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I. Historique
L'hétérogénéité des maladies rhumatismales inflammatoires de I'enfant et leur
spécificité ont été historiquement reconnues pour la premiere fois par Diamant-
Berger dans sa thése de doctorat en médecine en 1891. '
Forme systémique décrite en 1896 par G.F. Still,caractérisée par une fievre
comprise entre 37° et 39° pendant au moins quelques jours, associée a des
1ésions articulaires.

Forme polyarticulaire que DEBRE et LAMY ont nommée '"maladie
rhumatismale chronique ankylosant et déformante" et qui correspond a l'atteinte
d'au moins 5 articulations sans signes systémiques.
Forme oligoarticulaire proposée par MOZZICONACCI et HAYEM avec
atteinte jusqu'a 4 articulations.

Dans les années 1970 deux ensembles de criteres sont
restés en vigueur pendant environ 30ans.La Ligue européenne contre le
rhumatisme a proposé le terme d'arthrite juvénile . 3 L'American College
of Rheumatology, anciennement ['American Rheumatology Association
a utilis¢ le terme polyarthrite rhumatoide juvénile.

En effet, I’ ACJ différe sensiblement de I’ARJ. *

II. Introduction

L'arthrite juvénile idiopathique, connue sous le nom d'arthrite chronique
juvénile jusqu'en 1997, est I'un des piliers de la rhumatologie pédiatrique, la
spécialité est en cours d’individualisation et fait aujourd'hui des progres
significatifs .Elle représente un groupe tres hétérogene d'affections infantiles

chez les enfants moins de 16 ans souffrant d'arthrite chronique depuis plus de six

11
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semaines. Les circonstances de la découverte de cette pathologie étaient assez
classiques et évocatrices. Cependant, il est important de souligner que certains
modes de présentation peuvent initialement étre mal diagnostiqués. Au début, le
tableau est généralement celui d’'une monoartrite du genou ou de la cheville,
posant ainsi le probleme de diagnostic différentiel avec une arthrite septique qui
est absolument nécessaire de 1’éliminer par ponction articulaire avec des études
cytobactériologiques. La combinaison arthrite, fievre, éruption, adénopathie,
splénomégalie et iridocyclite est caractéristique de certaines formes.
C'est I'une des affections les plus invalidantes chez l'enfant, une maladie
hétérogene par ses formes cliniques et sa sévérité. C'est une maladie articulaire
qui peut compliquer de nombreuses maladies viscérales dont le diagnostic est
principalement basé sur des données cliniques. La prise en charge thérapeutique
repose sur une stratégie pour chaque forme et nécessite une action coordonnée
entre le pédiatre et une équipe pluridisciplinaire.
L’¢évolution de I’arthrite juvénile idiopathique est imprévisible. Le
pronostic dépend de I’'importance de I’atteinte fonctionnelle et du degré de
I’invalidité qui en résulte. Les formes graves et mortelles sont encore tres rares.
Nous rencontrons quelques difficultés avec cette pathologie:
- La définition méme de la maladie et le tracé exact de ses limites.
- La prise en charge pluridisciplinaire et coliteuse surtout dans notre contexte vu
le niveau socio-économique défavorisé de nos enfants.
- Le retard diagnostic de ses affections.
- Différents modes d'évolution qui restent imprévisibles parfois compliquées de
séquelles

III. Epidémiologie

Suivant la classification de I’International League of Associations for
12
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Rheumatology (ILAR), les Arthrites Juvéniles Idiopathiques contient sept
formes cliniques. Celles-ci incluent la forme systémique d’AJI, connue sous le
nom de maladie de Still (5-17 % des cas), la forme oligoarticulaire (30-60 % des
cas), la forme polyarticulaire avec absence facteur rhumatoide dite séronégative
(13-26 %), I’AJI associée aux enthésopathies (5-10 %), au psoriasis (2-12 %), et
la rare AJI polyarticulaire séropositif (polyarthrite rhumatoide juvénile) (2-5 %),
et les arthrites inclassables®®. Une discussion est en cours au sein de la PRES
(Pediatric Rheumatology European Society) dans le cadre de la proposition
d'une nouvelle classification des AJI avec cinqg formes : forme systémique
genérale , les AJI oligoarticulaire ou polyarticulaire avec AAN avant six ans, les
polyarthrites rhumatoides juvéniles, spondylarthrite avant 16 ans et les AJI
inclassables. La prévalence des AJI en Europe et en Amérique Nord varie entre
16 4 150/100 000™®. En France, on estime que le nombre d'enfants 4gés de moins

de 16 ans atteints d” AJI est environs 5 000 patients.
IV. ETIOPATHOGENIE

Bien que la cause de I'AJI reste inconnue, plusieurs facteurs sont cependant
impliqués dans l'origine de cette maladie'’.

1) les facteurs environnementaux :

Plusieurs agents infectieux sont incriminés dans la genese de 1’AJI, ceci soit par
action directe du germe ou par réaction immunitaire croisée'>. * Le virus Epstein
Barr de la

rougeole, de la rubéole et des oreillons peut jouer un role dans le déclenchement
de 1'AJI, en particulier le parvovirus B19 aura un potentiel arthritique trés
important . eAnticorps sériques ¢levés anti-grippe H2N2, fréquence des
streptocoques hémolytiques chez les patients atteints d'AJI en présence

d'anticorps anti-streptolysine. ¢ Borrelia Burgdorferi, qui peut également étre
13
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responsable de cette affection. Il induit la sécrétion par les cellules sanguines
périphériques d’IL-1 et de TNFa en grande quantité et peu d’IL-1°

2) Les facteurs génétiques :

L'¢tude CMH a montré que l'expression de certains Ag ¢était spécifique a
chacune de ces formes d'AJI ce qui justifie I'hypothése d'une possible
composante génétique.

Dans I’OA, malgré la faible fréquence de rhumatisme familiale, des genes
susceptible ont été mis en évidences : HLA A2 (classe I),HLADR B1*08, *11,
*13 et DP B1*0201 (classe II). En effet, il existe un risque plus élevé
d'apparition précoce d’une OA en fonction du nombre de marqueurs génétiques
de susceptibilité présents chez un individu.

Une fréquence accrue de HLA-DRB1*13 est observée dans les formes
persistantes d'OA et dans les uvéites. °

3) Les facteurs immunologiques :

Actuellement, le role des cytokines a ¢été clairement démontré dans les
pathologies inflammatoires chroniques, notamment chez l'enfant.’

Les cytokines jouent un role central dans la transduction du signal intercellulaire
et sont donc impliquées dans le recrutement et dans l'activation de cellules
inflammatoire.

Plusieurs cytokines jouent un role majeur dans la réponse : Les trois principales
cytokines pro-inflammatoires sont *:

TNF : une protéine membranaire soluble et sécrétée par un grand nombre de
cellules stimulées.

IL1 : Il existe 2 1soformes (IL1PB prédominance chez I’homme), sa

synthese est induite par différents variété cytokines (TNFa,IFNy),son

14
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activité est favorisé par sa liaison aux récepteurs membranaires.

IL6: IL6 est synthétisé par les monocytes, les cellules endothéliales et
les fibroblastes et stimulé par IL1 et TNFa.

» Les interleukines IL-1, IL-6 et TNF ont de puissants effets pro-
inflammatoires, qui induisent un chimiotactisme des cellules polynucléaires

actives et des lymphocytes. De plus, ils stimulent la prolifération des fibroblastes
et la production des prostaglandines, des collagénases et des protéases.

* Cependant, plusieurs cytokines anti-inflammatoires ont ¢t¢ marquées tel 1’IL-
Ira, IL-10, IL-4, et le TGFB (Transforming Growth Factorf). Ainsi, ce
déséquilibre entre les cytokines pro-inflammatoires et antiinflammatoires,
permet de controler 1’évolution de la maladie en poussées entrecoupée de
rémission en fonction de la sécrétion de certaines cytokines par rapport a

d’autres.

TGFp, IL-10, TNFR soluble, IL-1ra

"
-

Anti-inflammatoires

Pro-inflammatoires

Feldmann M et al, Cell 1996,85:307-10
Feldmann M et al, Annu Rev Immunol 1996;14: 397440

Figurel :Déséquilibre cytokinique dans ’arthrite inflammatoire
15
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Role des cytokines dans 1’oligoarthrite

Le role pathogene direct de certains auto-anticorps a ¢été identifi¢ Leur
mécanisme est le dépdt ou la formation in situ de complexes immuns. Plusieurs
auto-anticorps sont impliqués:

-Auto-anticorps anticytoplasme des polynucléaire (ANCA)

-Anti-corps antipeptides citrullinés (Anti CCP)

V. PARACLINIQUE
1) BILAN BIOLOGIE

Il convient de distinguer le syndrome inflammatoire non spécifique et le
syndrome dysimmunitaire.

1-1 VS /CRP

la CRP et la vitesse de sédimentation (VS) peuvent étre normales, modérément
élevées ou trés élevées’. Il est important de ne pas écarter un diagnostic d’AJI si
les

marqueurs inflammatoires sont normaux mais qu’une arthrite est présente'’. A
I’inverse, il est important de ne pas conclure a une AJI en cas d’arthralgies sans
arthrite clinique en se basant uniquement sur la présence de marqueurs
inflammatoires élevés''

2-1 NFS

Formule sanguine compléte : elle devrait étre normale ou montrer des signes
d’inflammation. Si les lignées sanguines sont diminuées, il faut penser a une
leucémie aigiie ou un SAM"

3-1 Syndrome dysimmunitaire[16]

FAN, FR et HLA B27 devront étre faits seulement une fois le diagnostic établi

pour classifier le type d’AJL. Il est important de savoir qu’un FAN peut étre
16
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positif chez 20-30 % des sujets normaux. Il ne doit donc pas étre demandé de
facon routiniere pour détecter une arthrite. La seule importance de demander un
FAN est d’apprécier le risque de développer une uvéite antérieure chronique et
¢galement avant de confirmer le diagnostic pour ¢€liminer une maladie
autoimmune telle qu’un lupus. De méme, le FR peut devenir positif lors
d’épisodes infectieux ou chez le sujet normal. 11 faudra donc répéter ce marqueur

afin de s’assurer d’une réelle positivité
2) EXPLORATION RADIOLOGIQUE

1-2Radiographie simple " :

Doivent étre bilatérales pour comparaison. Bien qu’elles soient souvent
normales au diagnostic, il est important de les faire afin d’avoir un point de
référence dans le temps pour cette maladie qui sera chronique. Si I’arthrite a
évolué déja depuis plusieurs semaines/mois, on pourra apprécier une différence
de maturation osseuse (Figure 3). Les radiographies doivent étre prises avec
mise en charge pour les membres inférieurs afin de mieux apprécier 1’espace
articulaire. Habituellement, des clichés de face et de profil sont demandés car ils
donnent des informations complémentaires (ex : visualiser

un épanchement du genou est plus facile sur la radiographie de profil).

2-2Scintigraphie osseuse?” :

elle a habituellement peu de place dans I’évaluation des AJI sauf pour les
formes systémiques dans le bilan initial afin d’éliminer une autre cause.

3-2Imagerie par résonnance magnétique :

c’est la technique d’imagerie qui reproduit le plus fidélement les structures
articulaires. En raison des difficultés d’acces, ce n’est certainement pas un

examen demand¢ en routine mais qui a sa place dans des présentations atypiques
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ou pour évaluer des articulations plus difficiles d’accés comme les hanches. Une

injection de gadolinium doit étre demandée pour mieux apprécier une synovite.

-

\

Figure2 :Maturation osseuse accélérée du genou droit

I. La symptomatologie de Darthrite juvénile
idiopathique :

Les Manifestations touchant les articulations et parfois la peau les yeux
Les enfants ont souvent une raideur, un gonflement, un épanchement
et des douleurs, mais certains enfants n'ont pas de douleur.
La comorbidité la plus fréquente est I'iridocyclite (inflammation de la chambre
antérieure et du vitré antérieur) qui est généralement asymptomatique, mais
provoque parfois des troubles visuels et une constriction pupillaire.
L'iridocyclite est plus fréquente dans l'arthrite juvénile idiopathique
oligoarticulaire,mais elle peut se produire dans les autres formes,

Les anomalies de la peau apparaissent principalement dans l'arthrite

juvénile idiopathique psoriasique, dans laquelle des I€sions cutanées
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psoriasiques, une dactylite, et/ou des fossettes des ongles peuvent étre

présents, et dans l'arthrite
juvénile idiopathique systémique, dans laquelle une éruption cutanée
transitoire typique accompagnée de la fievre
I'éruption peut étre diffuse et migratrice, avec des lésions d'urticaire ou
maculopapuleuse

Les anomalies  systémique de  l'arthrite  juvénile  idiopathique
systémique comprennent une forte fiévre, une éruption cutanée, une
splénomégalie, une lymphadénopathie , une sérite avec une péricardite ou une
pleurésie et une maladie pulmonaire. Ces manifestations peuvent annoncer

'apparition de l'arthrite.

II- Le diagnostic de Parthrite juvénile
idiopathique:

A/ Forme systémique de D’arthrite juvénile idiopathique

A-1 La clinique :

La Forme Systémique d 'AJI survient préférentiellement entre 1’age de 1
et 5 ans elle s’observe rarement avant 1’age de 1 an et a 1’adolescence. Le
diagnostic de la forme systémique d’arthrite juvénile idiopathique (maladie de
Still) est un diagnostic d'exclusion . Selon les criteres actuels de I’ILAR définis
a Edmonton en 2001, il nécessite la présence :

*D’une fievre quotidienne pendant au moins 15 jours. (courbe thermique
sur au moins 3 jours consécutifs). Idéalement, la température est mesurée
toutes les 4 heures avec deux pics quotidiens > 39°C, revenant rapidement a

une température normale ou basse D’une ou plusieurs arthrites (qui peuvent
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cependant parfois n’apparaitre qu’aprés plusieurs mois ou années) *°.

L'arthralgie/myalgie I'accompagne souvent. Et au moins un des éléments
suivants:

Eruption cutanée : typiquement maculopapuleuse transitoires au moment
des pics fébriles. Sa présence en association avec une arthrite est
particuliérement évocatrice du diagnostic. Plus Rarement un dermographisme
ou un urticaire Hépatosplénomégalie , et/ou lymphadénopathie
Sérite (péricardite, épanchement pleural, péritonéal) Avec une €évolution des

symptomes sur au moins six semaines

A-2 Les complications :

-Insuffisance cardiaque secondaire a une myocardite (rare),

-syndrome d’activation macrophagique(SAM).Ce syndrome résulte d’une
réponse immune exagérée et mal contrélée en particulier deslymphocytes T et
des macrophages, engendrant une sécrétion accrue de cytokines dont
I’interféron gamma et l'interleukine-18.

Le SAM est la cause la plus fréquent de mortalité aigué au cours de la FS- AJI
dans I’enfance, responsable essentiellement d’hémorragies grave. Il représente
donc une urgence vitale nécessitant une prise en charge thérapeutique urgente
a proximité d'une unité de soins intensifs. Le diagnostic doit étre évoqué
surtout devant 1’association de signes cliniques, biologiques :

* Fiévre continue avec aggravation de 1'état général, pouvant inclure une
hémorragie muqueuse, une atteinte neurologique, une hépatosplénomegalie,
une lymphadénopathie, une éruption cutanée fixe..

*Présence d’anomalies sur 1’hémogramme (leucopénie, thrombopénie

et/ou anémie, parfois relatives)
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*absence d’augmentation du fibrinogéne malgré une maladie

inflammatoire active.

*La Présence d’images d’hémophagocytose sur le myélogramme.
Cependant, ces images ne sont pas permanentes et peuvent faire défaut, en
particulier au début du pic du SAM. Selon le contexte clinique, une
hémophagocytose peut étre recherchée par I’étude du LCR ou une biopsie

hépatique, (troubles de I'hémostase).

A-3 Le diagnostic différentiel :

. Les principaux diagnostics différentiels sont :

*Une infection bactérienne, virale ou parasitaire (en particulier
leishmaniose viscérale).

*Une arthrite réactionnelle.

*des affection maligne : leucémie aigué, lymphome, neuroblastome...
*Une maladie systémique : maladie de Kawasaki (surtout avant 1’age de 2
ans), vascularites de I’enfant (Takayasu, périartérite noueuse...), maladie
inflammatoire chronique intestinale en particulier une maladie de Crohn,
plus rarement LED (surtout chez une fille agée de plus de 8 ans), hépatite
auto-immune, maladie de Castleman).

*Un SAM d’origine génétique : syndrome TRAPS (TNF Receptor
associated periodic syndrome), fievre méditerranéenne familiale
(présentation atypique, myosite fébrile et prolongée), déficit partiel en
mévalonate kinase ou syndrome avec hyperlgD, syndrome de Muckle-
Wells, syndrome CINCA (syndrome chronique inflammatoire
neurologique cutané et articulaire), granulomatoses systémiques,
mutations de NLRC4...

*Un syndrome d’activation macrophagique non lié¢ a une FS-AJI,
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notamment déficits immunitaires héréditaires (lymphohistiocytoses
familiales notamment chez le tres jeune enfant)

*Une allergie médicamenteuse de type DRESS (Drug Rash with
Eosinophilia and Systemic Symptoms).

Face a une fievre persistante, on pense principalement a une infection,
une maladie systémique ou une néoplasie et avant la fi¢vre a un syndrome

auto-inflammatoire.

A-4 Evaluation initale ;

L’¢évaluation initiale nécessite :

* Un interrogatoire a la recherche d'antécédents familiaux de fiévre
récurrente, maladie auto-immune, notion de griffe de chat, lait de chevre,
voyage récent vers et/ou en zone d'endémie, notion de d’altération de
’état général, douleurs osseuses, douleurs articulaires nocturnes, perte de
poids, retarde de croissance,atteinte digestive de peau, de muscle ou de
tout autre organe Un examen clinique complet avec I'¢tude de la courbe
de croissance taille et poids, La réalisation d’autres examens

complémentaires

A-5S Prise en charge thérapeutique

A-5-1- Objectif :

. Mise en rémission la plus rapide possible (idéalement moins d’une
semaine) des manifestations systémiques (fievre, asthénie, anémie) ; mise
en rémission de I’atteinte articulaire.

. Dépistage et traitement des complications de la maladie. Adaptation du
traitement en fonction de 1’évolution.

. Prévention des effets secondaires des traitements.
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Assurer la bonne qualité de vie et le bon développement psychosocialde

I’enfant.

A-5-2- Professionnels impliqués :
La prise en charge thérapeutique est multidisciplinaire. Elle est coordonnée
par un médecin hospitalier d’un centre de référence ou de compétences en
rhumatologie pédiatrique en lien avec le médecintraitant, avec le concours
d’autres spécialistes en fonction du tableau clinique : orthopédiste pédiatre,
ophtalmologiste, radiologue, rhumatologue ou spécialiste de médecine
interne, médecin de médecine physique et de réadaptation ,cardiologue
pédiatrique, néphrologue pédiatre, endocrinologue pédiatre,
gastroentérologue pédiatre, réanimateur pédiatre, pédopsychiatre . Aprés la
période de transition, les mémes spécialistes de médecine d’adulte sont
impliqués.

A-5-3- Traitement médicamenteux de I’AJI :
Le traitement de 1'AJI-FS repose sur les anti-inflammatoires stéroidiens, la
corticothérapie et, depuis quelques années, les biothérapies, notamment les
antagonistes des cytokines pro-inflammatoires telles que les interleukines 1
et 6 selon les maladies D'autres traitements tels que la thalidomide ou une
thérapie immunosuppressive intensive suivie d'une greffe de cellules
souches hématopoictiques sont particuliecrement utiles apres 1'échec des
traitements précédents.
la rééducation fonctionnelle, de 1’éducation thérapeutique et les
recommandationsvaccinales.
* Anti-inflammatoires non stéroidiens (AINS) :

Les AINS sont indiqués en traitement de premicre intention, en l'absence

de contre-indications.
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La molécule la plus efficace est le plus souvent l'indométacine a la dose
quotidienne de 3 mg/kg en 2 ou 3 prises. (hors AMMavant I’age de 15 ans).
Cependant, 'utilisation d'autres AINS peut étre envisagée, en particulier
chez I’enfant jeune. Certains patients présentant des manifestations
précoces d'intolérance telles que maux de téte, irritabilité et
¢tourdissements nécessitent une réduction de la dose d'entretien ou un
channgement de la molécule. Comme pour les autres AINS, il faut
préveniret surveiller le risque de toxicité grave, notamment rénale (éviter
toute situation de déshydratation) et hépatique ou le risque d’un SAM.

En cas de rémission sous AINS pendant 1 a 3 mois, les AINS sont
diminués de dose progressivement en quelques mois en fonction de
I’évolutionclinique jusqu’a un arrét définitif

* La corticothérapie :

La corticothérapie systémique orale est initialement administrée en 2
prises a des doses égales a 1 ou 2 mg/kg/jour de prednisone ou équivalent
suivies d'une prise le matin. (avis d’expert). Lors de l'utilisation de
corticostéroides en bolus, la méthylprednisolone est généralement utilisée
a la posologie de 15-30 mg/kg, sans dépasser 1 gramme/jour pendant 3
jours consécutifs. Les bolus sont congus uniquement apres avis d'experts
et sont réserveés aux événements trés graves ou menagants.

*Les antagonistes de 1'Il-1 :

-Antagoniste des récepteurs Il-1 : anakinra (Kineret®): [L'Anakinra n'a

actuellement pas d'AMM dans cette indication. Il a prouvé son efficacité a
court terme. Ce traitement doit étre administré quotidiennement par voie sous-
cutanée a la dose de 2 mg/kg/jour (sans dépasser 100 mg/j). Chez l'enfant de

moins de 20 kg, des doses plus €levées peuvent étre discutées d'emblée en
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fonction des paramétres cliniques et biologiques. bonne tolérance de ce
traitement chez I’adulte et ’enfant . Les effets secondaires sont :

- Réactions cutanées fréquentes. Les injections sous cutanées peuvent
s’accompagne des douloureuses intense. Il est conseillé de changer les
sites d’injection.

- rarement:infection, possiblement grave, de neutropénie, d’hépatite.
Celles-ci peuvent justifier un arrét ou la modification du traitement

Une surveillance clinique et biologique mensuelle pendant est
recommandée,

-Le canakinumab (Ilaris®), (anticorps anti-II-1 béta) : est administré en

injections sous-cutanées 4 mg/kg sans dépasser 300 mg.

-Le rilonacept (Arcalyst®): Ce traitement administré en injections sous-

cutanées posseéde un mécanisme d’action similaire a celui de I’anakinra
-Les antagonistes de I’ 11-6 : Le tocilizumab (RoActemra®), anticorps anti-
récepteur de I’I1-6, a obtenu une AMM dans la FS-AJI aprés échecdes AINS et
les corticostéroides. Il est administré en perfusion intraveineuse toutes les 15
jours a une dose de 12 mg/kg chez les patients de moins de 30 kg et de 8
mg/kg chez les patients de 30 kg et plus.

A-5-4 Stratégie thérapeutique :

*Le traitement de premiére intention : le plus classique est la
corticothérapie générale.

L'objectif est d'éviter une exposition prolongée a des fortes doses avec
décroissance de la dose vers le 15ejour si I’état clinique le permet, en visant
une dose plus faible a 0,3 mg/kg/j a 3 mois (ou 10 mg/j pour le grand
enfant). Dans certains cas,une biothérapie anti-Il-1 peut étre envisagé

avant une corticothérapiesystémique (hors AMM).
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*Traitements deseconde intention : Patient ayant recu une
corticothérapie générale : En l'absence de réponse clinique apres 1 a 2
semaines de corticothérapie ou corticodépendance en cours de
décroissance ou effet secondaire majeur, une biothérapie anti-Il-1 ou
anti-I1-6 est indiquée. Il ne faut pas freiner la décroissance de la
corticothérapie systémique.
*Traitement de troisiéme intention : chez les patients en €chec d’une
corticothérapie générale et d’une premiere biothérapie, un changementde
biothérapie doit €tre discuté soit au sein d’'une méme classe thérapeutique
soit en changeant de classe.
Le méthotrexate, parfois associée a une biothérapie partiellement efficace
sur l'atteinte articulaire
Les anti-TNFalpha et I’abatacept si échec d’une premicre biothérapie, ont
I’AMM dans I’AJI & évolution polyarticulaire sans signes systémiques.
Les associations de biothérapies sont considérées aujourd’hui comme des
situations exceptionnelles.
La thalidomide (en instance d’admission au remboursement a titre
dérogatoire art L.162-17-2-1). Sa tératogénicité et sa toxicité
neurologique impose des limites a son utilisation.
A-5-6-Traitement de complications aigues mettant en jeu lepronostic
vital :
- Hospitalisation pres des soins intensifs
-Identifier le facteur déclencheur qui nécessite un traitement
Infection. introduction récente d'un médicament/toxique qui doit étre
interrompu Corticothérapie intra-veineuse a doses €leveés (souvent en bolus), en

urgence associée a la Ciclosporine. En cas d'échec de la corticothérapie +/-
26



Partie théorique

Expérience du service de pédiatrie « A » EHS mere-enfant Tlemcen 2022-2023

ciclosporine, peuvent se discuter I’introduction étoposide, sérum anti-
lymphocytaire, autres immunosuppresseurs ou immunomodulateurs.
-Dans certaines cas ou la maladie active non controlée pouvant favoriser le
SAM, notament chez un patient qui aurait récemment interrompu un traitement
actif comme I’anakinra ou le tocilizumab, I’utilisation d’un traitement anti-II-1
(plus rarement anti-I1-6) a fort doses peut étre discutée.
La survenue d'un syndrome d activation macrophagique chez un jeune enfant
doit faire suspecter un immunodéficience associé¢ ; il est recommandé de se
rapprocher en urgence d'un service d'immunologie pédiatrique afin de discuter
d'examens supplémentaires a effectuer
*Traitement local par injection intra-articulaire de corticoides : L.’injection
intra-articulaire de corticoides sont moins efficaces quedans les autres formes
d’arthrite juvénile idiopathique lorsqu’il existe des symptomes systémiques.
Elle peut étre proposée en cas d’atteinte monoarticulaire oligo- ou
polyarticulaire. Cet acte se fait sous anesthésie générale selon 1’age de
I’enfant.LLe geste doit étre suivi d’un repos articulaire de 2jours. Le nombre
maximum d'injections a faire sur la méme articulation est de 2 ou 3 fois/an.
(avis d’expert). L’hexacétonide de triamcinolone (Hexatrione®) estsurtout
utilis€é pour les grosses articulations (comme la hanche) et le cortivazol
(Altim®)pour les petites articulations (doigt)

*Traitement antalgique :
Toute douleur persistante ou mal contrélée doit d'abord discuter d'une
modification du traitement de fond. En cas d’arthrite douloureuse , un
traitement antalgique utilisant des produits par palier d’abord des substance non
opioides, puis opioides faibles ouopioides forts selon I’intensité de la douleur

¢valuée sur une €échelle visuelle analogique adaptée doit étre associ¢ au
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traitement spécifique. Des techniques non médicamenteuses peuvent étre
¢galement utilisées.

*Prévention et prise en charge des complications de 1a maladie :
.Complications articulaires : prise en  charge orthopédique,

en orthodontie, en rééducation fonctionnelle, kinésithérapie, ergothérapie.

.Complications rénales : amylose rénale, devenue exceptionnelle, rares
glomérulonéphrites
.Complications  cardiovasculaires: péricardite, myocardite,hypertension
artérielle, hypertension artérielle pulmonaire.
.Retard de croissance : une €valuation par un endocrinologue pédiatre doit étre
proposée aux patients ayant un ralentissement de la vitesse de croissance
pendant au moins 6 mois ou un retard statural. Le traitement par I'hormone de
croissance peut éventuellement augmenter chez les patients présentant un retard
de croissance cortico-dépendant.
.Ostéoporose. Elle peut étre prévenue par une stimulation de [’activité
physique, un régime riche en calcium ou des suppléments de calcium
(1 —-1,5 g/jour) et un apport suffisant en vitamine D.
Infections : traitement spécifique approprié¢ et arrét ou modulation des

traitements de la maladie

A-5-7-Rythme et contenu des consultations

A-5-7-1-Suivi clinique :

A la suite du bilan initial, le suivi comprend: un examenclinique complet
avec mesure de la taille et du poids et prise de la tension artérielle lors de
chaque consultation. Une a plusieurs consultations par an doivent &tre
effectuées dans un centre de référence. Chez le patient avec maladie

inactive sans séquelle, un suivi plus espacé peut étre proposeé.
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A-5-7-2-Suivi paraclinique :
*Biologie :

e Hémogramme, CRP, VS, BU (recherche de protéinurie) :

e Transaminases : chez les patients sous méthotrexate. un controle 1 ou 2
fois par an se fait pendant le traitement par AINS. Sous biothérapie, nous
préconisons un contrdle trimestriel tant que la maladie est active, puis un
contrdle plus espacé par la suite si le traitement est bien tolérée.

e Bilan lipidique : en fonction du traitement et des facteurs de risque.

e C(Créatininémie : 1 ou 2 fois/an chez les patients traités par
AINS ,corticothérapie, un immunosuppresseur et/ou une biothérapie.

e D’autres examens sont orientés en fonction du contexte clinique
hémoculture, ECBU, sérologies virales. Bilan phosphocalcique

e (calcémie, phosphorémie, dosage de 250H-D3) une fois/an en cas de
facteurs de risque de survenue d’une ostéoporose (activité physique peu
importante, corticothérapie prolongée, syndrome inflammatoire important
persistant

*Imagerie :

Le suivi radiographique doit étre adapté a 1I’évolution. Lesformes avec atteintes
polyarticulaires doivent bénéficier de surveillance radiologique notamment la
hanche les mains/poignets et les pieds. (en IRM en cas symptomes clinique
persistant). Les examens sont orientés en fonction des signes cliniques :
radiographie pulmonaire, échographie, scanner ou IRM de 1’organe atteint :

e Echocardiaque en cas d’anomalie de I’examen cardiovasculaire .

e Examen ophtalmologique : évaluation annuelle voire plus en cas de

corticothérapie a forte dose.
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e Ostéodensitométrie couplée a une évaluation de 1’adge osseux et bilan

phosphocalcique
B/ Les oligoarthrites :

B-1-La clinique :

Elles représentent la moiti¢€ des arthrites juvénile idiopathique, caractérisée par
une atteinte articulaire asymétrique, un début précoce (avant I’age de 6 ans),
une prédominance féminine (75 % des cas), la présence de facteurs
antinucléaires (FAN) dans 75 a 85 % des cas et un risque de survenue d’une
iridocyclite a ceil blanc dans 25 % des cas environ. La présentation la plus
habituelle estune boiterie par atteinte du genou ou du pied chez une fillette de
2 a 4 ans. La classification ILAR distingue, selon le mode évolutif, les formes
restant oligoarticulaires des formes extensives, qui comportent, aprés 6 mois

d’évolution, plus de 4 articulations atteintes.

B-2-Le diagnostic différentiel :

Les diagnostics différentiels d'une forme impliquant au moins 2 articulations
touchés sont similaires a ceux des formes polyarticulaires.

Dans le cas d'une 1ésion articulaire unique, le premier diagnostic doit €tre une
infection bactérienne si la 1ésion est récente. Les autres diagnostics possibles
sont les suivants : un traumatisme, une malformation synoviale, un angiome
synovial, une tumeur synoviale, un ostéochondrome, un épanchement
hémorragique secondaire a un trouble de I’hémostase.

ol .’ophtalmologie :

La survenue d’une uvéite antérieure est une complication fréquente et
redoutable de I’AJI chez I’enfant. Elle peut précéder le diagnostic d'arthrite

juvénile dans 2 a 5 % des cas. Le risque de survenue des uvéites varie de 15 a
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25 % ,il est maximal au cours des cinq premicres années d’évolution et
concerne surtout la forme insidieuse, et les formes oligoarticulaires de la
maladie avec présence d’ANA chez la fille. L'uvéite peut étre responsable
d’une morbidité oculaire importante notamment une baisse de l'acuité visuelle
pouvant atteindre le seuil de cécité définitive, glaucome, cataracte, kératite en
bande, cedéme papillaire, cedéme maculaire. Une cataracte peut étre également
secondaire a une corticothérapie prolongee. L’uvéite est le plus souvent
antérieure bilatérale, chronique ou aigué récidivante, asymptomatique, sans
rougeur oculaire, elle ne peut donc étre diagnostiquée que par un examen
systématique a la lampe a fente, au diagnostic puis tous les 3 mois pendant les 5

premiéres annéesd’évolution de la maladie.
C/ les polyarthrites sans facteur rhumatoides :

Ce groupe hétérogene représente 30 %  des AJl et
comporte 2 phénotypes différents’” :

> une atteinte symétrique des petites et des grosses articulations avec FAN

négatif, ressemblant aux PR séronégatives de I’adulte™ ;

> une atteinte asymétrique touchant surtout les grosses articulations avec

présence de FAN, ressemblant aux oligoarthrites extensives avec, dans un

certain nombre de cas, la survenue d’une iridocyclite®.

C-1- Prise en charge des formes polyarticulaires sans facteurrhumatoide et

des formes oligoarticulaires :

C-1-1-Objectifs :
v Dépistage et traitement de I’atteinte oculaire.

v’ Dépistage et traitement des limitation fonctionnelle articulaire.

v Prévention et  prise en  charge des effets indésirables des
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traitements.
v" Assurer un bon développement psychosocial de 1’enfant.
C-1-2-Traitement médicamenteux :
Le traitement des manifestations articulaires des formes oligoarticulaires et
polyarticulaires séronégatives repose essentiellement sur les injections intra-
articulaires de corticoides, les AINS, le méthotrexate, les biothérapies et la
rééducation fonctionnelle,

* Anti-inflammatoires non stéroidiens (AINS)

*Meéthotrexate
Le méthotrexate a une AMM pour le traitement de 1’Arthrite juvénile
idiopathique . Son dose efficace est de 10 a 15 mg/m2/semaine per os, sans
dépasser la dose de 25 mg/semaine. En cas d’échec du méthotrexate par voie
orale ou d’intolérance digestive, une injection sous-cutanée a la méme dose
pourrait étre plusefficace. Le méthotrexate est aussi indiqué dans des formes
oligoarticulaires comportant plusieurs atteintes articulaires résistant aux AINS
et les injections intra-articulaires de corticoides. Son efficacité se manifeste
apres 1 a 4 mois detraitement.
* ]la biothérapie :
*les Anti TNF :
L’etanercept et I’adalimumab ont une AMM pour le traitement des AJI
polyarticulaires avec ou en absence de facteur rhumatoide, en échec ou
intolérance au méthotrexate, deés 1’age de 2 ans.
L’infliximab n’a pas d’AMM pour le traitement de 1’AJI en raison de la non
démonstration d’une efficacité versus placebo dans un essai randomis¢.
*Anti-Il 6 :

Le tocilizumab a une AMM en cas d’échec du méthotrexate ou d’une
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premiere biothérapie dans les AJI polyarticulaires dés 1’age de 2 ans.
*Le CTLA4-Ig :
CTLA4-Ig (Abatacept) a une AMM pour la prise en charge des AJl
polyarticulaires avec ou sans facteur FR, en échec ou intolérance a un antiTNF
alpha, des 1’age de 6 ans.
* Glucocorticoides :
La prescription d’une corticothérapie systémique doit €tre exceptionnelle et
bréve dans les formes oligo- ou polyarticulaires avec FR négatif d’AJI. Elle est
réservée aux patients ayant une polyarthrite grave. Elle permet le soulagement
de la douleur et réduction de gonflement articulaire. Elle peut aussi étre
discutée chez des patients avec uvéite bilatérale mal controlée.
C-1-3-Indications des traitements médicamenteux systémiques :

1) AINS:
Les AINS sont indiqués en premicre intention, En 1’absence de contre-
indication

2) Traitements de fond de premiére intention :
Le méthotrexate seul est le traitement de fond de premicre intention dans la
tres grande majorité des cas (si inefficacité et/ou d’intolérance aux AINS)
Plusieurs études ont montré que plus la durée d'introduction du médicament
est courte, meilleure est la réponse clinique. Certaines AJI polyarticulaires séveres
peuvent étre traitées immédiatement par anti-TNF en association au méthotrexate.
3) Les traitements de seconde intention :
les anti-TNF (€tanercept et I’adalimumab) et 1’anti- 11-6, tocilizumab) en cas
d’intolérance ou d’efficacité insuffisante du méthotrexate aprés 3 mois de

traitement
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3) Le traitement de troisieme intention :

Le CTLA4-Ig (Abatacept) a une AMM pour la prise en charge des arthrites
polyarticulaires avec ou sans FR, en cas d’échec ou d’intolérance a un anti-TNF
alpha, a partir de 1’age de 6 ans. La posologie est de 10 mg/kg en IV a4 JO1, J15,
J30 puis tous les mois.

Le tocilizumab peut étre utilisé en 3°™ intention aprés échec d’un anti- TNF
D/ La polyarthrite avec facteur rhumatoide :

Cette forme est rare chez les enfant et représente environ7% des AJI elle peut
étre considérée comme 1’¢quivalent d’une polyarthrite rhumatoide (PR) de
I’adulte ; elle comporte une atteinte articulaire bilatérale et symétrique, de début
tardif (12/14 ans) plus fréquente chez la fille (70% des cas) et est caractérisée
par la présence de facteurs rhumatoides et d’anticorps anti-CCP. Elle est associée

aux antigenes HLA-DRI1 et -DR4.
E/ Les arthrite avec enthésite :

Les arthrites avec enthésites représentant 12 a 25 % des AJl, elle est fréquente
surtout chez les gargons a 1’dge de 10ans, elle débutent le plus souvent par des
arthrites asymétriques des membres. Dans environ 75 % des cas, on retrouve
I’antigéne HLA- B27. Elles sont donc assez superposables aux
spondylarthropathies indifférenciées de I’adulte, avec une particularité clinique
: la fréquence des arthrites périphériques et des enthésites (plantaires et
insertion du tendon d’Achille) par rapport aux manifestation axiale (sacro-
iliaque ou lombaire)'*.

Certaines localisations sont particulierement évocatrices: 1’arthrite de la
métatarso-phalangienne ou de I’interphalangienne du gros orteil, mimant une

crise de goutte ; la présence de doigts ou orteils “en saucisse”. Au cours de
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I’évolution peut apparaitre une sacroiliite radiologique et, surtout, une coxite

dans 20%des cas (bilatérale dans la moitié des cas).
1- Diagnostic et diagnostics différentiels :
Les examens a réaliser doivent permettre de porter le diagnostic et d’éliminer
les diagnostics différentiels
*Hémogramme, VS, CRP : pour éliminer une maladie inflammation.
*La recherche de D’antigéne HLA B27 traduit un terrain génétique qui
prédispose a la maladie, de méme que les antécédents familiaux de
Spondylarthrite.
*Les anticorps anti-nucléaires peut étre demandée pour exclure le diagnostic
d’oligoarthrite (dont la présentation clinique peut étre également une
oligoarthrite asymétrique des membres inférieurs).
2- Les moyens thérapeutiques :
Le traitement des manifestations articulaires des ERA repose sur les AINS, les
biothérapies, et les injections intra-articulaires de corticoides. La rééducation
fonctionnelle peut avoirune place chez certains patients.
3- Les indications thérapeutiques :
1. AINS : En I’absence de contre-indication les AINS sont indiqués en 1
intention.
2. Les injections intra-articulaires : apres les AINS En cas de persistance
d’une ou deux localisations articulaires,
3. En cas d’inefficacité et/ou d’intolérance aux AINS (évaluée a 4 semaines)
Les anti-TNFa doivent alors étre envisagés lorsque ’atteinte articulaire
est étendu ou persistant et/ou en cas de syndrome inflammatoire

biologique persistant.
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F/ Les arthrites psoriasiques :

Elles représentent 4 a 11 %des AJI et constituent également un groupe
hétérogene, avec, d’une part, des formes a prédominance masculine et début
tardif (10 ans) ressemblant aux arthrites avec enthésites; d’autre part, des
formes a prédominance féminine, a début plus précoce, avec atteinte
articulaire asymétrique et, de facon non exceptionnelle, présence de FAN et
survenue d’iridocyclites ressemblant aux oligoarthrites. La comparaison entre
les criteres ILAR et ceux de Vancouver dans les arthrites psoriasiques fait
apparaitre des discordances et une hétérogénéité du groupe ~'® Il apparait
ainsi 2 ' catégories d’arthrite psoriasique : un sous-groupe a prédominance féminine, &
début précoce, souvent associé a la présence de FAN et parfois compliqué d’uvéite (proche
des 0AJI), et un groupe a début plus tardif, a prédominance masculine, proche des arthrites
avec enthésites®. Par ailleurs, les antécédents familiaux de psoriasis cutané sont une des
causes les plus importantes de non-classification chez les patients présentant tous les critéres
d’AJl.cependant les oligoarthrites avec ou sans antécédents familiaux de psoriasis se
ressemblent dans leur présentation clinique et leur profil évolutif Par ailleurs, les
antécédents familiaux de psoriasis cutané sont une des causes les plus

importantes de non-classification chez les patients présentant tous les critéres
d’AJL "
III- Prise en charge psychologique :

L’intervention d’un psychologue, pédopsychiatre ou psychiatre peut étre
nécessaire. Des spécialistes de I’adolescent peuvent aussi intervenir dans certains

contextes.
IV- Rééducation fonctionnelle dans I’AJI

Dans I'AJI, la rééducation vise a prévenir la survenue de raideurs, de
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déformations articulaires et d'atrophie musculaire afin de maintenir le patient

dans son environnement avec une vie plus proche de la normale ,ses
indications varient selon la topographie articulaire les signes inflammatoires,
leur sévérités , leur évolution, et dépendent aussi du stade de la maladie n
phase inflammatoire aigue, l’objectif est de réduire la douleur, limiter
I’apparition d’attitude vicieuse et entretenir 1’eétat musculaire et articulaire,
d’une part par I’'immobilisation par orthéses de repos en position de fonction
pour les mains et poignets en libérant réguliérement la posture pour une
mobilité spontanée ; pour un genou I’orthése est en extension pour limiter la
survenue d’un flessum, d’une subluxation postérieure de tibia ou latérale de
rotule, par décharge en fauteuil roulant, chariot plat, ou traction parfois
nécessaire en cas d’arthrite de hanche, et d’autre part par une mobilisation
articulaire passive douce infra-douloureuse au minimum biquotidienne avec
des étirements lents et un travail musculaire adapté isométrique afin de
préserver les amplitudes utiles et d’éviter 1’enraidissement.

En cas d’atteinte de cheville, I’attelle est a zéro degré de dorsiflexion, pied a
angle droit, avec I’arriere pied en position neutre ou léger valgus afin d’éviter
I’attitude vicieuse en varus survenant dans le cadre de la maladie. Pour les
articulations temporomandibulaires, repos articulaire avec €viction des tics de
mordillements, manceuvres pluriquotidiennes d’auto-rééducation de détente
musculaire, travail de la diduction, et port d’'une gouttiére réalisée par un
confrére dentiste afin de détendre les ATM. Pour le rachis cervical, port d’un
collier cervical et usage d’un oreiller anatomique pour éviter la perte de la
lordose, et la projection antérieure de la téte, exceptionnellement mise en place
d’une traction cervicale.

En cas d’atteinte plus chronique, le but est de prévenir I’installation d’attitudes
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vicieuses et I’aggravation de I’inflammation, de restaurer lesamplitudes et de

renforcer 1’¢tat musculaire déficitaire et récupérer I’équilibre musculaire

agonistes-antagonistes, de rééduquer la marche ou la préhension, d’apporter

les aides techniques nécessaires, et les adaptations de I’environnement familial

et scolaire.

Conclusion
Chez I’enfant comme chez I’adulte, différentes maladies peuvent étre a I’origine
d’une atteinte articulaire chronique. A I’exception des oligoarthrites,
spécifiquement pédiatriques, les autres pathologies sont assez superposables aux
pathologies articulaires chroniques décrites chez 1’adulte, avec des spécificités
liées au début plus précoce et a leur survenue dans des organismes en
croissance.
Les ¢léments cliniques restent fondamentaux pour diagnostiquer une AJl, les
examens complémentaires les plus utiles étant, outre la mesure des paramétres
de [D’inflammation, la recherche de FAN et, éventuellement, de facteur
rhumatoide dans les polyarthrites a début tardif; les radiographies standard
(bilatérales et comparatives) des articulations atteintes ont pour but de servir
d’¢léments de référence pour le suivi évolutif, mais elles n’apportent en regle
générale pas d’arguments diagnostiques; la place de 1’échographie n’est pas

encore validée en tantqu’argument diagnostique.
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I. Typedel’étude

Notre étude a porté sur 20 cas d’AJI colligés au sein du service de pédiatrie A de
I’hopital mere-enfant du centre hospitalier universitaire Tidjani Damard;i
Tlemcen.

C’est une étude rétrospective sur une période de 7 ans, s’¢talant de janvier 2015

a décembre 2022

II. Ciritéres d’inclusion

-les enfants d’age de moins de 16 ans
-Evolution supérieure a 6 semaines
-Atteinte articulaire d’origine

inflammatoire

III. Ciritéres d’exclusion

-Evolution inférieure a 2 mois
-Arthralgies secondaires a d’autres étiologies

-Arthrite d’origine infectieuse

IV. Recueil des données

Différents parameétres ont été exploités a partir des dossiers médicaux des
services de Pédiatrie A de 1’hopital mere-enfant a Tlemcen.

Une fiche d’exploitation clinique préétablie réalisée a cet effet a permis le
recueil des données épidémiologiques ,statistiques ,cliniques, paracliniques,

thérapeutiques et évolutives.

RESULTATS
I. DONNEES EPIDEMIOLOGIQUES
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1. AGE:

Dans cette série, I’age de début était compris entre 2ans et 15ans avecune
moyenne de 9 ans.

La répartition selon 1’dge avait montré que I’AJI touchait les grands enfants.
65 % des ¢étaient agés de plus de 9 ans

L’age moyen de début était de 5 ans dans la forme poly-articulaire et 2.5 ans
dans les formes oligoarticulaires et 2 ans dans la forme systémique.

La maladie se distribuait avec des pics de fréquence qui

différaient selon les formes cliniques

45%

40%
35%

30%

25%

20%

15%
10%

5%

0%

0-5ans 6-11 ans 12-14 ans 15 ans

Répartition par tranches d'age des AJI toutes formes confondues
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2. SEXE

Les enfants de cette série se répartissaient en 12 filles et 8 gargons. Le sex-ratio
¢tait de 1,5 toutes les formes confondues, il était de 0,67 dans la forme poly-
articulaire (4 filles/6 gargons), la forme systémique (2garcons). 6 filles avaient la
forme oligoarticulaire et 2 filles un rhumatisme psoriasique

Les filles représentaient 60% des cas de notre série et les garcons 40% des cas.

Hgarcon

mfille

Distribution du sexe toutes formes confondues
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3. ANTECEDENTS

3-1 Personnels :
Tous les patients de notre série ont ét¢ bien vaccings.
L’ Allaitement artificiel a été instauré chez 1 patient.
Parmi les 20 patients de la série, 14 patients n’avaient aucun ATCD
4 patients avaient des antécédents d’angines a répétition
1 patient présentait psoriasis
1 patient avait un ATCD d’appendicectomie
3-2 Familiaux :
Aucun cas d’ATCD d’AJI n’a été retrouvé dans la fratrie de nos patients
Une notion de consanguinité a été retrouvé chez 3 enfants a I’interrogatoire
Présence de notion de rhumatisme inflammatoire dans lesATCD Familiaux

chez 2 patients

80%

70%

60%

50%

40%

30%

20%

10%

pas d'ATCD angines a répition psariasis apprendicectomie

0%

Nombre de cas ayant des antécédents
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I1. DONNEES BIOLOGIQUES

1) La vitesse de sédimentation :
La VS a été réalisée chez la plupart de nos patients a plusieurs reprise ,les valeurs
de la VS a leur admission, était élevée dans tous les cas.
La valeur moyenne était de 39,50 mm a la 1¢ére heure , avec 20mm comme valeur
la plus basse et 158 mm la valeur la plus ¢levee.

2) Hémogramme
a/Anémie :
Une anémie hypochrome microcytaire a été retrouvée chez 2 enfants atteints de la
forme poly-articulaire, Le taux d’hémoglobine moyen était de 7.7g /100 ml dans la
forme poly-articulaire
Elle est inconstante dans la forme oligoarticulaire , et plus marqué dans la forme
systémique
b/Hyperleucocytose :
Une hyperleucocytose a ¢€té retrouvée chez 4 patients ,3 enfants porteur de la forme
poly-articulaire avec un taux supérieur ou égal a 15000 mm? et 1 enfant atteinte de
la forme systémique avait un taux de supérieur a 12000.Le taux moyen de GB était
15000/mm?

L’hyperleucocytose touche principalement les PNN.
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m 3 enfant polyarticulaire
>15000

m 01 enfant systemic 212000

Pourcentage de patients ayant une hyperleucocytose

c¢/Hyperplaquettose :

L’hyperplaquettose a été retrouvée chez 2 enfants, atteints de
la forme poly-articulaire avec des valeurs maximales de
670000/mm?

3)Bilan immunologique

e La recherche d’AAN a été effectuée chez 8 malades (40%),
4 cas 2 malades ayant la forme systémique. Elle €tait positive

chez 4 malades et négative chez 4 malades.
® Le dosage de facteur rhumatoide a ¢été réalisé chez 14

patientes, 6 malades atteints de la forme poly-articulaire dont
1 enfant avait une s€rologie ), 4 cas oligo-articulaires tous
ces enfants avaient une sérologie (-), 2 cas formes
systémiques avec une s€rologie (-), 2 cas forme psoriasique

avec 1 sérologie (-)

® Un dosage des ASLO a été pratiqué chez 6 enfants, la valeur
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maximale était de 1373.29 UI. 3 enfants avaient la forme poly
articulaire, 1 enfant avait la forme oligoarticulaire et un enfant avait

rhumatisme psoriasique. 4 parmi eux avaient un taux €leve.
IIL. DONNEES CLINIQUES :

Les 20 cas se répartissent en 10 cas de forme poly-articulaire (50%), 6 cas de
forme oligo-articulaire (30%),2cas de forme systémique (10%) et 2 cas de

formes psoriasis(10%).

60%

50%

40% -

30% - M gargcon

m fille
20% -

10% -

3

polyarticulaire systemique oligarticulaire psoriasique

0% -

Distribution des cas d’AJI selon les tranches d’age et la forme clinique

3-1 Mode de debut :

L’age de début varie selon la forme clinique.

Les douleurs articulaires et les arthrites sont les plus courantes de toutes les
formes d’AJI.

L’atteinte cutanée intéresse la forme systémique et la forme psoriasique.

L’atteinte ophtalmique ne représente en aucun cas mode d’installation de I’ AJI.
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3-2 Tableau clinique :

3-2-1forme poly-articulaire :

La forme poly-articulaire concerne 10 cas.

a-Signes généraux

L’¢état général était conservé chez 9 malades et altéré chez un malade avec
asthénie et anorexie
La fievre était présente chez 4 patients et 1 fébrile.

b-signes articulaires :

Le nombre moyen des articulations atteintes par malades était de5.le genou
représentait 90%, la cheville 80%, la hanche70%, le poignet 60%des atteintes

suivies par rachis30% (tableaul)

Tableaul : Répartition de I’atteinte polvarticulaire

Articulations atteintes Pourcentage(%)
Genou 90
Cheville 80
Hanche 70
Poignet 60
Rachis 30
Coude 10
Epaule 10
IPP 10

La douleur articulaire survenait chez tous les patients
Les arthrites étaient présentes chez 20% des malades
La déformation a été observé uniquement chez un seul malade type flessum du

doigt.
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c-_Les signes extra-articulaires :

Une péricardite seche a été retrouvée chez un cas
L’examen ophtalmologique a été pratiqué chez tout les enfants et n’ayant
retrouvé aucun cas d’uvéite.

Aucune manifestation des ganglions lymphatiques.

3-2-2 forme oligoarticulaire :

La forme oligo-articulaire concerne 6 cas.

a-Les signes généraux :

2 malades avaient la fievre avec état général modéré, le reste n’avait pas de
fievre avec état général conservé.

b-Les signes articulaires :

Le nombre moyen des articulations touchées par malade était 2, 1’atteinte
articulaire a intéressé essentiellement le genou (83%), la cheville (33%) suivie

par le reste (tableau2)

Tableau?2 :Répartition de I’atteinte oligoarticulaire

Atteinte articulaire Le pourcentage%
Genou 83
Cheville 33
Poignet 16
Rachis 16

Les arthrites €taient présentes chez 50% des cas
Les arthralgies étaient présentes chez 100%
Aucune déformation n’a été décelée chez ces enfants.

c-signes extra-articulaires :

L’examen ophtalmologique a ¢été pratiqué chez tous les enfants ne révélant
aucun cas de pan-uvéite .

1 seul cas avait des diarrhées des vomissements et rougeurs des 2 yeux.
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Les signes cutanés étaient absents.

3-2-3forme systémique :

concerne 2 cas

a-Les signes généraux :

La fiévre a été retrouvée chez un seul enfant décrit aussi des sueurs profuse et
une asthénie, I’autre enfant était apyrétique avec état général conserve.

b-L.es signes articulaires :

Le nombre moyens d’articulations atteintes par malade €tait 8.les 2 enfants ont
en commun 1’atteinte du genou, poignet et atteinte axial.

La symétrie était présente chez les deux enfants.

Les arthralgies étaient présentes chez les deux enfants.

L’arthrite était présente chez un seul enfant.

Aucune déformation n’a été retrouvée.

Aucune enthésopathie n’a été retrouvé chez les 2 enfants.

Tableau3 : répartition de I’atteinte articulaire systémique

Atteinte articulaire Le pourcentage
Genou 100

Poignet 100

Axial 100

Coude 50

Cheville 50

IPP 50

IPD 50

c-Les signes extra-articulaires :

Les 2 enfants avaient des éruptions cutanées type papule au niveau du tronc et
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I’autre avait les Iésions surajoutées au niveau des 2 bras, érythéme fessier et une

hyperpigmentation de la main droite.

Un enfant avait deux atteintes viscérales : digestive sous forme de douleur
abdominale paroxystique sans trouble du transit et une atteinte rénale sous forme
de polyurie et dysurie

Aucun enfant n’avait une hépato ou splénomégalie

Absence d’adénopathie.

L’atteinte des séreuses était absente.

3-2-4 formes psoriasiques :

concerne 2 cas.

a-signes généraux :

La fievre €tait présente chez un enfant
L’état général était conservé chez un enfant.

b-signes articulaires :

Le nombre moyen d’articulations atteintes par malade étaient 4.avec une atteinte
articulaire intéresse essentiellement la cheville 100% , genou 50% , coude 50%

(tableau4)

Tableau4 : répartition de I’atteinte articulaire psoriasique :

Atteinte articulaire Le pourcentage
Cheville 100

Genou 50

Coude 50
M¢étacarpo-phalangienne 50

L’atteinte symétrique a été retrouvée chez un seul enfant.

L’arthrite a été présente chez un seul enfant.
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Les arthralgies étaient présentes chez les 2 enfants.

c-Les signes extra-articulaires :

Le premier enfant avait des lésions maculo-papuleuse siégeant au niveau du

tronc, visage et membre inférieur.

Le deuxiéme enfant avait des 1ésions érythémateuses squameuses au niveau des

2 coudes, thorax et le dos et des douleurs abdominales diffuses atroces.

Signes cliniques Forme Forme Forme systémique | Forme
poly Oligoarticulaire | % Psoriasique
articulaire% % %

Signes généraux

AEG 10 33 50 50

Fiévre 50 33 50 50

Signes articulaire
Arthrite 20 50 50 50
-Arthralgie 100 100 100 100
-Déformation 10 0 0 0
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Signes extra-articulaire
-Eruption 0 0 100 100
-Adénopathie 0 0 0 0
Spléno/Hépatomégalie 0 0 0 0
Atteinte des séreuses 0 0 0 0
-Atteinte cardiaque 10 0 0 0
-Atteinte digestive 0 16 50 50
-Atteinte rénale 0 0 50 0

Tableau5 : Répartition des signes cliniques en fonction de la forme d’AJI

IV_prise en charge thérapeutiques :

4-1Traitement médical :

Les traitements médicaux utilisés toutes formes confondues d’AJI sont

représentés sur le tableau suivant :

Traitement Nombre de cas Pourcentage
AAC 1 5

AINS 9 45
corticoides 9 45
Meéthotrexate 10 50

Tableau 6 :Les traitement médicaux utilisé selon la forme clinique

4-1-1forme poly-articulaire (10cas):

Les anti-inflammatoires non stéroidiens ont été prescrits chez 5 malades (50%)
en utilisant I’ibuproféne a la dose de 25-40mg/kg/j pendant une durée moyenne
de 6mois et demie

La corticothérapie par voie orale a la dose de 1mg/kg/j a été prescrite chez 4
malades (40%) pendant une durée moyenne de 1 an apres échec des AINS.

Le méthotrexate a été prescrit chez 6 enfants (60%) pendant 2 ans a la dose de
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10_15mg/semaine.

4-1-2forme oligoarticulaire (6cas) :

Un seul malade a regu 1’acide acétyle salicylique a la dose de 500mg/6h.

Les anti-inflammatoires non stéroidiens ont été¢ utilisé ont été¢ utilisé chez 2
malades (33%) durant 12 mois

Une corticothérapie peros a la dose de 1mg/kg/j a été insaturée chez 3 malades
(50%) pendant un an.

2cas n’ayant pas répondu aux corticoides ont bénéfici¢ d’un traitement
immunosuppresseur par le méthotrexate a la dose de 10 _15mg/semaine durant 4
mois.

Imalade n’a pas répondu au méthotrexate ils ont indiqué 1’introduction de

1’étarnecept.

4-1-3forme systémique (2 cas) :

Les anti-inflammatoires non stéroidiens ont été prescrits chez un seul malade
Les corticoides peros ont €té prescrits chez les 2 malades.
Le méthotrexate a été¢ insaturé chez un 1 seul malade aprés échec des

corticoides.

4-1-4forme psoriasique (2cas):

Les anti-inflammatoires non stéroidiens ont été prescrits chez 1 malade.

Le méthotrexate a été prescrit chez 1’autre malade apres échec de corticoides.
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DISCUSSION
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I. Epidémiologie
1. Age:
La prévalence se situe en moyen entre 1 et 13 ans enfants sur 22 200,
Dans cette série, I’age de début €tait compris entre 2ans et 15ans
avec une moyenne de 9 ans.
La répartition selon 1’age avait montré que 1’ AJI touche les grands enfants. 65 %

des étaient agés de plus de 9 ans

2. Sex
En Norvege, I’étude qui aété faite entre Juin 2004 et Mai 2005 a noté que L’ AJI

touche préférentiellement les filles une prédominance féminine avec un sexe —
ratio de 1,60. " L’étude prospective de VON KOSKULL faite en Allemagne,
sur un an a trouvé que I’AJI toucheles filles comme les gargons avec un sexe —
ratio égale a 1 .

Les 20 cas de notre travail se répartissent en 12 filles et 8 gargonsavec un sex-
ratio de 1.5.

Cependant, cette prédominance dépende des formes cliniques. *'

Tableau 8 : classification des arthrites juvéniles idiopathiques

Criteres

Forme clinique Age moyen au Ratio Fréquence
d’AJI diagnostic d’exclusion
Forme

oligoarticulaire

2-4 ans
Forme JUVZE 6-12 ans F>M 25% abcde

articulaire

Forme 1-5 ans F= 10% abed

systémique

Enthésite avec B M>F 10% ade
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arthrite
2-4 ans M 5% bcde
Forme 10-12 ans M>F
psoriasique
Forme poly- F>M 5% abce

articulaire FR+ 9-12 ans

Forme 10%

indifférenciée

FR : Facteur rhumatoide F : Flemalle M : male

a-psoriasis ou conte du psorias comme le victime ou un proche du ler degré,b-
goutte comme un géniteur surtout de 6ans ,HLAB27 ,c-spondylite ankylosante,
enthésite revers goutte, sacro cataplasme revers décoration inflammatoire
eupeptique, syndrome de Reiter ou uveite préexistant aigue ou conte comme un
proche du ler degré ,d-FR au moin2 coup a 3 aiguisé d’échange ,e-symptomes
systémiques comme le victime

3. Facteur déclenchant

La présence constante de 1’¢lément inflammatoire permet d’évoquerune origine
infectieuse. *> Parmi celle-ci, deux occupent la premiére place, les
rhinopharyngites et plus rarement les angines. Il s’agit surtout les infections a
streptocoque. > Dans le travail de ROLANDSEN, 20% des malades ont un taux
¢levé des ASLO. Notresérie rapporte un taux ¢élevé des ASLO chez 20% des
enfants. ** Ces données confirment la théorie que I’infection streptococcique
n’est que I’une des nombreuses infections probable de provoquer une atteinte
d’AJL. * D’autres agents infectieux peuvent jouer un role semblable tels que : la

rubéole, le parvovirus etle EBV.
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4. Facteur héréditaire

Dans la série de GROSMAN, 86 de ses 584 malades, soit 14,7 % ont des
ATCD de polyarthrite rhumatoide.

Dans notre série, il y avait pas ce facteur héréditaire. *'
II. Formes cliniques et difficulté de diagnostic :

2-1-forme poly-articulaire :

2-1-1Les signes généraux :

La fievre peut étre présente mais ne décrit pas de grandes oscillations et reste
souvent modéré. Dans notre série la fievre était présente chez 5 malades.

2 -1-2L.es signes extra-articulaire :

A-Les signes cutanés :

Les nodules sous cutanées peuvent survenir dans 10% des cas. Ils sont plus
fréquents dans les formes séropositives et leur pronostic est péjoratif. Ils sicgent
aux points de pression : occiput, aux coudes ou sur les tendons d’extenseurs des
doigts. Dans notre travail ces signes cutanés €taient absents.

B-Les signes ganglionnaires :

L’atteinte du tissu lymphoide est classiquement rare dans cette forme. On ne
note aucun cas dans notre ¢tude.

C-I’atteinte des séreuses :

A type d’épanchement pleural, péricardique et péritonéal n’a jamais été décrite
mais une péricardite seche était présente chez un cas dans notre étude.
D-I’atteinte ophtalmique :

Il pourrait s’agir d’oligo-arthrites a début précoce devenues poly-articulaires.
Une uvéite n’as pas était présente dans notre série.

E-I’atteinte cardiaque :
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Un rétrécissement aortique est décrit par MARTINI nécessitant un
remplacement valvulaire. Il s’agit d’une atteinte trés rare.
Aucune cardiopathie ou valvulopathie n’a était décrite dans notre étude.

2-1-3 les signes articulaires :

Les signes articulaires sont au premier plan, ils affectent les grosses articulations
de facon symétrique.

Dans notre série le nombre moyen d’articulations atteintes par malade était de 5.
Il existe 2 formes de polyarthrite de 1’enfant, forme avec facteur rhumatoide
(séropositive) et sans facteur rhumatoide (séronégative).

a-La forme poly-articulaire séropositive :

Représentent environ 10 % de toutes les formes poly-articulaires. Les atteintes
articulaires sont symétriques, touchant avec prédilection les articulations distales
des membres.

b-la forme poly-articulaire séronégative :

Se distinguent des polyarthrites séropositives par leur présentation clinique, la
fréquence moindre des arthrites importantes volontiers asymétriques et la plus

grande fréquence des enraidissements articulaires progressifs.

2-2-la forme oligoarticulaire :

2-2-1-les signes généraux :

Il peut exister de la fievre au début qui régresse par la suite.

2-2-2]es signes extra-articulaire :

A-Datteinte oculaire :

Le risque évolutif majeur des formes a début oligo-articulaire est la survenue
insidieuse d’une iridocyclite latente. Cliniquement il s’agit d’une uvéite « a ceil
blanc ». Ses signes habituels (douleur oculaire, rougeur et photophobie)

manquent souvent. Son diagnostic repose sur I’examen a la lampe a fente
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systématique tous les 3 a 4 mois. Cet examen permet de mettre en évidence un
effet Tyndall témoignant du processus inflammatoire local. Ces uvéites peuvent
se compliquer a bas bruit de cataracte, de synéchies irido-cristalliniénes et de
kératite en bandelettes.

B-signes viscéraux :

L’examen clinique ne retrouve pas un signe viscéral associ¢é mis a part un cas
qui avait un syndrome grippal associé.

2-2-3les signes articulaires

Par définition, cette forme comporte au maximum une atteinte initiale de 4
articulations, les arthrites prédominent aux membres inférieurs. Dans notre
travail le nombre d’articulations atteintes par malade était de 2.
A-D’oligo-arthrite a début précoce :

Epargne en général les articulations proximales, hanche et épaule, prédominant
aux membres inférieurs de facon asymétrique et touche par ordre de fréquence
décroissant les genoux, les chevilles et les poignets. Ceci concorde avec nos
résultats : ’atteinte du genou représentait environ (84%), suivi de la cheville
(32%).

B-oligoarthrite a début tardif

Elle concerne les grands enfants et répondent souvent aux criteres des SPA .

2-3-la forme systémique :

2-3-1 les signes généraux :

La fiévre représente 1’¢lément majeur et constant du tableau clinique. Dans notre
série la fievre était présente chez la quasi-totalité des malades .

2-3-2les signes extra-articulaire :

A-Les signes cutanés :

Ils sont constants, fugaces et variables dans la journée. Ils prédominent a I’acmé
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thermique et réalisent typiquement des macules.

Dans notre série I’atteinte cutanée était présente chez tout les enfants ayant une
forme systémique type maculo-papuleuses fugace.

B-I’atteinte des organes lymphoides :

Elle se voit surtout dans les formes a évolution prolongée et treés inflammatoires
de fréquence allant de 16 a 78% des cas selon les auteurs. Dans notre études
aucune adénopathie n’a était décrite.

C-D’atteinte des séreuses :

Elle touche surtout le péricarde, la plévre et le péritoine.

Elle persiste 1 a 8 semaines et n’évolue jamais vers la constriction. Cette atteinte
¢était absente dans notre série.

D-les manifestations viscérales :

-Cardiaque :I.a myocardite est observée mais rare, exceptionnellement elle

entraine une insuffisance cardiaque.

-Pulmonaire : une atteinte du parenchyme pulmonaire peut parfois étre

observée, se traduisant par un infiltrat transitoire.

-Abdominale : 1’épanchement péritonéal peut étre responsable de douleur

abdominale parfois trompeuse, surtout dans les formes sans atteinte articulaire.
-Rénale : se manifeste essentiellement par I’amylose secondaire

-Neurologique : sous forme de syndrome pyramidal ou de troubles sensitifs des

extrémités en relation avec une compression médullaire secondaire a I’instabilité
du rachis cervical ne sont pas rares.

-Oculaire, n’existe pratiquement pas.

Dans notre étude on a noté des signes extra-articulaires type douleur abdominal

paroxystique sans trouble du transit.
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2-3-3-les signes articulaires :

L’atteinte articulaire est symétrique, L’atteinte articulaire touche par ordre de
fréquence, les poignets, les genoux, puis les chevilles. L’atteinte du rachis
cervical, Les hanches et les coudes sont plus rarement atteints au début de la
maladie.

Dans notre série les douleurs articulaires étaient présentes chez la totalité des

malades ayant cette forme avec un caractere symétrique

2-4-la forme psoriasique :

2-4-1Les signes généraux :

La fiévre est inconstante. Dans notre série la fiévre est présente chez un seul cas.

2-4-2 Les signes extra-articulaire :

A-Datteinte cutané :

Il s’agit des lésions cutané psoriasiques type érythémato-squameuse associé
aune dactylite et atteinte des ongles.

Dans notre série tout les patients appartenant a la forme psoriasique possédent
une atteinte cutané érythémato-squameuse au niveau du tronc, visage et des
membres inférieurs.

2-4-3]es signes articulaires :

La forme psoriasique se caractérise par 1’atteinte des articulations des membres
inférieurs y compris la cheville, genou et I’articulation métacarpo-phalangienne.
Dans notre série le nombre moyen des articulations atteintes par enfant était 4

avec prédominance des membres inférieurs.
IIL Biologie

. o r . 2 2
1- Syndrome inflammatoire non spécifique 63

Dans la forme poly-articulaire, la VS est accélérée. Dans la forme
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oligoarticulaire la VS dépasse rarement S0mm a la 1ere heure. Alors que dans la

forme systémique, le syndrome inflammatoire est majeur, la VS est tres élevée
supérieure a 100mm a la lere heure

Les signes biologiques inflammatoires sont moins marqués dans I’ERA et
inconstants dans le rhumatisme psoriasique.

1-1 Anémie :

hypochrome microcytaire Dans la forme poly-articulaire, I’anémie est modérée
10 % de nos malades avaient une valeur moyenne d’hémoglobine de
7,70g/100ml. Elle est inconstante dans la forme oligoarticulaire et plus marqué
dans la forme systémique

Nous n’avons noté aucune anomalie de I’hémoglobine pour lesautres malades

2-1Hvyperleucocytose :

Surtout Dans la forme systémique, avec prédominance des PNN ; elle est
généralement autour de 20000/mm?* la valeur moyen de notre série était de
15000/mm?3.

Dans la forme oligoarticulaire et le rhumatisme psoriasique, 1I’hyperleucocytose
est variable et modérée

3-1Hvyperplaquettose :

Dans la forme systémique, elle apparait rapidement, une élévation importante
des chiffres des plaquettespouvant dépasser 600000/mm?

Notre série a noté un taux de 670000/mm? dans la forme poly-articulaire.

Dans la forme oligoarticulaire, 1’Hyperplaquettose devra faire craindre une
extension secondaire avec atteintes articulaires sous-jacents

2- Syndrome dys-immunitaire

1-2Facteur rhumatoide (2719,12)

Au cours des arthrites juvéniles idiopathiques, les facteurs rhumatoides
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agglutinants ne sont observés que rarement (< 10%). lls s’associent volontiers a
des polyarthrites bilatérales et symétriques débutant dans la seconde enfance
autour de la puberté et s’apparentant aux polyarthrites rhumatoides de
I’adulte. Un taux significatif de FR des le début de la polyarthrite rhumatoide
est un élément de mauvais pronostic. Mais la présence de FR est loin d’étre
synonyme de la PR, le FR n’est ni indispensable ni suffisant pour confirmer le
diagnostic car il peut étre retrouvé ou cours des connectivites mixtes ou du
lupus érythémateux disséminé. Pour affirmer la séropositivité, il faut retrouver
le FR au moins a trois reprises a un minimum d’un mois d’intervalle avec un
taux de dilution suffisant (supérieur ou égal a1/32 pour le WR et supérieur ou
égal a1/40 pour le latex).
Une étude faite en 2005 par ELIZABETH portant sur 230 cas d’AJl a montré un
taux de positivité de 14% de FR dans les formes poly-articulaires, 9 % dans les
formes oligo-articulaires, et 2% dans la forme systémique
Dans notre travail, le FR a été réalisé chez 14 malades, 6 enfants avaient la
forme poly-articulaire dont 1 enfant avait une sérologie positive.

2-2 AAN (°, ')
Les anticorps antinucléaires (AAN) retrouvés dans le sérum de certains malades
constituent un marqueur trés important de I'AJl. Leur présence peut
accompagner les formes poly-articulaires séropositives. Ils sont rares ou
absents au cours des autres formes d’All.
L’étude publiée en 2007 faite par SAURENMANN au Canada portant sur 758 cas

colligés depuis 1984 jusqu’a 2002 a trouvé les résultats suivants :

63



Partie Pratique

Expérience du service de pédiatrie « A » EHS mere-enfant Tlemcen 2022-2023

Forme Nombre de cas AAN positif %
Oligoarticulaire 302 73,4
Polyarticulaire séropositive 167 56,9
Polyarticulaire séronégative 27 51,9
Systémique 103 32,5

ERA 77 19,3
Rhumatisme 82 50,7
Psoriasique

Tableau 9 : L’étude de SAURENMANN au Canada

Les anticorps antinucléaires s’observent chez 50 a 70% des arthrites juvéniles
idiopathiques, lorsque le dépistage est fait sur cellules Hep2, principalement

dans les formes a début poly-articulaire ou pauci-articulaire. Il s’agit plus

souvent d’IgM que d’IgG. Ces anticorps sont associés a |'allele DQB1*0603. La
cible principale de ces anticorps sont les histones H1 ou H5, voire H3, retrouvés
chez environ 45 a 50 % des arthrites juvéniles idiopathiques. Il existe une
association significative avec les uvéites chroniques

Dans notre série, la recherche d’AAN a été effectuée chez 8 malades, 4 cas
ayant la forme poly-articulaire, 2 cas ayant la forme oligoarticulaire et 2
malades ayant la forme systémique, elle s’est révélée positive chez la moitie

des cas.

3-2 Auto-anticorps anti cytoplasme des polynucléaires (ANCA) 29

Les ANCA sont des auto-anticorps capables de reconnaitre les granules
azurophiles des polynucléaires neutrophiles. Au cours de I'All, il s’agit
essentiellement de P-ANCA (péri nucléaires ANCA) qui ont été détectés chez
26% des patients, ils sont spécifiques dans 50% pour la myélopéroxydase,

parfois ils sont spécifiques pour la lactoférine, la cathopsine G, le lysozyme et
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I’élastase.

4-2 ANTI-CCP (¥, '®)

Les anticorps anti peptides citrullinés ou anti-CCP sont des anticorps de
développement récent. lls sont tres intéressants pour le diagnostic précoce de
la Polyarthrite Rhumatoide. Lorsque ce dosage est positif, il permet de prédire
avec spécificité supérieure a 95% le diagnostic de PR. De méme, plusieurs
études ont été faites pour évaluer leurs intéréts dans le diagnostic précoce des
All, qui ont abouti a des résultats controversés. SANDRA MACHADO, dans une
série de 45 cas; les anti-CCP sont détectés chez un seul cas soit 2% qui avait la
forme poly-articulaire.

L’étude faite par ELIZABETH, a montré que la présence des anti-CCP est de 10%
dans la forme poly-articulaire, de 3% dans la forme oligoarticulaire, et de 2%
dans la forme systémique

5-2Anti RNP ('°,%

Isolés, les anticorps anti-ribonucléoprotéines U1-RNP sont spécifiques du
syndrome de Sharp qui associe des signes de lupus érythémateux disséminé, de
dermatopolymyosite, d’arthrite juvénile idiopathique, et de sclérodermie.
Associés a différents anticorps, ils peuvent étre observés dans d’autres
affections inflammatoires notamment dans I’AJl.

3- Antigene d’histocompatibilité dans I’AJI

Chez I'enfant, I'arthrite juvénile idiopathique rassemble sous le méme terme
différent affections pour lesquelles I'étude du complexe majeur
d’histocompatibilité (CMH) permet de confirmer une hétérogénéité

indiscutable. (¢ '°)
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Diverses associations d’antigenes d’HLA ont été confirmées.
Une série faite par HAKAN STROM portant sur 43 cas a mis en évidence

I'implication de plusieurs antigenes.

Garcons Filles

HLA n=12 n= 31
% %

A2 75 81
A3 17 13
B27 33 10
Cwil 0 0
DR1 8 16
DR2 0 16
DR4 42 26
DR5 8 13
DRw6 0 7
DR7 8 3
DRw8 42 45

Tableau 10 : série de HAKAN STROM

3-1Forme systémique (*°)

Les particularités cliniques et évolutives de cette forme ont incité de nombreux
auteurs a chercher des associations spécifiques avec des marqueurs du (CMH).
Diverses associations ont été décrites : HLA-DR4, DRS8, DR5.

Dans I'étude de PRIEUR étudiant les antigénes d’histocompatibilité classe |, I,
[l en fonction des parametres cliniques et biologiques chez 108 patients
atteints d’AJl dans sa forme systémique.

Les résultats de cette étude ont montré I'absence de corrélation entre la forme

systémique d’All et les genes CMH.

3-2 Forme oligoarticulaire a début précoce (*')

Les formes oligoarticulaires d’AJl a début précoce ont fait I'objet de

nombreuses études du CMH. Des associations avec I'antigene HLA-A2 et divers

66



Partie Pratique

Expérience du service de pédiatrie « A » EHS mere-enfant Tlemcen 2022-2023

antigénes de classe Il HLA-DR5, DR8, HLA DP/DR ont été retrouvées. Le risque
des formes a début précoce augmente proportionnellement au nombre de
marqueurs associés existant chez un individu. L’analyse de I'halotype (DR/DQ)
classe Il du systéme HLA a révélé qu’en plus des (DR5) et (DR8) bien connus,
fortement associés aux formes oligo-articulaires a début précoce, il existe un
halotype (DR7) qui semble avoir une fonction protectrice, d’autres halotypes
(DR2, DR4) qui semblent étre modérément protecteurs et un halotype (DR1)
qui serait permissif.

3-3 Forme oligoarticulaire tardive (*,’')

L’antigéne HLA B27 constitue l'allele HLA le plus fréquemment associé a la
forme oligoarticulaire tardive. Cet antigene est retrouvé chez des malades le
plus souvent de sexe masculin qui développent une oligoarthrite apres I'age de
8ans. Dans ce groupe, I’évolution reste dominée par |'atteinte oculaire qui est
souvent une iridocyclite aigue. Elle est de bon pronostic visuel sauf si les

poussés inflammatoires sont multiples.

3-4 Rhumatisme psoriasique (*?,%*)

Le psoriasis cutané est lié aux antigenes HLA B13 et B17 et les manifestations
articulaires sont associées a une augmentation de fréquence des antigenes HLA

A2 B27, DR5 et DR8 et a une diminution de fréquence de DR1 et DR4.

4-4Forme poly-articulaire (°,%')

Elle est freiquemment associée a I’'HLA-DR4 ou DR1, HLA DPW et aux alleles
C4Q0 ou C4BQO du complément.
En ce qui concerne les formes séronégatives, leur association a été signalée a

I’"HLA DR8 et DPW3.
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En conclusion : Le systeme HLA se caractérise par son polymorphisme et son

role fondamental dans la réponse immunitaire. || permet d’estimer I’évolution

et prédire la sévérité des affections rhumatismales.
IV. Imagerie

Radiographie standard(* )

Elle demeure la technique de base. Elle précise la nature, le siége etla gravité des
l1ésions ostéo-articulaires ainsi que les troubles de croissance et de maturation
osseuse. Le poignet et la main (**)

représentent la localisation de choix pour un bilan radiologique d’AJI a cause de
la précocité de la fréquence de I’atteinte, et de I’évolution la plus typique (, * ).

C’est a ces niveaux que sontobservés de fagon caractéristique les quatre stades

classiques de Steinbrocker. (*°,*)
Stade Signe radiologique
Stade 1 Ostéopénie , appositions périsostées
Stade 2 En plus , pincement des interlignes
Stade 3 En plus , érosions sous-chondrales
Stade 4 En plus , fusion des interlignes

Tableau 11 : Stades radiologiques de Steinbrocker

Au stade initial, I’inflammation se traduit uniquement par une tuméfaction des
parties molles. Une ostéoporose apparait secondairement avec des appositions
périostées bien visibles au niveau des os, des mains et des pieds. A un stade plus
tardif, il se produit des signes radiologiques témoins de la destruction articulaire

: o s . : : 30 31
(Le pincement articulaire, les érosions, la fusion des interlignes).(", ")
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Figure 3 : Erosion du carpe et ostéopénie chez une fille de 13 ans atteinte de la  forme poly-
articulaire

Figure 4 : Hallux valgus chez la méme fille
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Figure 5 : Radiographie du bassin, enthésiopathies ischiatiques et

coxite engainante a droite etdébutante a gauche

V. La prise en charge thérapeutique :

A/ Traitement médicale
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Toute forme d’arthrite juvénile idiopathique

Evaluation de Evaluation de Evaluation de
l'efficacité aprés I'efficacité aprés Tefficacité aprés
2-4 semaines 6-8 semaines

Evaluation de l'efficacité aprés 3-6 mois

( Si contréle incomplet de la maladie J
e
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B/ Traitement chirurgical :

En dernier lieu, on peut procéder a des ténotomies en cas de rétractions

tendineuses surtout des membres inférieurs par contre Les radio-synoviorthéses
sont contre-indiquées chez I’enfant a cause de la présence des plaques de
croissance. Pour ceux qui ont une articulation trés endommagée, une arthrodése

permet de diminuer la douleur locale et une fusion de 1’articulation dans une

W

position confortable. Pour certains enfants des remplacements articulaires sont
proposes.
Dans notre série aucun enfant n’a bénéficié d’un traitement chirurgical.

C/ Physiothérapie/ergothérapie :

La rééducation est indispensable pour la prise en charge des arthrites juvéniles
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idiopathiques car il faut maintenir les amplitudes articulaires normales, prévenir

ou diminuer des contractures, maintenir les activités physiques et gérer les

limitations fonctionnelles. . En cas d’atteinte des mains, 1’ergothérapeute peut
¢valuer I’écriture et proposer les aides nécessaires pour la rendre plus facile et
moins douloureuse.

Dans notre étude un malade a bénéfici¢ d’une rééducation adéquate.
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