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Le dossier
Vascularites systémiques de l’enfant
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Éditorial

L a plupart des vascularites systémiques peuvent toucher enfants et adultes. 
Certaines n’existent pas chez l’enfant, comme l’artérite à cellules géantes 
(maladie de Horton), et d’autres sont bien plus fréquentes chez l’enfant 

que chez l’adulte, comme la maladie de Kawasaki et la vascularite à IgA (pur-
pura rhumatoïde). La maladie de Kawasaki affecte principalement les enfants de 
moins de 5 ans et la vascularite à IgA touche surtout les enfants d’âge scolaire. 
Les autres vascularites sont plus fréquentes chez l’adulte que chez l’enfant.

En 2005, l’European League against Rheumatism (EULAR) et la Paediatric 
Rheumatology European Society (PReS) ont publié une classification des vascu-
larites adaptée aux pathologies de l’enfant [1]. Cette classification est basée sur 
la taille des vaisseaux atteints comme la classification adulte, mais elle sépare 
les vascularites des petits vaisseaux granulomateuses des non granulomateuses, 
et inclut une catégorie “autres vascularites” où figurent les vascularites ne pou-
vant pas être classées selon la taille des vaisseaux atteints, comme la maladie de 
Behçet qui peut toucher toutes tailles de vaisseaux.
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Tableau I : Classification des vascularites de l’enfant EULAR/PReS modifiée avec la nouvelle nomencla-
ture de Chapel Hill.

I. Gros vaisseaux prédominants
l Artérite de Takayasu.

II. Moyens vaisseaux prédominants
l Périartérite noueuse systémique.
l Périartérite noueuse cutanée.
l Maladie de Kawasaki.

III. Petits vaisseaux prédominants
A. Granulomateuses

l  Granulomatose avec polyangéite (anciennement appelée maladie de Wegener).
l  Granulomatose éosinophilique avec polyangéite (anciennement appelée maladie 

de Churg-Strauss).

B. Non granulomateuses
l Polyangéite microscopique.
l Vascularite à IgA (anciennement appelée purpura rhumatoïde).
l Vascularites cutanées leucocytoclasiques isolées.
l Vascularite urticarienne hypocomplémentémique.

IV. Autres vascularites
l Maladie de Behçet.
l Vascularites secondaires (infections, cancers, médicaments).
l Vascularites associées aux connectivites.
l Vascularite isolée du système nerveux central.
l Syndrome de Cogan.
l Inclassables.
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Lors d’une seconde conférence de consensus internationale sur la nomencla-
ture des vascularites tenue à Chapel Hill en 2012, certaines vascularites ont été 
renommées avec pour but de limiter les éponymes dans la terminologie médi-
cale et de décrire les maladies sur une base physiopathologique [2]. Le tableau I 
reprend la classification des vascularites de l’enfant modifiée avec la nouvelle 
nomenclature.

Dans ce dossier, nous avons fait le choix de revoir en détail les deux vascularites 
pédiatriques que sont la vascularite à IgA et la maladie de Kawasaki. Nous avons 
également voulu parler de la périartérite noueuse, de la granulomatose avec 
polyangéite, de l’artérite de Takayasu et de la maladie de Behçet, pour lesquelles 
existent des critères de classification pédiatriques [3, 4] et qui peuvent avoir des 
aspects cliniques, étiologiques ou pronostiques différents chez l’enfant com-
paré à l’adulte. Les traitements se calquent souvent sur ceux de l’adulte, car il 
existe très peu d’études randomisées contrôlées dans ces pathologies rares chez 
l’enfant.
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