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Résumé

La Maladie de Kawasaki (MK) est la vascularite la plus fréquente chez les 
enfants de moins de 5 ans. Elle touche préférentiellement les artères de 
moyen calibre et son pronostic réside dans la survenue de complications 
cardiaques. Le rôle de l’IL-1 dans l’inflammation de la maladie et dans le 
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développement des anévrismes coronaires et la myocardite est de plus en 
plus évident. Actuellement, seul l’anakinra est utilisé hors AMM, selon les 
recommandations de l’American Heart Association (AHA) 2017 et le 
protocole national de diagnostic et de soins (PNDS) sur la maladie de 
Kawasaki, uniquement en cas d’échec des immunoglobulines 
intraveineuses.

Abstract

Kawasaki disease is the most common vasculitis in children under 5 years of 
age. It primarily affects medium-sized arteries, and its prognosis depends on 
the occurrence of cardiac complications. The role of IL-1 in the inflammation 
of  the  disease  and  in  the  development  of  coronary  aneurysms  and 
myocarditis is becoming increasingly clear. Currently, only anakinra is used 
off-label,  according  to  the  2017  American  Heart  Association  (AHA) 
recommendations  and  the  French  National  Diagnosis  and  Treatment 
Protocol (PNDS) for Kawasaki disease, only in cases of failure of intravenous 
immunoglobulins.
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La Maladie de Kawasaki (MK) est la vascularite la plus fréquente chez les 
enfants  de moins de 5 ans.  Elle  se manifeste initialement comme une 
affection  inflammatoire  multi-systémique  associant  fièvre  élevée, 
irritabilité, adénopathie cervicale et signes cutanéomuqueux : érythème et 
œdèmes des extrémités, érythème de la cavité buccale, lèvres sèches et 
fissurées et rougeur conjonctivale.
Elle touche préférentiellement les artères de moyen calibre et son pronostic 
réside  dans  la  survenue  de  complications  cardiaques  (anévrismes 
coronaires,  myocardite,  péricardite,  insuffisance  mitrale,  choc 
cardiogénique) pouvant être rapidement fatales (rarement) ou laisser des 
séquelles  définitives  (myocardiopathie  ischémique,  athérosclérose 
accélérée). Ces complications touchent principalement les enfants les plus 
jeunes (<1 an), un peu plus souvent de sexe masculin et ayant un syndrome 
inflammatoire biologique le plus marqué avec parfois une note de syndrome 
d’activation macrophagique (SAM).

1.Traitement

Aujourd’hui  le  seul  traitement  ayant  prouvé  un  effet  préventif  sur  la 
survenue  des  complications  cardiaques  est  la  perfusion 
d’immunoglobulines intraveineuses à la dose de 2g/kg, administré dans un 
délai maximum de 10 jours après le début de la fièvre. Cette stratégie est 
efficace  dans  environ  80%  des  cas  avec  une  apyrexie  rapide  et  une 
réduction de 5 à 25% du risque d’anévrisme coronaire. Cependant celui-ci 
dépend très nettement de l’âge de l’enfant  et  ceux de moins d’un an 
présentent une fréquence d’anévrismes de 40% dès les premiers jours de 
fièvre ce qui limite l’intérêt des seules IgIV.

L’adjonction des corticoïdes aux IgIV initiales chez les patients les plus à 
risque a permis de réduire l’incidence des complications cardiaques dans 
une seule étude, jusqu’ici non reproduite.

Le rôle de l’IL-1 dans l’inflammation de la maladie et dans le développement 
des anévrismes coronaires et de la myocardite est de plus en plus évident 
[1–3].  Aujourd’hui,  l’anakinra  est  utilisé  hors  AMM,  et  selon  les 
recommandations  de  l’American  Heart  Association (AHA)  2017  et  le 
protocole  national  de  diagnostic  et  de  soins  (PNDS)  sur  la  maladie  de 
Kawasaki [4], uniquement en cas d’échec des IgIV [5]. Sa place par rapport 
aux corticoïdes et aux anti-TNF reste à définir. 
Dans  la  seule  étude  ouverte  expérimentale  publiée,  la  dose  médiane 
d’anakinra  permettant  une  réponse  thérapeutique  était  de  4  mg/kg/j, 
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pendant une durée de 14 jours. L’apyrexie en 48h a été obtenue chez 87% 
des patients  [6]. A l’initiation du traitement, 10/16 patients avaient des 
dilatations coronaires avec un Z-score max > 2,5 ; à J45, 50% des patients 
étaient revenus dans les valeurs normales. L’inflammation chez les patients 
de l’étude (n= 16) était caractérisée par une surexpression des médiateurs 
immunitaires innés (en particulier l’IL-6, CXCL10, S100A12, IL-1Ra) et des 
marqueurs d’activation des cellules endothéliales (sICAM-1, sVCAM-1) ; ces 
biomarqueurs avaient significativement diminué au cours du traitement par 
anakinra [7].
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