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ASLO : Antistreptolysines.

CRP  : Protéine|C réactive.
ECG : Electrocardiogramme.
EEG : Electroencéphalogramme.

GPe : Pallidum externe.

Gpi : Pallidum interne.

HTIC : Hypertension intracranienne.

HVG : Hypertrophie ventriculaire gauche.

Ao : Insuffisance aortique.

ICT : Index cardiothoracique.

IM : Insuffisance mitrale.

IRM : imagerie par résonnance magnétique.

IT : Insuffisance tricuspidienne.

NFS : Numération formule sanguine.

NST : noyau sous-thalamique.

RAA : Rhumatisme articulaire aigu.

RPM : Retard psychomoteur.

SPECT : Tomographie d’émission du photon unique.

TDM : Tomodensitométrie.

VS : Vitesse de sédimentation.
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La chorée signifie étymologiquement la danse et désigne des mouvements anormaux
involontaires. On lui reconnait des causes diverses, les unes génétiqguement déterminées, les
autres acquises.

La chorée post streptococcique, appelée également chorée de Sydenham, ou chorée
rhumatismale, représente chez I’enfant la forme la plus commune des chorées acquises. Elle a
été décrite la premiere fois par Thomas Sydenham en 1686 [1].

Il s’agit d’une infection post streptococcique a streptocoque béta-hémolytique du groupe
A, et elle est considérée comme une manifestation majeure du rhumatisme articulaire aigu
(RAA).

Le mécanisme est probablement auto-immun, secondaire a une réaction croisée entre
les anticorps dirigés contre la protéine M du streptocoque A et les neurones des noyaux gris
centraux.

Son tableau caractéristique est marqué par des mouvements involontaires, liés a la
contraction de plusieurs muscles. Ces mouvements sont brusques, brefs, rapides, imprévisibles,
et d’amplitude variable, et sont associés a des troubles psycho-caractériels.

L’évolution est imprévisible, émaillée de rechutes qui peuvent s’étaler sur une dizaine
d’années avec le risque de persistance de troubles caractériels résiduels.

Cependant, la gravité de I'affection réside dans la survenue d’atteinte valvulaire qui
constitue le risque évolutif majeur [2, 3].

Son incidence a nettement diminué dans les pays développés, parallelement a celle du
RAA depuis l'utilisation des antibiotiques dans le traitement des angines [3, 4]. Tandis que, dans
les pays en voie de développement, le RAA et la chorée de Sydenham constituent toujours un
probléme de santé publique.

C'est ainsi que nous avons jugé utile d’étudier les profils épidémiologique, clinique,
biologique, thérapeutique et surtout évolutif de la chorée post streptococcique, dans le service

de pédiatrie A, au Centre Hospitalo-Universitaire Mohamed VI de Marrakech.
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Il s’agit d’'une étude rétrospective des dossiers des malades atteints de la chorée de
Sydenham, hospitalisés au service de Pédiatrie A du CHU Mohamed VI de Marrakech entre
janvier 2009 et décembre 2011.

Ont été inclus tous les enfants agés de moins de 15 ans, chez qui nous avons observé
des mouvements anormaux involontaires, associés a des troubles psychiques et/ou une
hypotonie musculaire.

Nous avons éliminé les chorées familiales devant la présence de cas similaires dans la
famille, la présence de démence progressive pour les chorées de Huntington, et la présence de
caractére paroxystique pour la choréo-athétose paroxystique. Nous avons éliminé également les
chorées secondaires (métaboliques, vasculaires, toxiques....), ainsi que les autres mouvements
anormaux de I’enfant (tics, balisme, athétose...).

Nous avons étudié les caractéristiques de I’examen clinique complet réalisé, notamment
I’examen neurologique et cardiaque, ainsi que les criteres majeurs et mineurs du RAA chez tous
nos malades.

Nous avons analysé les résultats du bilan biologique qui a comporté une numération
formule sanguine (NFS) et une vitesse de sédimentation (VS) pour tous les malades, ainsi que les
données de la radiographie thoracique, de I'imagerie cérébrale et échocardiographique.

Nous avons étudié également |'attitude thérapeutique ainsi que I'évolution chez nos 7

malades.
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. Observations :

Observation n°1 :

L’enfant Asmaa, de sexe féminin, dgée de 10 ans, deuxiéme d’une fratrie de 3, de bas
niveau socioéconomique et originaire de Benguérir.

La patiente est issue d’'un mariage non consanguin, la grossesse était menée a terme
avec un accouchement par voie basse sans complications. Elle était correctement vaccinée selon
le programme national d’immunisation et son développement psychomoteur était normal.

Dans les antécédents, I'enfant a présenté des angines a répétition, sans autres
antécédents pathologiques particuliers notamment pas de prise médicamenteuse, ni maladie de
systeme personnelle ou familiale, ni cas similaire dans la famille.

La symptomatologie était d’installation progressive marquée par des mouvements
anormaux et des troubles de langage, sans signes de localisations ni signes d’hypertension
intracranienne (HTIC). Le tout a évolué dans un contexte d’apyrexie et de conservation de I'état
général.

L’examen clinique général a trouvé une patiente consciente, apyrétique et stable sur le
plan hémodynamique. L’examen neurologique a objectivé une marche ébrieuse avec un
élargissement du polygone de sustentation, des mouvements anormaux amples au niveau des
racines des membres, une dysarthrie, une dysgraphie, et des troubles de coordination a type de
dysmétrie, asynergie, et adiadococinésie. Les réflexes ostéotendineux étaient présents et
symétriques, et le tonus était normal.

Le reste de I'examen somatique était sans particularité, notamment pas de souffle a
I’examen cardio-vasculaire, pas de lésions cutanées a I’examen cutanéo-muqueux, et pas
d’anomalies a I’examen ostéo-articulaire.

Le bilan biologique inflammatoire (NFS, VS) était normal.
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Devant I’antécédent d’angines a répétition, et les signes cliniques, le diagnostic de
chorée post streptococcique était retenu.

Sur le plan thérapeutique, la patiente était mise sous neuroleptique a type d’Halopéridol
débuté progressivement en 4 a 5 jours pour atteindre une dose de 0,075 mg/Kg/j répartie en
deux prises.

L’évolution était marquée par une nette amélioration sous traitement, faite de la

régression de mouvements anormaux et des troubles de la marche, avec un recul de 6 mois.

Observation n°2 :

Il s’agit de I’enfant Zineb, de sexe féminin, dgée de 8 ans, troisieme d’une fratrie de 4, de
bas niveau socioéconomique, et originaire de Benguérir.

La patiente est issue d’un mariage non consanguin, ne présentant pas de cas similaire
dans la famille. La grossesse menée a terme était de déroulement normal de méme que
I’accouchement.

Dans les antécédents, I’enfant avait un retard du développement psychomoteur (RPM), et
des angines a répétition, sans autres antécédents pathologiques particuliers.

Le début de la maladie était insidieux, marqué par des troubles de comportement, a type
d’hyperactivité, et une insomnie. Plus tard, des mouvements anormaux ont été installés,
prédominants aux membres supérieurs, et s’aggravant la nuit. Ces mouvements ont été associés
a des difficultés d’écriture et a une énurésie secondaire, sans autres signes associés, notamment
pas de syndrome d’HTIC, évoluant dans un contexte d’apyrexie et de conservation de I’'état
général.

L’examen clinique général a trouvé une patiente consciente, avec un état général
conservé. L’examen neurologique a objectivé des mouvements choréiques involontaires

brusques, brefs, et rapides, prédominants au niveau des membres supérieurs. Les réflexes
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ostéotendineux et le tonus étaient normaux. L’examen de la gorge a noté la présence des
angines érythémateuses.

L’examen cardiovasculaire ainsi que I'examen cutanéo-muqueux étaient sans
particularités.

La NFS a objectivé une hyperleucocytose a 19000/mm3 a prédominance polynucléaire
neutrophile. La VS était normale.

Devant I'antécédent d’angines a répétition non traitées, et les signes cliniques faits de
mouvements choréiques et des troubles de comportement, le diagnostic de chorée post
streptococcique était évoqué.

La patiente était mise sous neuroleptique (halopéridol) a une dose progressivement
croissante pour atteindre en 4 jours une dose de 0,075 mg/Kg/ jour, en deux prises.

L’évolution était marquée par I’amélioration initiale sous traitement, mais avec la
persistance de quelques mouvements anormaux de la face, un acces d’hypertonie des 2
membres supérieurs et d’un trouble de la marche.

Aprés 2 ans d’évolution, I’enfant a eu une récidive des mouvements choréiques, ce qui a
nécessité la reprise du traitement a base d’halopéridol a une dose de 10 gouttes/ jour.

Le recul était de 2 ans.

Observation n°3 :

L’enfant Khalid, de sexe masculin, agé de 11 ans, issu d’un mariage non consanguin, de
bas niveau socio-économique, et originaire de Ait ourir.

La grossesse était menée a terme avec un accouchement par voie basse sans
complications. Il était correctement vacciné selon le programme national d’'immunisation, et son
développement psychomoteur était normal.

Dans les antécédents, I’enfant avait des angines a répétition non traitées, sans autres
antécédents pathologiques particuliers notamment pas de prise médicamenteuse, ni maladie de

systeme personnelle ou familiale, et sans cas similaire dans la famille.
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La symptomatologie était d’installation insidieuse, survenant une semaine apres un
épisode d’angine non traitée. Elle était marquée par des mouvements anormaux involontaires,
répétitifs, brefs, anarchiques et prédominants au niveau des racines des membres. Ces
mouvements ont été amplifiés par I’émotion, et calmés par le sommeil. lIs ont été associés a une
dysgraphie, sans signes d’HTIC ni autres signes associés.

L’examen clinique général a trouvé un enfant conscient, apyrétique en bon état général.

La marche était ataxique, les réflexes ostéo-tendineux étaient vifs au niveau des deux
membres inférieurs. L’examen neurologique a objectivé également une légere hypotonie, et des
mouvements choréiques involontaires, prédominants au niveau des racines des membres.

Le reste de ’examen somatique était sans particularité.

Le bilan biologique fait d’une NFS et d’une VS était normal.

La radiographie thoracique du malade était normale.

Le diagnostic de chorée post streptococcique était évoqué devant I'antécédent d’angines
a répétition, et les signes cliniques.

L’enfant était mis sous halopéridol a une dose de une goutte/année d’age/ jour en deux
prises.

L’évolution était marquée par une régression incompléte des mouvements, avec un recul

de 1 mois, puis I’enfant a été perdu de vue.

Observation n°4 :

Il s’agit de I’enfant Hafid, de sexe masculin, 4gé de 12 ans, issu d’un mariage non
consanguin, de moyen niveau socioéconomique, et originaire de Ras Alain.

La grossesse menée a terme était de déroulement normal de méme que I’accouchement.

Dans les antécédents, il avait des angines a répétition non traitées, avec notion
d’arthralgies des membres supérieurs droits traitées, sans autres antécédents pathologiques

particuliers ni cas similaires dans la famille.
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La symptomatologie était d’installation progressive, faite de mouvements anormaux,
involontaires, répétitifs, de I’hémicorps droit, et de la téte, calmés par le sommeil, et exagérés
par les émotions, avec notion de céphalées non calmées par les antalgiques.

L’examen clinique général a trouvé un enfant conscient, fébrile a 38,5° C, et tachycarde a
117b/m.

L’examen neurologique a objectivé des mouvements anormaux, involontaires, de
I’hémicorps droit et de la téte, avec une légere hypotonie du membre supérieur droit. Les
reflexes ostéotendineux étaient présents et symétriques. Aucun déficit sensitif ni moteur n’a été
noté a I’examen.

L’auscultation cardiaque ainsi que I’examen cutanéo-muqueux étaient normaux.
L’examen ostéo-articulaire a trouvé une gonarthralgie droite.

Le bilan biologique inflammatoire (NFS, VS, protéine C réactive (CRP)) était normal.

Une hémoculture a été réalisée qui s’est révélée stérile.

La tomodensitométrie (TDM) cérébrale n’a pas montré d’anomalies.

Devant I'antécédent d’angine a répétition et les signes cliniques, et le résultat normal de
I'imagerie éliminant une cause sous jacente, le diagnostic d’hémichorée post streptococcique
était retenu.

L’enfant était mis sous neuroleptique (halopéridol) a une dose de 6 gouttes/ jour, puis
augmentation progressive a 8 gouttes/ jour, pendant 6 mois.

L’évolution était marquée par la disparition des mouvements anormaux.

Observation n°5 :

L’enfant Najia, de sexe féminin, dgée de 6 ans, issue d’un mariage non consanguin, de
bas niveau socioéconomique, et originaire de Zagoura.

La grossesse était menée a terme avec un accouchement par voie basse sans
complications. Elle était correctement vaccinée selon le programme national d’immunisation, et

son développement psychomoteur était normal.
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Dans les antécédents, elle avait des angines a répétition non traitées, sans autres
antécédents pathologiques particuliers notamment pas de prise médicamenteuse, et sans cas
similaire dans la famille.

Elle avait présenté une convulsion fébrile simple, compliquant une angine traitée, 45
jours avant son hospitalisation. 15 jours aprés cet épisode fébrile, des mouvements anormaux
de I’hémicorps droit ont été installés. lls étaient rapides, amples, involontaires, brefs,
anarchiques, disparaissant au sommeil, et s’aggravant par |I’émotion et [|’action. Cette
symptomatologie a été associée a des troubles de comportement, et a une dysarthrie, sans
signes d’HTIC. Le tout avait évolué dans un contexte d’apyrexie et d’amaigrissement non chiffré.

L’examen clinique général a trouvé une patiente consciente, en bon état général.

L’examen neurologique a noté des troubles de la marche, la présence de mouvements
anormaux de I’hémicorps droit, une hypotonie des membres, et une diminution des forces
musculaires segmentaires et globales a droite, avec un testing musculaire coté a 4/5 a droite.

L’examen de la gorge a révélé des amygdales hypertrophiées et érythémateuses.

Le reste de I’examen somatique était sans particularité, notamment pas de signes de
dysthyroidie, ni d’arthrite, ni de souffle cardiaque.

Le bilan biologique inflammatoire était sans particularité.

La TDM cérébrale n’a pas objectivé d’anomalies.

Devant les mouvements choréiques survenant aprés un épisode infectieux, les troubles
de comportement, et apres avoir éliminé une étiologie sous jacente, le diagnostic de chorée de
Sydenham était retenu.

Sur le plan thérapeutique, la patiente était mise sous neuroleptique (halopéridol) a 6
gouttes/jour.

L’évolution était marquée par une nette amélioration, caractérisée par la diminution

franche des mouvements choréiques en intensité et en fréquence, avec un recul de 7 mois.

-11 -
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Observation n°6 :

Il s’agit de I'enfant Mohamed, de sexe masculin, 4gé de 10 ans, issu d’un mariage non
consanguin, troisieme d’une fratrie de 4, de bas niveau socioéconomique, et originaire de
Zagoura.

La grossesse était menée a terme avec un accouchement par voie basse sans
complications. Il était correctement vacciné selon le programme national d’immunisation, et le
développement psychomoteur était normal.

Dans les antécédents, I'enfant avait des angines a répétition non traitées, sans cas
similaire dans la famille, ni autres antécédents pathologiques particuliers.

L’enfant a présenté des polyarthralgies des grosses et moyennes articulations, fugaces et
migratrices, associées a une fiévre non chiffrée, et survenant 3 semaines aprés une angine non
traitée. Cette symptomatologie a été marquée une semaine aprés, par l'installation de
mouvements involontaires. Le tout a évolué dans un contexte de conservation de I’état général.

L’examen clinique général a objectivé un enfant conscient, apyrétique, stable sur le plan
hémodynamique.

L’examen neurologique a trouvé une hypotonie axiale, et des deux membres supérieurs,
des mouvements involontaires, arythmiques, désordonnés, et brusques, des quatre membres, du
tronc, de la machoire, et des grimaces au niveau du visage. Les reflexes ostéotendineux étaient
présents et symétriques.

L’auscultation cardiaque a trouvé un souffle systolique de 4/6 d’intensité, au niveau du
foyer mitral.

L’examen ostéoarticulaire a objectivé des articulations libres, indolores, et sans signes
inflammatoires.

L’examen cutané n’a pas révélé d’éruption cutanée.

La VS était accélérée a 34mm la 1¢re heure.

-12 -
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L’échocardiographie a mis en évidence une cardite rhumatismale, avec insuffisance
mitrale (IM) grade 2, et une insuffisance aortique (IAo) grade 1, sans myocardiopathie ni atteinte
péricardique.

L’enfant était mis sous neuroleptique (halopéridol: 10 gouttes/ jours), et corticothérapie
a 2 mg /Kg / jour, ainsi qu’une antibioprophylaxie (Penitard 6 MUI tous les 21 jours).

L’évolution était marquée par la disparition des mouvements choréiques, mais avec la

persistance de troubles de manipulation des objets par la main gauche, avec un recul de 3 mois..

Observation n°7 :

L’enfant Ghizlane, de sexe féminin, dgée de 11 ans, issue d’'un mariage non consanguin,
derniere d’une fratrie de 5, de bas niveau socio-économique, et origine de Safi.

La grossesse était menée a terme avec un accouchement par voie basse sans
complications. Elle était correctement vaccinée selon le programme national d’immunisation, et
le développement psychomoteur était normal.

La symptomatologie était d’installation brutale, faite de mouvements anormaux,
involontaires, brusques, et brefs, prédominants aux membres supérieurs, sans autres signes
associés, notamment pas de signes d’HTIC, évoluant dans un contexte d’apyrexie et de
conservation de I'état général, pour lesquels la patiente était hospitalisée pendant 18 jours, a
I’hopital de Safi, ou un bilan (NFS, VS, antistreptolysines (ASLO), et une TDM cérébrale) a été
réalisé, et dont les résultats étaient normaux.

La patiente était mise sous halopéridol a une dose de 10 gouttes/ jour.

Elle était suivie par la suite a I'hopital du jour du service de pédiatrie A a I’hopital
Mohamed VI de Marrakech, ou une amélioration a été notée, avec disparition des mouvements
choréiques aprés un mois d’évolution.

La patiente a présenté une rechute un mois et demi apres le premier épisode, nécessitant

une deuxiéme hospitalisation.

-13-



Les chorées post streptococciques a I’Hopital d’Enfants - CHU Marrakech

L’examen clinique général a trouvé une patiente consciente, en bon état général.
L’examen neurologique a objectivé des mouvements choréiques, involontaires, brefs, brusques,
et rapides, des deux membres supérieurs. Le tonus et les reflexes ostéotendineux étaient
normaux.

Le reste de '’examen somatique était sans particularité.

L’'imagerie par résonnance magnétique (IRM) cérébrale n’a révélée aucune anomalie.

Sur le plan thérapeutique, elle était mise sous halopéridol, a une dose de 8 gouttes/ jour
en deux prises.

L’évolution était marquée par la disparition des mouvements choréiques, mais devant la
somnolence de la patiente sous halopéridol, la conduite a tenir a consisté a la dégression de la
dose du traitement, a 3 gouttes matin et soir pendant une durée de 10 mois.

Un mois aprés l'arrét du traitement, les mouvements choréiques ont réapparus,
nécessitant la reprise d’halopéridol a 10 gouttes/ jour en deux prises.

Le recul était de 1 an et demi, a la derniére consultation la patiente n’avait plus de

récidive.

ll. Tableaux récapitulatifs :

Les signes cliniques, paracliniques et évolutifs, sont résumés dans les tableaux | et Il.

-14 -
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Tableau I: Résumé des signes cliniques et radiologiques présentés par les malades

Premier cas Deuxiéme cas Troisiéme cas
| Age 10 ans 8 ans 11 ans
Sexe Féminin Féminin Masculin
Antécédents -Angines a répétition -RPM -Angines a
-Angines a répétition répétition
Mode de début Insidieux Insidieux Insidieux
Signes fonctionnels | -Mouvements anormaux | -Troubles de -Mouvements
-Troubles de la marche comportement anormaux
-Mouvements anormaux | -dysarthrie

Signes physiques

-Marche ébrieuse,
élargissement du
polygone de
sustentation,
-Mouvements anormaux
amples au niveau des
racines des membres
-Dysarthrie
-Dysgraphie

-Troubles de
coordination (dysmétrie,
asynergie, et
adiadococinésie)

-Mouvements choréiques
involontaires,
prédominant au niveau
des membres supérieurs.
-Reflexes
ostéotendineux et tonus
normaux.

-Angines
érythémateuses

-Marche ataxique.
-Reflexes
ostéotendineux
vifs au niveau des
deux membres
inférieurs,
-Légere
hypotonie.
-Mouvements
choréiques
involontaires,
prédominants au
hiveau des racines
des membres.

-Trouble de la marche
-Acces d’hypertonie des
2 membres supérieurs
-Récidive apres 2 ans
d’évolution

NFS normale Hyperleucocytose a Normale
19000/ mm3

VS Normale Normale Normale

Radio de thorax Normale Normale Normal

TDM cérébrale Non faite Non faite Non faite

Echocardiographie Non faite Non faite Non faite

Traitement Halopéridol Halopéridol Halopéridol

Evolution Amélioration —Persistance de -Régression
quelques mouvements incompléte des
anormaux de la face mouvements

TS
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Tableau II: Résumé des signes cliniques et radiologiques

Quatriéme cas Cinquiéme cas Sixieme cas Septiéme cas
| Age 12 ans 6 ans 10 ans 11 ans
Sexe Masculin Féminin Masculin Féminin
Antécédents - Angines a répétition - Angines a - Angines a
-Arthralgies du membre répétition répétition
supérieur droit. -Convulsion
fébrile
Mode de début Progressif Progressif Insidieux Brutal
Signes - Mouvements choréiques | - Mouvements - Polyarthralgies -Mouvements
fonctionnels de I’hémicorps droit anormaux - Mouvements involontaires
- Céphalées - Troubles de anormaux prédominants
comportement aux membres
- Dysarthrie supérieurs
Signes physiques | -Fievre a 38°C - Troubles de la | -Hypotonie des -Mouvements
- Mouvements anormaux, | marche deux membres choréiques,

involontaires de
I’hémicorps droit et de la

- Mouvements
anormaux de

supérieurs
-Mouvements

involontaires
prédominant aux

téte I’hémicorps involontaires des membres
- Hypotonie du membre droit membres et du supérieurs
supérieur droit - Hypotonie des | tronc -Tonus et
membres - Grimaces du Reflexes
- Diminution visage ostéotendineux
des forces -Souffle systolique normaux
musculaires a de 4/6 au foyer
droite mitral

NFS Normale Normale Normale Normale

VS Normale Normale 34 mmla lére h Normale

Radio de thorax | Normale Normale Normale Normale

TDM cérébrale Normale Normale Non faite Normale

Echocardiograph | Demandée mais non faite | Non faite Cardite avec IM Non faite

ie grade2, et lIAo

gradel
Traitement Halopéridol Halopéridol -Halopéridol Halopéridol
-Corticothérapie :
2mg/Kg/]
-Penitard a
6MUI/21]

Evolution Amélioration Amélioration Amélioration -Récidive apres
arrét du
traitement
-Somnolence
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|. Historique :

La chorée de Sydenham a été décrite la premiere fois en 1686, par le médecin
Britannique Thomas Sydenham dans un ouvrage intitulé Schedula Monitoria. Il a nommé cette
nouvelle maladie « danse de Saint Guy », pour la distinguer de « la manie de danse », qui était
une pratique religieuse ayant comme but d’exorciser les épidémies fréquentes [3].

Bien que Sydenham avait décrit avec précision un grand nombre de manifestations de la
maladie, il I’a attribué par erreur aux traumatismes physiques et aux chocs émotionnels [3].

L’association de la chorée au RAA, n’a été établie que 180 ans plus tard, par Henri Roger
en 1866. Cependant, I'étiologie de la maladie est restée inconnue jusqu’a la fin du 19 éme
siecle.

En 1965, TARANTA et STOLLERMAN [5] ont classé la chorée de Sydenham dans le cadre
des syndromes post streptococciques. Ces auteurs ont montré I'importance d’apparition de la
chorée aprés une infection streptococcique ou une crise de RAA, dans un délai qui peut atteindre
1 a 6 mois.

Au milieu du 20 éme siecle, Bland et Jones ont décrit en détails les composantes
cliniques et I'histoire naturelle du RAA, leur travail a constitué la base des critéres de

Jones qui guident le diagnostic du RAA a nos jours [3].

Il. Etiopathogénie :

Depuis que Thomas Sydenham a décrit la danse de Saint Guy comme une entité clinique
et lui a donné le nom de chorée de Sydenham, de nombreuses théories étiopathogéniques se
sont succédées dans le temps, mais c’est la théorie immunologique qui fait I'unanimité des
auteurs a I’heure actuelle.

Cette théorie considére la chorée de Sydenham comme une réaction immunologique

d’une infection streptococcique.
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La chorée de Sydenham est causée par des anticorps dirigés contre le streptocoque B-
hémolytique du groupe A, qui inter-réagissent avec les noyaux gris centraux, et qui ont été
appelés les anticorps antiganglions basaux au début [1, 6]. Toutefois, avec la constatation que
ces anticorps ciblent les enzymes glycolytiques tels que la pyruvate kinase M1, I'aldolase C, et
I’énolase neuronale spécifique et non spécifique, distribuées de facon ubiquitaire au niveau du
cerveau, la terminologie a été modifiée devenant anticorps antineuronaux [7, 8].

Plusieurs études ont démontré la présence d'anticorps circulant dans 50-90% des
patients atteints de chorée de Sydenham [8].

Church [9] a démontré que tous les patients ayant une chorée de Sydenham aigue,
présentent des titres élevés d’anticorps antineuronaux sériques, démontrés par le dosage
immunoenzymatique et le Western Blot, par rapport aux témoins. Tandis que chez les sujets
atteints de chorée post streptococcique persistante, la différence était moins marquée.

Deux groupes d’antigenes du streptocoque B hémolytique ont été identifiés.

La protéine M, facteur majeur de virulence du streptocoque A, située sur sa surface
extérieure, contient des épitopes qui ont une réactivité croisée avec le tissu cérébral [1].

Le deuxiéme antigene a réaction croisée est le N-acétyl-B-d-glucosamine, I'épitope
dominant de la membrane du streptocoque du groupe A [1].

Les anticorps spécifiques de la chorée de Sydenham pour la N-acétyl-B-d-glucosamine,
ont une réaction croisée avec les gangliosides, qui contribuent a la transduction du signal [10].

Les anticorps anti-ganglions basaux peuvent modifier les circuits corticostriataux,
conduisant a un dysfonctionnement des noyaux gris centraux. Ce phénomene provoque des
signes moteurs via l'implication du putamen, et des troubles du comportement par I'implication
du noyau caudé et par le dysfonctionnement cortical [1].

Quelques études suggerent que ces anticorps sont capables d’induire des changements
de la concentration du calcium en intraneuronale [8].

Il peut y avoir une prédisposition héréditaire a répondre a l'infection par la production

d'auto-anticorps dirigés contre le cerveau [1, 8]. Cette prédisposition a été suggérée devant le
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regroupement de la chorée de Sydenham dans les familles, et devant la fréquence élevée de la
présence de l'alloantigéne D8/17 dans les lymphocytes B des patients [11]. 83% des patients
atteints de la chorée post streptococcique manifestent des anticorps antiganglions de la base
dans le liquide céphalorachidien [1, 12].

Certains auteurs suggerent que l'infection streptococcique induit une vascularite des
vaisseaux de taille moyenne, ce qui conduit a un dysfonctionnement neuronal. Ces lésions
vasculaires pourraient étre produites par des anticorps antiphospholipides [8].

Etant donné que I’hypothése de mimétisme moléculaire n’explique pas totalement la
pathogénie de la chorée de Sydenham, il a été proposé un dysfonctionnement de I'immunité a
médiation cellulaire, avec une réaction Th2 anormale chez les patients atteints, et plus

récemment Th1 [13].

lll. physiopathologie :

Le mouvement choréique représente l'activité spontanée irréguliere non modulée du
cortex cérébral moteur [14]. Normalement avant d’arriver aux effecteurs médullaires, cette
activité motrice doit subir une régularisation et un contréle au niveau d’un systeme de circuits
complexes, localisé au niveau des noyaux gris centraux, en particulier au niveau des corps striés
[15].

En cas de chorée, des lésions de topographies différentes affectent ces circuits
complexes et entrainent la transmission directe de I’activité corticale motrice spontanée aux
effecteurs médullaires.

L’anatomie pathologique de quelques rares cas de chorée de Sydenham a évolution
fatale, a montré I’existence d’un groupe de lésions inflammatoires, dont le siege habituel est le
corps strié (noyau caudé, putamen). Parfois ces lésions sont de siege thalamique et dans

quelques cas exceptionnels, elles sont localisées au niveau du globus pallidus [14].
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La stimulation du putamen et du noyau caudé a un effet inhibiteur tres prononcé, elle
supprime instantanément tous les mouvements des centres moteurs. Quant a la stimulation du
pallidum, elle transforme le mouvement bref et rapide induit par I’excitation corticale, en un
mouvement tonique lent et prolongé [17].

Ainsi, les noyaux gris centraux apparaissent comme des centres de controle de I'activité
motrice corticale, a laquelle ils impriment des caractéres bien spéciaux [17].

En effet, la chorée (Fig. 1) résulte d’une atteinte de la partie du striatum qui se projette
sur la voie dite indirecte (pallidum externe (GPe)- noyau sous-thalamique (NST)- pallidum
interne (Gpi)). Par un jeu d’inhibitions et de désinhibitions, il en résulte une hyperactivité du GPe,
une hypoactivité du NST et une hypoactivité du GPi, avec comme corollaire, une hyperactivité
thalamocorticale responsable d’un tableau hyperkinétique de type choréique [18].

Il a été démontré que l'induction d’une chorée nécessite la lésion d’au plus 60 % du

striatum [18].
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Figure 1 : Modele physiopathologigue classigue de la chorée.

Les voies glutamatergiques sont excitatrices,

Les voies GABAergiques sont inhibitrices.

ENK: enképhaline ; SP and DYN : substance P et dynorphine ; GPe : pallidum externe ;
GPi : pallidum interne ; SNr : pars reticulata de la substance noire ; SNc : pars compacta

de la substance noire ; NST : noyau sous-thalamique.
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Des données pharmacologiques ont permis de mieux comprendre le mécanisme du
mouvement choréique : entre les neurotransmetteurs cérébraux existe un équilibre
indispensable pour le contrble de la fonction motrice, cet équilibre implique principalement la
dopamine et I'acétylcholine [16].

D’aprés Rold [17], la chorée de Sydenham est causée par une hyperactivité fonctionnelle
de la dopamine au niveau des corps striés.

Josiein [16], en constatant la présence de grandes quantités de dopamine dans les
noyaux striés, explique sa participation dans le controle de la fonction motrice.

Weiner a son tour, a renforcé cette these en se basant sur I'exemple de la D-
Amphétamine, qui en augmentant la libération de la dopamine présynaptique, aggrave les
mouvements choréiques chez les sujets atteints de chorée de Sydenham [16].

Aussi, le fait que I’halopéridol, un antagoniste des sites récepteurs de la dopamine, abolit
ou diminue remarquablement I'action de la D-Amphétamine, est un argument solide du
dysfonctionnement du systéme dopaminergique et non cholinergique [16].

Notons enfin le rapport de Kulkarni [19] en Inde a propos de 8 cas de chorée de
Sydenham qui ont été traités avec succes par le valporate de sodium. Il a suggéré un déficit en
GABA au niveau du ganglion basal comme une cause possible et importante de la chorée,
puisque le valporate de sodium augmente le taux du GABA au niveau du cerveau par le biais de
I’élévation de I'activité enzymatique glutamique décarboxylase (enzyme de synthese de GABA) et

par I'inhibition du GABA transaminase (enzyme dégradant le GABA).

IV. Profil épidémiologique :

1- Fréguence selon les années:

Grace a 'avénement des antibiotiques pour le traitement des angines, et I'élévation du

niveau socio—économique et sanitaire, la fréquence et la sévérité de la chorée de Sydenham ont
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nettement régressé dans les pays développés. Cependant, dans les pays en voie de
développement, cette régression est moins évidente [1, 4].

Dans notre étude, la fréquence annuelle de la chorée post streptococcique était de 2,33
cas par an. La fréquence globale de la maladie en fonction de la population hospitaliere était de
0,15%.

L’incidence hospitaliere de la chorée de Sydenham dans différente séries est représentée
dans le tableau n° Ill.

Notre fréquence annuelle est proche de celle 1,36 nouveau cas par an, retrouvée par
Ghram au service de pédiatrie a I’Hopital d’Enfant de Tunisie [4], et de 2,85 retrouvée en Turquie
dans I’étude de Kilic [20].

Cette fréquence parait nettement inférieure a celle de Panamonta [21], Tumas [22], et
Demiroren [23], qui ont trouvé dans leurs études, respectivement, une incidence de 4,4 ; 4,1 ;
8,12 nouveau cas par an.

Tandis que l'incidence de la chorée de Sydenham aux Etats Unis est actuellement
seulement de 0,2 a 0,8 par 100000 habitants par an [8].

Malgré la diminution de son incidence, la chorée de Sydenham demeure la forme

commune la plus fréquente des chorées aigues de I’enfant dans le monde [8].
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Tableau Il : Fréguence annuelle de la chorée de Sydenham

Etudes Durée d’étude Nombre de cas Fréquence annuelle
Ghram (4)
o 1987- 1997 15 1,36
Tunisie
Kilic (20)
. 1991-2004 40 2,85
Turquie
P 21
anﬁlmonta( ) 1991- 2001 44 4.4
Thailande
T 22
umas (22) 1982- 2005 100 41
Brésil
Demi 23
emiroren (23) 1995- 2002 65 8,12
Turquie
Kulkarni (19)
1988- 1994 60 8,57
Inde
Mazar (16)
1993- 1998 86 14,3
Rabat
Metayer (24)
3 . 1981- 1990 23 2,86
Nouvelle Calédonie
N .
otre étude 2009- 2011 7 233

2- Répartition selon I’age :

La chorée de Sydenham survient dans la deuxiéme enfance et aux approches de la
puberté, en général entre I’dge de 5 et 15 ans [1, 3, 25].

Dans notre série, I’age de survenue de la premiére crise se situait entre I’dge de 6 et 12
ans, avec un dge moyen de 9 ans.

La répartition de la maladie en fonction de I'dge moyen comparée a d’autres séries est
représentée dans le tableau VI.

L’dge moyen de 9 ans chez nos malades est comparable a celui de 9,1 rapportée par
Metayer [24], et Mahboub [26], et inférieur a celui de 11,7 et 11,3 rapporté par Demiroren [23] et

Kilic [20], respectivement.
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Tableau VI : Comparaison de la répartition de la maladie en fonction de I’dge moyen.

Séries Age moyen (ans)
Mahboub (26) o1
Casablanca ’
Metayer (24)
, . 9,1
Nouvelle calédonie
Ridel (27)
. 10,3
Ohio
Ghram (4)
- 10,5
Tunisie
Kilic (2
ilic ( -0) 173
Turquie
Kulkarni (19)
11,1
Inde
Demiroren (23)
. 11,7
Turquie
Mazar (16)
10,5
Rabat
Notre étude 9

3- Répartition selon le sexe :

Dans notre série le sexe féminin était le plus touché avec un sex-ratio de 1,33.

Cette prédominance du sexe féminin dans la chorée de Sydenham est admise par la plus

part des auteurs (Voir tableau V).

Cependant, Al-Eissa [28], rapporte une prédominance masculine avec un sex-ratio del,7.
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Tableau V: Répartition de la maladie selon le sexe.

Auteurs Sex-ratio
Tumas (22)
.. 1,56
Brésil
Demiroren (23) 17
Turquie ’
Ghram (4)
L 0,5
Tunisie
Mahboub (26)
1,63
Casablanca
Kulkarni (19)
1,5
Inde
Metayer (24) 15
Nouvelle Calédonie '
Mazar (16) | 38
Rabat '
Notre étude 133

Bonthius [3], suggére une influence des cestrogénes et des autres hormones sexuelles sur
le risque de survenue de la maladie et estime que cette prédominance féminine ne se rencontre
gu’apres I’dge de 10 ans, et que l'incidence avant cet age est similaire chez les garcons et les
filles.

Un effet ostrogénique similaire est probablement responsable de I’apparition de la chorée

chez des femmes sous contraception orale [3].

4- Incidence saisonniére :

L’incidence saisonniére est variablement estimée. Selon les auteurs Francais, la
recrudescence de la maladie survient lors de la saison froide et humide. Pour les Américains, les
pics s’observent au printemps [16].

Dans notre étude, l'incidence de la maladie était plus élevée en période d’hiver,
concordant avec les résultats de Mazar [16] et Demiroren [23], alors que pour Mahboub [26], le

pic s’observe plutét au printemps.
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5- Terrain prédisposant :

Certains auteurs pensent que la chorée de Sydenham survient sur un terrain
psychologique particulier, et que les enfants atteints sont souvent anxieux ou nerveux [16].

D’autres rapportent [I’existence de tares neurologiques hérédito-familiales
constitutionnelles ou acquises [26].

Kulkarni [19], rapporte dans son étude une incidence élevée de RAA et de chorée, dans
les familles d’enfants atteints de chorée de Sydenham.

Ghram [4], a trouvé des antécédents familiaux de RAA chez un seul malade.

Mazar [16], a relevé des antécédents de mouvements choréiques dans la fratrie chez 3
malades, une meére atteinte de psychose chez un malade, une sceur suivie pour RAA chez un cas
et un grand-pére parkinsonien chez un cas.

Aron [26], a trouvé dans son étude : 3,5% de chorée chez les parents, 2,1% dans la fratrie

des patients atteints de chorée, et des antécédents familiaux de RAA dans 26% des cas.

6- Répartition selon le niveau socio-économigue :

La majorité de nos malades avait un niveau socio-économique bas soit 85,71% des cas.

Nos résultats concordent avec ceux de plusieurs auteurs (voir tableau VI).

Tableau VI: Répartition du bas niveau socio—-économique.

Séries Pourcentage du bas niveau socio-économique
Mazar
88,37%

(16)
Mahboub

66%
(26) ’
Fardan

72%
(29) ’
Habzi

60%
(30) ’
Notre étude 85.71%
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D’aprés ces résultats, nous pouvons dire que le niveau socio-économique défavorable

pourrait jouer un réle important dans la genéese de la maladie.

V. Profil clinigue:

1-_Mode et signes de début:

Le début est habituellement progressif et insidieux [3, 31, 32], difficile a fixer avec
précision, il succede le plus souvent 1 a 6 mois aprés une angine streptococcique. Son
installation est rarement brutale a la suite d’un traumatisme ou d’un choc émotionnel [16].

Ce début est dominé par des troubles de comportement et du caractere : ’enfant devient
instable, irritable, turbulent, distrait, son attention devient moindre, et son rendement scolaire
diminue.

Une ou quelques semaines apres, apparaissent des mouvements anormaux discrets, qui
initialement peuvent se traduire par une maladresse ou des difficultés de I'écriture.

Plus tard, les mouvements involontaires apparaissent d’abord localisés a la face, a un
membre, a un hémicorps puis s’étendent a tout le corps et s’amplifient pour aboutir a la période
d’état.

Dans notre étude, le début a été reconstitué par l'interrogatoire des parents. Il était
insidieux et progressif dans 85,7% des cas, ce qui correspond aux données de plusieurs auteurs
[4, 16, 26, 30, 31].

Nous avons constaté que le tableau clinique chez nos malades a été inauguré par des
mouvements anormaux d’emblée dans 85,71% des cas, ce chiffre important suppose que
I’interrogatoire a été difficile, et donc moins précis, et que les parents de niveau intellectuel
modeste le plus souvent, ne prétent pas attention aux changements moins spectaculaires chez

leurs enfants.
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2-Période d’état :

C’est a cette phase que nos malades ont été vus dans la presque totalité des cas.

2-1- Le syndrome choréique :

a- Les mouvements choréiques[31-34].

Ces mouvements sont au premier plan de la maladie, ils sont faits de contractions
musculaires, involontaires, brusques, bréves, rapides, apparaissent spontanément d’une facon
imprévisible et illogique, d’amplitude variable et échappant a tout controle volontaire.

A l'inverse, dans les formes frustes, les mouvements choréiques ne seront reconnus
gu'au cours de manceuvres facilitatrices (protraction de la langue, maintien d'attitude) effectuées

chez un enfant amené pour trouble du comportement ou fléchissement scolaire.

a-1 Les variations topographiques :

Les mouvements choréiques sont habituellement diffus, bilatéraux et asymeétriques.
Localisés d'abord a la face puis a la racine des membres, ils s'étendent ultérieurement a tout le
corps.

» La face: est le siege de contractions incessantes faisant passer la mimique d'une
expression d'étonnement a celle de la joie ou de la tristesse en quelques secondes
d'intervalle sans correspondance émotionnelle.

» Le cou: présente des mouvements variés de flexion, extension, rotation, évoquant
le mouvement des « oiseaux aux aguets » ; ils peuvent s'accompagner de
mouvements oculaires coordonnés ou non aux mouvements de la téte.

« Aux _membres supérieurs: on note des mouvements de flexion-extension des

doigts, qui prédominent sur le pouce, des mouvements de flexion, extension ou
pronosupination des avant-bras, de projection du bras en avant ou en arriére,

d'élévation et d'abaissement de I'épaule.
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« Le tronc : les malades étendent le tronc en arriére, le fléchissent en avant, I'inclinent
sur le coté ou lui impriment des mouvements de rotation.

 Aux membres inférieurs: les mouvements sont habituellement moins intenses. La

marche est sautillante, irréguliere, comporte de brusques enjambées alternant avec
des phases d'hésitation ; elle est déséquilibrée par des oscillations latérales et
parfois de véritables sauts (danse de Saint-Guy).

« La musculature pharyngée et laryngée : peut aussi étre atteinte, entrainant une

dysarthrie et des troubles de la déglutition responsables de pneumopathies
d’inhalation.

e L’atteinte du diaphragme et des muscles intercostaux : est possible et responsable

de troubles respiratoires.
Dans notre série, le membre supérieur a été sollicité dans tous les cas par les
mouvements involontaires soit 100%, le membre inférieur dans 71,14%, et la face dans 14,28%

des cas.

a-2 Variabilité temporelle :

Ils surviennent au repos, variant d'un moment a l'autre dans leur distribution et leur
amplitude. La volonté ne les arréte que partiellement et transitoirement.
Ils sont augmentés par la fatigue, l'effort physique, I'émotion, la concentration

intellectuelle. Alors qu’ils sont calmés par le repos et disparaissent au sommeil.

b- Les signes neurologiques :

L’examen neurologique retrouve des signes objectifs qui viennent affirmer le caractere
organique de la maladie.

Les modifications du tonus sont les plus importantes. L'hypotonie est constante, souvent
généralisée et diffuse. Elle s’associe a une exagération de I'extensibilité et de la passivité, ce qui
explique I'amplitude des mouvements choréiques. Sur ce fond d’hypotonie peuvent se greffer

des phénomeénes hypertoniques transitoires.
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Dans notre série, le tonus était normal chez 3 cas (42,85%). L’hypotonie n’était pas
constante mais prédominante (4 cas soit 57,14%). Et aucun de nos malades n’a présenté une
hypertonie.

La prédominance de I’hypotonie est rapportée par plusieurs auteurs [3, 8, 16,19, 30,32
,35].

Dans sa série de 86 malades, Mazar [16] a trouvé une hypotonie constante dans 100 %
des cas. Alors que dans une étude Turque réalisée par Demiroren [23] a propos de 65 cas,
I’hypotonie musculaire n’a été présente que dans 3,1% des cas.

La force musculaire est souvent normale. Parfois, on note une faiblesse musculaire, qui
peut étre démontrée par une incapacité a maintenir la fermeture des yeux, ou la protrusion de la
langue [1, 3, 8, 25].

Dans notre série, nous avons objectivé une diminution des forces musculaires
segmentaires et globales a droite, avec un testing musculaire coté a 4/5 a droite chez notre
cinquieme malade.

Cependant Mazar [16], et Mahboub [26], n’ont pas trouvé de faiblesse musculaire.

Les réflexes ostéotendineux sont variables selon les malades et chez le méme malade. Ils
peuvent parfois étre amples et pendulaires du fait de I’hypotonie.

Dans notre série, les reflexes ostéotendineux étaient normaux chez 5 malades (71,42%)
et vifs chez deux malades (28,57 %).

Demiroren [23] et Mahboub [26] ont trouvé une fréquence moins élevée que la notre :
1,5% et 16% des cas respectivement. Cependant dans une série Tunisienne [4], les reflexes
ostéotendineux étaient vifs dans 100% des cas.

La dysarthrie était fréquente dans notre série, retrouvée chez 3 enfants (42,85%).

Dans deux études Brésilienne [22] et Turque [23], la fréquence de la dysarthrie était
moins élevée que la notre ne dépassant pas 38% des cas, alors que Mazar [16] et Mahboub [26]

ont trouvé respectivement des taux de 69,76% et 58% des cas.

-32-



Les chorées post streptococciques a I’Hopital d’Enfants - CHU Marrakech

Les troubles de coordination des mouvements sont rares, ils témoignent dans ce cas
d’une atteinte cérébelleuse. IIs sont retrouvés dans notre étude chez un seul enfant (14,28%). Ce
résultat est analogue a celui de Mahboub [26] qui a rapporté un taux de 10% des cas. Cependant
Fardan [29] a trouvé un taux plus élevé de 48,4% des cas.

Le reflexe cutanéo-plantaire est rarement anormal, aucun de nos malades n’avait un
signe de Babinski. Cependant Mahboub [26] et El Idrani [36] I’ont trouvé dans 2,5% des cas.

Par ailleurs, il n’existe aucun trouble de sensibilité objective, sauf pour Fardan [29] qui a

relevé un cas d’abolition totale de la sensibilité superficielle.

2-2- Les troubles psychiques

L’agitation motrice du choréique s’accompagne toujours de troubles psychiques nets [1-
3, 8,16, 37-40]: labilité émotionnelle, irritabilité, des troubles obsessives compulsives, anxiété,
troubles du sommeil, de l'attention, et de nervosité qui peut aller jusqu'a I'agressivité dans
certains cas. Ces signes donnent a la maladie I'allure de maladie névrotique.

En général, ces signes précédent I'apparition des mouvements choréiques [1, 3, 25, 37,
39], avec un pic au cours de la maladie et tendent a diminuer avant sa disparition.

Dans notre étude, ces troubles ont été difficiles a mettre en évidence, néanmoins on a pu
dégager des troubles de comportement chez un enfant, représentés essentiellement par une
hyperactivité (14,28%).

Nos résultats concordent avec ceux de deux études Brésiliennes, celle de Tumas [22], et
Faustino [41], ou aucun malade n’a présenté des troubles psychiques.

Cependant, ils sont inférieurs a ceux de plusieurs auteurs [8, 16, 26,27, 30, 35, 42-44],
qui ont rapporté dans leurs séries une fréquence élevée des troubles psychiques.

Hounie [45] a comparé dans son étude un groupe sain avec un autre atteint de RAA, il a
démontré que les troubles obsessifs compulsifs étaient plus observés chez les patients atteint de

chorée de Sydenham et ayant dans les antécédents des troubles obsessifs compulsifs.
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Cette étude suggére qu’il ya une interaction entre des facteurs génétiques et
environnementaux dans le développement des troubles de comportement chez les enfants avec
chorée de Sydenham [2,45].

La présence de la chorée de Sydenham dans I'enfance ou I'adolescence peut prédisposer

des individus affectés aux perturbations psychiatriques diverses a I’dge adulte [3].

2-3- Les signes cardiagues

L’examen cardiaque est trés important, vue la fréquence et la gravité des complications
cardiaques possibles [16,19, 24, 29, 35,36, 42], nécessitant une surveillance particuliére du
cceur pendant toute I'évolution de la maladie. Les complications cardiaques semblent moins
fréquentes qu’au cours du RAA, mais elles sont imprévisibles.

Dans la chorée de Sydenham, c’est I'atteinte de I’endocarde qui prédomine, alors que les
autres tuniques sont trés rarement touchées. C’est la valve mitrale qui est le site de prédilection
avec la constitution d’une insuffisance mitrale dans la majorité des cas. Le rétrécissement mitral
est rare et s’installe tardivement.

Dans notre étude, on a pu détecter une atteinte cardiaque chez un seul malade. Nos
résultats sont inférieurs a ceux de plusieurs auteurs [8, 16, 20, 26, 29, 36], et proches de ceux
de Kulkarni [19], qui a trouvé 6 atteintes cardiaques sur 60 enfants, soit 10 % des cas.

L’'incidence des atteintes cardiaques dans différentes séries est représentée dans le

tableau n° VII.
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Tableau VIl : Incidence des atteintes cardiaques.

Etudes Fréquence de I'atteinte cardiaque
Cardoso (8) 60 a 80%
Brésil
Kilic (20
llic (20) 70%
Turquie
M 16
azar (16) 24,41%
Rabat
Panamonta (21
. (21) 39%
Thailande
Mahboub (26
ub (26) 38%
Casablanca
Elidrani [36]
15,38%
Marrakech
Kulkarni (19)
10%
Inde

3- Formes clinigues :

3-1- Formes topographiques :

a- La chorée généralisée :

C’est la forme classique et dominante de la chorée de Sydenham [1, 4, 20, 22,23, 30],
tout le systeme musculaire strié est concerné de facon plus ou moins intense, il existe parfois
une prédominance d’un coté par rapport a I’autre, le plus souvent c’est le coté droit.

Dans notre étude, nous avons trouvé une chorée généralisée chez 5 patients (71,42%).
Cette prédominance a été rapportée par plusieurs auteurs [4,16, 20,22, 23,26].

Al-Eissa [28], a trouvé au contraire une prédominance des formes localisées et une

atteinte plus fréquente de I’hémicorps droit.

b- Hémichorée :
L’agitation motrice intéresse seulement la moitié du corps, et dans ce cas I’hypotonie et

les troubles des reflexes concernent I’lhémicorps correspondant [46].
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Une hémichorée a été retrouvée chez deux malades, soit 28,57% des cas, localisée a
I’hémicorps droit chez les deux, concordant avec les données de deux séries Indienne et a
I’Ouest de la Pennsylvanie [47, 48]. Cependant, Diaz -Grez [49] a trouvé dans une étude portant

sur 55 malades, une hémichorée dans 54% des cas.

c- La monochorée :

L’agitation motrice dans c¢ cas, touche|un seul membre ou uniquement la face.

Aucun de nos malades n’avait cette forme, cependant d’autres auteurs ont trouvé des cas

de monochorée mais sans dépasser 10% des cas [29, 36].

d- La chorée croisée :

Appelée aussi chorée « Cruciata », elle est rare et dans ce cas, le trouble moteur siége de

maniére opposée au niveau des 4 membres [36, 50].

3-2-Les formes symptomatigues

a- La forme fruste : [16, 26]

C’est une forme assez fréquente qui passe souvent inapercue. Dans ce cas, les
mouvements anormaux sont discrets, localisés a la face et aux doigts, responsables de
mimiques inappropriées et de maladresse, ces mouvements discrets nécessitent un examen
clinique minutieux pour les mettre en évidence, I’hypotonie prend dans ce cas beaucoup
d’intérét.

Malgré I'apparente bénignité de cette forme, elle expose aux mémes risques d’atteinte
cardiaque que la forme classique.

Cette forme clinique pose souvent un diagnostic différentiel avec les autres mouvements
anormaux, en particulier, les tics, les tremblements, les myoclonies, et les dyskinésies.

Aucun cas n’a été constaté dans notre étude, probablement par ce qu’elles sont mal
interprétées par les parents, qui les considerent comme une maladresse et donc ne les confient

pas au médecin. Cependant, Fardan [29] a rapporté un taux de 35 % des cas.
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b- La chorée paralytique : [16, 26, 29]
C’est une forme clinique tres rare, appelée « forme molle ». Elle réalise le tableau d’une
paralysie flasque ou I’hypotonie est au premier plan, avec abolition des réflexes ostéotendineux.
Elle peut parfois préter a confusion avec la poliomyélite antérieure aigue ou avec le

syndrome de Guillan Barré. Nous n’avons pas révélé de cas dans notre étude.

c- La forme séveére ou chorée maligne :

Elle se caractérise par une agitation extraordinaire, par son ampleur et sa
diffusion « FOLIE MUSCULAIRE ». Elle peut étre a I'origine de traumatismes violents et de troubles
psychiques accentués, a type de confusion et de délire, avec des hallucinations. Elle
s’accompagne d’une fievre qui s’éléve rapidement pour atteindre 40° C. Cette forme maligne
peut survenir d’emblée ou au cours d’une chorée en apparence banale et elle est presque
toujours mortelle.

La sévérité de la chorée de Sydenham peut étre évaluée a I'aide de I’échelle de 'université
Fédérale de Minas Gerais (USCRS) [51].

L’échelle comporte 27 items, chaque item est coté de 0 (aucun symptome) a 4 (incapacité
totale).

Le score USCRS évalue premiérement, les troubles de comportement tels que l'irritabilité,
I’hyperactivité, obsession, compulsion, diminution du flux verbal, et le déficit d’attention.

Deuxiemement, la fonction motrice a savoir les troubles d’oculomotricité, la dysarthrie, le
tonus musculaire, la chorée de la face et des membres, la bradykinésie et la marche seront
évalués.

Troisiemement, ce score évalue le niveau d’indépendance a effectuer les activités
quotidiennes telles que I’écriture, I’hygiéne, I’habillement ....

La sévérité de la chorée est variablement estimée par différents auteurs, comme le

montre le tableau n°VIIl.
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Tableau VIII : Sévérité de la chorée de Sydenham.

Sévérité P - 2

. . Légere modérée sévere
Séries
Kilic (20)
Turquie 75% 22,5% 2,5%
Diaz Grez (49)
Espagne 60% 27% 13%
Panamonta (21)
Thailand 34,09% 38,63% 27,27%
Tumas (22)
Brésil 71% 21% 3%
Notre étude 71,42% 28,57% 0%

3-3-Formes étiologigues :

a- Chorée aigue rhumatismale[26]
C’est la forme qui présente un ou plusieurs des critéres suivants :

« L’existence d’antécédents rhumatismaux, en particulier : un RAA franc ou des
polyarthralgies.

« L’existence de signes cliniques d’évolutivité rhumatismale, en particulier RAA, des
arthralgies,.....

» L’existence d’une atteinte cardiaque rhumatismale.

» L’existence d’un syndrome inflammatoire biologique, et en particulier, une vitesse

de sédimentation accélérée.

b- La chorée aigue pure, isolée ou mineure :

C’est une chorée a frigorie caractérisée par I’'absence totale de tout critere cité ci-dessus
dans la Chorée rhumatismale.

Dans notre étude, la chorée pure intéressait 5 malades (71,42%), alors que la chorée
rhumatismale intéressait uniquement 2 enfants (28,57%).

Selon la littérature, la chorée est la seule manifestation dans 20 a 70% des cas, ce qui

concorde parfaitement a nos résultats [1, 35, 47, 48, 52-57].
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La confrontation de nos résultats avec ceux d’autres auteurs est représentée dans le

tableau n° IX.
Tableau IX : Formes étiologiques.
Auteurs
Mahboub (26) Fardan (29) Mazar (16) ;
Type Notre étude
; Casablanca Casablanca Rabat
de Chorée
Pure 16% 38,7% 38,3% 71,42%
Rhumatismale 84% 61,3% 61,6% 28,57%

VI. Profil Paraclinique:

1- Les examens biologiques :

1-1-Numération formule sanguine:[30]

L’hémogramme ne donne pas de signes caractéristiques comme dans le RAA : I'anémie
est inconstante et tres discréte.

Aucun cas d’anémie n’a été noté dans notre série ; Tandis qu’une faible fréquence a été
rapportée par Mazar [16], Mahboub [26] et Fardan [29], qui ont trouvé respectivement 2,33% ;
2,5% et 3,5%.

Une hyperleucocytose a éosinophilie peut se voir mais, elle n’est pas assez constante
pour pouvoir aider au diagnostic. Un cas d’hyperleucocytose a été noté dans notre série, mais a
prédominance polynucléaires neutrophiles.

Nos résultats sont inférieurs a ceux de plusieurs auteurs, Mazar [16], Mahboub [26], et

Fardane [29], qui ont trouvé respectivement 23,25% ; 29,78% et 30%.

1-2-Vitesse de sédimentation

Le syndrome inflammatoire est peu marqué avec le plus souvent une discréte élévation

de la vitesse de sédimentation, n’atteignant qu’exceptionnellement des valeurs élevées
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observées dans les formes malignes [16]. Dans notre étude, la VS a été accélérée chez un seul
enfant (14 ,28%).
La confrontation de nos résultats avec ceux de plusieurs auteurs est représentée sur le

tableau n°X.

Tableau X : La vitesse de sédimentation.

Auteurs VS > 20 mm/h

Kilic
Turquie 7,5%
(20)

Panamonta
Thailande 77,27%
(21)

Ghram
Tunisie 13,33%
4)

Habzi
Casablanca 69%
(30)

El idrani
Marrakech 61,5%
(36)

Mazar
Rabat 52,31%
(16)

Notre étude 14,28%

1-3-Fibrinémie :

Examen de pratique courante, comme la VS, elle est rarement élevée dans la chorée de
Sydenham ne dépassant pas 10% des cas [26, 29]. Dans notre série, aucun malade n’a eu de
dosage de la fibrinémie.

Mazar [16], Habzi [30] et Kulkarni [19], ont trouvé des taux supérieurs a 4 g/l dans moins
de 10% des cas. Cependant, Mahboub [26] a révélé un taux supérieur a 4 g/l dans 19,15% des

cas.
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1-4-Anticorps antistreptolysines

Comme le délai entre I'infection causale et le début de la symptomatologie est souvent
prolongé, le taux des anticorps antistreptococciques (ASLO) peut étre normal [8, 23, 32, 58-61].
Ceci explique que la relation avec une infection streptococcique est parfois difficile a établir [32,
62].

La recherche de marqueurs sérologiques qui persistent plus longtemps, tels que les
anticorps anti—-ADNase, serait plus intéressante, mais elle est rarement pratiquée [4, 23, 32, 38].

Aucun de nos malades n’a réalisé un dosage des ASLO.

Les résultats des différentes séries sont représentés dans le tableau n° XI.

Tableau n° XI : Les anticorps antistreptolysines.

Séries Taux des ASLO > 200 Ul/ml
Kili¢ (20) 10%
Turquie
Mazar (16) 30,90%
Rabat
Kulkarni (19) 33%
Inde
Ghram (4) 50%
Tunisie
El idrani (36) 61,6%
Marrakech
Panamonta (21) 77,27%
Thailande

1-5-Prélévement bactériologigue de la gorge

La recherche du streptocoque dans la gorge est le plus souvent négative, compte tenu de
la phase tardive qu’occupe la chorée de Sydenham dans le cycle de la maladie streptococcique
[16, 63]. Cet examen n’est positif que dans une minorité de cas ne dépassant pas 15% des cas
[42,64].

Dans notre étude, cet examen n’a pas été fait.
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2-Les examens radiologiques:

2-1-La radiographie thoracique :

Elle est systématique pour tous les malades, permet de calculer I'index cardiothoracique
(ICT), et de détecter une cardiomégalie. Tous nos malades avaient un ICT normal.

Mazar [16], a trouvé un ICT < 0,5 dans 81,25% des cas, un ICT entre O,5 et 0,6 dans
12,5% des cas, et supérieur a 0,6 dans 6,25% des cas. En étudiant la variation du volume
cardiaque selon I'existence ou non de I'atteinte cardiaque, il a constaté qu’il existe des cas de
chorée de Sydenham avec cardite et un ICT normal (6 malades sur 86), et des cas de chorée de

Sydenham sans cardite avec une cardiomégalie modérée( 3 cas sur 86).

2-2-L’électrocardiogramme:

Cet examen doit rechercher en premier lieu un allongement de I’espace PR qui est un
argument en faveur de I’étiologie streptococcique [65], mais il n’est pas pathognomonique.

Cet examen n’a pas été réalisé chez nos malades.

Kili¢c [20], Panamonta [21], et Habzi [30], ont trouvé un allongement de I’espace PR dans
5%, 11,36% e 16,66% des cas, respectivement. Fardan [29] n’avait pas trouvé d’anomalie.

Cependant, El Idrani [36] a trouvé 8 éléctrocardiogrammes (ECG) anormaux sur 18, avec
un bloc de branche droit incomplet chez 6 cas, et une hypertrophie ventriculaire gauche (HVG)

chez 2 cas.

2-3-L’échocardiographie: [66]

Elle permet de préciser avec certitude la nature de la cardite, de suivre I’évolution sous
traitement, et de poser l'indication de traitement chirurgical a visée cardiaque en cas de
séquelles valvulaires.

Dans notre série, I’échocardiographie n’a été réalisée que chez un seul malade,
présentant un souffle systolique de 4/6, au niveau du foyer mitral, révélant une IM grade 2, et

une lAo grade 1.
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Pour Panamonta [21], I’échocardiographie a été faite pour tous ses 44 malades,
objectivant une IM chez 18 cas (40,90%), une IM+ Ao chez 5,9% des cas; et une IM+ insuffisance
tricuspidienne (IT) chez 5,9% des cas.

Dans une série Brésilienne de Tumas [22], I’échocardiographie a objectivé une IM chez 19
enfants (59%), une |Ao chez 6 enfants (19%), IM+ IT dans 13% des cas, insuffisance
triventriculaire dans 3% des cas, et une sténose mitrale dans 6% des cas.

Pour Mazar [16], I’échocardiographie a été faite pour 21 malades, présentant un souffle
a l'auscultation, soit 24,41% des cas, elle a montré une IM chez 13 malades (34,16%), une IM

+1Ao chez 4 malades (19,04%), et une IAo chez 19,04% des cas.

2-4-La tomodensitométrie cérébrale

Les résultats de la TDM cérébrale sont pratiquement toujours normaux [1, 3, 8, 22, 57,
67-69].

Son intérét réside essentiellement dans I’élimination d’autres pathologies susceptibles
d’entrainer une chorée.

Dans notre série, la. TDM cérébrale a été réalisée chez 3 enfants, ne montrant pas
d’anomalies dans les 3 cas. Traill [70], a décrit un cas de chorée de Sydenham avec une
anomalie réversible des noyaux striés.

Pour Leveque [71], une TDM cérébrale a été faite pour un garcon de 8 ans, présentant
une chorée généralisée, a révélé une lésion dans la téte du noyau caudé et surtout le putamen

gauche.

2-5-Imagerie par résonance magnétique cérébrale

L’IRM cérébrale peut parfois révéler au cours de la phase aigue de la chorée de
Sydenham, un élargissement des noyaux gris centraux, et/ ou une hyperintensité en séquence
pondérée T2 au niveau du pallidum, des noyaux caudés et du putamen [1-4, 33, 38] (figure 2
et 3[41, 75)).

Certaines études ont rapporté le rétablissement de ces anomalies 6 a 14 mois apreés

I’apparition de la chorée de Sydenham.
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La persistance des lésions dans les noyaux gris centraux, semble corréler a une évolution
plus prolongée de la maladie [22, 48, 72-77].

Emery et Vieco [13], ont rapporté une hyperintensité sur la séquence pondérée T2, au
niveau du noyau caudé, avec une évolution vers un aspect kystique de cette structure dans les
images postérieures, chez un patient de 3 ans avec chorée de Sydenham.

Giedd [68], a réalisé une IRM chez un groupe de 24 patients suivis pour chorée de
Sydenham, comparé a un groupe témoin de 48 personnes. |l a objectivé une hyperintensité au
niveau du noyau caudé, putamen, et au niveau du pallidum chez 2 patients avec chorée de
Sydenham.

Cépendant, dans la série de Demiroren [23], I'IRM a été effectuée chez 18 malades sans

révéler d’anomalies.

Figure 2 : IRM cérébrale en coupes axiales et coronale.

a : IRM cérébrale en coupe axiale en séquence pondérée T2, montrant un hypersignal au niveau du
noyau caudé, putamen et du pallidum.

b : IRM cérébrale en coupe coronale en séquence pondérée T1, objectivant un élargissement du
noyau caudé droit, responsable de la compression de la corne frontale du ventricule latéral.
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Figure 3 : IRM cérébrale en coupes axiales montrant une hyperintensité au niveau de la téte du

noyau caudé.

2-6-Electroencéphalogramme:

Les anomalies de I'électroencéphalogramme (EEG) ne sont pas spécifiques, et présentes
dans 29 a 85% des cas [23, 75].

Il montre le plus souvent des altérations non spécifiques avec un ralentissement général,
souvent sous forme de bouffées d’ondes lentes de 3 a 4 cycles/s, trées amples, paroxystiques
symétriques, a prédominance postérieure et situées dans la région pariéto-occipitale [1, 3, 8, 23,
57, 78, 79]. Ces altérations justifient la nature organique neurologique de la chorée de
Sydenham.

Eshel [42], a trouvé un EEG anormal chez 6 sur 20 patients, avec des ondes lentes trés
amples de 5 a 6 cycles/s chez 4 cas, et 4 a 5 cycles/s chez 2 cas.

Dans une série Turque de Demiroren [23], 'EEG a été anormal dans 50% des cas; la

localisation pariéto-occipitale a été trouvée chez 8 patients (88,9%), un ralentissement a été
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observé chez 8 cas, 'activité paroxystique a été noté chez 5 malades, et les ondes anormales
étaient latéralisées dans 55,6% des cas.

Certains auteurs rapportent une corrélation entre la guérison clinique et I'atténuation des
anomalies de I’EEG, tandis que d’autres soulévent la possibilité de lésions irréversibles
fonctionnelles et structurelles [75].

Heye [75], a noté dans son étude que I’amélioration clinigue a coincidé avec la
normalisation des résultats de I'’EEG. Tandis que Demiroren [23], a constaté que parmi ces
malades, 3 patients n’ont montré aucune amélioration dans les dossiers
éléctroencéphalographiques malgré la guérison clinique.

Pour Jankovic [80], ces anomalies ne sont pas constantes, elles peuvent faire défaut dans
les chorées frustes, ou étre unilatérales dans les hémichorées. Cependant, Dans une série
Turque [23], I'auteur n’a pas trouvé de relation entre les vagues latéralisées chez 5 patients et la

localisation de la chorée.

2-7-Electromyogramme: [32]

L'activité électrique recueillie au cours du mouvement choréique, au lieu d'étre réguliere
et continue comme au cours d'une contraction volontaire d'intensité moyenne, est tres
déchiquetée, et irréguliére.

Sur le plan éléctromyographique, le mouvement choréique correspond a des bréves
bouffées des potentiels d'action : 100 ms ou plus. Les enregistrements permettent de confirmer
la survenue anarchique, arythmique, des décharges dans les différents muscles.

Les bouffées sont enregistrées de facon isolée dans l'un ou l'autre muscle sans
gu'apparaisse d'activité dans les muscles antagonistes, contrairement a la chorée de Huntington,
ou il est habituel d'enregistrer des activités simultanées dans les groupes agoniste-

antagonistes.
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L’'intérét de cet examen réside dans la différentiation de la chorée avec les autres
mouvements anormaux tels que les myoclonies, dyskinésies, tremblements...., et méme avec

certaines autres chorées, en particulier, celle de la maladie de Huntington.

2-8-Autres:

a- Etude du liquide céphalorachidien :
parfois,

elle peut mettre en évidence une

Elle est souvent normale, mais

hyperprotéinorachie ou une sécrétion intrathécale d’anticorps [3, 13, 38].

b- La tomographie par émission de positron (PET) ela Tomographie d’émission du photon

unique (SPECT) :
Peuvent étre utiles a I’évaluation de la maladie, mettent en évidence des anomalies
une augmentation du métabolisme striatal, une

compatibles avec une inflammation:

hyperperfusion ou hypoperfusion striatale [1, 8, 33, 38] (figure 4 [8]).
Barsottini [81], a trouvé chez 6 sur 10 patients avec chorée de Sydenham, une

hyperperfusion des noyaux gris centraux. Cela contraste avec d’autres troubles choréiques,

comme la maladie de Huntington, qui sont associés a un hypométabolisme.

Néanmoins, une enquéte récente réalisée par Citak et ses collegues [82], a montré une

hyperperfusion chez deux patients atteints de la chorée de Sydenham, tandis que les cing autres

avaient un hypométabolisme.
Il est possible que les incohérences dans ces études refletent I’hétérogénéité des

patients.
Cardoso [8], a observé une corrélation entre I’hypermétabolisme au niveau des noyaux

gris centraux sur SPECT, et la chorée aigue, alors que chez les patients avec une chorée

persistante, un hypométabolisme est remarqué au niveau des noyaux gris centraux.
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Figure 4 : la Tomographie d’émission du photon unique (SPECT) chez un patient avec une
hémichorée gauche montrant un hypermétabolisme au niveau des ganglions basaux
controlatéraux.

c- Marqueurs autoimmuns :

La présence d’anticorps anti ganglions basaux peut étre déterminée a I'aide de I’examen
Western Blot, avec une sensibilité de 92,5% et une spécificité de 94,7%, bien que ces
pourcentages rapportés sont variables [1].

L’approche diagnostique en cas de suspicion de chorée de Sydenham est représentée sur

la figure n° 5.
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Chorée de Sydenham

l

Antécédents personnels et familiaux

Prise médicamenteuse, examen physique

PO

Histoire atypique Histoire typique

Ou hémichorée

Pas d’anomalie
IRM cérébrale > VS, CRP, ECG,

Echocardiographie

Autre cause / \

Criteres de Jones remplis :  Absence des critéres de Jones :

Chorée de Sydenham
ASLO ou Anti DNAase

Prélevement
bactériologique

de la gorge. Bilan rénal,
hépatique et thyroidien.
Céruloplasmine, facteur
rhumatoide et anticorps

‘/an(inucléa.&

Autre cause Chorée de Sydenham

Figure n° 5 : Arbre décisionnel concernant I’approche diagnostique
en cas de suspicion de chorée de Sydenham.
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VII. Diagnostic différentiel :

1- Les autres mouvements anormaux en dehors de la chorée :

1-1-Les mouvements athétosiques :

Ce sont des mouvements plus lents, de faible amplitude, d’enroulement ou de reptation,
qui prédominent aux extrémités et s’accompagnent souvent de spasme tonique et

d’hypertrophie des muscles atteints.

1-2-Les mouvements balligues

Ce sont des mouvements brusques, rapides, amples, proximaux, non rythmiques, et qui

prédominent a la racine des membres.

1-3-Les tremblements:

Ce sont des mouvements rythmés et fins qui constituent rarement un motif de

consultation chez I’enfant. Ils sont souvent associés a d’autres troubles.

1-4-Les tics:
Ils touchent environ 10% des enfants. Ce sont des mouvements trés brusques,

involontaires, brefs et stéréotypés. La face est leur site de prédilection.

2- Ce qui n’est pas une chorée de Sydenham :

2-1-Les chorées chroniques[31,83]

Les chorées chroniques sont dominées par la chorée de Huntington. C’est une maladie
héréditaire a transmission autosomique dominante, mais les formes pédiatriques sont, dans 80
% des cas, transmises par le pere. Elle survienne habituellement vers I’dge de 30 a 40 ans, et ce
n'est que dans 3 % des cas qu'elle débute avant 15 ans, voire parfois avant 5 ans. Son tableau

clinique se caractérise par une rigidité de la marche, les mouvements choréiques inconstants et
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moins prononcés, une détérioration intellectuelle et une évolution défavorable. Le scanner

cérébral montre une atrophie des noyaux caudés.

2-2-Les chorées symptomatiques

a- Origine infectieuse :

* La plupart des encéphalites peuvent s'accompagner au cours de la phase aigué de
mouvements choréiques, notamment celles accompagnant la rougeole, la varicelle, la
coqueluche, les oreillons, la diphtérie, mais la chorée ne persiste
gu'exceptionnellement a titre de séquelle [31].

* Méningites, en particulier tuberculeuse.

« Les endocardites bactériennes, la neurosyphilis, la toxoplasmose (notamment dans le

cadre du SIDA) peuvent se compliquer de mouvements choréiques [32].

b- Origine toxique :
« L’intoxication la plus fréquemment responsable de mouvements choréiques est
I’intoxication par I’oxyde de carbone [31].
« Certains médicaments ont été jugés responsables de mouvements choréiques tels
que les amphétamines, certains anti-comitiaux, essentiellement la

diphénylhydantoine, et exceptionnellement la carbamazépine.

c- Origine vasculaire [31] :
On peut observer des chorées typiques dans :
« Certains syndromes thalamiques et hypothalamiques.
« Certains hématomes épiduraux.

* au cours des encéphalopathies anoxo-ischémiques d'origine pré et périnatale.

d- Origine tumorale :

Des chorées peuvent apparaitre au cours du développement de certaines tumeurs

cérébrales. La localisation est alors au voisinage des noyaux gris centraux.
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e- Post traumatique

f- Troubles métaboliques acquis :

Des mouvements choréiques ont été observés a l'occasion d'hypoglycémie,

d'hypocalcémie, d'hypernatrémie, d'hypomagnésémie.

g- Autres [31]:
+ La maladie de Wilson.
* Le lupus érythémateux aigu disséminé.
+ La maladie de Vaquez.
+ La maladie de Lesh-Nyhan.
« Certaines leucodystrophies métaboliques.
 La prise de contraceptifs oraux a été mentionnée plusieurs fois comme étant a

I'origine de récidives choréiques.

VIII. Profil thérapeutique :

Le traitement de la chorée de Sydenham a une triple vision :

« Un traitement de I'infection sous jacente a base d’antibiothérapie, afin de stériliser les
foyers streptococciques.

« Une antibioprophylaxie pour éviter les récidives.

« Etun traitement symptomatique de la maladie.

1- Le traitement de l'infection sous jacente a streptocoque B hémolytique du
groupe A:

L'antibiothérapie est conseillée dans tous les cas, méme si la preuve formelle d'une
étiologie rhumatismale n'est pas apportée [1,4, 32], afin de réduire le potentiel pathogéne du
streptocoque B hémolytique du groupe A dans le pharynx, et d’empécher la propagation des

souches virulentes [1, 3].
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L’antibiotique de choix demeure la pénicilline qui peut étre prescrite par voie orale (Péni
V), ou injectable (PéniG). En cas d’allergie a la pénicilline, le traitement fait appel a
I’érythromycine a la dose de 30 mg/Kg/jour. Ce traitement est' maintenu pendant les 10

premiers jours, puis relayé par I’injection intramusculaire de Benzathine pénicilline.

2- L’antibioprophylaxie :

Elle est assurée par la benzathine pénicilline dés le 11&me jour du traitement, a la dose de
1.200.000 unités, tous les 15 ou 21 jours chez les patients ayant un poids supérieur a 30 Kg et
600.000 unités, tous les 15 ou 21 jours chez les patients ayant un poids inférieur a 30 Kg.

En cas d’allergie a la pénicilline, le traitement repose sur I’érythromycine.

Cette prophylaxie est envisagée pour éviter une rechute du RAA, une rechute choréique,
et la survenue de complications post streptococciques en particulier cardiaques (30%).

La majorité des auteurs sont formels quant a l'utilité de cette prophylaxie [1, 3, 20, 24,
30, 38, 42, 84,85], car la réinfestation streptococcique reste la grande pourvoyeuse dans le
déclenchement des rechutes de la chorée de Sydenham.

Néanmoins, quelques rapports mentionnent que le traitement prophylactique n’a aucun
effet sur les récidives ou I'évolution clinique [4, 85].

L’Organisation Mondiale de la Santé (OMS) a formulé des indications pour la durée de la

prophylaxie, selon I’état cardiaque du patient [1, 86] (tableau n° XII).

Tableau n° Xll: Indications pour la durée de la prophylaxie selon ’OMS.

Catégorie des patients Durée de la prophylaxie

Jusqu’a I’age de 18 ans.

Les patients sans cardite prouvée o
Ou sur une période de 5 ans.

Les patients avec cardite rhumatismale : . .
; . Lo . Sur une période de 10 ans aprés une attaque
Insuffisance mitrale légére ou une cardite

< récente, ou au moins jusqu’a I’dge de 25 ans.
guérie.

Atteinte valvulaire sévére Prophylaxie a vie.

Apreés une chirurgie valvulaire
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Le sixieme malade de notre série ayant une cardite rhumatismale, a recu une
antibioprophylaxie, a base de Péni G a une dose de 6 MUI tous les 21 jours.

Méme si les autres malades n’ont pas recu de prophylaxie, les rechutes n’étaient notées
que chez deux enfants.

Dans une étude Tunisienne [4], la prophylaxie secondaire n’a pas permis d’éviter les
récidives chez trois malades qui 'ont suivie correctement, alors que deux malades non traités
n’ont pas eu de récidives.

Al-Eissa [28], en revanche, ne note les récidives que chez les malades ayant arrété la

prophylaxie.

3- Traitement symptomatique :

3-1- Hygiéne générale :

Elle consiste a I'hospitalisation du malade une fois le diagnostic posé, sa mise au repos,
et son isolement relatif.

Ces mesures peuvent a elles seules, induire une importante amélioration des
mouvements choréiques, d’autant plus qu’il existe un contexte psychopathique évident [3, 26,
38].

Le régime alimentaire est normal, les excitants sont formellement proscrits.

3-2- Les agents anti-choreigues

a- Neuroleptiques :

a-1 L'Halopéridol :
C’est le neuroleptique le plus utilisé dans le traitement de la chorée de Sydenham.
En plus de son action parkinsogéne, I’halopéridol est aussi un bloquant efficace des

récepteurs dopaminérgiques impliqués dans la genése des mouvements anormaux.
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Il est prescrit a dose progressivement croissante pour arriver a une dose journaliére
maximale de 1,5 mg.

Les effets indésirables s’observent lorsqu’on dépasse la dose quotidienne de 1,5 mg, ils
se résument en une dyskinésie, un parkinsonisme, parfois en une dystonie sévere. On observe
rarement une tachycardie, une hypotension orthostatique, une hypersudation ou une
somnolence.

L’amélioration des mouvements choréiques par I'halopéridol est obtenue des le
deuxiéme jour du traitement et leur disparition totale au bout de 10 a 15 jours.

Cependant, le traitement doit étre prolongé pendant une durée moyenne de 3 mois, afin
d’éviter la reprise des mouvements choréiques aprés I’arrét du traitement.

Tous nos malades ont recu I’halopéridol, a dose moyenne d’une goutte par année d’age
a atteindre progressivement en quelques jours.

Il donne de bons résultats comme il a été constaté chez nos malades et dans différentes
séries de la littérature [4, 20, 22, 28, 87].

Sa tolérance n’est cependant pas toujours bonne, et un de nos malades a présenté une
somnolence sous halopéridol.

Dans la série de Ghram [4], un de ses malades a présenté une dyskinésie avec
hyperlacrymie, ce dernier signe qui a régressé a l'arrét du traitement, n’est pas classiguement
cité parmi les effets secondaires de I'halopéridol, mais peut étre incriminé dans les troubles
végétatifs rapportés dans le syndrome malin décrit avec les neuroleptiques.

En raison des effets secondaires multiples des inhibiteurs des récepteurs
dopaminérgiques notamment I’halopéridol, ces médicaments doivent étre réservés aux patients
qui ne répondent pas aux valproate de sodium, ou chez les rares malades avec une forme

paralytique de chorée de Sydenham [1, 8, 88 ,89].

a-2 La thioproperazine:

En plus de son action extrapyramidale, ce produit a un effet antiémétique et cataléptisant

tres puissant, il est administré par voie orale a dose quotidienne de 0,1 mg/Kg sans dépasser 4
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mg par jour. Son effet thérapeutique se manifeste aprés deux a trois jours, et les mouvements
disparaissent au bout des deux premieres semaines du traitement, il est poursuivi pendant 2 a 3

semaines.

a-3 La tetrabenazine :

Administrée a une dose de 50 a 75 mg par jour pendant 1 a 3 mois, est aussi efficace
dans le traitement de la chorée de Sydenham. Elle a également donné de bons résultats et peu

d’effets secondaires.

b- Les antiépileptiques:

b-1 Le valproate de sodium:

C’est un anticonvulsivant efficace dont le mode d’action est d’augmenter la concentration
de neurotransmetteur GABA au niveau cérébral, administré a la dose de 20 a 30 mg/ Kg/ jour.

La disparition totale des mouvements choréiques s’effectue en une semaine, la durée du
traitement doit étre prolongée pendant un mois.

Le valproate de sodium a été utilisé dans le traitement de la chorée de Sydenham avec de
bons résultats et une bonne tolérance [1, 4, 19, 33, 56, 90-91].

Il constitue le premier choix dans le traitement de la chorée de Sydenham pour plusieurs
auteurs [8, 25, 33, 92].

Une étude réalisée par Pena [92], sur 18 patients atteints de chorée de Sydenham, a
constaté au cours d’'une comparaison entre I’efficacité de I’halopéridol (1,5 mg administré par
voie orale, 2 fois par jour), I'acide valproique (10 mg/Kg, 2 fois par jour), et la carbamazépine
(7,5 a 10 mg administré par voie orale, 2 fois par jour), que le valproate de sodium a enregistré
le taux le plus élevé de succes dans la réduction des symptomes et a donc été recommandé
comme le traitement de premiére intention pour la chorée de Sydenham.

Davutoglu [56], dans son étude a propos de 9 cas, a utilisé le valproate de sodium a la

dose de 20 a 25 mg/ Kg/ jour. Il a remarqué qu’il s’agit d’un traitement efficace, et sans effet
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secondaire, I'amélioration clinique a été notée au bout de 11+/- 4 jours, la durée totale du
traitement était de 3 mois.

Dans une étude Indienne de Kulkarni [19], les malades traités par le valproate de sodium
ont récupéré rapidement en comparaison avec ceux qui ont été traités par d’autres

médicaments.

b-2 La carbamazepine :

Administrée a une dose de 15 mg/Kg/jour, est aussi efficace que le valproate de sodium

dans le traitement de la chorée de Sydenham [8, 93].

3-3- Traitement anti-inflammatoire :

En raison de la pathogénie auto-immune de la chorée de Sydenham, les médicaments
anti-inflammatoires tels que les salicylates et les corticoides peuvent réduire efficacement les

mouvements anormaux [1, 52, 94, 95].

a- Les corticoides:

La corticothérapie dont I'effet rapide sur la chorée a été mis en exergue par Green [4],
semble devoir étre réservée aux formes séveres et fébriles [32], et aux formes qui résistent ou
ne tolerent pas les agents antichoréiques [1,8, 25, 38].

Dans ce cas, il est recommandé de commencer par un bolus de méthylpréddnisolone a
une dose de 25 mg/Kg/j pendant 5 jours, suivie par 1 mg/ Kg/ jour de prédnisone, a diminuer
progressivement a partir de la 3¢ semaine jusqu'a une dose de consolidation de 1 a 0,5 mg/kg/j
chez I'enfant, puis arrét vers la 8¢ semaine [8, 32, 38, 96, 97].

Seul notre sixieme malade qui avait une cardite rhumatismale associée a recu une
corticothérapie a dose pleine de 2mg / Kg / jour, puis dégression progressive de 10 mg/

semaine jusqu’a I'arrét. La durée totale de la corticothérapie était de 8 semaines.
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b- Les salicylés :
L’acide acétylsalicylique est institué lorsqu’il existe un syndrome inflammatoire

discret[65].

3-4- Autres:
Les immunoglobulines ou les plasmaphéréses sont réservées aux formes séveres [33] et
aux formes qui ne répondent pas au traitement.
Ils ont démontré une efficacité similaire a celle des corticoides, et aucun effet secondaire

n’a été rapporté par les auteurs [8, 25, 95, 98, 99].

IX. Profil évolutif :

L’évolution sous traitement, en général favorable, est appréciée par une surveillance
clinique basé sur I'observation quotidienne des mouvements choréiques pour constater la
diminution de leur intensité et leur limitation topographique, et l'auscultation cardiaque
quotidienne a la recherche d’une atteinte cardiaque insidieuse.

Sur le plan paraclinique, la surveillance repose essentiellement sur un dosage de la VS
toutes les semaines s’il existe un syndrome inflammatoire biologique.

Les malades nécessitent une surveillance méme aprés la sortie de I’hopital, au rythme
d’une consultation tous les mois pendant les 3 premiers mois, puis tous les 3 mois pendant une

année, puis tous les 6 mois pendant toute la durée de la prophylaxie [16].

1- Evolution a court terme :

Elle est favorable dans la majorité des cas. La guérison s'installe apres quelques semaines

d'évolution et est généralement compléte aprés 4 a 5 mois [32].

- 58 -



Les chorées post streptococciques a I’Hopital d’Enfants - CHU Marrakech

1-1- Evolution des mouvements choréiques

Sous I'effet du traitement, ils diminuent rapidement pour se cantonner dans une région
du corps, surtout au niveau des extrémités, ils se réduisent en suite en de fins mouvements qui
persistent longtemps pour disparaitre [26].

Dans notre série, I’lamélioration des mouvements choréiques est observée au cours des 2
premieres semaines, ce qui concorde avec les résultats de certains auteurs [18, 26, 29, 30].

La durée moyenne du séjour de nos malades était de 10 jours, avec un écart de 4 a 18

jours.
La durée moyenne d’hospitalisation dans d’autres séries est représentée dans le tableau
n°® XIII.
Tableau n’ XIll: Durée moyenne du séjour des malades.
Séries Durée moyenne du séjour
Fardan (29) 17,74j
Casablanca
El Idrani (36) 15
Marrakech
Mahboub (26) 13,8
Casablanca
Mazar (16) 14,32j
Rabat
Metayer (24) 20,80 j
Nouvelle Calédonie
Notre étude 10 j

6 cas de notre série, ont vu disparaitre complétement les mouvements choréiques entre
la premiére semaine et le premier mois du traitement, concordant avec les données de plusieurs
auteurs [16, 24, 26, 29, 30].

On peut conclure que I’évolution immédiate de la chorée de Sydenham est favorable dans
la majorité des cas, mais on ne peut se prononcer sur une guérison définitive, vue I’évolution
incertaine qui peut étre émaillée par la possibilité d’une atteinte cardiaque ou d’une ou plusieurs

rechutes.
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1-2-Les troubles neuropsychigues

En général, I’hypotonie met environ une semaine pour disparaitre sous I'effet du
traitement. Alors que les troubles psychiques nécessitent plus de temps pour disparaitre, et
parfois une certaine instabilité psychique et des troubles caractériels légers peuvent persister

longtemps [26].

2- L’évolution a moyen et a long terme :

2-1- Evolution favorable :

La guérison est définie par I'absence de survenue des rechutes, d’atteinte cardiaque
persistante, ou de troubles psychiques résiduels, apres la résorption de la crise initiale de la
chorée. En général, ces risques persistent pendant longtemps et on ne saurait donner avec
précision un délai au bout duquel la guérison est assurée, car certaines rechutes peuvent
survenir méme a I’age adulte ou au dela.

Dans notre série, I’évolution favorable a été rencontrée chez 4 malades sur un délai de 1
a2 ans.

Mahboub [26] et El Idrani [36], ont noté une évolution favorable chez 36,58% et 37,9%

des cas, respectivement, sur un délai de 1 a 8 ans.

2-2- L'atteinte cardiague:

Le vrai danger de la maladie réside dans la survenue d’une cardite, mais sa fréquence
demeure inférieure a celle rencontrée dans le RAA. L’atteinte cardiaque risque d’apparaitre a
chaque rechute, comme elle peut survenir en dehors d’une rechute choréique.

Cette cardite peut guérir et disparaitre completement si un traitement adéquat a base de
corticothérapie a été instauré précocement.

Mahboub [26] a trouvé 19 cas d’atteintes cardiaques, ce qui correspond a 38% des cas
(plus du 1/3 des cas), dont 16 au cours de la crise initiale, et 3 au cours d’une rechute survenue

dans un délai de 1 a 5 ans, et malgré le traitement, 6 atteintes cardiaques ont persisté, dont 5
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sont restées stables et un cas de rétrécissement mitral s’est aggravé et a été opéré

(commissurotomie).

2-3- Les rechutes

Elles peuvent survenir a n’importe quel moment de I’évolution aprés la premiére crise.

L’évolution était marquée par des récidives chez deux malades de notre série.

Mazar [16] a observé des rechutes chez 25 patients (29,06%), qui étaient secondaires a
I’arrét volontaire et au suivi irrégulier de la prophylaxie anti-rhumatismale.

Ghram [4] et kulkarni [19] ont observé des récidives chez 20% et 22% de leurs malades
respectivement. Tandis que Cardoso [100] et Korn-Lubetzki [79] rapportéerent un taux plus
élevé des récidives chez plus de 50% des cas, malgré 'utilisation réguliére de la prophylaxie

secondaire.

2-4- Evolution chronigue:

Malgré aussi bien le traitement neuroleptique et prophylactique anti-streptococciqque,
I’évolution était marquée par le passage a la chronicité chez 2 malades de Mazar [16] et de
Ghram [4].

Tandis que Nausieda cité par Delwaide [32], a trouvé dans une étude avec un suivi a long
terme la persistance des mouvements choréiformes séquellaires discrets et non invalidants dans

pres de la moitié des cas.

2-5- Les troubles résiduels

Ils sont composés de troubles psychiques, qui sont faits essentiellement de troubles de
comportement et ou du caractére, alors que les psychoses chroniques post choréiques sont
rarement observées. Quelques patients peuvent garder une maladresse chronique, comme ils
peuvent avoir des difficultés scolaires.

Mahboub [26] a rapporté dans son étude 17 cas ayant des troubles de comportement
(41,46%), 9,76% des cas avec une maladresse chronique, et 23 malades, soit 56,1% des cas avec

une chute du rendement scolaire.
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La chorée de Sydenham est une affection post streptococcique, qui représente la
principale cause de chorée aigue de I’enfant dans le monde.

Bien que moins fréquente qu’autre fois, se voit encore dans notre pays et constitue
toujours un important probleme de santé qui a besoin de plus efforts médicaux réels.

Sa physiopathologie reste encore discutée. La principale hypothése est celle d’'une auto-
immunité post-infectieuse par mimétisme moléculaire pathogéne/ hote chez des patients
présentant une prédisposition génétique.

Le tableau clinique commun de cette affection est caractérisé par la constatation de
mouvements anormaux involontaires, associés a des troubles psychiques et a une hypotonie
musculaire.

Le diagnostic est principalement clinique, puisque la positivité de la sérologie (ASLO) et le
syndrome inflammatoire biologique sont inconstants a la phase aigue de la chorée. De méme,
I'imagerie cérébrale est généralement non contributive au diagnostic car souvent normale ou
mettant en évidence des lésions non spécifiques.

Le protocole thérapeutique n’est pas codifié, en particulier le traitement symptomatique.
Mais en général, la prise en charge de cette maladie repose essentiellement sur un traitement de
I’infection sous jacente a base d’antibiothérapie, afin de stériliser les foyers streptococciques,
une antibioprophylaxie pour éviter les récidives, et un traitement symptomatique de la maladie.

L’évolution est émaillée par la possibilité de rechutes, d’atteinte cardiaque et de troubles
psychiques résiduels qui sont a I’origine de perturbations dans la vie familiale et sociale.

Seule une prophylaxie primaire par le traitement systématique des infections

streptococciques permettra une réduction de son incidence et de ses conséquences.
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Résumé

La chorée de Sydenham est une affection post streptococcique. Elle représente chez
I’enfant la forme la plus commune des chorées acquises. Elle est devenue rare dans les pays
développés mais se voit encore dans les pays en voie de développement.

Afin de dégager ses particularités épidémiologiques, cliniques, paracliniques,
thérapeutiques et évolutives, nous avons réalisé cette étude rétrospective portant sur 7 cas,
colligés au service de Pédiatrie A du CHU Mohamed VI de Marrakech, entre janvier 2009 et
décembre 2011.

La fréguence annuelle était de 2,33 cas par an. Les filles étaient plus touchées que les
garcons avec un sex-ratio de 1,33. L’age des malades varie entre 6 et 12 ans, avec un age
moyen de 9 ans. 6 malades avaient des antécédents d’angines a répétition, avec la notion
d’angine dans le mois précédant la chorée chez 4 enfants. Le début était insidieux dans 85,7%
des cas, et brutal chez un enfant. Les troubles psychiques étaient observés chez un enfant et
I’hypotonie chez 57,14% des cas. Les reflexes ostéotendineux étaient vifs chez deux malades. Un
seul malade avait une cardite rhumatismale confirmée par I’échocardiographie. La chorée était
généralisée chez 5 malades et unilatérale chez deux. Tous nos malades ont eu un traitement
symptomatique par I’halopéridol. Notre sixieme malade ayant une chorée de Sydenham avec une
cardite rhumatismale, a recu une antibioprophylaxie, tous les 21 jours et une corticothérapie.
L’évolution était favorable dans la majorité des cas, cependant deux malades ont eu une
récidive.

La chorée de Sydenham s’observe encore dans notre contexte, son pronostic n’est pas
toujours favorable et seule une prophylaxie primaire permettra une réduction de son incidence

et de ses conséquences.
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Summary

Sydenham’s chorea is a post streptococcal infection, it represents the most common form
of acquired chorea in childhood. It has become rare in developed countries, however, it’s still
seen in developing countries.

In order to draw the characters, epidemiological, clinical, diagnostic, treatment and
outcome of this disease, we achieved this retrospective study including 7 cases, at the
department of Pediatric A of Mohammed VI University Hospital Complex of Marrakech from
January 2009 to December 2011

The yearly incidence was 2, 33 cases/year. Gils were more affected than boys with a sex
ratio of 1,33. The age of patients ranged from 6 to 12 years, with a mean age of 9 years old. 6
patients had a history of recurrent pharyngitis, and 4 had a history of throat infection during the
month before chorea. The onset of symptoms was insidious in 85,7% of cases, and acute in one
children. Psychological disorders were noted in one patient and hypotonia in 57,14% of cases.
The tendon reflexes were sharp in two patients. Only one patient had a rheumatic carditis
confirmed by echocardiography. Chorea was generalized in 5 patients and unilateral in 2. All
patients were given Haloperidol. Our sixth patient with Sydenham’s chorea with rheumatic heart
disease received antibiotic prophylaxis every 21 days and corticosteroid. The outcome was
favorable in most cases, however two patients had a recurrence.

Sydenham’s chorea is still observed in our context. Its prognosis is not always favorable

and only primary prophylaxis allow for a reduction of its impact and its consequences.
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