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L’essentiel

Le PIMS est une complication rare mais sévere de l'infection a SARS-CoV-2 qui nécessite une prise
en charge hospitaliere rapide et adaptée.

Réponse rapide n°1 : Evoquer un PIMS chez I'enfant de tout &ge devant les signes d'appel
suivants : fievre élevée + altération marquée de 'état général + signes digestifs.
L'association de ces trois signes est trés fréquente dans le PIMS.
D'autres signes cliniques évocateurs peuvent étre associés, notamment un état de choc ou
des signes cutanéomugueux (notamment injection conjonctivale, éruption maculo-papu-
leuse).
Réponse rapide n°2 : Toute suspicion de PIMS implique une prise en charge hospitaliere
sans attendre les résultats biologiques. Il s’agit d’'une maladie grave avec un risque de dé-
compensation cardiaque a la phase aigue.
Réponse rapide n°3 : Un historique d’infection a SARS-CoV-2 dans les 4 a 6 semaines
précédentes est un élément évocateur mais son absence n’écarte pas la possibilité d’'un
PIMS. En effet, un PIMS peut survenir aprés une forme pauci ou asymptomatique de la
Covid-19.
Réponse rapide n°4 : La prise en charge du PIMS en milieu pédiatrique hospitalier est
toujours multidisciplinaire.
Réponse rapide n°5 : Au décours de I'hospitalisation, un suivi spécifique sera adapté selon
la sévérité de la présentation clinique et I'existence ou le risque de complications :
Pour les patients ayant eu des atteintes spécifiques - notamment cardiaques - le
suivi sera rapproché, coordonné et volontiers multidisciplinaire.



Pour tous les patients, une consultation, permettra d'évoquer la reprise de la sco-
larité et de l'activité sportive, et d'informer sur I'opportunité de la vaccination
contre le SARS-CoV-2 : non recommandée pour I'enfant atteint.
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Contexte

Ces réponses rapides font suite a une saisine du ministere de la Santé en date du 14 mai 2021 afin
que la Haute Autorité de santé élabore, au travers d’'une approche multidisciplinaire, une conduite a
tenir, a destination des professionnels de santé, et principalement a ceux qui interviennent en premier
recours, pour la prise en charge et l'orientation des enfants présentant un syndrome inflammatoire
multi systémique pédiatrique ou PIMS.

Fin avril 2020, des pédiatres frangais ont signalé aux autorités sanitaires une augmentation anormale
de cas de maladie de Kawasaki — like et des cas de myocardite avec état de choc cardiogénique chez
des enfants avec une infection & SARS-CoV-2 récente. Cela a conduit a la mise en place, par Santé
publique France et les sociétés savantes de pédiatrie, d’'une surveillance active de ces tableaux cli-
nigques atypiques.

Depuis cette date, plusieurs autres cas ont été décrits dans la littérature dans différents pays euro-
péens (notamment en Italie, UK, Belgique, Espagne) en Amérique du Nord (notamment aux USA) ainsi
qu’en Asie et en Amérique latine.

Le PIMS est une nouvelle entité de maladie inflammatoire systémique chez I'enfant apparue dans le
contexte épidémique de linfection a SARS-CoV-2 en 2020.

Les mécanismes physiopathologiques du PIMS sont mal connus et I'hypothése d'une réponse immu-
nitaire hyperactive inadaptée, impliquant notamment les cytokines, est décrite dans la littérature.

Il s'agit d'une pathologie rare (en France, 520 cas au 13 juin 2021, dont un déces), et sévere (2/3 des
enfants ont été hospitalisés en soins intensifs).

La classification des critéres du PIMS publiée par TOMS? en mai 2020 se trouve en annexe 1.

Rappel

Ces réponses rapides élaborées sur la base des connaissances disponibles a la date de leur publi-
cation sont susceptibles d’évoluer en fonction de nouvelles données.

Repérage des enfants susceptibles d’étre atteints de PIMS
en consultation de premier recours

Les éléments devant faire évoquer un PIMS a l'interrogatoire et a 'examen clinique sont :

Parmi les signes trés fréquents : fievre élevée + altération de I'état général + signes digestifs :
la fievre est élevée, souvent supérieure a 39°C ;
I'altération de I'état général est marquée : apathie, asthénie extréme, perte d’appétit, frissons,
paleur, douleurs diffuses, marbrures ;

les signes digestifs sont fréquents : douleurs abdominales, diarrhée, nausées, vomissements,
syndrome pseudo-appendiculaire (le plus souvent, I'abdomen est souple a la palpation).

1 World Health Organization. Multisystem inflammatory syndrome in children and adolescents with COVID-19. Scientific brief [15
May 2020]. Geneva: WHO; 2020. https://www.who.int/news-room/commentaries/detail/multisystem-inflammatory-syndrome-in-chil-
dren-and-adolescents-with-covid-19
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D'autres signes peuvent s'associer mais sont inconstants :
des signes de choc : paleur, polypnée, tachycardie, pouls filant, hépatomégalie, temps de re-
coloration cutanée allongé, tension différentielle pincée ou hypotension ;

des signes cutanés et muqgueux : injection conjonctivale, éruption maculo-papuleuse, prurit,
cedéme et rougeur des extrémités, levres séches et fissurées (chéilite), glossite ;

des signes neurologiques : irritabilité, céphalées, méningisme, confusion ;
des signes respiratoires : polypnée, toux.

Ces signes peuvent étre observés a tout age, et surviennent le plus souvent chez un enfant agé de
4allans.

Un historique d’infection a SARS-CoV-2 récente dans les 4 & 6 semaines précédentes ou de contact
proche avec un sujet atteint ou suspecté d’infection a SARS-CoV-2 est un élément évocateur. L’ab-
sence d’infection connue & SARS-CoV-2 ou de notion de contage n’écarte cependant pas la possibilité
d'un PIMS.

En cas de tableau clinigue évocateur ou méme de doute, adresser ou transférer rapi-
dement I’enfant en milieu hospitalier.

Si I’enfant présente des risques ou des signes de défaillance hémodynamique, con-
tacter le SAMU.

Des tests biologiques simples : numération formule sanguine, dosage de C-Reactive Protein (CRP)
révelent un syndrome inflammatoire avec une élévation de la CRP (souvent > 100 mg/L), associé a
une lymphopénie et/ou une thrombopénie.

Dans tous les cas, la réalisation d'un bilan biologique complémentaire (y compris la
recherche d’infection actuelle ou passée de COVID-19) ne doit pas retarder la prise en
charge urgente.

Un certain nombre de diagnostics différentiels doivent étre évoqués dans un contexte hospitalier :
choc septique ou choc toxinique ;
appendicite aigué, péritonite ;
hémopathie maligne ;
maladie de Kawasaki ;
autres maladies infectieuses ;
toxidermies médicamenteuses ;
myocardite aigué virale.

Prise en charge hospitaliere

La prise en charge hospitaliere est spécialisée et nous n'insisterons que sur quelques points.

Les examens complémentaires doivent s'attacher a évaluer le syndrome inflammatoire, les troubles
de la coagulation, le bilan infectieux et les examens susceptibles de détecter les atteintes d'organes.
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Les objectifs du traitement sont de :
prévenir/corriger d'emblée les défaillances d’organes (défaillance cardiaque, vasoplégie) ;
réduire rapidement I'inflammation ;
limiter les risques de séquelles.

La prise en charge médicale se fait dans les services pédiatriques : elle est multidisciplinaire et im-
plique souvent des urgentistes, des pédiatres réanimateurs, cardiologues, infectiologues et rhumato-
logues. D'autres spécialistes pédiatres peuvent étre impliqués selon la présentation clinique.

Le traitement peut comprendre et associer, selon la sévérité de I'état clinique du patient : corticothéra-
pie, immunoglobulines, anti-agrégants, anticoagulants, antibiotiques voire biothérapies.

Un accompagnement psychologique pour I'enfant et la famille pourra étre également proposé en col-
laboration avec le médecin traitant.

L'algorithme de traitement élaboré par la Société Francaise de Pédiatrie et le comité de pilotage du
groupe COPIL COVID inflammation pédiatrique se trouve en annexe 3.

Modalités de signalement et suivi de cohorte

Santé Publique France en coordination avec le comité de pilotage du groupe COPIL COVID inflam-
mation pédiatrique comité de pilotage du Groupe d’intérét « COVID Inflammation Pédiatrique » a mis
en place sur son site une fiche de signalement des cas de PIMS en France : https://voozanoo.sante-
publiguefrance.fr//1851260971/scripts/newrec.php.

La Société Francaise de Pédiatrie et le comité de pilotage du groupe COPIL COVID inflammation
pédiatrique ont mis en place :

un protocole de collecte de données cliniques et d’explorations complémentaires ;

une fiche d’évaluation a 6+1 mois de I'évolution d’'une infection 8 SARS-CoV-2 chez les enfants
ayant présenté un PIMS.

Ces informations sont disponibles sur le site de la Société Francais de Pédiatrie :

https://gfrup.sfpediatrie.com/actualites/covid-19prise-en-charge-pims-0

Suivi des enfants

Le PIMS étant encore une nouvelle entité, il est essentiel que tous les enfants I'ayant développé puis-
sent bénéficier d’'un suivi spécifique dont la fréquence sera adaptée en fonction de la sévérité de I'épi-
sode et de I'existence ou le risque de complications.
Le suivi & court terme va comporter :

Pour tous les patients
Ce suivi sera concerté entre le médecin traitant (pédiatre ou généraliste) et le milieu pédiatrique hos-
pitalier.
Une consultation, rapidement au décours de I'hospitalisation, va permettre :

un examen clinique complet et éventuellement une prise de sang pour vérifier la normalisation ;
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un échange avec la famille pour repérer, consigner et prendre en charge d’éventuels nouveaux
signes ou difficultés survenus au décours ;

d'informer et de conseiller, notamment vis-a-vis :
de la reprise de la scolarité et de I'activité sportive (y compris le sport de compétition) ;
de la vaccination contre le SARS CoV-2 : a ce jour?, celle-ci n'est pas recommandée chez
I'enfant ayant présenté un PIMS.

La mise en place d’interventions de professionnels de santé (psychologue, kinésithérapeute), dans les
situations le nécessitant. Les patients résidant en ile de France peuvent bénéficier du réseau RESRIP :
https://www.resrip.fr/

Pour les patients ayant eu des atteintes spécifiques notamment cardiaques :
le suivi sera plus rapproché, coordonné et volontiers multidisciplinaire ;
le suivi pourra inclure des contréles de type ECG, échographie cardiague voire IRM cardiaque ;

les enfants sous anticoagulants devront pouvoir bénéficier d’'un accompagnement spécifique a
I'aide d'un programme d’éducation thérapeutique.

2 Conseil d’Orientation de la Stratégie Vaccinale. Avis du 11 juin 2021 — Vaccination des adolescents ayant développé un PIMS
suite a une infection par le SARS-CoV-2 [En ligne] 2021 https://solidarites-sante.gouv.fr/IMG/pdf/avis du cosv_11 juin 2021 -
vaccination _des_enfants ayant fait un pims.pdf
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Annexes

Annexe 1. Classification des criteres du PIMS selon ’OMS

Enfants et adolescents de 0 a 19 ans présentant une fiévre > 3 jours
ET

Deux des éléments suivants :

éruption cutanée ou conjonctivite bilatérale non purulente ou signes d'inflammation cutanéo-
mugueuse (buccale, mains ou pieds) ;

hypotension ou choc ;

caractéristiques d'un dysfonctionnement du myocarde, d'une péricardite, d'une atteinte val-
vulaire ou d'anomalies coronariennes (y compris des résultats échocardiographiques ou une
augmentation de la troponine/NT-pro BNP) ;

preuve de coagulopathie (allongement TP, TCA, augmentation D-diméres) ;
symptémes gastro-intestinaux aigus (diarrhée, vomissements ou douleurs abdominales) ;

ET
des marqueurs d'inflammation élevés (vitesse de sédimentation, protéine C-réactive, procal-
citonine) ;

ET
aucune autre cause microbienne évidente d'inflammation, y compris une septicémie bac-
térienne, un syndrome de choc staphylococcique ou streptococcique ;

ET

preuve de la présence de COVID-19 (RT-PCR, test antigénique ou sérologie positive) ou con-
tact probable avec des patients atteints de COVID-19.
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Annexe 2. Données épidémiologiques en France au 15 Juin 2021 — source
Santé Publique France?®

Chiffres clés

520 cas de PIMS en France depuis le début de I'épidémie

67 % des cas hospitalisés en réanimation ou soins intensifs

1 cas de déces

Age médian 7 ans (25 % des cas avaient un 4ge < 4 ans et 75 % < 11 ans)
Plus de 3/4 des cas ont été confirmés Covid + (79 %)

Association a une myocardite dans 71 % des cas

Fin avril 2020, des praticiens pédiatres francais ont signalé aux autorités sanitaires des cas de myo-
cardite avec état de choc cardiogénique chez des enfants avec une infection COVID-19 récente a
conduit.

Ces syndromes sont recensés sous l'appellation de « syndromes inflammatoires multi-systémiques
pédiatriques » ou PIMS. La méthodologie et les premiers résultats de leur surveillance en France ont
été publiés en juin 2020%.
Entre le 1*" mars 2020 et le 13 juin 2021, 595 cas de syndromes inflammatoires multi-sys-
témiques pédiatriques (ou PIMS) ont été signalés.
257 cas (43 %) ont concerné des filles. L’age médian des cas était de 7 ans (25 % des cas
avaient< 4 ans et 75 % < 11 ans).

Plus de trois quarts des cas étaient confirmés par une RT-PCR et/ou une sérologie pour
SARS-CoV-2 positives (n=470, 79 %). Le lien avec le virus était probable chez 20 patients,
soit 3% des cas (contage avec un sujet positif ou scanner évocateur) et considéré
comme possible chez 30 patients (5 %). Pour les 75 patients restants (13 %), ce lien n’a pas
pu étre établi.

Parmi les 520 patients pour lesquels le lien avec la COVID-19 était possible, probable ou
confirmé, les PIMS étaient associés a une myocardite pour 371 cas (71 %). Parmi les 75 pa-
tients sans lien établi avec la COVID-19, une myocardite n’a été retrouvée que chez six d’entre
eux.

Un séjour en réanimation a été nécessaire pour 240 enfants (40 %) et en unité de soins
critiqgues pour 162 (27 %). Les autres enfants ont été hospitalisés en service de pédiatrie. Un
enfant &gé de 9 ans est décédé dans un tableau d’'inflammation systémique avec myocardite.
Les régions ayant signalé le plus grand nombre de cas sont I'lle-de-France (244 cas, 41 %), la
Provence-Alpes-Céte d’Azur (75 cas, 13 %), 'Auvergne-Rhdne-Alpes (74 cas, 13 %), le Grand
Est (43 cas, 7 %) et la Nouvelle Aquitaine (30 cas, 5 %). Les autres régions ont rapporté moins
de 25 cas.

3 Santé Publique France. Surveillance nationale des cas de syndrome inflammatoire multi-systémique pédiatrique (PIMS) [5 juillet].
Saint-Maurice: SPF; 2021.
https://www.santepubliquefrance.fr/etudes-et-enquetes/surveillance-nationale-des-cas-de-syndrome-inflammatoire-multi-
systemique-pediatrique-pims

4 Belot A, Antona D, Renolleau S, Javouhey E, Hentgen V, Angoulvant F, Delacourt C, Iriart X, Ovaert C, Bader-Meunier B, Kone-
Paut |, Levy-Bruhl D. SARS-CoV-2-related paediatric inflammatory multisystem syndrome, an epidemiological study, France, 1 March
to 17 May 2020. Euro Surveill. 2020;25(22): pii=2001010. https://doi.org/10.2807/1560-7917.ES.2020.25.22.2001010
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Un délai moyen de survenue des PIMS de quatre a cinq semaines aprés I'infection par le
SARS-CoV-2 avait été observé lors de la premiére vague de I'épidémie. Aprés un pic observé
en semaine 18-2020 (semaine d’hospitalisation), le nombre de cas signalés a diminué de ma-
niére importante au cours de I'été, avant une nouvelle augmentation depuis la semaine 39 (fin
septembre) : 377 cas ont été rapportés entre le 21 septembre 2020 et le 13 juin 2021, majori-
tairement en lien avec le SARS-CoV-2 (362 cas, 96 %), cf. figure 1.

Au total, les données recueillies confirment I'existence d’'un syndrome inflammatoire pluri-systémique
rare chez I'enfant avec fréquente atteinte cardiaque, lié a I'épidémie de COVID-19, également observée
dans d’autres pays. En France, I'incidence cumulée des PIMS en lien avec la COVID-19 (520 cas)
a été estimée a 35,8 cas par million d’habitants dans la population des moins de 18 ans (soit
14 511 544 habitants, données Insee 2019).

Figure 1. Nombre hebdomadaire d’hospitalisations pour PIMS, en fonction du lien avec la COVID-19, et
d’hospitalisations COVID-19 tout dge confondu, du 02 mars 2020 au 13 juin 2021, France (données au
15 juin 2021)
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Annexe 3. Algorithme de traitement élaboré par la Société Francaise de
Pédiatrie et le comité de pilotage du groupe COPIL COVID inflammation

pédiatrique®

Traitement immunomodulateur (MAJ18/03/2021)

Instabilité hémodynamique ou
Lactate élevé ou défaillance myocardique
a I'échographie

!

| - Corticothérapie anti-inflammatoire (2mg/kg) IV*

-IVIG* haute dose fractionnée (fractionnée 1g/kg/] sur 2j), débit -IVIG* haute dose fractionnée 1g/kg/j sur 2
trés lent voire a différer si dysfonction auriculaire / deéfaillance

diastolique (selon avis réeanimateur)
-Antibiothérapie®* {a suspendre selon microbiologie)
-Vasopresseurs/inotropes

| -Anticoagulation, pas d’aspirine*

Pas d’instabilité hémodynamique et
Lactate normaux

|

-Corticothérapie anti-inflammatoire (2mg/kg) IV*

-Aspirine antiagrégant™ si atteinte coronarienne

En USC si elevation enzyme myocardique sans
| insuffisance circulatoire

ATTENTION NE PAS MECONNAITRE choc toxinique / septique / hémopathie maligne

= PEC Sepsis Survival campaign & reco européenne
=+ En cas de doute, contacter le réanimateur pédiatre

Si échec du traitement de premiére ligne, contacter rhumatopédiatre/ Immunologiste

Corticothérapie

* Methylprednisolone IV 1mg/kg toutes les 12h
jusqu’a diminution du sd inflammatoire et apyrexie

* Puis 1mg/kg/] {per os possible} 7 jours puis arrét
(environ 10 jours au total)

* Sauf Cl (drépanocytose sans avis spécialisé)

Anticoagulant

* HNF si choc cardiogénique ou troubles du rythme
soutenus: dose anticoagulante (activité anti-Xa
0,3-0,7)

* HBPM dose preventive si pubére et défaillance sans
choc cardiogeénique pendant la durée de la
défaillance et/ou du syndrome inflammatoire

Antibiotiques

* Amoxicilline-Acide clavulanique + Clindamycine: si
doute diagnostique avec un choc toxinique

* C3G + aminoside + clindamycine si choe septique avec
lésion cutané

Immunoglobulines

* Apreés 12h de corticothérapie si choc cardiogénique ou
dysfonction cardiaque sévére (FR< 20%, dysfonction
diastolique)

* 1g/kg sur une durée de 4 3 6h de perfusion deux jours de
suite si dysfonction cardiaque échographique

* 1g/kg deux jours de suite, en méme temps que la
corticothérapie si pas de dysfonction cardiaque

Anti-aggrégant
* Pas d'Aspirine si corticothérapie

* Aspirine 3-5 mg/kg/j si atteinte coronarienne

* Avis cardiologique pour décision d'arrét

Ouldall et ol. Jama 2021; Henderson et al. Arthritis Rheumato
2020; Belhadjer et al Circulation 2020

Flesenstein et al. J Clin Med 2020; Rimensberger et al PedCCM
2021; Harwood et al. Lancet Child Adolescent Health sept 2020

5 https://www.sfpediatrie.com/sites/www.sfpediatrie.com/files/medias/documents/reco _pims_copil _vf.pdf
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Ressources

Ces réponses rapides évolueront avec le développement des connaissances sur le COVID-19. Elles
viennent compléter les sites, documents et guides développés par les sociétés savantes.

Voir toutes les réponses rapides dans le cadre du COVID-19 de la Haute Autorité de santé.

Liens utiles et informations a relayer
Pour les professionnels
Lien vers le site internet de la Société Francaise de Pédiatrie

https://www.sfpediatrie.com/actualites/covid-19

Lien vers le site internet de Santé Publique France

https://www.santepubliquefrance.fr/etudes-et-enquetes/surveillance-nationale-des-cas-de-syndrome-
inflammatoire-multi-systemique-pediatrique-pims
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Méthode d’élaboration et avertissement

La méthode retenue pour cette réponse rapide est basée sur une synthése narrative des données
disponibles les plus pertinentes, les recommandations nationales et internationales, ainsi que sur une
consultation des parties prenantes (par voie €lectronique).
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Une recherche documentaire a été conduite dans la base de données Medline a partir de I'équation
de recherche suivante : ("Mucocutaneous Lymph Node Syndrome"[Mesh] OR Hyperinflammatory
shock [title] OR multisystem inflammatory syndrome [title] OR Kawasaki-like[title] OR kawasaki di-
sease(title] OR inflammatory multisystem syndrome(title] OR PIMSJtitle] OR MIS-C [title] OR Multi In-
flammatory Syndrome [title] OR Multisystemic Inflammatory Syndrome[title])AND (SARS-CoV-2[title]
OR covid-19[title] OR covid 19[title] OR "COVID-19"[Mesh]) AND (Child[title/abstract] Or chil-
dren[title/abstract] OR adolescent*[title/abstract] OR peadiatr* [title/abstract] OR pediatr*[title/abstract]
OR infant*[title/abstract] OR "Child"[MeSH Terms])AND ("Meta-Analysis as Topic"[Mesh] OR "Meta-
Analysis "[Publication Type] OR "Review Literature as Topic"[Mesh] OR “Meta Analysis” OR “syste-
matic Review” OR “Literature review” Or "Quantitative Review" OR “pooled analysis” OR scoping re-
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