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Synthèse à destination du médecin traitant 

La maladie de Kawasaki (MK) est une vascularite aiguë des vaisseaux de moyens calibres et 

à un moindre degré de petits calibres, avec un tropisme particulier pour les artères coronaires. 

Dans les pays développés, cette maladie est la première cause de cardiopathie acquise chez 

l’enfant. 

 

Il s’agit d’une maladie potentiellement grave en raison de l’atteinte des artères coronaires. 

Celle-ci est plus fréquente en cas de retard diagnostique et/ou thérapeutique. En effet, un 

traitement administré précocement (avant 10 jours de fièvre) réduit à 5 % le risque 

d’anévrismes coronaires, contre 15 à 25 % en l’absence de traitement précoce.  

 

La MK atteint préférentiellement les enfants âgés de 6 mois à 5 ans, avec une prédominance 

masculine (SR M/F : 1.5/1). La prévalence de la maladie varie en fonction de l’ethnie avec une 

incidence 10 à 60 fois plus élevée dans les populations japonaises et d’Asie du Nord-Est, 

comparées aux populations occidentales. 

 

La physiopathologie de cette maladie est actuellement toujours inconnue, mais il est 

communément admis qu’un ou plusieurs agents possiblement infectieux induisent une 

réponse inflammatoire inappropriée chez un sujet génétiquement prédisposé. 

  

Le diagnostic est clinique et doit être évoqué systématiquement chez des enfants présentant 

une fièvre de 5 jours ou plus. Il est important de préciser que la plupart des enfants présente 

des signes généraux marqués (irritabilité) avec parfois des signes digestifs (inappétence, 

diarrhées, douleur abdominale). Le syndrome inflammatoire biologique (polynucléose et CRP 

élevée), s’il n’est pas spécifique, a une grande valeur pour le diagnostic.  

 

Le diagnostic, parfois difficile, est établi selon des critères internationaux et sera alors porté 

en cas de fièvre associée à au moins 4 critères cliniques d’inflammation cutanéo-muqueuse 

parmi les suivants : 

• Éruption cutanée polymorphe (le plus souvent morbilliforme, scarlatiniforme ou 

urticarienne) 

• Hyperhémie conjonctivale aiguë non purulente, bilatérale 

• Énanthème des lèvres et de l’ensemble de la cavité buccale : lèvres sèches et fissurées 

(chéilite), langue framboisée (avec desquamation des papilles filiformes, donnant une 

surface rouge et brillante), stomatite, énanthème pharyngé 

• Atteinte des extrémités : érythème, œdème, desquamation (signe tardif) 

• Adénopathies cervicales dont une de plus de 1,5 cm  

 

L’apparition de ces signes n’est pas synchrone et certains signes peuvent avoir disparu chez 

des patients vus tardivement, 1 à 2 semaines après le début de la fièvre. Dans ce cas il est 

très important de revoir avec les parents et éventuellement les médecins consultés 

antérieurement, les signes et les symptômes initiaux qui seront très précieux pour le 

diagnostic. 

 



Synthèse à destination du médecin traitant – Maladie de Kawasaki 

Centre de Référence des Maladies Auto-inflammatoires et de l’Amylose inflammatoire CeRéMAIA / 
Septembre 2022 

3 

 

Certains enfants peuvent présenter des formes incomplètes (ne réunissant pas tous les 

critères), ou atypiques (avec des manifestations plus rares) de la maladie et cela 

principalement lorsqu’elle apparait avant l’âge de 1 an ou après 5 ans. Les signes biologiques 

et/ou échocardiographiques peuvent alors être utilisés pour aider au diagnostic de ces formes. 

 

Le pronostic de la MK est en général très bon avec une majorité d’enfants qui se rétablit sans 

séquelle. Pour ceux avec une atteinte coronaire initiale, le pronostic dépend de l’évolution de 

l’atteinte cardiaque définie lors du suivi cardiologique spécialisé et rapproché. 

 

Du fait des difficultés de diagnostic dans les formes incomplètes ou atypiques et de l’urgence 

à traiter, l’enfant doit être adressé dans un service d’urgences pédiatriques dès que le 

diagnostic est simplement suspecté. En cas de signes d’insuffisance cardiaque (pâleur, 

tachycardie, polypnée, sueurs, hépatomégalie, instabilité tensionnelle), un transfert médicalisé 

(SAMU) est indispensable (lien vers Fiche Urgences Orphanet). 

 

Le traitement de première intention est une perfusion d’immunoglobulines polyvalentes 

associée à de l’aspirine pour une durée minimale de 6 semaines. Le traitement par IgIV 

nécessite une adaptation du calendrier vaccinal lien infovac mais les vaccins ne sont pas 

contre-indiqués. 

 

Les formes sans atteinte coronaire ne nécessitent pas de suivi cardiologique après 6 

semaines. En cas d’atteinte coronaire, un traitement anti-agrégant peut être maintenu à vie. 

En cas d’anévrisme géant, un traitement anti-coagulant associé à un traitement anti-agrégant 

est prescrit. 

 

Les enfants peuvent mener une vie normale. L’activité physique et la pratique sportive sont 

conseillées. 

L’adaptation de certaines pratiques sportives ne concerne que les patients nécessitant une 

surveillance cardiologique prolongée. 

 

Informations utiles 

Liste des centres de référence et de compétence de la filière FAI²R pour les maladies 
auto-immunes systémiques et pour les maladies auto-inflammatoires 

Centres de référence - sites coordonnateurs et sites constitutifs ADULTES 

Centre de référence des maladies auto-
immunes systémiques rares du Nord et 
Nord-Ouest (site coordonnateur) 

Lille, CHU HACHULLA Éric 

Centre de référence des maladies auto-
immunes systémiques rares du Nord et 
Nord-Ouest (site constitutif) 

Brest, CHU DEVAUCHELLE-
PENSEC Valérie 

Centre de référence du lupus, syndrome 
des anticorps antiphospholipides et autres 
maladies auto-immunes rares (site 
coordonnateur) 

Paris, AP-HP AMOURA Zahir 

https://www.orpha.net/data/patho/Emg/Int/fr/Kawasaki_FR_fr_EMG_ORPHA2331.pdf
https://www.infovac.fr/
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Centre de référence du lupus, syndrome 
des anticorps antipholipides et autres 
maladies auto-immunes rares (site 
constitutif) 

Martinique, 
CHU DELIGNY Christophe 

Centre de référence des maladies auto-
immunes systémiques rares d’Ile-de-France 
(site coordonnateur) 

Paris, AP-HP MOUTHON Luc 

Centre de référence des maladies auto-
immunes systémiques rares d’Ile-de-France 
(site constitutif) 

Le Kremlin-
Bicêtre, AP-HP MARIETTE Xavier  

Centre de référence des maladies auto-
immunes systémiques rares d’Ile-de-France 
(site constitutif) 

Paris, AP-HP CACOUB Patrice 

Centre de référence des maladies auto-
immunes systémiques rares d’Ile-de-France 
(site constitutif) 

Paris, AP-HP FARGE-BANCEL Dominique 

Centre de référence des maladies auto-
immunes systémiques rares de l'Est et du 
Sud-Ouest (site coordonnateur) 

Strasbourg, 
CHRU MARTIN Thierry 

Centre de référence des maladies auto-
immunes systémiques rares de l'Est et du 
Sud-Ouest (site constitutif) 

Bordeaux, CHU RICHEZ Christophe 

Centre de référence des maladies auto-
inflammatoires et de l’amylose 
inflammatoire CEREMAIA (site constitutif) 

Paris, AP-HP GEORGIN-
LAVIALLE Sophie 

Centre de référence des maladies auto-
inflammatoires et de l’amylose 
inflammatoire CEREMAIA (site constitutif) 

Paris, AP-HP SAADOUN David 

Centres de référence - sites coordonnateurs et sites constitutifs PEDIATRIQUES 

Centre de référence des maladies auto-
inflammatoires et de l’amylose 
inflammatoire CEREMAIA (site 
coordonnateur) 

Le Kremlin 
Bicêtre KONÉ-PAUT Isabelle 

Centre de référence des maladies auto-
inflammatoires et de l’amylose 
inflammatoire CEREMAIA (site constitutif) 

Montpellier, 
CHU TOUITOU Isabelle 

Centre de référence des maladies auto-
inflammatoires et de l’amylose 
inflammatoire CEREMAIA (site constitutif) 

Versailles, CH HENTGEN Véronique 

Centre de référence des rhumatismes 
inflammatoires et maladies auto-immunes 
systémiques rares de l’enfant RAISE (site 
coordonnateur) 

Paris, AP-HP QUARTIER-DIT-
MAIRE Pierre 

Centre de référence des rhumatismes 
inflammatoires et maladies auto-immunes 
systémiques rares de l’enfant RAISE (site 
constitutif) 

Lyon, CHU BELOT Alexandre 
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Centre de référence des rhumatismes 
inflammatoires et maladies auto-immunes 
systémiques rares de l’enfant RAISE (site 
constitutif) 

Paris, AP-HP MEINZER Ulrich 

Centres de compétence pour les maladies auto-immunes et systémiques rares ADULTES 

Centre de compétence adulte pour les 
maladies auto-immunes et systémiques 
rares  

Angers, CHU LAVIGNE Christian 

Centre de compétence adulte pour les 
maladies auto-immunes et systémiques 
rares  

Amiens, CHU DUHAUT Pierre 

Centre de compétence adulte pour les 
maladies auto-immunes et systémiques 
rares  

Annecy-
Genevois, CH BEREZNE Alice 

Centre de compétence adulte pour les 
maladies auto-immunes et systémiques 
rares  

Besançon, 
CHRU 

MAGY-
BERTRAND Nadine 

Centre de compétence adulte pour les 
maladies auto-immunes et systémiques 
rares  

Boulogne-sur-
Mer, CHU MESBAH Rafik 

Centre de compétence adulte pour les 
maladies auto-immunes et systémiques 
rares  

Caen, CHU AOUBA Achille 

Centre de compétence adulte pour les 
maladies auto-immunes et systémiques 
rares  

Clermont-
Ferrand, CHU AUMAITRE Olivier 

Centre de compétence adulte pour les 
maladies auto-immunes et systémiques 
rares  

Colmar, CH BLAISON Gilles 

Centre de compétence adulte pour les 
maladies auto-immunes et systémiques 
rares  

Créteil, AP-HP GODEAU Bertrand 

Centre de compétence adulte pour les 
maladies auto-immunes et systémiques 
rares  

Dijon, CHU BONNOTTE Bernard 

Centre de compétence adulte pour les 
maladies auto-immunes et systémiques 
rares  

Tours, CHU DIOT Élisabeth 

Centre de compétence adulte pour les 
maladies auto-immunes et systémiques 
rares  

Grenoble, CHU BOUILLET Laurence 

Centre de compétence adulte pour les 
maladies auto-immunes et systémiques 
rares  

Guadeloupe, 
CHU CORDEL Nadège 
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Centre de compétence adulte pour les 
maladies auto-immunes et systémiques 
rares  

Ile de la 
Réunion, CHU RAFFRAY Loïc 

Centre de compétence adulte pour les 
maladies auto-immunes et systémiques 
rares  

Limoges, CHU FAUCHAIS Anne-Laure 

Centre de compétence adulte pour les 
maladies auto-immunes et systémiques 
rares  

Lyon, CHU HOT Arnaud 

Centre de compétence adulte pour les 
maladies auto-immunes et systémiques 
rares  

Marseille, AP-
HM GRANEL Brigitte 

Centre de compétence adulte pour les 
maladies auto-immunes et systémiques 
rares  

Montpellier, 
CHU MOREL Jacques 

Centre de compétence adulte pour les 
maladies auto-immunes et systémiques 
rares  

Nancy, CHRU WAHL Denis 

Centre de compétence adulte pour les 
maladies auto-immunes et systémiques 
rares  

Nantes, CHU AGARD Christian 

Centre de compétence adulte pour les 
maladies auto-immunes et systémiques 
rares  

Nice, CHU QUEYREL-
MORANNE Viviane 

Centre de compétence adulte pour les 
maladies auto-immunes et systémiques 
rares  

Paris, AP-HP UZUNHAN Yurdagul 

Centre de compétence adulte pour les 
maladies auto-immunes et systémiques 
rares  

Paris, AP-HP PAPO Thomas 

Centre de compétence adulte pour les 
maladies auto-immunes et systémiques 
rares  

Paris, GHDCSS LIDOVE Olivier 

Centre de compétence adulte pour les 
maladies auto-immunes et systémiques 
rares  

Paris, AP-HP KARRAS Georges-
Alexandre 

Centre de compétence adulte pour les 
maladies auto-immunes et systémiques 
rares  

Paris, AP-HP FAIN Olivier 

Centre de compétence adulte pour les 
maladies auto-immunes et systémiques 
rares  

Paris, AP-HP HERVIER Baptiste 

Centre de compétence adulte pour les 
maladies auto-immunes et systémiques 
rares  

Saint-Denis, 
CH LHOTE  François 
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Centre de compétence adulte pour les 
maladies auto-immunes et systémiques 
rares  

Poitiers, CHU ROBLOT Pascal 

Centre de compétence adulte pour les 
maladies auto-immunes et systémiques 
rares  

Reims, CHU PENNAFORTE Jean-Loup 

Centre de compétence adulte pour les 
maladies auto-immunes et systémiques 
rares  

Rennes, CHU JEGO Patrick 

Centre de compétence adulte pour les 
maladies auto-immunes et systémiques 
rares  

Rouen, CHU BENHAMOU Ygal 

Centre de compétence adulte pour les 
maladies auto-immunes et systémiques 
rares  

Saint-Étienne, 
CHU CATHEBRAS Pascal 

Centre de compétence adulte pour les 
maladies auto-immunes et systémiques 
rares  

Toulouse, CHU CHAUVEAU Dominique 

Centre de compétence adulte pour les 
maladies auto-immunes et systémiques 
rares  

Valenciennes, 
CH QUEMENEUR Thomas 

Centres de compétence PEDIATRIQUES 

Centre de compétence du Centre de 
référence des rhumatismes inflammatoires 
et maladies auto-immunes systémiques 
rares de l’enfant RAISE 

Amiens DJEDDI Djamal 

Centre de compétence du Centre de 
référence des rhumatismes inflammatoires 
et maladies auto-immunes systémiques 
rares de l’enfant RAISE 

Angers PELLIER Isabelle 

Centre de compétence du Centre de 
référence des rhumatismes inflammatoires 
et maladies auto-immunes systémiques 
rares de l’enfant RAISE 

Belfort LOHSE Anne 

Centre de compétence du Centre de 
référence des rhumatismes inflammatoires 
et maladies auto-immunes systémiques 
rares de l’enfant RAISE 

Besançon BALLOT-
SCHMIT Claire 

Centre de compétence du Centre de 
référence des rhumatismes inflammatoires 
et maladies auto-immunes systémiques 
rares de l’enfant RAISE 

Brest DEVAUCHELLE Valérie 

Centre de compétence du Centre de 
référence des rhumatismes inflammatoires 
et maladies auto-immunes systémiques 
rares de l’enfant RAISE 

Grenoble BARBIER  Catherine 
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Centre de compétence du Centre de 
référence des rhumatismes inflammatoires 
et maladies auto-immunes systémiques 
rares de l’enfant RAISE 

Marne-la-
Vallée AGBO-KPATI Placide 

Centre de compétence du Centre de 
référence des rhumatismes inflammatoires 
et maladies auto-immunes systémiques 
rares de l’enfant RAISE 

Marseille JURQUET Anne-Laure 

Centre de compétence du Centre de 
référence des rhumatismes inflammatoires 
et maladies auto-immunes systémiques 
rares de l’enfant RAISE 

Montpellier JEZIORSKI Éric 

Centre de compétence du Centre de 
référence des rhumatismes inflammatoires 
et maladies auto-immunes systémiques 
rares de l’enfant RAISE 

Nantes LACROIX Sylvie 

Centre de compétence du Centre de 
référence des rhumatismes inflammatoires 
et maladies auto-immunes systémiques 
rares de l’enfant RAISE 

Orléans TALMUD Déborah 

Centre de compétence du Centre de 
référence des rhumatismes inflammatoires 
et maladies auto-immunes systémiques 
rares de l’enfant RAISE 

Poitiers SOLAU-
GERVAIS Élisabeth 

Centre de compétence du Centre de 
référence des rhumatismes inflammatoires 
et maladies auto-immunes systémiques 
rares de l’enfant RAISE 

Rouen GRALL-
LEROSEY Martine 

Centre de compétence du Centre de 
référence des rhumatismes inflammatoires 
et maladies auto-immunes systémiques 
rares de l’enfant RAISE 

Toulouse PAJOT Christine 

Centre de compétence du Centre de 
référence des rhumatismes inflammatoires 
et maladies auto-immunes systémiques 
rares de l’enfant RAISE 

Villefranche-
sur-Saône 

REMY-PICCOLO Vanessa 

Centre de compétence du Centre de 
référence des rhumatismes inflammatoires 
et maladies auto-immunes systémiques 
rares de l’enfant RAISE 

Martinique HATCHUEL Yves 

Centre de compétence du Centre de 
référence des rhumatismes inflammatoires 
et maladies auto-immunes systémiques 
rares de l’enfant RAISE 

Paris, AP-HP WIPFF Julien 

Centre de compétence pédiatrique du 
Centre de référence des maladies auto-
inflammatoires et de l’amylose 
inflammatoire CEREMAIA 

Grenoble PAGNIER Anne 
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Centre de compétence pédiatrique du 
Centre de référence des maladies auto-
inflammatoires et de l’amylose 
inflammatoire CEREMAIA 

Lyon, CHU BELOT Alexandre 

Centre de compétence pédiatrique du 
Centre de référence des maladies auto-
inflammatoires et de l’amylose 
inflammatoire CEREMAIA 

Marseille RETORNAZ  Karine 

Centre de compétence pédiatrique du 
Centre de référence des maladies auto-
inflammatoires et de l’amylose 
inflammatoire CEREMAIA 

Toulouse DECRAMER Stéphane 

Centre de compétence pédiatrique des 
centres de référence CEREMAIA et RAISE 
pour les maladies auto-inflammatoires, 
l’amylose inflammatoire, les rhumatismes 
inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de l’enfant  

Bordeaux PILLET Pascal 

Centre de compétence pédiatrique des 
centres de référence CEREMAIA et RAISE 
pour les maladies auto-inflammatoires, 
l’amylose inflammatoire, les rhumatismes 
inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de l’enfant  

Caen DESDOITS  Alexandra 

Centre de compétence pédiatrique des 
centres de référence CEREMAIA et RAISE 
pour les maladies auto-inflammatoires, 
l’amylose inflammatoire, les rhumatismes 
inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de l’enfant  

Clermont-
Ferrand MERLIN Étienne 

Centre de compétence pédiatrique des 
centres de référence CEREMAIA et RAISE 
pour les maladies auto-inflammatoires, 
l’amylose inflammatoire, les rhumatismes 
inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de l’enfant  

Dijon HUET Frédéric 

Centre de compétence pédiatrique des 
centres de référence CEREMAIA et RAISE 
pour les maladies auto-inflammatoires, 
l’amylose inflammatoire, les rhumatismes 
inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de l’enfant  

Lille REUMAUX Héloïse 

Centre de compétence pédiatrique des 
centres de référence CEREMAIA et RAISE 
pour les maladies auto-inflammatoires, 
l’amylose inflammatoire, les rhumatismes 
inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de l’enfant  

Nancy LEMELLE  Irène 
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Centre de compétence pédiatrique des 
centres de référence CEREMAIA et RAISE 
pour les maladies auto-inflammatoires, 
l’amylose inflammatoire, les rhumatismes 
inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de l’enfant  

Nîmes TRAN Tu-Anh 

Centre de compétence pédiatrique des 
centres de référence CEREMAIA et RAISE 
pour les maladies auto-inflammatoires, 
l’amylose inflammatoire, les rhumatismes 
inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de l’enfant  

Reims PIETREMENT Christine 

Centre de compétence pédiatrique des 
centres de référence CEREMAIA et RAISE 
pour les maladies auto-inflammatoires, 
l’amylose inflammatoire, les rhumatismes 
inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de l’enfant  

Rennes DESPERT Véronique 

Centre de compétence pédiatrique des 
centres de référence CEREMAIA et RAISE 
pour les maladies auto-inflammatoires, 
l’amylose inflammatoire, les rhumatismes 
inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de l’enfant  

Saint-Étienne STEPHAN Jean-Louis 

Centre de compétence pédiatrique des 
centres de référence CEREMAIA et RAISE 
pour les maladies auto-inflammatoires, 
l’amylose inflammatoire, les rhumatismes 
inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de l’enfant  

Strasbourg TERZIC Joëlle 

Centre de compétence pédiatrique des 
centres de référence CEREMAIA et RAISE 
pour les maladies auto-inflammatoires, 
l’amylose inflammatoire, les rhumatismes 
inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de l’enfant  

Tours HOARAU Cyrille 

 
 

Liste des liens utiles pour les professionnels de santé et pour les patients 

 

 

Centre de Référence des 
Maladies Auto-Inflammatoires et 
Amylose Inflammatoire 
 

https://ceremaia.fr/ 
 

 

 
Filière de santé des  
Maladies Auto-Immunes et 
Auto-Inflammatoires Rares 

 
www.fai2r.org 
 
 

https://ceremaia.fr/
http://www.fai2r.org/
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Portail Européen d’informations sur les 
maladies rares et les médicaments 
orphelins en accès libre 

 
https://www.orpha.net/  
 
 

 
 

Collectif d’associations de malades et 
de parents de malades 

https://www.alliance-maladies-
rares.org/  

 

 
Alliance européenne non 
gouvernementale d’associations de 
malades 
 

https://www.eurordis.org/fr  

 

Association France Vascularites 
 
 
Association Française des Aidants 
 
 
JADE Jeune AiDants Ensemble 

https://www.association-
vascularites.org/ 
 
https://www.aidants.fr/ 
 
 
https://jeunes-aidants.com/  

 

 
Filière nationale de santé maladies 
cardiaques héréditaires ou rares 
 

https://www.filiere-cardiogen.fr/  

 

https://www.orpha.net/
https://www.alliance-maladies-rares.org/
https://www.alliance-maladies-rares.org/
https://www.eurordis.org/fr
https://www.association-vascularites.org/
https://www.association-vascularites.org/
https://www.aidants.fr/
https://jeunes-aidants.com/
https://www.filiere-cardiogen.fr/

