification des vascularites primitives de l’enfant ne comprenait pas d’enfants atteints de maladies infectieuses, connectivites, maladies auto-inflammatoires, etc., qui sont autant de diagnostics différentiels à évoquer en pratique.


    Conclusion


    Le spectre des vascularites de l’enfant n’est pas superposable à celui des vascularites de l’adulte, et justifierait une classification spécifique. Outre son intérêt en pratique clinique, cette classification – étayée par des critères précis pour chaque maladie – est un prérequis indispensable aux progrès nosologiques et thérapeutiques attendus dans des affections d’évolution parfois redoutable.


    
      [1.1] Jennette JC, Falk RJ, Andrassy K. Nomenclature of systemic vasculitides. Proposal of an international consensus conference. Arthritis Rheum 1994 ; 37 : 187-92.


      [1.2] Ozen S, Ruperto N, Dillon MJ, Bagga A, Barron K, Davin JC et al. EULAR/PReS endorsed consensus criteria for the classification of childhood vasculitides. Ann Rheum Dis 2006 ; 65 : 936-41.


      [1.3] Dillon MJ, Ozen S. A new international classification of childhood vasculitis. Pediatr Nephrol 2006 ; 21 : 1219-22.


      [1.4] Ozen S. The “other” vasculitis syndromes and kidney involvement. Pediatr Nephrol 2010 ; 25 : 1633-9.
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