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INTRODUCTION

/I TDUWpPULWH j FHOOXOHYV JpDQWHV $&* HVW OD SOX
personnes agées de plus de 50 ans en Europe. Son incidence est évaluée en France a environ
10/100 000 personnes ageées de plus de 50 ans.

Ses complications les plus connues et redoutées sont les atteintes visuelles pouvant
conduire a une cécité monoculaire voire binoculaire.

Les AVC représentent une complication moins fréquente (2.5 a 7%) mais
potentiellement grave et certainement st WLPpH GH OfDUWPRULWH j FHOOXC

0,17% des AVC pourraient étre du fait de cette pathologie. (1)

1RXV SUpVHQWHURQVY TXDWUH REVHUYDWLRQV GH SDW
dans le but de répondre a plusieurs questions

Quand évoquer cette étiologie devant un AVC chez un patient agé ?

CRPPHQW DIILUPHU OH OLHQ GH FDXVDOLWp GDQV XQH W
souvent associée ?

Quelles sont les caractéristiques spécifiques de ces AVC tant dans leur présentation que dans
leur traitement ?

4XHOOHV WHFKQLTXHr\da@sfteteBituetion™ SURSRVH



1. PRESENTATION DES CAS CLINIQUES

CAS N°1

Le 10 octobre 2005, M. P. 64 ans consulte son médecin traitant pour une sensation
ébrieuse avec instabilité a la marche. Le médecin généraliste constate un déficit sensitif au
niveau du membre inférieur et une ataxie et suspecte un AVC. Il adresse le patient en urgence
j OTK{SLWDO GH 'DJ[

Ses antécédents principaux sont les suivants

- Un diabéte de type 2 diagnostiqué en 1998, traité par insuline depuis 2000.

- Une néphropathie diabétique.

- Un éthylisme chronique sevré.

- Une fibrillation auriculaire réduite en 2000.

- Une cardiopathie ischémique avec sur la coronarographie de février 2005 une sténose
de la circonflexe a 50 et une lésion de la premiére postéro latérale moyennement
serrée.

Son traitement comprend
- LANTUS 16 Ul le soir
- NOVORAPID 5UI- 7UI- 7 Ul
- ATENOLOL 50 mg
-  MOLSIDOMINE 2 mg matin midi et soir
- KARDEGIC 160 mg 1/j
- TAHOR 10 mg

Lors de la consultation aux urgences, le patient dit ressentir une asthénie depuis 6
jours. Depuis la veille, il décrit une instabilité a la marche et une déviation vers la gauche. |l
se plaint également de céphalées occipitales.
$ OfDUULYpH DX[ XUJHQFHYV siv@ntesHi WURXYH OHV FRQVWDQW
- TA 150/70
- FC51 bpm
- Température 36,6°C

/I THIDPHQ UHWURXYH XQH K\SRHVWKpVLH GH OfYKpPLID
OYKpPLFRUSY GURLW /HV UpIOH[HW. FXWDQpV SODQWDLUHYV
Le patient présente une diplopie, une dysarthrie et un signe de Claude Bernard Horner au
QLYHDX GH Of°LO (a9 Rd ¥igne, @ 9rdrofeVidtébelleux ni de syndrome
vestibulaire. Il est donc conclu a un syndrome alterne bulboprotubérantiel.
3DU DLOOHXUYV j OfH[DPHQ OHV EUXLWYV GX F°XU VRQW UpJ
existe des varices au niveau du membre inférieur droit avec une dermite ocre.

I YN DXVFXOWDWLRQ SXOPRQDLUH HVW VDQV SDUWLFXODULWf



Le bilan biologique initial retrouve :
- Une anémie normocytaire avec Hb = 10.9G/dl, VGM = 92.
- Leucocytes = 10 G/L (PNn = 7.85 G/L, la formule est sans anomalie par ailleurs).
- Plaquettes = 295 G/L.
- Le ionogramme est normal.
- Créatininémie = 58umol/L (stable depuis 2003).
- HbA1C = 7.5%.
- Coagulation : TP = 84%, TCA = 38 sec pour un témoin a 31sec.
,O QYD SDV pWp UpDOLVp GH 96 QL GH &53

/1(&* DIILFKH XQ U\WKPH VLQXVDO UpJXOLHU EUDG\F
DQRPDOLH QYfHVW GpWHFWPH

Une IRM cérébrale retrouve un tres probable accident ischémique du tronc cérébral

ODWpUDOLVp j JDaukKatcidehtQsehenigid Br@bablement plus ancien dans le
territoire sylvien superficiel gauche.

Image 1: IRM coupe sagittale AVC au niveau du tronc cérébral




Le bilan étiologique de cet AVC ischémique comporte :

- 8QH pFKRJUDSKLH WU @2V appariS« ihé LinduffigaHce mitrale de
grade 1l/1V. Aucune anomalie des ventriculelsW GHV RUHLOOHWWHY QTHVW

Un anévrysme minime du setP LQWHU DXULFXODLUH FP DLQVL 1
descendante athéromateuse sans ulcération ni élément mobile sont retrouvés.

- Un Echo Doppler des troncs supra aortiques (TSA) qui ne retrouve pas de sténose
FDURWLGLHQQH VLJ&iéal fivesveftdbraQL GIDQRP

Un traitement IEC par TRIATEC 2.5 mg est ajouté au traitement du patient.
/IfDQWLDJUpIJDWLRQ SDU .$5'(*,& PJ HVW PDLQWHQXH
6XLWH j XQ pSLVRGH Gf2%$3 OH WUDdnpatenmeqtde EORTXDQV
O1$7(12/2/ SOARDENMXSIEL 1.25 mg, majoration du CORVASAL (4mg trois fois
par jour) et introduction de FUROSEMIDE 80 mg/jour.

$X YX GH OD GLVSDULWLRQ GH OD GLSORSLH GH OfC
instabilité moindre, le patient est transféré en soins de suites et de réadaptation (SSR).

3HQGDQW OfKRVSLWDOLVDWLRQ OH ELODQ ELRORJLTX
6XU XQ ELODQ UpDOLVp HQ IpYULHU GH OD PrPH DQQpH HC
GIDQpPLH QL GYDXJPHQW DitihdjeheGtdiva ®HY/ERF\WHV HW OH

Au cours de la rééducation M. P. récupere bien sur le plan neurologique. En effet aprés
WURLYVY VHPDLQHV VHXO OYDSSXL XQLSRGDO HVW QRQ REW
FPSKDOpHV GI1XQH KES-RHVWKpVLH j OD FKD

Sur le plan biologique, le syndrome inflammatoire se confirme :
- une élévation de la VS & 105mm a la premiére heure
- XQH SHUVLVWDHbHOG g/dIQ YGMJYP fetiitinémie 800 ng/ml ;
folates 220 ng/ml ; Vit B 12 : 839 pg/ml , fibrinogéne : 6.74 g/L
I fpOHFWURSKRUqVH GHV SURWPpPLQHV UHWURXYH XQH K\SR

hypergammaglobulinémie polyclonale.
Le bilan hépatique est quasi normal (GGT 69 pour une normale a 62).
'"HYDQW FHV pOpPHQWY HQ IDYHXU GYfXQ VIQGURPH LQ

interniste est demandé.

/D UpDOLVDWLRQ GIXQH W-RidGRGbHEEMiEMER @PW UAR WKRU
SHUPHW GILGHQWLILHU XQLTXHPHQW SHWLWV N\WWHV E
SDURL GH OJDRUW hflavist@relFW GIDUWpPULWH L

La consultation en médecine interne retrouve :
- une hépatosplénomeégalie a 2 travers de doigts.
- XQ GLVFUHW °GgPH GH SDXSLqUHV

- Un examen neurologique inchange.

8QH ELRSVLH GIDUWQqUH WH RS R UDW BHNQdIBBMD b V p W H
/H GLDJQRVWLF GT$&* HVW SRVp DYHF VXVSLFLRQ GYLPSOL

OTDRUWLWH



8Q DQJLR7'0 HVW UpDOLVp HW UpYqOH XQ pSDLVVLVVHF
WKRUDFLTXH HW GH O YDR U \égdleddatpreBentaD Givday deSaJdortiorp Q D O |
SUR[LPDOH GHV WURQFV VXSUD DRUWLTXHV HW DX QLYH
PPVHQWPULTXH VXSpULHXUH &HW DVSHFW HVW WRXW j II
sténose est estimée a 70% au niveau de la portion proximale du tronc iliague.

/T (FKR 'R S S Qalt bbpatire des plaques au niveau des deux carotides internes
avec une sténose évaluée a environ 30%, une importante asymétrie des vertébrales avec
DVSHFW K\SRSODYVLT X HtigntGgaRin&tt-in éfdissDIement patktal en V1 et
9 GURLW &HW DVSHFW SHXW rWUH FRPSDWLEOH DYHF OfD

/IH GLDIJQRVWLF GT1$&* pWHQGX j OTDRUWH HW VHV EUDC(

Un traitement par prednisone 20 mg est débuté avec baisse par palier de 2.5 mg
mensuel lorsque la normalisation du syndrome inflammatoire est obtenue. Ce traitement est
LQWURGXLW GpEXW MDQYLHU DYHF GpFURLVVDQFH GHV FR
OYLQWHUYDOOH OH SDWLHQW D b&té& pveéd-uQeNHbAXI> @, VipeT X LO L |
prise de poids importante de 17 Kgs, une diminution du syndrome inflammatoire.

En décembre 2007, le patient ne prend plus que 5 mg de cortancyl. En juin 2008, le traitement
par corticoides est arréteé.

/H SDWLHQ Wer¥de si§e\de3ddidive de son artérite depuis.

Ce patient a donc présenté un AVC compliquant une ACG non diagnostiquée initialement.
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CAS N°2

Mme C. agée de 73 ans consulte en médecine interne le 22 juillet 2010 pour un tableau
douloureux diffus.
Elle est veuve et vit seule en totale autonomie. Son fils unique est décede.

Les antécédents de la patiente sont
- un tabagisme actif.
- une ostéoporose découverte 5 ans auparavant suite a une fracture de la malléole
droite.

[IXQLTXH WUDLWHPHQW GH OPH & HVW OYDOHQGURQDWH F

'HV GRXOHXUV DUWLFXODLUHV GTKRUDLUH LQIODPPDW|
au niveau des deux épaules et du rachis cervical puis au niveau de la ceinture pelvienne. Elle
décrit également des céphalées temporales, une hyperesthésie du cuir chevelu et une
claudication de la méachoire a la mastication.

,O QYH[LVWH SDV GYLVFKpPLH OLQJXDOH QL GH WRX[ WUD
GPWHFWHU GYpYpPpQHPHQW RSKWDOPRORJLTXH UpFHQW

$ OTH[DPHQ FOL QdshixeresReghpBrBI€3 Battantes, pulsatiles mais indurées
HW QRGXODLUHY SDU HQGURLWYV /fDUWqQUH OLQJXDOH JDX
pas pergue.

La biologie montre un syndrome inflammatoire :
- CRP =61 mg/L
-VS =80 mm
-PasdH SRO\QXFOpRVH DX QLYHDX GH OYKpPRJUDPPH

Le diagnostic de maladie de Horton sans manifestation ophtalmique est posé.
/ID ELRSVLH GH Of{DUWqUH WHPSRUDOH UHWURXYH GHV OpV

Un traitement par CORTANCYL 20 mg par jour est débuté associé a un régime pauvre en
sucre et sel.

/H VHSWHPEUH VRLW MRXUV DSUqV OfLQLWLD!'
consulte son médecin traitant pour des nausées avec vomissements ainsi que des vertiges au
réveil. Devant une ataxie associée a un nystagmus gauche, le praticien adresse Mme C aux
urgences.

$ OfTHQWUpH OfH[DPHQ FOLQLTXH QH UHWURXYH SDV
diplopie horizontale lors du regard vers la gauche. Il existe une ataxie majeure rendant la
PDUFKH LPSRVVLEOH /fatred @dhiennedHedt sadsVanbhhdlie. Les réflexes
osteo-tendineux sont symeétriques aux quatre membres. Les réflexes cutanés plantaires sont
indifférents de maniere bilatérale.
,O QTH[LVWH SDV GH G\WVU\WKPLH QL GH \rRetd bdesigrasDOY X O
vaisseaux.
La patiente se plaint de cervicalgies, de céphalées fronto-temporales et de photophobie.
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La biologie retrouve
- unionogramme normal
- CRP = 9mg/L
- VS =19 mm ala premiére heure
- un cycle glycémique normal
- un hémogramme sans anomalie
- pas de trouble de la coagulation
- Cholesterol total = 2.1 g¢g/L; HDL = 0.74g/L; LDL calculé = 1.22g/L;
Triglycérides = 0.71 g/L.

Le 4 septembre 2010, un TDM cérébral met en évidence un AVC ischémique
cérébelleux gauche.

Le 9 septembre 2010, un échoDoppler TSA retrouve une thrombose des deux arteres
vertébrales.
/fDUWgqUH FDURWLGH LQWHUQH GURLWH QH ODLVVH SDV D
discréte plaque calcifiée ostiale non sténosante.
/ITDUWQUH Y HheWeEdt®d OnHpelltDERdtssissement de la paroi hypoéchogene non
VWpQRVDQWH PP G{pSDLVVHXU DLQVL TX{IXQ SHWLW p!
hypoéchogéne mesuré aux environs de 15-20% en réduction de diamétre qui pourrait étre en
rappotDYHF OYDUWpPULRSDWKLH LQIODPPDWRLUH

Image3 (FKRJUDSKLH pSDLVVLVVHPHQW SDULpWDO DX QLYHD

8Q DQJLR7'0 DRUWLTXH QH UHWURXYH SDV GYDQRPDOLH DX

Une imagerie par résonance magnétique (IRM) encéphalique et des troncs supra
DRUWLTXHYV FRQILUPH OD SUpVHQFH GYXQH OpVLRQ LVFKp
basilaire gauche.

Au niveau des carotides, aucune sténose signific@feHVW REUHQYBHHLVWH SC
dIDUJXPHQW HQ IDYHXU GTXQH GLVVHFWLRQ

3DU FRQWUH XQH WKURPERVH FRPSOgWH GHV DUWQqQUHV Y
une discrete reperméabilisation tres fine de la partie distale des arteres vertébrales est visible.
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Image 4: IRM séquence en diffusion Image 5: IRM séquence en ADC
AVC cérébelleux gauche AVC cérébelleux gauche

Image 6: Angiographie par Résonance Magnétique (ARM) : artéres vertébrales et tronc
basilaire filiforme
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Image 7: ARM coupe axiale lumiére des arteres vertébrales trés réduite

Image 8: ARM arteres vertébrales et tronc basilaire filiforme

Un traitement est initié :
- méthylprednisone 250 mg/ jour intraveineux (IV) pendant trois jours puis relais
per os avec de la prednisone 60 mg/ jour.
- anticoagulation curative par Héparine de bas poids moléculaire (HBPM) pendant
15 jours puis relais par un traitement antiagrégant par clopidogrel 75mg/ jour.

Le traitement par alendronate/colécalciférol est arrété. Seule une supplémentation en
vitamine D et calcium par CALCIDOSE VITAMINE D3 est reprise.

/I TfpWDW FOLQLTXH GH OPH & VIDPpOLRUH DYHF XQH
GLVSDULWLRQ GHV QDXVpHYV /ID NLQpVLWKpUDSLH GpEXW
amélioration de la marche.
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Le 16 septembre 2010, un echoDoppler des TSA de contrdle est effectué et montre un
DVSHFW KpPRG\QDPLTXH GYfRFFOXVLRQ FRPSOqgWH GH OfD
UHSHUPpDELOLVDWLRQ GH OYDUWqQUH YHUWPpPEUDOH JDXFKH

Le 22 septembre 2010, Mme C. sort du service avec le traitement suivant :
- Prednisone 20mg3 fois / jour

- Calcium vitamine D 3 : 2 fois / jour

- Rabéprazole 20mg: 1 fois / jour

- Clopidogrel 75mg: 1 fois / jour

- Acétylleucine 500mg : 3 fois / jour

Elle tient debout seule et peut faire quelques pas. La marche restant cependant trés instable,
Mme C. est adressée en SSR.

Le 29 septembre 2010, durant son séjour au SSR, Mme C. présente vers 9h des
céphalées avec cervicalgie, un déficit moteur de la main droite et une hypoesthésie du bras
GURLW HW GH OfKpPLIDFH GURLWH $ OfDUULYpH DX[ XUJH
régresseé (soit une durée des troubles évaluée a 2h) mais il existe une dysarthrie accompagnée
GIXQ GLVFUHW PDQTXH GX PRW

/I THIDPHQ UHWURXYH XQH G\WDUWKULH XQH G\VPpWUI
droit, un nystagmus hofRQWR URWDWRLUH ELODWpPpUDO ,0 QYH[LVWH
Les réflexes ostéotendineux sont symétriques aux quatre membres et les cutanés plantaires

sont indifférents.

/9,50 FpUpEUDOH PHW HQ pYLGHQFH GHV VpadlxOOHYV G
JDXFKH DLQVL TXIXQ QRXYHO DFFLGHQW LVFKpPLTXH FpUp
FPUpEHOOHXVH VXSpULHXUH /IDVSHFW SDWKRORJLTXH GF
déja observé précédemment persiste, cependant il est noté une thrombose de la portion
terminale du tronc basilaire.

Image 9: IRM séquence en diffusion AVC cérébelleux droit
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Image 10 IRM T2 FLAIR : AVC ischémique cérébelleux droit.

Image 11: ARM : Artéres vertébrales et tronc basilaire filiformes.

i

Le traitement est modifié avec remplacement du clopidogrel par acide
DFpWA\OVDOLF\OLTXH HW LQWURGXFWLRQ GTXQ WUDLWHPHC
G 1 + %.2.6s modalités de la corticothérapie ne sont pas modifiées.

$YHF FH WUDLWHPHQW OfpWDW FOLQLTXH GH OPH & \
de la dysarthrie.

Le 7 octobre 2010, Mme C. regagne le SSR avec
- Fluindione 20mg : 1 fois / jour
- Acide acétylsalicylique 75mg : 1 fois / jour
- Rabéprazole 20mg: 1 fois / jour
- Prednisone 20mg : 3 fois / jour
- Calcium vitamine D3 : 2 fois / jour
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Deux mois aprés sa sortie, les troubles de la marche lié§' &vCT persistent, le
syndrome inflammatoire en rappot Y HF Of$&* HVW FRQWU{Op HW OD FRU\
de décroissance. Apres discussion en réunion pluri disciplinaire, le traitement anticoagulant
est arréte, seul le traitement antiagrégant par acide acétylsalicylique 75mg est maintenu.

Un angioTDO IDLW OH MDQYLHU UHWURXYH XQH UHS
YHUWpEUDOH JDXFKH PDLV UHVWDQW YLVXDOLVpH FRPPH
GURLWH QTfHVW SDV SHUoX FRPSOqWHPHQW ,0 HVW GLIIL
compléte ou si le tronc basilaire est perméable.

A la sortie de rééducation la patiente ne peut regagner son domicile et intégre un
EHPAD. Elle a recouvré une autonomie partielle : elle marche seule avec un déambulateur.
Une diplopie par parésie du VI gaucBeeHUVLVWH DLQVL TXTXQ VI\QGURPH F
droit. La décroissance de la corticothérapie se poursuit.

&H FDV FOLQLTXH LOOXVWUH XQH $&* FRPSOLTXpH
corticothérapie a faible dose par un AVC grave vertébrobasilaire survenu en deux temps.
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CAS N°3

Monsieur S, agé de 66 ans, en congé éloigné de son domicile, ressent le 25 juillet 2013
j K XQH VHQVDWLRQ GH YLVLRQ GRXEOH HW XQH LQVWDEL
secondaire a une parésie du mudbl&E GXFWHXU GURLW GH Of°LO JDXFKH H
FRQWH[WH Gf+7% DLJX FKH] XQ SDWLHQW QRQ FRQQX FRPP
un AVC.

ORQVLHXU 6 QYD SDV GIDQWpPFpGHQW SDUWLFXOLHU HC
paquet-années. Il ne prend aucun traitement.

/[ THIDPHQ DX[ XUJHQFHYVY GX FHQWUH KRVSLWDOLHU GH

- TA =180/100 mmHg.

- Fréquence cardiaque = 98 bpm

- Saturation en air ambiant = 98%
Le patient est conscient et cohérent.
Il présente une diplopie verticale ave®pJ pVLH GX PXVFOH DGGXFWHXU GUR
une instabilité a la marche.
/I YH[DPHQ GHV DXWUHV SDLUHV FUKQLHQQHV HVW VDQV
sensitivomoteur. Les examens cardiovasculaire, pulmonaire et abdominal sont sans
particularité.

Le bilan biologique révéle :

- Un syndrome inflammatoire CRP = 142 mg/L.

- Leucocytes = 10 000 / ml

- Bilan lipidique : HDL = 0,35g/L ; LDL =1,49g/L ; Triglycérides = 0,92g/L.
- Hémoglobine glyquée = 4.6%

- Clairance de la créatinine > 90 ml/min par la formule de cockroft.

Le TDM cérébral sans injection de produit de contraste réalisé en urgence est normal.

Une IRM cérébrale, faite le méme jour, retrouve en diffusion et de maniere trés
discrete en T2 un hyper signal punctiforme sur la partie postérieure paramédiane gauche du
tronc, a la limite supérieure du pont. Il existe en regard une chute du coefficient de diffusion
DSSDUHQWH OH WRXW pWDQW HQ IDYHXU GI1XQ SHWLW IR\l
SDV UHWURXYp G TRIEFmncHads Qraridh¥slaiaéielley duyolygone de Willis.
$X QLYHDX GHV WURQFV VXSUD DRUWLTXHYVY LO Qf\ D SDV
bifurcations carotidiennes apparaissent un peu athéromateuses mais sans sténoses notable.
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Image 12 IRM séquence en diffusion Image 13 ARM : Pas de lésion visible
IpVLRQV GLVFUgQWHV pYRFDWULFHV GT1$9& GX WURQF

Le patient est hospitalisé en Unité Neurovasculaire (UNV) au CH Dax. Un traitement
DQWL K\SHUWHQVHXU SDU SHULQGRSULO PJ OH PDWLQ
agrégant par acide acétylsalicylique 160 mg et une statine atorvastatine 80 mg.

DHYDQW OHV GLIILFXOWpV GIfHQGRUPLVVHPHQW XQ WUDL\
prescrit.

La surveillance scopique du patient lors de son séjour en UNV ne met pas en évidence
GTIDQRPDOLH GX U\WKPH FDUGLDTXH

Une échographie cardiaque trans-oesapbdd QQH QH UHWURXYH SDV GYp(
de cardiopathie emboligéne.

Un echoDoppler des TSA met en évidence une infiltration athéromateuse des
ELIXUFDWLRQV FDURWLGLHQQHY VDQV UHWHQWLVVHPHQW
de résistance symétrique au niveau des territoires vertébraux.
8Q DQpYULVPH GH OYDRUWH DEGRPLQDOH VRXV UpQDOH
SRVWpULHXU HVW GpFRXYHUW )XVLIRUPH LO VY{pWHQG D.
précises. Il existe un pourtour péri anévrismal hypoechogéne.

Devant la découverte de cet anévrysme, un TDM est demandé. Il précise un
anévrysme fusiforme du segment V aortique, de 5 cm de grand axe, circulant a plein canal. Le
FROOHW VXSpULHXU VLV MXVWH H €&igDeYiniée@dd] pOrfidadMay L X P G
se situe 5 cm en dessous des ostia des artéres rénales droite et gauche et le collet inférieur
englobe la bifurcation iliaque.
/ITDQpYU\WWPH HVW HQWRXUp GTXQH JDQJXH FHQWLPpPpWULTX
qui doit IDLUH pFDUWHU OfpYHQWXDOLWpP GITXQH LQVWDELOLW
rétropéritonéale (attraction et la médialisation des uretéres, sans syndrome obstructif urinaire
GIDPRQW
La surcharge athéromateuse a des contours irréguliers, sans franche ulcération, sur la portion
proximale du segment V, non ectasique (25mm).
Les segments aortiques IV, lll, Il, , 4RQW GH FDOLEUH QRUPDO ,0 QTYH]
athéromateuse marquée.
Aucun épanchement intra-péritonéal ou pleuropéricard@feHVW YLVLEOH
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Image 14 $QJLR7'0 $QpYU\VPH GH OTDRUWH DEGRPLQDOH DYHTF

'"HYDQW FHW DVSHFW GH SpULDRUWLWH OfYK\SRWKqgVH G{XC

Une biopsie i DUWqUH WHP SR Wbvart ukke\pétiadttiteHcRéY Xrp phatient
D\DQW XQH &53 pOHYpH HW YLFWLPH GYXQ $9& DX QLYHDX

une ACG.

Un traitement par prednisolone 1mg/kg/j soit 80 mg/ jour le matin et ésoméprazole
20 mg/ jour est débutée le 2 aout 2013.

Le patient évolue favorabRHQW DYHF UpJUHVVLRQ GH OfLQVWL
discréte géne lors des changements de position, mais la marche est quasi-normale sans aide.
/ID SDUpVLH GX ,,, JDXFKH pYROXH IDYRUDEOHPHQW PDLV O

cache oculaire.
Le patient regagne son domicile.

Au mois de novembre 2013, le patient est revu. La corticothérapie est en cours de

décroissance a 40 mg/ jour de prednisolone.

Sur le plan neurologique, la récupération se poursuit avec une disparition de la diplopie. Des
VHQVDWLRQV GIfLQVWDELOLWpPp LQWHUPLWWHQWHY VRQW G|
8QH SULVH GH SRLGV GH NJ HVW VXUYHQXH GHSXLV OL
hygiénodiététiques concernant la corticothérapie sont renouvelés. Un bilan dentaire est
FRQVHLOOp DYDQW GIYHQYLVDJHU XQH SHUIXVLRQ GYDFLGH
La décroissance de la corticothérapie préconisée est une diminution de 10 mg de Cortancyl
WRXV OHV M R X U V uNeXivhinXt®n de .5 Xar Vhois jusque 10 mg puis une
diminution de 1 mg par mois jusX ) OfDUUrw

Ce cas illustre un AVC du tronc cérébral révélant une ACG compliquée de périaortite.
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Image 15 &RPSWH UHQGX GH OD ELRSVLH GH OTDUWqUH WHPS|

BIOPSIE BILATERALE D'ARTERE TEMPORALE

.68 2 segmants artdriels communigués séparément et topographiés drolt ot gauche ont 6té
examings chacun sur 3 pians de coupe Macroscopique dédités sur 12 niveaux de coupes sérides.
Histologiquement. le segment anériel gauche se caractérise par is présance, au niveau de lintima, de fa
méd:a et & un moindre degré de I'acventice, de petits foyers inflammatoires mononucléds lympho-
histiocytaires s'accompagnant d'une fragmentation de ia imitante élastique inteme et de la limitante
élastique externe. |l n'a pas &lé visuakss de celiie géante. La lumidre artérielie reste de calibre
subnormal.

Le prélévemant artériel droit est de structure histologaue subnormale sans lésicn inflammatoire.

CONCLUSION : discrets remaniements inflammatoires multifocaux, panpariétaux, avec
fragmentation de la limitante élastique interne sans celiule géante visible, en
faveur d’'une MALADIE DE HORTON EVOLUTIVE.

Absence de signe histologique de malignité

Le 08/0872013
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CAS N°4

0 / kJp GH DQV HVW DGUHVVp HQ Xs&bdlhededh j O TK{S
traitant le 11 décembre 2010. Il présente depuis la veille une instabilité a la marche, des
vertiges et des vomissements.

Ses antécédents sont les suivants
- une HTA
- une bronchopathie chronique obstructive
- une prothee totale de hanche droite
- XQ GpFROOHPHQW GH UpWLQH DX QLYHDX GH Of°LO G
- XQH FKLUXUJLH GH OD FDWDUDFWH GH Of°LO GURLW
- une appendicectomie
- un tabagisme a 25 paquets/année sevré depuis 1 an au moment des évenements.

Il prend un traitement par manidipine 10 mg et valsartan 160 mg.

'"HSXLV HQYLURQ WURLV PRLVY OH SDWLHQW VH SODLQW
DX QLYHDX GX FXLU FKHYHOX ,0 pYRTXH pJDOHPHQW WUR
type amaurose transitoire. Il décrit une claudication de la machoire.

Un bilan a été effectué :
- Syndrome inflammatoire biologique : VS = 87mm a la premiére heure ; CRP 124
- Leucocytes : 12 080/mim
- Hémoglobine 13g/100ml VGM 92
- Electrophorese des protéines sériques : hyperalpha proteinemie (1 et2).

Un échoDoppler des vaisseaux du cou retrouve au niveau carotidien, une surcharge
athéromateuse a prédominance droite sans signe de sténose. Une augmentation des index de
résistance au niveau des artéres vertébrales peut étre compatible avec une insuffisance
artérielle vertébrobasilaire.

8QH ,50 HQFpSKDOLTXH PRQWUH OD SUpVHQFH GTXQH S
IURQWDO GURLW SRXYDQW FRUUHVSRQGUH j XQ DUWPpPIDFV
ailleurs.

Suspectant une ACG, son médecin traitant a prévu une consultation neurologique pour
le 14 décembre 2010.

/H GpFHPEUH VXUYLHQW EUXWDOHPHQW XQH V
vertiges et des vomissements qui motivent une consultation medicale le lendemain seulement.
'"HYDQW XQH VXVSLFLRQ G71$9& OH SDWLHQW HVW DGUHV'
syndrome cérébelleux statique et cinétique droit avec signe de Romberg positif. Les examens
cardio vasculaire, pulmonaire et abdominal sont sans anomalie.

Les pouls temporaux ne sont pas perc@, QTH[LVWH SDV GH GRXOHXU QL Gt
ORUV GH OTH[DPHQ /YLOQWHUURJDWRLUH UHWURXYH FHSHC(
ceintures scapulaires et pelviennes évoluant depuis quelques mois.
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Un bilan biologique laisse apparaitre :
- Un syndrome inflammatoire important : VS = 77mm ; CRP = 90 mg/L
- Leucocyte = 14.6 G/L dont PNn = 11G/L
- Hb=12.8g/100ml ; VGM =91
- TP=66%; TCA=1.

Un TDM cérébral, effectué en urgence, met en évidence des lésions cérébelleuses
GURLWHY GYRULJLQH LVFKpPLTXH

Dans ce contexte de maladie de Horton, un traitement est instauré immeédiatement
avec :

- Bolus de corticoides IV : méthylprednisone 1g/jour pdt 3 jours

- Antiagrégantplaquettaire : Acide acétylsalicylique 75 mg/jour

- Anticoagulation a dose préventive : enoxaparine 0.4ml/jour.

Le patient est transféré en médecine interne.

Un avis ophtalmologique retrouve une acuité visuelle de 6/10 a droite et de 8/10 a
gauche, Parinaud 2 bilatéral. Un nystagmus rotatoire droit est ob¢§ivé[ DPHQ j] OD ODPSH
fente décrit une cataracte a gauche, un implant en place a droite (antécédent chirurgie de
FDWDUDFWH /H 1R Q Qe GHampOvisHeV Bst QoRMalP DaOtomographie par
FRKpUHQFH RSWLTXH HVW VDQV DQRPDOLH ,0 QYH[LVWH SI

Le bilan étiologique est réalisé.
Un Holter ECG retrouve de bréves salves de tachycardie auriculaire.
/IMpFKRJUDSKLH FDUGLDTXH QH SUpVHQWH DXFXQH SDU!

/I MpFKR'RSSOHU GHV 76% GpFqOH GHV OpVLRQV DWKpUR
sténose hémodynamiquement significative. La vertébrale gauche est normale. La vertébrale
GURLWH HVW GLIILFLOH j YLVXDOLVHU FDU FDOFLILpH PI
GfpSDLVVLVVHPHQW GH OD SDURL DUWpPULHOOH

Le 13 décembre 2010, le patient présente une paralysiefac@fDOOXUH FHQWUD
avec mono parésie du membre supérieur droit et dysarthrie.

Le bilan biologique a ce moment retrouve

- Unionogramme normal

- Créatininémie = 77umol/L ; urée = 8mmol/L

- Glycémie = 6.3 mmol/L

- Bilan lipidique : Cholestérol total = 2,05 g/L; Triglycérides = 0,79 g/L;
HDL cholestérol = 0,39 g/L ; LDL cholestérol : 1.51g/L
Régression du syndrome inflammatoire VS = 53 mm a la premiere heure ;

CRP 18 mg/L; fibrinogéne = 6.89 g/L

- Leucocytes =17.8 G/L dont PNn = 15.1 G/L

- Bilan hépatique normal

- Electrophorése des protéines: hyper alphaglobulinemie et hypoalbuminémie

$OEXPLQH J/ WpPRLJQDQW SUREDEOHPHQW GH

inflammatoire.

- Dosage pondéral des immunoglobulines normal.

- Haptoglobine élevée a 3.42g/L.
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/9,50 PHW HQ ynYAMVG HsGhEmique lacunaire de la région latérobulbaire
GURLWH GH OYHQVHPEOH GH OfKpPLVSKqUH FpUpEHOOH:
YHUPLRFpPpUpPEHOOHXVH LQIpURPpPpGLDQH ,O QT\ D sSDV G
parenchymateux.

6XU OD VpTXHQFH D[LDOH 7 HQ VDWXUDWLRQ GH JUDL
vertébrale droite jusque dans sa portion V4 endo cranienne sans signe de dissection est
visualisée. Le tronc basilaire présente un aspect gréle de facon réguliére avec ate varia
anatomique des deux vertébrales postérieures naissant de la face postérieure des carotides.

8QH $50 FRQILUPH Od4dftere Fettébrale@QitesGH O
,O HI[ILVWH XQH VWpQRVH DX QLYHDX GH OfYRVWhetP GH O
LUUpJXOLHU GH VD SRUWLRQ 9 8QH GLVFUgWH VXUFKDUJH
9 HW 9 HVW PLVH HQ pYLGHQFH PDLV OYDUWQqUH YHUWDPEL
sténose majeure.
ID FRQILUPDWLRQ GTXQ DhcShHasildife BUL tp\t sbb) tr@jét vEsEuladnisl
XQLTXHPHQW SDU OYD[H YHUWpPEUDO JDXFKH HVW j QRWHU
,O QTH[LVWH SDV GYDQRPDOLH VLJQLILFDWLYH VXU OHV L
OfpWDJH HQGRFUKQLHQ

8QH ELRSVLH GfDUWqUH WHPSRUDOH JDXFKH SHUPHW C
/IH UpVXOWDW GH OfDQDWRPRSDWKRORJLH HVW XQ DVSHFW

Le traitement par bolus de méthylprednisolone 1g/jour est & nouveau instauré pendant
3 jours puis relayé par prednisone 50mg/ jour per os. Le traitement par acide acétylsalicylique
75 mg est maintenu ainsi que le traitement par HBPM a dose préventive enoxaparine
0.4mll/jour.

Le patient quitte le service le 21 décembre pour un service de convalescence. La
biologie au moment de la sortie est correcte avec une CRP a 16mg/ml en diminution.

Son traitement de sortie se compose des principes suivants
- Tiotropium
- Zopiclone
- Valsartan 160mg
- Esomeprazole20mg
- Tamsulosine LP 0.4mg
- Acide acétylsalicylique 75mg
- Calcium 500mg
- Lactulose
- Prednisone 50mg/jour pendant 10 jours, puis 40mg/jour pendant 10 jours, puis 30
mg/jour pendant 10 jours.
- Enoxaparine 0.4ml/jour.

$X FRXUV GH OD FRQYDOHVFHQFH LO QYHVW SDV UHWLU
OD PDUFKH V{DPpOLRUHQW DYHF XQH PDWEiKttheS8NeVLEOH LC
Le patient regagne son domicile au bout de trois semaines.

$X FRXUV GX VXLYL LO QMYDSSDUDLW SDV GH VLJQH FO

de la CRP lors des passages de 30 mg a 20 mg et de 20 mg a 15mg de prednisone ont imposé
le ralentissement la diminution.
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8Q 7'0 DEGRPLQDO UpDOLVp PRLY DSUqV OfKRV
GTpSLIDVWUDOJLHV D PLV HQ pYLGHQFH XQH GLODWDWLRC(
] XQ WKURPEXV VDQV DQRPDOLH BQué¢ mde¥ &terks @mhleS. [2teW q U H
GpFRXYHUWH GIDQpYU\VPH QDB téageltiquegg UDvQp GH PRGLILF

Au bout de 18 mois, le sevrage total en corticoides est obtenu avec un test au
VIQDFWKpQH QRUPDO DX PRPHQW GH OfDUUrw

7URLV PRLV DS lagbiticothéapid,rid/ CBMHest a 6 mg/L et le patient ne
SUpVHQWH DXFXQ V\PSW{PH GT1%$&* 8QH VXUYHLOODQFH U

préconisée.

Ce cas illustre un AVC du territoire vertébro-basilaire compliquant une ACG dans un
contextede r& DUG j OTLQLWLDWLRQ GX WUDLWHPHQW

Image 16 &RPSWH UHQGX GH ELRSVLH GH OfDUWqUH WHPSRUD

s Doyt Bl S Vil
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2./1$ 0$/$',( '( +25721 28 /1$57(5,7( $
CELLULES GEANTES.

2.1 HISTORIQUE

6L OJDUWPULWH j FHOOXOHV JpDQWHV D pWp GpILQLH
FOLQLTXHV ELRORJLTXHV HW KLVWRORJLTXHV FDUDFWpUL)
SDWKRORJLH GYDSSDULWLRQ UpFHQWH

Des témoignages bien plus anciens permettent de penser que cette entité existait et était
méme identifiée comme une maladie particuliére.

Les plus anciens témoignages donnant des descriptions clinigues compatibles avec une
artérite a cellules géantes sont des représentations artistiques.

DanV XQH WRPEH pJ\SWLHQQH GDWDQW GH OfpSRTXH D
représenté avec des paupieres gonflées et des artéres temporales trés visibles. Pour
$SSOHERRP FHWWH °XYUH UH W-@tBrEvngHdb Gaiaqt\de @3530\WR® E H D X
JC,eVW SUREDEOHPHQW XQH UHSUpVHQWD®IARQ GTXQ SDWLH

Des artéres temporales trés individualisables visibles sur des tableauxX’dtisiééle tels
celui du peintre Jan van Eyck : « La Madone au chanoine van der Paele » datant de 1436 ou
celui du peintre Piero di Cosimo : « Francesco Gamberti » datant de 1482 concordent
pJDOHPHQW DYHF XQH UHSUpVB)QWDWLRQ DQFLHQQH GH Of

Image 17 : Image 18 Détail du tableau Image 19
Le harpiste aveugle « La Madone au chanoine « Francesco Gamberti »

Van Der Paele »

Au X"®™ siecle, a Bagdad, Ali Ibn Isa, ophtalmologiste, décrit dans son ouvrage le
Tadhkirat XQH WHFKQLTXH FKLUXUJLFDOH GYfH[pUgVH GH OfDU\
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Cette intervention aurait été entreprise pour soulager les troubles de la vision, les
FPSKDOpHV PDLV pJDOHPHQW OD ILqYUH OftfdulddsOétaRtP D W L R (
décriwVv FRPPH SRXYDQW FRQGXLUH j OD SHUWH GH YLVLRQ H
3 'HYDQW FHWWH GHVFULSWLRQ LO HVW GLIILFLOH GH
KLVWRORJLTXH QYD SRXUWDQW SDV pWp UDSSRUWQpPH

(Q +XWFKLQVRQ UDSSRUWH OH FDV GTXQ SDWLHQW
inflammation bilatérale des artéres temporales. Il décrit ensuite une évolution vers
OTDWWpPpQXDWLRQ SXLV OD GLVSDULWLRQ GX SRXOV GH
OYLQIODPPDWLRQ /H PpXeH LU PWRITX\HH DORKWR/P ER WD XIHVOQ
de la premiére identificatioRIITLFLHOOH GH Of$&* HQ GpSLW GX IDLW
pathologie soit erroné.(3)

En décembre 1932, Horton et son équipe publient les cas de deux patients vus a la
FOLQLTXH OD\R GDQV OH FRPWp GH 5RFKHVWHU DX[ (WDWYV
deux patients, une femme de 52 ans et un homme de 68 ans, présentent depuis 4 a 6 semaines
une hyperthermie, une asthénie, une anémie, des douleurs et une tension en regard des arteres
temporales. Devant ces symptébmes, une biopsie de la zone inflammatoire est réalisée et
OfDQDO\WH KLVWRORJLTXH UHWURXY itt de¢tités OgpvheR@wy G DU
extrémement chroniques.

&HWWH SDWKRORJLH QYD MDPDLV pWp GpFULWH DXSDUDYD ¢
A la lumiére du suivi des patients et de signes cliniques caractéristiques, une seconde
publication est faite a propos des méme cas en 1934. A ce mignkentiaudication de la

machoire et les douleurs au niveau du cuir chevelu sont décrites pour la premiere fois comme
VLIQHV FOLQLTHHY GH O1%$&*

/1$&* HVW GRQF GpILQLH FRPPH XQH HQWLWp SDWKRORJ

et les lésions anatomopathologiques caractéristiques sont identifiés. Le nom de son premier
descripteur lui sera donné. La maladie de Horton est désormais connue et identifiable.

2.2 EPIDEMIOLOGIE

221/fLQFLGHQFH GH Of%$&*

,O H[LVWH XQH GLVSDULWp GHV DWWHLQWHYV GH Of$&
personnes agées de plus de 50 ans, entre les différentes parties du globe.
/ITkJH GH DQV HVW UHWHQX FDU FfHVW OfkJH WHWHQX
FRXUDPPHQW XWLOLVpPYV /IHV FDV GYDUWPpPULWH | FHO!
exceptionnellement décrits).

,O VHPEOH TXfLO \ DLW XQ JUDGLHQW JpRJUDSKLTXH Q
avec une incidence plus élevée pour les pays du nord.

Sdon les études, on peut identifier des zones géographiques différentes (Tableau I)
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'HV ]JRQHV R+ OfLQFLGHQFH GH OD P DeDTBGMO0 0OV hebi@sX W {W p
de plus de 50 ans) :
- 3D\V GT(XUR SBarerdar® tidence entre 20,4 et 76,6/100 000 habitants
de plus de 50 ans selon les densités de population) ; Finlande (69,8/100 000
habitants de plus de 50 ans) ; Norvéege, Islande, Suéde
- &RPWp GI120PVWHBt&ts UNisSRQHVRWD

'HV JRQHV Re OYLQFLGHQFH VedtReEM Ht PORBL1QOVO0D mh&bRddte/dzQ W H
plus de 50 ans) :
- OH VXG GH Of(XURSH )UDQFH 06G0lhahitarisWeopuQdy L T X H
50 ans (4), Dijon 10,9/100 000 habitants de plus de 50 ans@QRUG GH Of,WDC
nord-RXHVW GH Of(VSDJQH
- Saskatoon (SaskatchewaiCanada) : environ 9,4/100 000 (5) .

Et des zones ou elle est faible (entre 1 et 1,58/ 100 000 habitants de plus de 50 ans) :
- Tennessee : 1,58/100 000 (6)
- Ecosse : 1,3/100 000 (7)
Jérusalem 1/100 000 (8)
Japon 1,47 pour 100 000 (9)

Tableaul ,QFLGHQFH GH OYDUWPpPULWH | FHOIE&Xxmees JpDQWHYV V

Incidence 10°
Lieu Référence| Années de suivi| personnes agées dg

plus de 50 ans
Norvege (10) 1992-1996 32.8
Danemark (11) 1982-1994 20.4

(12) 1982-1985 76.6

Finlande (13) 1984-1988 69.8
Islande (14) 1984-1990 27
Suéde (15) 1976-1995 22.2
&RPWp GI120PVWH (16) 1950-1999 18.8
France Loire atlantique 4) 1970-1979 9.4
France Dijon (@) 2001-2011 10.9
Italie (région Emilie) a7) 1980-1988 6.9
Espagne (Nord ouest) (18) 1981-2005 10.2
Canada (Saskatoon ville) (5) 1998-2003 9.4
Tennessee (Etats Unis) (6) 1971-1990 1.58
Ecosse @) 1964-1977 1.3
Jérusalem (8) 1980-1991 1
Japon (9) 1997 1.47

(W HQILQ GHV J]RQHV Res OfLQFLGHQFH QfHVW SDV FRQQXH
estimation ont été réalisées:
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Deux études chinoises ayant étudiées les pathologies rhumatismales sur de large
PFKDQWLOORQ QYRQW S D oLV UkeQupli¢dtiGnHi® Fintjaolidf&ittout
GH PrPH pWDW GH VHSW FDV GH SDWLHQWYV GYRULJLQH FKI1
temporale positive (22).

Dans les paysDUDEHV SHX GH GRQQpHV VRQW GLVSRQLEO!
faible, une publication saoudienne faisant état de 7 biopsies positives sur 102 sur une période
de 22 ans (23).

'"HV pWXGHYV UHWURXYHQW GHV LQFLGHQFHYV GLIIptesHQWHYV
vivant au méme endroit.

Ce phénomene pourrait également expliquer la trés faible incidence de la maladie
UHWURXYpH GDQV OYpWXGH pSLGpPLRORJLTXH SRUWDQW
africaine étaient nombreux.

Pour les populations asiatiques, une étude rétrospective, réalisée aux Etats Unis
GI$PpULTXH SDU OfXQLYHUVLWpPp GH &DOLIRUQLH VXU GH
UHWURXYH XQH GLIIpUHQFH GITLQFLGHQFH VLIJQLILFDWLYF
HVWLPDWLRQ d&d,003 18/E0GHREH

Liu et al. rapportent une étude portah V X U ELRSVLHVY GIDUWQUHV WF
un centre hospitalier du comté de Los Angeles. 19 des 66 patient blanc (29%), 1 des 9 patients
DVLDWLTXHV HW DXFXQ GHV SDWLHQWY GYRULJLQH KLVS
ont eu des biopsies positives. Ces différences étaient statistiquement significatives lorsque
OfRQ FRPSDUH OH QRPEUH GH ELRSVLHV SRVLWLYHV FKH
SDWLHQWY GYRURS)LQH KLVSDQLTXH

Le sex ratio identifié par ces études est globalement de deux hommes pour 5 femmes.

/IH ULVTXH GH GpYHORSSHU XQH DUWpULWH j FHOOXOH
IRLY SOXV LPSRUWDQWOROgné. (26D QV TXTHQWUH

2.2.2 La prévalence
Il existe peude A QpHV FRQFHUQDQW OD SUpYDOHQFH GH Of$&*

/ID SUpYDOHQFH pYDOXpH j SDUWLU GH OYLQFLGHQFH
Minnesota est de 278/100 000 (21,16).
/ID SUpYDOHQFH HVWLPpH GDQV OH QRUG GH OT$OOHPI
GDQV OH 6XG GHM)OT$OOHPDJIQH
8QH pWXGH UpFHQWH UpDOLVpH HQ 7XQLVLH®NVWLPH O
La prévalence la plus faible est rapportée au Japon avec un taux de 1,47/100 000 (9).

Les études réalisées étant peu nombreuses et de faible puissance statistique (échantillons de
petite taille), les données quant a la prévalence restent peu fiables. (21)

223 /ITpYROXWLRQ GH aOgfrlemta&tios Hup Hd$ derniéres
années ?

,O D pWp FRQVWDWp GDQV SOXVLHXUV pWXGHV XQH DX
cours des années :
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- 'DQV OH FRPWp Gf20PVWMeHrétrolw&nOsvauDsQivi st \B0 &n®
une incidence de 6,7/100 000 entre 1950 et 1954 et un taux de 22,3 entre 1975 et
1979 pour ensuite se stabiliser autour du taux de 18,5 pour 100 000 personnes
ageées de plus de 50 ans.

- En Suisse, une étude décrit un phénoméne similaire avec une incidence de
16,8/100 000 entre 1973 et 1975 puis de 18,3/100 000 entre 1977 et 1986, et
22,2/100 000 entre 1976 et 1995. (26)

- Dans une étude sur le noRXHVW GH Of(V SGay@Hal. térQui/Bnd H ]
pJDOHPHQW XQH DXJPHQWDWLRQ GH OYLQFLGHQFH I
pour 100 000 personne ageés de plus de 50 ans entre 1981 et 1985, de 8,15/100 000
entre 1886 et 1990, 10,53/100 000 entre 1991 et 1995, 15,9/100 000 entre 1996 et
2000, 12,92/100 000 entre 2001 et 2005. Cette augmentation est statistiquement
VLIQLILFDWLYH SRXU OfDXJPHQWDWLRQ DYDQW OH)
également une diminution des complications de type ophtalmologiques
VWDWLVWLTXHPHQW VLIJQLILFDWLYH SRXU OYDXWHX
HQ FKDUJH SOXV SUpFRFH GHV SDWLHQWY SXLVTXH (
signes cliniques et le traitementesfe PH TXHO TXH VRLW Q8DQQpH F

&HV FRQVWDWDWLRQV QH \OHDXURE&QYWDXMXRQ D&XV QR P
GLDJQRVWLTXpV QH UpYqOHUDLW SDV XQH DXJPHQWDWLRQ
juste une prise en charge plus adéquate de la pathologie permettant de diminuer le nombre de
cas non diagnostiqués jusque-ladHGOVWH PHLOOHXUH VHQVLELOLVDWLRQ G
de prendre en charge les patients atteints plus précocement et de réduire les complications.
(26)

(YROXWLRQ GH OTLQFLGH@FHHV"ODULDWLRQV

&HUWDLQHYVY pWXGHV RQW WURXYp GHV SLFV GTLQFLC
OfDQ@IHILQ GX SULQWHPSY HW OH GpEX@B)GH OfpWp GDQV

'IDXWUHV pWXGHVY RQW pJDOHPHQW PRQY 3p)\sacHV SKp
TXLOV \ DLW GH FRQFRUGDQFH HQ WHUPH GH U\WKPH VDL\

ITpWXGH G HGaRd) dDgaiteht sur le nord-ouest espagnol ne retrouve pas de
variation entre les saisons. (18)

ITKA\SRWKgVH GTXQH FDXVH LQIHFWLHXVH j FH SKWQRPQqQH
confirmée.

2.3 CLASSIFICATION DES VASCULARITES :

Plusieurs modeles de classification ont été proposés, prenant en compte des criteres
clinigues mais aussi histologiques.

(Q OT$PHULFDQ &ROOHJH RI 5KHXPDWRORJ\ $&5

des vascularitesrHV FULWgqUHV GH FODVVLILFDWLRQ GH OY%$&5 VR
GLDIJQRVWLF GT1%$&* ORUVTXTIXQH YDVFXODULWH HVW VXVSH
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Actuellement la classification et la nomenclature retenue lors de la conférence de Chapell Hill
en 1994 est la plus utilisée. (31)

Les vascularites primitives sont classifiées en fonction de la taille des vaisseaux
TXYfHOOHV:DWWHLJQHQW
- Atteinte des gros vaisseauxOD PDODGLH GH 7DND\DVX HW OfDUW
- Atteinte des vaisseaux de moyen calibre: le syndrome de Kawasaki et la
périartérite noueuse.
- Atteinte des petits vaisseaux : la granulomatose de Wegener, la polyangéite
PLFURVFRSLTXH OH SXUSXUD GT+HQRFK 6FKRQOHLQ

Tableau Il Classification des artérites

2.4 CRITERES DIAGNOSTIQUES

,O QT\ D SDV GH FU ktaviddudiéé @ermettan® deVgdsEnuH diagnostic de
FHUWLWXGH GT$&*

/11$&5 SURSRVH HQ GHV FULWqQUHV GH FODVVLILF
SRSXODWLRQ GH SDWLHQWY DWW®@B2HLQWY GYDUWPULWH j |

IO HVW j UDSSHOHU TXH OHV FULWqQUHV GH FODVVLILFI
O71$&5 GDQV OH EXW GH GILGHQWLILHU XQH $&* SRXU XQ S
GpMj pWp SRVp 2U FHUWDLQV DXWHXUYV sXéurk @tudesi @8V FHV
SDWLHQWY TXJLOV SHQVHQW DWWHLQWY Gf$&* PDLV GRQ
SUpDODEOH ,0 VYDJLW Oj ELHQ GH FULWQUHV GH FODVVL
diagnostique.
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Tableau Ill: Les criteres de classiDWLRQ GplLQLYV SDU O7%$&5

Au moins trois des 5 critéres doivent étre présents

- $JH DX GpEXW GH OD PDODGLH GYDX PRLQV

- &pSKDOpPHV GYDSSDULWLRQ UpFHQWH

$QRPDOLH GH OfDUWqQUH WHPSRUDOH j OD SD

Vitesse de sédimentation (VS) supérieure a 50 a la premiere heure.

%LRSVLH G{DUWqQUH WHPSRUDOH PHWWDQW H

Lorsque 3 critéres au moins sont présents la sensibilité et de 93,5% et la spécificité de 91,2%.
$XFXQ GH FHV FULWqUHV QTHVW QpFHVVDLUH HW LQGLVSHC(
une ACG.

/19$9&5 D pJDOHPHQW SURSRVp Xé&ped dbclassliidatiohnHUVLRQ GH VHV

- Age de début de la maladie supérieur a 50 ans

- &pSKDOpPHV GYDSSDULWLRQ UpFHQWH RX FpSKDOpPHYV
céphalées)

- $QRPDOLH FOLQLTXH GYXQH DUWQqUH WabbRBRAUDOH LC
pouls) QRQ OLp j OTDWKpURVFOpURVH

- Hypersensibilité du cuir chevelu

- Claudication de la machoire a la déglutition

- $QRPDOLHV KLVWRORJLTXHV pYRFDWULFHVY ORUV GtFt
temporale.

Deux criteres doivent étre remplis. Leur sensibilité et spécificité sont évaluées respectivement
j HW obLvY FHV FULWqQUHV QH SHUPHWWHQW SDV
types de vascularite systémique nécrosante tels la poly angéite nécrosante par exemple. (33)
Des critéres diagnostiques onep SURSRVpV SDU OH JURXSH TXL D C
JURXSH GH UHFKHUFKH VXU Of$&*

lIs ont été utilisés par une équipe francaise qui a réalisé une étude multicentrique sur
OYLQFLGHQFH GHV DFFLGHQWY FDUGLR YDVFXODLUH DX FR
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TableaulV /HV FULWQUHV GLDJQRVWLTXHB4EpILQLY SRXU OfpW

Critéres diagnostigXHV XWLOLVpV SDU OH *5%$&* SRXU Of$U

Age supérieur & 50 ans

. VS supérieure a 40 mm a la premiere heure

. Réponse clinique aux corticoides en 72h

. Artére temporale cliniquement anormale QIODPPDWLRQ °GqgPH

1.
2
3
4. %YLRSVLH GIDUWQUHV WHPSRUDOH SRVLWLYH
5
6

. Troubles visuels (cécité, diplopie), y compris ceux survenant durant la pre
semaine de traitement

7. Claudication de la machoire
8. &pSKDOpH WHPSRUDOH &pSKDOpHV GRXOHXU I
9. Symptbmes systémiques de type : fievre supérieure a 38°, perte de poids supe

10% du poids total, anorexie, malaise, asthénie

3RXU rWUH GLDJQRVWLTXpY DWWHLQWY GT$&*eBHYV SDWL
Ensuite les patients sont séparés en deux catégories :
- ACG a biopsie positive quand le critere 4 est également présent.
- $&*j ELRSVLH QpJDWLYH VL OH FULWQqUH QIHVW SDV |
le critéere 2, et deux autre criteres parmi les criteres 5 a 9.

7TRXV OHV SDWLHQWY LQFOXV GDQV OB#HWXGH VDWLVIDLVDL
,O QY\ D SDV GIpYDOXDWLRQ GH OD VSpFLILFLWp HW GH OD

$FWXHOOHPHQW OfYREWHQWLRQ GTXQH ELRSVLH GYDU
pathognonrRQLTXHV G{$&* WHOOH TXH OD GHVWUXFWLRQ GH OD
standard pour poser un diagnostic.

1RXV QH GLVSRVRQV SDV GYDWWLWXGH VWDQGDUGLV¢
ELRSVLH GI{DUWqQUH WHPSRUDOH GRLW rWUH UpDOLVpPpH GH
SUpOgQYHPHQW QpJDWLI QTH[FOXH HQ ULHQ OH GLDJQRVWL
FULWqUHV GH FODVVLILFDWLRQ GH Of$&5 SHXW rWUH FRC
auteurs.

2.5 SIGNES CLINIQUES

LY$&* VH SUpVHQWH GH PDQLqUH WUqV YDULDEOH
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La phase initiale de la pathologie est décrite comme étant parfois brutale et parfois
progressive. (35)

Les signes cliniques classiquement retrouves sont les suivants :

% Des signes généraux

lls sont présents chez environ la moitié des patients

- Asthénie fréquemment décrite.

- Hyperthermie, fréquente, présente chez plus de la moitié des patients, généralement
autour de 38°C, pouvant atteindre 39°C voir 40°C chez 15% des patients ayant
GIDXWUHYV VLJ3BBEY FOLQLTXHV

- Amaigrissement, souvent secondaire a une anorexie, pouvant parfois atteindre 10% du
poids du corps.

%, Des signes rhumatologigues

Un tableau de pseudo polyarthrite rhizomélique est présent dans 40% des cas environ
(37).1l se caractérise par des arthromyalgies inflammatoires bilatérales et le plus fréquemment
symétriques ; rhizomélique (intéressant les épaules, le rachis cervical et/ou la racine des
membres inférieurs) avec un enraidissement matinal prolongé (supérieur a 45 minutes).

Des troubles musculosquelettiques sont présents chez 23% des patients (37), des
VIQRYLWHYVY GHV JRQIOHPHQWY DX QLYHDX GHV DUWLFXOD
sont également décrits.

On retrouve aussi frequemment une bursite sous acromio deltoidienne bilatérale.

Des ténosynovites sont présentes dans 5% des cas. (37).

% Des signes céphaliques

Des céphalées sont retrouvées dans environ 60% des cas ; elles sont décrites de
maniére variable : pulsatiles, lancinantes, permanente (avec parfois des paroxysmes). Elles
sont typiquement temporale ou frontotemporale, unilatérale, a début brutal. Des céphalées
diffuses sont tout de méme parfois décrites.

Une claudication intermittente de la méachoire est décrite chez environ la moitié des
patients. (35)
Des claudications de la langue ou des muscles impliqués dans la déglutition peuvent étre
décrites. (35)
De cas rare de nécrose de la langue ou du cuir chevelu ont été observés.

Des hyperesthésies du cuir chevelu provoquées par la stimulation cutanée sont décrites
sous le nom de signe du peigne.

Peuvent étre observées des douleurs au niveau du trajet des arteres temporales avec
parfois un épaississement de ces derniéeres, une tension perceptible, la présence de nodules ou
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plus rarement un érythéme en regard du trajet des artéres temporales. La perception du pouls
peut étre diminué ou aboli. On peut également retrouver des douleurs, un élargissement ou
des tensions au niveau des arteres occipitales, maxillaires ou faciales. (35)

% Des signes ophtalmologiques

Les pertes de vision partiéh RX WRWDOH VRQW UHGRXWpHYVY GDQV (
peuvent étre des manifestations précoces de la maladie et se manifestent chez 20% des
patients.

Les manifestations peuvent étre monoculaires dans un premiers temps. Le deuxiéme
°L O S HXWntriuwd BHleDX\VBamaine apres le premier en absence de traitement (35). Avant
OIDYqQQHPHQW GH OD FRUWLFRWKpUDSLH OHYpathi HLQWH
(38).

Une amaurose transitoire est décrite en premier lieu chez 44% des patients présentant
des complications ophtalmologiques. Une diplopie ou des hallucinations visuelles sont moins
fréquemment rapportées. (35)

Ces anomalies sont dues a une ischémie du nerf optique : la neuropathie optique
LVFKpPLTXH DQWpULHXUH DLJXH 12,%$% VHFRQGDLUH |
ophtalmique.

,O H[LVWH pJDOHPHQW GHV DWWHLQWHYV GH OfDUWqUl
atteinte des artérioles rétiniennes.
/H GLDJQRVWLF GH 12,%$$%$ VH IDLW SDU XQ H[DPHQ GX IRQ
°GgPH SikESttadud par une légere paleur rétinienne avec de petites hémorragies en
IODPPgFKHVY DX QLYHDX GH OD SDSLOOH &HV SHUWXUEDYV
troubles visuels.

¥, Des signes neurologiqué39)
Des signes neurologiques sont décrits dans 30% des cas.

Des neuropathies peuvent affecter 14% des patients. Des mono ou poly neuropathies
périphériques peuvent atteindre les membres supérieurs ou inférieurs.

Des accidents ischémiques transitoires voire des AVC sont moins fréquents ils
compliguent probablement 2.5 & 7% des cas.

Des manifestations neuropsychiatriques ont également été décrites. (35)

% Des manifestations respiratoires et ORL

Il est probable que 9% des patients présentent des symptémes ORL ou respiratoire et que
chez 4% des patients ces manifestations font partie de la présentation initiale de la pathologie.
Des toux, enrouement et douleur pharyngées sont décrites. (40)
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% Des atteintes aortiques

Elles sont également fréquentes.

Une étude évaH OD SUpVHQFH GYDRUWLWH DX 7'0 FKH] GH\
UHWURXYH XQH DWWHLQWH FKH] GHV SDWLHQWYV LQ
Of{DRUWH WKRUDFLTXH GDQV OD PRLWLp GHV KA HW OfDR

Pour les études concernant le TEP-scan, des atteintes aortiques sont retrouvées chez la
PRLWLp GHV SDWLHQWY DX QLYHDX WKRUDFLTXH HW GDQV
(41)

Cette aortite apparait comme étant asymptomatique dans 77% des cas dans une étude.
'‘DQV FHWWH pWXGH ORUVTXTHOOH pWDLWdeg\®8I®WRPDWLT
abdominales, des douleurs dorsales ou une dyspnée. (41)

Le risque relatif de développer une dissection ou un anévrysme au niveau de
OYDRUWH WKRUDFLTXH DSSDUDLW IRLY SOXV LPSRUWDC
UHODWLI GH GpYHORSSHU XQ DQpYU\VPH GH OYDRUWH DEG
GH GpFqV GH SDWLHQWYVY VXLWH | GldV cdosc8wWsXd Heg GIDQ
GLVVHFWLRQV GH Of@RUWH VRQW UDSSRUWpPV

%, Des atteintes des autres gros vaisseaux

Des atteintes artéritiques au niveau des artéres de gros et moyen calibre des membres
supérieurs et inférieurs sont également décrites (artéres sous-claviéres, tronc artériel brachio-
céphaligue, DUWqUHVY EUDFKLDOHY DUWQUHV LOLDTXHV RX IpPF
symptomatiques se traduisent par des claudications au niveau des membres supérieurs ou
inférieurs. (42)

TableauV /HV VLIJQHV FOLQLTXHYVY SULQFLSDX[ GH Of%$&*

6LIQHV FOLQLTXH Fréquence (%)
Céphalée 60-70
Signes généraux 50
Claudication de méachoire 50
PPR 40-50
Perte de vision partielle ou totale 15
Neuropathie 14
Claudication bras 4-15
Toux enrouement douleur pharyngée 9
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2.6 SIGNES PARACLINIQUES

2.6.1 Les signes biologiques

SOXVLHXUV SHUWXUEDWLRQV ELRORJLTXHYV RQW pWp UHFH(
/IHV SOXV FDUDFWpPULVWLTXHVY VRQW OHV SHUWXUEDWLRQV

2.6.2 VS et CRP

Une élévation de la VS au-dela de 40mm a la premiére heure est souvent constatée.
Kermani et al. ont conduit une étude portant sur 764 patients ayant eu une détermination de la
96 HW GH OD &53 GDQV OHV VHPDLQHV SU pEmsBpidVv XQH E
GY%&* /HV UpVXOWDWYV GHV SDWLHQWY j ELRSVLH SRVL\
une biopsie négative.

lls ont retrouvé
- pour une valeur de la VS supérieure a 40 mm a la premiére heure, une sensibilité de
86,4%, une spécificité de 30 ,5%, une valeur prédictive négative de 88,6.
- Pour une valeur de la CRP >5mg/L, une sensibilité de 84,2%, une spécificité de 29,5%
et une valeur prédictive négative de 86,1%
- 3RXU OYDXJPHQWDWLRQ VLPXOWDQpH GHO@B®, @& HW GH
spécificité de 41,2% et une valeur prédictive négative de 41,7%. (43)

Une négativité de la VS peut exister mais ne concerne que 4 a 10,8% des patients. (33)

Une normalisation rapide des valeurs de la VS et de la CRP aprés le début de la
corticothérapie est attendue. (33)

IHV DXWUHYV PDUTXHXUV GH OYLQIODPPDWLI

'"IDXWUHYV pOpPHQWY ELRORJLTXHV WpPRLJQDQW GIXQH LQ
- 8QH DQpPLH LQIODPPDWRLUH DYHF XQ WDX[ GTKpPRJO
11g/dl
- Une thrombocytose
- 8QH K\SHU . JOREXOLQpPLH
- Une augmentation du fibrinogene avec une valeur moyenne de 6,5g/L. (33)

LalUpTXHQFH GH OD PRGLILFDWLRQ GH FHVY SDUDPqQWUHYV Qf

ITPWXGH GX *5$&* D PRQWUp TXH OD SURFDOFLWRQLQH QT
GT1$&* (OOH D GRQF XQH ERQQH@BEDOHXU SUpPGLFWLYH QpJD
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2.6.4 La perturbation du bilan hépatique

Le bilan hépatique peut étre perturbé dans 20 a 30% des cas.
- (OpYDWLRQ GHV *7
- Elévation des phosphatases alcalines
- Cytolyse.

2Q0 QH FRQQDLW SDV OD FDXVH GH FHV SHUWXUED@M.RQV
O 1% &35)

2.6.5 Les anomalies des marqueurs biologiques dwstesye
iImmunitaire

Une positivité des Anticorps (Ac) anti-cardiolipine est notée dans 20 a 50% des cas.
Cette épYDWLRQ QYHVW SDV DVVRFLpH j XQH DX4PEH)QWDWLRQ
/IHV DQWLFRUSY DQWL *3 VRQW DEVH8)V FKH] OHV SDWL

,O Qf\ D SDV GH GHVFULSW L R-QudkgirQe fddew thRriatGdeD Q W L F
est négatif. (35) Ces éléments peuvent permettre un diagnostic différentiel.

8QH pWXGH D PRQWUp OD SUpVHQFH GY1$F GLULJpV FR(
chez 92% GHV SDWLHQWVY DWWHLQWY Gf$&* QRQ WUDLWpPV F
SUpVHQWDQW XQH UHFKXWH DORUV TXYLOV pWDLHQW WU
rémission. (47) Cette étude multicentrique en Europe compare un groupe de patients atteints
GI1$&* HW XQ JURXSH WpPRLQ FRPSRVp GH GRQQHXUV GH V
auto-immune.

Une autre étude retrouve une positivité des Ac anti ferritine moins importante (72,5%)
FKH] GHV SDWLHQWYV DWWHLQWY GT1%$&* DYHF ELRSVLH GYDI
QY\ D SDV GH FRUUpODWLRQ HQWUH OH adédritt EXaiprésdncé X UY HQ
de ces Ac. (48)

Des études complémentaires sont nécessaires pour préciser les applications possibles de cette
découverte.

8QH pOpYDWLRYVWGIBEFULWH FKH] OHV SDWLHQWYV DWWH
pas réalisé couramment par les laboratoires. (33)

2.7 IMAGERIE

'HYDQW OD QpFHVVLWp GH OD UpDOLVDWLRQ TXDVL V\
GLDJQRVWLF GT$&* GHV WHFKQLTXHV GYLPDJEavdirH QRQ
HVVHQWLHOOHPHQW OfpFKR'RSSOHU HW 0OT,50
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[ MpFKRJUDSKLH "RSSOHU YDVFXODLUH
IfpFKR'RSSOHU GH OTDUWqQUH WHPSRUDOH HVW pWXGLQp

/[H VLIQH pFKRJUDSKLTXH OH SOXV VSpFLILTXH GYXQH
décrit pour la premiere fois par Schmidt et al. en 1997(43).

Le signe du Halo est un épaississement circulaire hypoéchogéne périluminal
DSSDUDLVVDQW DX QLYHDX GH OD SDURL DUWpPpULHOOH SU
,O HVW IUpTXHPPHQW YLVLEOH HQ S GiétaLddnstaté vl @GBKRLWYV
1,6 mm. (49)

SchmidtetDbO RQW pJDOHPHQW GpFULW OD SUpVHQFH GH V
OfDUWpUH WHPSRUDOH (OOHV VRQW SOXV IUpTXHQWHV F
sujets sains. La présence de ces Iésions est moins spécifique que le signe du halo. (49)

Le taux de concordance de ces signes entre deux échographistes est excellent : 100%
pour le signe de Halo, 98% pour les sténoses et 96% pour les occlusions.

Une métaDQDO\VH D pWp UpDOLVpH HQ VXU OfpYDC
OfpFKR'RSSOHU j EXW GLDJQRVWLF GDQ Vétodes & tonkeind WH P p
2036 patients. Elle évalue la sensibilité du signe du Halo a 69% et sa spécificité a 82% par
UDSSRUW j OD ELRSVLH GIDUWgQUH WHPSRUDOH (W WURXY

ORUVTXH OYRQ FRPSD U HexxdhmoetalBsJduDc8t&redHAGRH(¥0)D U W q U
Les auteurs de cette méta-analyse pointent le fait que les études rassemblées sont trés
hétérogenes et de qualité moyenne.

Une évaluation combinée du signe du Halo et de la présence de sténose ou
GTRFFOXVLRQ WURXYH XQH VHQVLELOLWpP GH HW XQH V
GIDUWqQUH WHPSBR?UDOH SRVLWLYH

Le signe du Halo bilatéral a une spécificité évaluée a 100%, mais une sensibilité
faible, estimée a 40% seulement. (51)

La méta-analyse montre que le signe du Halo disparait en moyenne 16 jours apres
O 1tiat@n de la corticothérapie. (50)

Une équipe de Rouen a récemment proposé une étude de x\uiéds GH OfpSDLVYV
intma-PpGLD (,0 DX QLYHDX GH OfYDUWgQUH WHPSRUDOH HW
SDU UDSSRUW j OY(,0 GH OD FDURWLGH LQWHUQH /fpWXGI
%%$7 SRVLWLYH ,0V FRQVW D WetQiv\sontphds @lelves dhBzOed patievitsG 1 (, 0
ayant une BAT positive. Les différences sont statistiguement significatives.

3R XU Of gateur est de O.2 mm en moyenne chez les patients ayant une BAT
négative contre 0.7 mm chez les patient ayant une BAT positive (p<0.0001).

3RXU OH UDWLR HQWUH Of(,0 WHPSRUDO HW OTf(,0 FDUF
0.25 chez les patients ayant une BAT négative et 1.5 chez les patients ayant une BAT positive
(p<0.0001).

3RXU XQH YDOHXU VHXLO G6R OIpl DMOHPIBWRUD@ GHH OD VH
81.8%, la spécificité et de 100%, la valeur prédictive positive est de 100% et la valeur
prédictive négative est de 92%.

Pour une valeur du ratio seuil a 1, on remarque une sensibilit¢é de 90.9%, une
spécificité de 100%, une valeur prédictive positive de 100%, une valeur prédictive négative de
95.8%.
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Les auteurs recommandent de valider ces résultats avec de plus larges séries et dans
OTK\SRWKqgVH Re OHV UpVXOWDWY VH FRQI&ighP BuHAMo.GTpWDE
(52)

$FWXHOOHPHQW OD SODFH GH OfpFKR'RSSOHU GDQV O
La biopsie I DUWqUH WHPSRUDOH UHVWH OH JROG VWDQGDUG G
UHFKHUFKH GH VLJQHV pFKRJUDSKLTXHV RX GYDVVRFLD!'
encourageantes.
La formation des échographistes (53)@D UHFKHUFKH GfpOpPHQWYV SHUPH
performance de cet examen est nécessaire.

/IfpFKR 'RSSOHU D pJDOHPHQW XQH SODFH GDQV OH Gp¢
et dans le diagnostic des atteintes extra temporales.

6D SHUIRUPDQFH VHPEOH FRPSDUDEOH j FHOOH GH OfD
des atteintes au niveau des troncs supra-aortiques, des arteres vertébrales, carotides, axillaires,
brachiales et sous-clavieres. (42)

/IM(FKRJUDSKLH FRXSOp DX 'RSSOHU SHUPIlds&s &H YLV)
OYRULJLQH GH OD V\PSWRPDWRORJLH OD SDURL YDVFXOLI
VLIQHV VSpFLILTXHV GIDUWpULWH WHO OH VLIJQH GX KDOR

/I fpFKR'RSSOHU D OYDYDQWDJH pJDOHPHQW SDU UDSSF
de pouvoir évaluer de la cinétique du flux sanguin et donc le retentissement des Iésions.

Image 20: Exemple de signe du Halo échographique (33)

/IYDQJLR7'0

/ITDQJLR7'0 HVW XWLOLVp GDQV OH GLDJQRVWLF HW Ot}
vaisseaux des membres.
/HV OpVLRQV VRQW YLVXDOLVpHV VRXV OD IRUPH G{fpS
FLUFRQIpUHQWLHO KRPRJgQH @8DX PRLQV PP GYpSDLVVHX
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Image 21 Anévrisme aortique abdominal et péri aortite visualisée par TDM (patient 3)

/1,50 HW 0O9$50

/1$50 SHXW rWUH XWLOLVpH SRXU UHFKHUFKHU XQH DW
YDLVVHDX[ GHV PHPEUHV VXSpULHXUV HW LQIpULHXUV GDQ

'HV WHFKQLTXHV GYT,50 KDXWH UpVROXWLRQ DYHF GH
SXLVVDQWV j 7HVOD RQW pWp GpYHORSSpHV &HWWH WHF
LPDJHV HW OfJpWXGH GH OD SDURL DUWPpPUBIHOOH ORUVTXH ¢
/HV OpVLRQV VRQW YLVXDOLVpHV VRXV OD IRUPH GYXQ pSI
OH FRQWUDVWH VXU OHV VpTXHQFKBS) HQ 7 DVVRFLp j XQ °G

Bley et al. (5)RQW pWXGLp OfLQWpUrwW GH OY,50 KDXWH L
atteinte artéritique au niveau des artéres temporales et occipitales. lls ont considéré un groupe
GH SDWLHQWY SDUPL OHVTXHOV pPWDLHQW GLDJQRVWI
FODVVLILFDWLRQ GH OY%&5 RX DYHF XQH ELRSVLH GYfDUW(Q!
épaississement mural supérieur a 0.6mm et un rehaussement du mur artériel notable sont des
VLIQHV ,50 GY%$&* /D VHQVLELOLWp GHaGgechiCitézx 9r¥é,map Y D O X
valeur prédictive positive a 96.2% et sa valeur prédictive négative a 84.2%. Dans cette étude,
OD VHQVLELOLWp HW OD VSpFLILFLWp GH OD ELRSVLH GY
respectivement.

$SUqV LQVWD XU bomérgpte, & §ignalHRW Rédrdit rapidement en moins
GH TXLQ]J]H MRXUV HW GLVSDUDLW WRWIO®HPHQW DX ERXW (

2.7.4 La TEP au 18 fluorodesoxyglucose (18-FDG) et le TEP scan

Le TEP scan est utilisé depuis de nombreuses années en oncologie. Il permet de
détecter les cellules ayant un métabolisme important et surexprimant les transporteurs du
glucose et les enzymes glycolytiques. Ces cellules captent le 18-FDG qui est non scindable
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SDU OHV HQ]J\PHV JO\FRO\WLTXHV ,0 VIDFFXPXOH GRQF GL
VRQW FDSWpV SDU OYDSSDUHLO GYfLPDJHULH

/ID SUHPLqQUH GHVFULSWLRQ GH OfXWLOLVDWLRQ GX 7(
par Blockmans en 1999. (56)
Depuis plusieurs études évaluent les résultats de cet examen cBeR sLHQWY DWWHLQW

Une méta-analyse a été publiée en 2011. (57) Elle regroupe 6 études qui incluent 101
patients atteints de vascularites (81 ACG, 10 maladie de Takayasu et 10 PPR). Les patients
D\DQW XQH 335 SRXYDQW rWUH GHVY SDWLHQWYV imeMsWHLQWYV
Une évaluation semFXDQWLWDWLYH RX TXDQWLWDWLYH GH OfL
GLVFULPLQHU OHV OpVLRQV DUWpPULWLTXHYV GHV OpVLRQV «
La sensibilité de la TEP au FDG est évaluée a 80% (IC 95% : 63-91%), sa spécificité a 89%

(IC 95% : 78- FRPSDUDWLYHPHQW DX[ FULWqUHV GH FODVVLIL

/HV DXWHXUV SRLQWHQW XQH DEVHQFH G{XQLIRUPLYV
OfYH[DPHQ HQWUH OHV GLIIpPUHQWHY pWXGHV &HUWDLQH
FRPSDUDQW OYLQWHQVLWpP GX VLIQDO SDU UDSSRUW j F&h
évaluation quantitative du signal.

[ TXWLOLVDWLRQ GX 7(3 VFDQ HVW SUpFRQLVpH GDQV C
HVW QpJDWLYH RX ORUVTXH OfRQpiue® FRQIURQWP j GHV V\

$SUgV OTLQLWLDWLRQ GH OD FRUWLFRWKpUDSLH OD
diminuée. (58)

/TLQWpPUrwW GH FRXSOHU OD 7(3 DX )'* DX 7'0 GRLW rV
H[DPHQ DX[ UpVXOWDWYV pFKFJUDSKLTXHVY HW GH OY,50

/D 7(3 DX )'* RX OH 7(3 VFDQ QH GRQQHQW SDV GTLQI
QLYHDX GH OfDUWQUH WHPSRUDOH OH GLDPQWUH GH FHW
SURFKH GH OTHQFpPSKDOH SK\VLRORJLTXFDBHEBW GpMj IRUW

$FWXHOOHPHQW LO QfHVW SDV pWDEOL TXH OH 7(3 VF
GIXQH ELRSVLH GYDUWqUH WHPSRUDOH /D UpDOLVDWLRQ
DWWHLQWYV GT$&* QJHVW SDV LQGLTXplhka terfiporBlp MBQ QD LV V
VIPSWRPDWLTXH HQ GHKRUV GH OpVLRQV DRUWLTXH QYD
QLYHDX DRUWLTXH FHW H[DPHQ QH SHUPHW SDV GILGHQW
(59)
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Image 22 TEP couplée au TDM (59)

2.8 HISTOLOGIE

/1$&* HQWUDVQH XQH DWWHLQWH VHIPHQWDLUH HW IRF
PR\HQ HW JURV FDOLEUH OpVDQW IUpTXHPPHQW OHV EUL
O 1 D kvppialel

/IDUWQUH WHPSRUDOH IDFLOH GYDFFqV HVW OD FL

UpDOLVDWLRQ GYXQH ELRSVLH GH OD SDURL DUWPpPULHOC
histologique.

/H IDLW TXH OYDWWHLQWH DUW p Udxplidu® X paftR LAV VHJP
QpJDWLYLWp GHV %$7 MXVTXTY]j GHV FDV ORUVTXH OD E
ELRSVLHY ELODWpPUDOHYV DXJPHQWH(@BIHQYLURQ OH WDX
8QH pPWXGH D pYDOXp OD VHQVLE L&dpisitive & STQLth (EL9BBVLH G
81.8 +91.7%). (60)

/D ELRSVLH GYDUWQqU Hu titde SRdperiocké SeR1I0Q%\Vestylél Gold
VWDQGDUG SRXU SRVHU OH GLDJQRVWLF G$&*

2.8.1 La taille du prélevement

La BAT est un acte invasif. Le caractéere segmentaire et focal des lésions aménerait a
effectuer des biopsies de plus grande tddléeLQ GYDFFURVWUH OH WDX[ GH SRV

positive étant le gold standard). Cependant, il apparait que des prélevements inférieurs a 2-3
cm soient suffisants.
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ITPpWXGH GH 6 DR @tréuve daOde différence de positivité entre les
prélevements de taille différente.

IMpWXGH GH %YUHXHXU DQG DO PRQWUH TX®XYQH ELRSVL
'DQV FHWWH pWXGH ELRSVLHY GY{DUWqUHV WHPSRUDOH
(Q VH IRFDOLVDQW VXU OfLQWHUSUpWDWLRQ GHV UpVXOW|
SDWLHQWYV DBMeRHibpsEy/sdntpiI$ BEquemment positives lorsque le prélevement
HVW SOXV ORQJ /H WDX[ GH ELRSVLHV SRVLWLYHV ORUVTX
gue de 19% alors que ce taux est compris entre 71 et79% pour les biopsies comprises entre 6
et 20mm (p=0,008). Il atteint 89% pour les biopsies supérieures a 20mm. Les différences
observées pour les tailles de prélévement supérieur a 5 mm ne sont pas significatives. (62)
Sachant que les prélevements peuvent se contracter apres fixation, les tailles de biopsies
UHWHQXHV SDU OfpWXGH VRQW OHV WDLOOHYV GHV SUpOQY!

[ MfpWXGH GH ODKU HW DO SRUWDQW VXU ELRSVLHYV
SRVW IL[DWLRQ FRPPH PDUTXDQW OD WDLOOH HQ GHVVR
positivité décroit fortement. (63)

'‘DQV OYpWXGH GH redovhadt®ecVibiopsies Wh dauil de longueur post
fixation de 7mm est retenu. Les biopsies sont plus fréguemment positives lorsque le
SUpOqQYHPHQW FKLUXUJLFDO PHVXUH HQ PR\HQQH FP T.
(64)

,O VHPEOH RSSRUWXQ GH S aretewmpbhlddaXin BRdrépanirla FP G
FRQWUDFWLRQ GX SUpOqQYHPHQW DYDQW VD IL[IDWLRQ HW C
j OYybLU HI[HPSWH GYDQRPDOLUHL)DX PRPHQW GH OD ELRSVLH

2.8.2 Les lésions histologiques

/19$&* VH FDUDFWpULVH DX QLYHDX(3BH OTH[DPHQ KLVWRORJ
- Un infiltrat inflammatoire polymorphe a prédominance de cellules mononucléées.
- /IYH[LVWHQFH GH JUDQXORPHY DYHF SUpVHQFH GH FHC
limitante élastique interne (LEI) signant le diagnostic mais inconstante.
- Une fragmentation voire destruction de la LEI.
- /YDEVHQFH GH Qp®WBH)RVH ILEULQRWGH

Une classification de deux pvaHV GLVWLQFWHY GYYDUWpPULW®B3D pWp SUR

f Artérite active :
- (SDLVVLVVHPHQW HW °GgPH GH OD PpGLD DYHF WKURPE
- Inflammation chronique avec nécrose interpariétale ; fragmentation et limitation de la
LEI
- Infiltrat inflammatoire composé de lymphocytes, de macrophages et de cellules
géantes pouvant intéresser toute la paroi vasculaire
- (SDLVVLVVHPHQW ILEUHX[ GH OD PpGLD HW GH OTDGYH

f /1YDUWpULWH VHTXHOODLUH
- (SDLVVLVVHPHQW GLIIXV GH OfLQWLPD
- J)LEURVH GH Ofhm&&wLPD HW GH OD
- Fragmentation, disparition de la LEI
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- Fibrose de la média avec disparition des cellules musculaires lisses
- JLEURVH WRXFKDQW OYDGYHQWLFH

3RXU OH VWDGH GYDUWpPULWH DFWLYH OH WDX[ GH QRQ
satisfaisant (5-12%). Par contre pour le stade sequellaire, le taux de non concordance est trés
pOHYp GH OYfRUG33H GH j

/TpTXLSH D\DQW WUDYDLOOpP VXU OD FRKRUWH GX *5$&*
OF'RQQHOO GIDUWpPULWH DFWL &K DSRXWUFRQWHE B8)H D CHW IF

Image23 +LVWRORJLH GfDUWHOE X OMNPHIHOUD/MOHHWYW DX FRQWDFW
de la LEI

2.9 PHYSIOPATHOLOGIE

/ID SK\VLRSDWKRORJLH GH O71$&* HVW HQFRUH UHODWLY
compréhension permetteV RXW GH PrPH GYHVSpUHU GH QRXYHOOHYV
ciblées pour enrayer les complications de la pathologie et limiter les effets secondaires des
traitements actuels

2.9.1 Le rble de la génétique

/ITK\SRWKgVH GTXQH SUpGLVSRVLWLRQ JpQpWLTXH j OD
OD GpFRXYHUWH GH FDV IDPLOLDX[ G71$&* PDLV pJDOHPHQW
(29) /D PLVH HQ pYLGHQFH GYXQH LQFLGHQFH GH OD PDODG
QRUG GH OM(XURSH \ FRPSULY ORUVTXH FHV SDWLHQWYV YL
a évoguer une implication génétique qui prédisposerait au développement de la pathologie.
'"HV pWXGHYVY RQW GRQF pWp IDLWHV SRXU WHQWHU GYLGHQ\
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Beaucoup de facteurs ont été étudiés afin de mettre en évidence une association entre
XQH SUpGLVSRVLWLRQ JpQpWLTXH QRWDPPHQW OHV FRPSH
(ou Human leukocyte Antigen (HLA) en anglais) de classe 1 et 2 et la survenue de la maladie.

Les CMH de classe 2 permettent la présentation des antigenes par les cellules
SUpVHQWDWULFHY GIDQWLJgQH &3% DX[ O\PSKRF\WHV QRYV

8QH DVVRFLDWLRQ HQW%H O HKAD ®GIRW\BHXH/ SSTDWWHLQ)
résistance aux corticoides est suggérée par différentes études (66). Cette variation pourrait étre
SRUWpH SDU HQYLURQ GHV SDWLHQWY DWWHLQWYV G $&:
HLA-DRB1*01 et HLA-DRB1*07 soient moins associés a la maladie (67). Il est intéressant
de constater que le géne HLA DRB1 est également impligué dans la survenue de la
polyarthrite rhumatoide. (35)

IMTpPWXGH FULVWDOORJUDSKLTXH GH%O P PRWPHXDHIHRGp
IRUPH GYXQH SRFKH DX IRQG GH ODTXHOOH VH VLWXH OH V
présentation au lymphocyte T CD4+.

&KH] OHV SDWLHQWY DWWHLQWYV GT$&* TXHOTXH VRL
acides aminés au niveau de fapJLRQ K\SHUYDULDEOH GH Aeibe PROpFX
gultamique en position 9, Acide aspartique en 28, Phenylalanine en 30
De plus, on a remarqué que les patients porteurs de HLA-DRB1*01 et HLA-DRB1*07 ont un
DFLGH DPLQH GLIIQUHQW HQ SRVLWLRQ HW TXYDXFXQ GH
DWWHLQWY SDU Of$&*

Cette observation laisse supposer un role important de la présentation ou de la reconnaissance
GH OTDQWLJgQH SDU OHV O\PSKRF\WHV 7 &®%7).GDQV OD SK\V

Ly et al. (32) retrouvent une corrélation pour certains génes entre au moins un
SRO\PRUSKLVPH HW OH ULVTXH GH VXUYHQXeét defes QeH $&* |
O %4/ 110, IL-13, IL-18, de la protéine 1 chimiotactique des monocytes (MCP-1), de la
P\HORSHUR[\GDVH 032 GX &' &' &' GX FRPSOH[H PD|
(CMH) de classe 1 lié au géne A (MICA), de la MMP-9 du Toll-like receptor 4 (TLR-4), du
UpFHSWHXU )& ,,$ HW & ,,,$
lls ont également relevé des études aux résultats discordants pour les genes codant pour le
71). O Ja synthase endothéliale du NO (eNOS) et le VEGF.

Une équipe espagnole (68) a étudié les variations colthuinG 1 XQ VHXO QXFOpF
QLYHDX GH SOXVLHXUV JgqQHV SDUPL XQH SRSXODWLRQ GH
des variations pour des varia@XFOpRWLGLTXHY DX QLYHDX GHV JgQHYV
IL-6, ILRN-1 et CCL-2.

Toutes ces étudleSRUWHQW XQLTXHPHQW VXU GHX[ FRKRUWHYV

Des études de plus grande importance incluant des populations des origines ethniques
diverses serait utiles. (29)

I TNDFWLYDWLRQ GX VA\VWqQPH LPPXQLWDLUH
a. Rappel sur les cellules dendritiques
Les cellules dendritiques sont des cellules ubiquitaires, présentes au niveau de
Of{DGYHQWLFH GH OD SDURL DUWpPULHOOH

Ces cellules sont impliguées dans la captation et la présentation des antigenes. Ces antigéenes,
pouvant étre des glycolipides ou des glycopeptides, sont présentés aux Lymphocyte T ou aux
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O\PSKRF\WHV % SDU OHV FHOOXOHYV GHQGULWLTXHV HQWI
SDU OfLQWHUPpGLDLUH GHV PROpFXOHYV GX &0+ , HW

Les cellules dendritiques sont présentes au niveau desvtissuO TpWDW LPPDWX
VIDFWLYHQW ORUV GX FRQWDFW DYHF XQ VLJQDO GYDFWL)
moléculaires de pathogénes (PAMP) tel que le Lipopolysaccharide (LPS), des cellules du
systeme immunitaire inné et adaptatif, certailfsW RNLQHY WHHOW OXH7O),./ HQW
autre). (69)

'DQV OH FDV GHV PDODGLHV LPPXQLWDLUHV OfYDFWLYLCL
le biais des TLR. Ces récepteurs semblent prioritairement impliqués dans la différenciation
des cellules dendritiques entrainant la réaction inflammatoire et sont chacun activés par un
type de ligand spécifique.

La répartition des TLR au niveau des cellules dendritiques de la paroi artérielle a été
étudiée. Les TLR-2 et TLR-4 sont ubiquitaires, les TLR-1 et TLR-9 sont rares diRe%, T
TLR-3, TLR-5, TLR-6, TLR-8 sont exprimés uniqguement par certains vaisseaux. (70)
Au niveau de la paroi des vaisseaux, seules les cellules dendritiques sont porteuses de TLR en
absence de pathologie. (71)

'‘DQV OD SOXSDUW GHV FDV OHV FHOOXOHYV GHQGULWL
ou elles entrent en contact avec les cellules du systeme immunitaire adaptatif. (72)

Dans certains cas les cellules dendritiques activées participent a la tolérance
LPPXQLWDLUH SDU OYDFWLYDWLRQ GH O\PSKRF\WHV D\DOQ\
les lymphocytes T regulateurs (LTreg). Les mécanismes de cette tolérance ne sont pas
complétement connus mais le concept selon lequel les cellules dendritigues immatures sont
tolérantes et les cellules dendritiques activées sont immunogénes est probablement
partiellement faux. (69)

E /YDFWLYDWLRQ GHV FHOOX®HV GHQGULWLT:

'DQV O07%$&* OD UpDFWLRQ LQIODPPDWRLUH GpEXWH SU
SbU DFWLYDWLRQ GHV FHOOXOHV GHQGULWLTXHYV (OOHV
mais restent localisées au niveau de la paroi vasculaire et activent la réponse immunitaire.(72)

Des études chez des souris ayant un déficit immunitaire combiné sévere auxquelles on a
JUHIIp GHV IUDJPHQWY GYDUWQqUHV WHPSRUDOHYV GH SDWL
observations de lésions au niveau de la paroi artérielle ont montré que :

les celuUOHV GHQGULWLTXHYVY VRQW SUREDEOHPHQW OHYV
UpDFWLRQ LQIODPPD/MYRLUH GDQV Of%$&*
- Leur activation se fait probablement par le biais du TLR-4, qui peut étre stimulé
HISpPULPHQWDOHPHQW SDU OTLOQMHEFWR2RQ DX[ VRXULV J
- Une fois activées, ces cellules restent localisées au niveau de la paroi artérielle. Cette
localisation est probablement due a une stimulation autocrine du CCR-7 par le CCL-
19 etle CCL-21. (72)
- /H PRGH GITDFWLYDW LR fqués HoundEdh@eOlX ©/peVdeGrepQrsd)
inflammatoire. Expérimentalement une activation par le TLR-4 entraine une
SDQDUWPULWH DORUV TX9XQ H5 enrdink ¥rie peLaterits ') OH EL
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- Les cellules dendritiques sécrétent un ensemble de cHoKin© 1,G H -12d¢e
O %18 et de chemokines les CCL (chemokine ligand de motif C-C) 18, CCL-19,
CCL-20etCCL- TXL VRQW LPSOLTXp GDQV OH UHFUXWHPHQ'
du systéme immunitaire. (73)

- /YDGPLQLVWUDWLRQ DX[ VRXULYV JUHIIpHV GTXQ DQWL
83 étant un marqueur spécifique de la cellule dendritique active) entraine la disparition
GHV OpVLRQV GY{DUWpPULWH

F /TYLQWHUDFWLRQ DYHF OHV O\PSKRF\WHV 7

Une fois activées et ayant développées leurs capacités de CPA, les cellules
dendritiques interagissent avec les cellules du systeme immunitaire notamment les
lymphocytes T CD4+.

I TLPSRUWDQFH GHV O\PSKRF\WHV GDQV OD SK\WLRSDW
par des expériences sur les souris SCID greffées recevant un sérum anti-lymphocytaire. (74)

Les lymphocytes T CD4+ recrutés par les cellules dendritiques par le biais de la
sécrétion de cytokines accedent a la paroi artérielle via les¥&@8-RUXP GH OfDGYHQ)
subissent une expansion clonale et se différencient en lymphocyte T helper 1 (LTh1) 1 ou en
LT helper 17 (LTh17).

/HV O\PSKRF\WHV 7K XpHRIE qoWwrtiepiment Gldhs Caflutte contre
certaines infections (Candida Albicans ou certaines bactéries extracellulaires), dans des
pathologies auto-immunes (polyarthrite  rhumatoide, psoriasis, certaine maladies
inflammatoires intestinales ou la sclérose en plaque). lls ont surtout été étudiés dans ces
conditions.

/H UpFHSW HLX (L-G7R) sf exprimé par les macrophages et les fibroblastes.

Son activation entraine la sécrétion de TNF-G §, /HW -G 1(29)

'DQV O7$&* OD SRODULVDWLRQ GH ODhl7pSRisUuds LPPXQ
OYLQIOXHQFHGEHOW®/H -Z31(7/b)

Le taux des LTh17 décroit fortement lors de la corticothérapie. (75)

/IHV O\PSKRF\WHV 7K SURGXL\VHQVE RESK O WQWE& UDpRIRIOR
prédominante au niveau de la paroi artérielle des artéres temporales des patients atteints
GI1$&* /9,)HQWUDVQH XQ UHFUXWHPHQW HW XQH DFWLYDW
fusionnent et forment les cellules géantes au niveau de la média. (29)

/IHV FRUWLFRwWGHY QTRQW SDV GYHIIHW VXU OHV((W\PSKRF\\
/IYDFLGH DFpW\OVDOLF\OLTXH D PRQWUp XQ HFHM) VXU OD C

'DQV OD SDURL DUWpPULHOOH HW DX QLYHDX GX VDQJ |
population de LT régulateurs est diminuée sans que leur fonction ne soit altéerée. Ces
O\PSKRF\WHV VRQW LPSOLTXpV GDQV OD UpJXODWLRQ HW
(77)

G /TLPPXQLWp KXPRUDOH

Des lymphocytes B sont parfois présents au niveau de la paroi artérielle lésionnelle
GHVY SDWLHQWV(@WWHLQWY GT$&*
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Si certaines immunoglobulines (lg) dirigées contre des antigenes ubiquitaires sont
UHWURXYpHV FKH] OHV SDWLHQWYV DWW H18 W\ =W & H ¥ RPRP
spécifiquement présentes chez les patients.

/D S UpVHQ F Hca@ihipela@W mise en évidence chez des patients atteints
GT1$&* 8QH LPSOLFDWLRQ GRhospaplpidd(BAPLEdANS 18 BureQué de
FRPSOLFDWLRQ LVFKpPLTXH D pWp VXVSHFWpHeRBIV XQH
SDWLHQWY DWWHLQWYV GY%$&* GRQW D\DQW HX GHV FRPSC

/H 6$3/ QH VHPEOH GRQF SDV LQWHUYHQLU @G8QV OHV L

Des AcaniF HOOXOHYV HQGRWKpOLDOHY HW GY$F DQWL FHC
&/09 RQW pWp LGHQWLILpPVY FKH] GHV SDW L HapWMeeBWWHLQ
GDQV OTYKRPpRVWDVLH FHOOXODLUH VRQW FLEOpHV SDU
G1$&* DORUV TXYfHOOHV QH VRQW MDPDLV OD FLEOH G¥Y,J
majorité des protéines ciblées interviennent dans la voie du Grb-2 impliqué dans la médiation
GH VLIJQDO DQWLJIpQLTXH HW(@GDQV OTH[SUHVVLRQ GX 9(*)

Des Ac dirigé contre une chaine lourde dd HUULWLQH KXPDLQNtOT$SF DC
été retrouvés chez 92% des patients ayant une ACG non traitée contre 1% des témoins. (47)
Une autre étude a confirmé une augmentation de la prévalence de cet Ac chez des patients
ayant une ACG mais ne retrouve cet Ac que chez 72.5% des 122 patients avec BAT positive
étudiés. (48)

$FWXHOOHPHQW DXFXQ DUJXPHQW QH SHUPHW G¢YD
LPPXQLWDLUH KXPRUDO GDQV OD SK\WLRSDWKRORJLH G
FRQVpTXHQFHY GH VRQ DFWLYDWLRQ WHOOH OD SUpVHQF|
diagnostic ou au suivi.

2.9.3 Les lésions pariétales artérielles

/19$&* HVW XQH DUWpULWH GHV YDLVVHDX[ GH JURV HW
DUWpPpULHOOH VRQW OD UpVXOWDQWH GH SKpQRPqQHV GH
intimale pouvant étre responsables de complications ischémiques.

a. La destruction de la paroi artérielle

Au niveau de la paroi artérielle, les lymphocytes T sont recrutés, activés et polarisés
vers une réponse Thl ou Th17, entrainant une activation des macrophages CD 68+.

&HV PDFURSKDJHV VRXV OfYDFWLRQWQRWDLRBRIQGW BW OF
cellules géantes, entrainant la formation de granulome au contact de la LEI.

IMTpPWXGH GH FHWWH SRSXODWLRQ FHOOXODLUH DX QL
DWWHLQWY GT%$&* D PRQW&gelldesIDB8H diféi@riisxsjtutdd \de ihehniere
spéecifique.

- 8Q VLWXp DX QLYHDX GH OTDGY&ERVWIHffWM GHLOVMHFUgQWH C
- 8Q VLWXp DX QLYHDX GH OYfLQWLPD HW GH OD PpGLD
métalloprotéases (MMP), des espéces réactives oxygénées (ROS) et du NO. (80)
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Les MMP sont des enzymes protéolytiques impliquées dans la destruction de la LEI.

La MMP-2 et MMP- RQW pWp LGHQWLILpHVY DX FRQWDFW GH OD /(,
seulelaMMP- VHPEOH MRXHU XQ U{OH GDQV BD SK\VLRSDWKROF
Les MMP-2 et MMP-9 sont détectées chez les patients avec BAT négative au niveau

des cellules musculaires lisses vasculaires et des fibroblastes uniquement. Chez les patients
ayant une BAT positive, on les trouve également au niveau des cellules inflammatoires et la
MMP-9 est identifitealQLYHDX GHV &0/9 GH OD SDURL GHV YDVD YDV
Le VEGF est connu pour induire la production et la sécrétion de MMP-9 par les
CMLYV et les macrophages. La MMP-D XQ U{OH SUREDEOH GDQV OD SK\VL
en entrainant la destruction de la LEI et de la matrice protéique de la paroi artérialle et e
IDFLOLWDQW OD PLJUDWLRQ FHBIP XODLUH HW OfK\SHUSOD\

Les ROS induisent la peroxydation des lipides de la membrane des cellules présentes
au niveau de la média, entrainant la production de réactifs toxiques telle la 4 hydroxy 2-
QRQHQDO +1( HW XQH O\WH FHOOXODLUH 6fHQVXLW XQH
CMLV, les lymphocytes T et les macrophages CD 68+ qui permet via la dégradation des
éléments toxiques au niveau de la paroi artérielle de limiter la lyse cellulaire. (82)

Le NO semble avoir une action toxique sur les cellules endothéliales des néovaisseaux
et étre impliqué dans la vasomotricité de ces structures. (29) Son rble semble trés limité dans
OD SDWKRJpQLH GH Of%$&*

E /YK\SHaisiohdle/ L
x /ID PLJUDWLRQ FHOOXODLUH YHUV OYfLQWLPD

Suite a la destruction de la paroi artérielle, des mécanismes compensatoires se mettent
HQ SODFH 3DUDOOQOHPHQW j OYDFWLYDWLRQ GH OYDOG
GYK\SHUSODVLH LQWLPDOH TXL VHPEOH rWdéHeVaRetMr OH FRC
endothelial growth factor (VEGF) et le platelet derivated growth factor (PDGF). (29)

Kaiser et al. (83) ont constaté que le PDGF-A et le PDGF-B produits par les
PDFURSKDJHVY GH OD MRQFWLRQ LQWLPD PpGLD VIDFFXPXC
lumiére artérielle.

Le PDGF-A et PDGF-B seraient secrétés par les mémes cellules : les CMLV, les
macrophages, les celldlV JpDQWHY OHV FHOOXOHYVY HQGRWKpOLDOHYV
intimale, le PDGF serait majoritairement secrété par les macrophages et les cellules géantes
CD 68+. (83)

Le PDGF est fortement suspecté de participer a la migration des myofibroblastes qui
YRQW HQYDKLU OLQWLPD HW HQWUDVQHU OTK\SHUSODVLH

/I MRULJLQH GH FHV FHOOXOHVY QfHVW SDV FRQQXH /HV
sont des cellules a partir desquelles une différentiation en myofibroblastes pourrait étre
REVHUYpH BOXVLHXUV PRGQqOHV VYLQVSLUDQW GHV PptF
évoqués

- /D PLJUDWLRQ GHV &0/9 VH IHUDLW GH OD PpGLD YHU
3'*) QRQ SDV SDU OHV FHOOXOHV GH OfLQWLPD FH TX
mais par les macrophage CD 68+ de la média, situés majoritairement au contact de la
LEL
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- /HV ILEUREODVWHYV GH OIDGYHQWLFHVIFIHEYHQRUHQRXM WO
de la mise en route de mécanisme de réparation tissulaire suite a des Iésions intimales,
HW VH UDSSURFKHU GHV FHOO XOH \ta&tiney dieX praxdingsiv OLV
de tissu conjonctif et du collagene. lls sont aussi capables de secréter du TGK-L
aura un role autocrine dans la différentiation cellulaire et participe a la migration de
ces fibroblastes ayant acquis des capacités de myofidload V. YH UE9)O TLQWLPD

x La formation des néo vaisseaux :

Des néOYDLVVHDX[ VH IRUPHQW DX FRXUV GH O7$&* 'DQV
VDLQV OHV YDVD YDVRUXP QH VLgqJHQW TXYDX QLYHDX Gl
DWWHLQWY G$&* LOV H[LVWHQW DX QLYHDX GH ©&DGYHQYV
GH OfLQWLPD

La formation de néo vaisseaux serait la conséquence de phénoménes inflammatoires
HW QRQ GH OYK\SR[LH FRPPH GDQV OH FB%) SDU H[HPSOH GI
Le VEGF est principalement sécrété par les cellules géantes, sa sécrétion stimule la formation
GH QpR YDLVVHDX[ DX QLYHDX G B4)0detteP gecrétion FadlliteGH Of9
OIDFKHPLQHPHQW GHV pOpPHQWYV GX V\VWgPH LQIODPPDWF

ITpWXGH GHV FHOOXOHYV BeAuR Rids&Enp &vbduéer v reGritéme@tp R Y D |
de cellules immunitaires et une localisation de ces mémes cellules (adventice ou autres
WXQLTXHV IRQFWLRQ GX SURILO GYH[SUHVVLRQ GHV PROQpF

Cid et al. (85) ont étudié ce profil au niveau des arteres inflammatoires de 32 patients
DWWHLQWYV GT$&* HW WpPRLQV FKH] TXL OH GLDJQRVWI
OfH[SUHVVLRQ DFFUXH GH PROpFXOHV GIDGKpVLRQV SHUI
apparait que les néo vaisseaux sont ceux qui expriment le plus ces molécules. Les molécules
GIDGKpVLRQV FRQVWseMtWCAVHLY IGRM-© @ RECANMKHsot les plus
représentées mais on retrouve aussi certaines molécules inductibles tels que E-selectin et
VCAM-1.

Il semble que les leucocytes utilisent les couples VLA-4/VCAM-1 et LFA-1/ICAM-1
DX QLYHDX GH O 1D G YHQAML Rtniveal @ Ojoncioh ittibn& média.

Les macrophages, cellules les plus représentées au niveau de la jonction intima/média
GDQV OHV JUDQXORPHV XWLOLVHQW SOXV {lUquéXedPPHQW
lymphocytes. Les macrophages utilisent également les molécules VLA-4 et LFA-1 de la
méme facon que les lymphocytes. (85)

Des expérimentations ont montré in vitro que les cellules endothéliales renforcaient la
réponse immunitaire. (29)

2.9.4 Le role des cytokines
Certaines cytokines sont particulierement impliguées dans la physiopathologie de

ON%$&*0O9,/HW -10dbnt les taux circulant et les niveaux de transcrits au niveau des
DUWgUHV WHPSRUDOHYVY SDWKRORJLTXHV VRQW@,BXIPHQWpPV
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% 11,4

/114 FRUUHVSRQG D GHX[ W\SHW-GH RO FXJHPROPIFXOFL
fixent sur le méme récepteur OLRA. Il existe également physiologiquement un antagoniste
GX UpFHSWHXU O@gt#h OAW// SHXW rWUH SURGXLWH SDU OH
macrophages, les lymphocytes B, les cellules dendritiques mais pas par les fibroblastes ni les
cellules endothéliales. (29)

/1,4 VHPEOH DYRLU XQ U{OH LPSRUWDQW GDQV OD
systémique.

/1 pW X GH iGdéficieRieslen IL5$ D PRQWUp TXTHOOHV SUpVHQW
FURLVVDQFH TXYHOOHV RQWOXY pWHW [ TIXLTWHFEXIODHDWQ WRQW/ SO
développer des maladies tel une maladie mimant le psoriasis ou des maladies proches de la
polyarthrite rhumatoide mais également des vascularites systémiques des gros vaisseaux avec
SUpVHQFH GH /7 &' VHFUpGH P O®EKK OB, GHQGULWLTXH?
PDFURSKDJHY DX QLYHDX GH OfLQILOWUDW GHI&DNnSSDURL C
GIDRUWLWH GLVSDUDLVVHQW O RRI\Chet dessHRIQdEEiONRT &xH OH .
IL- 5% /%1/apparait donc comme ayant un réle important dans la physiopathologie de
OfLQIODPPDWLRQ DUWpPULHOOH
&KH] OHV SDWLHQWYV BRAQNMIMPV TG HS &™ VIV@EPH G, /

Il existe actuellement trois anti-corps monoclonaux anti IL-OfDQDNLQUD TXL EO
UpFHSWHXU GH POQ/DNLQXP D E-1Ts$lublé &tDeFrivdlacdpt quil agit en
EORTXDQWH®EQOY,&4HV WURLYV PROpFXOHV RQW pWp pWXGLp
inflammatoires : polyarthrite rhumatoide, maladie de Still et fievre familiale.(29)

Ya 19,46

/94 HVW XQH F\WRNLQH SURGXLWH VRXV OH FRQWU{OH
/fpOpYDWLRQ GH VRQ WD XIHWW FRH FpHO@OpH. BHHP IXQH UpSRC
VA\VWpPLTXH LPSRUW-b €lavdest &galeméniXdortel® dvec une élévation de la
VS et de la CRP. (77) 1,46 a montré une implication dans la prolifération des cellules
HQGRWKpOLDOH HW OfRUJDQLVDWLRQ GER)QPR YDLVVHDX[

'"HV pWXGHV VXJJqgU H-@bss TexditXda dédsmpletidns ischémiques
SOXV LPSRUWDQWHYV GH PrPH TXH SHX GH SKpQRPQqgqQH
inflammatoire systémique peu marquée. (29)

Un anti IL-6, le Tocilizumab, est disponible LO DJLW HQ EORTXDQW OHV U

,O D PRQWUp XQH HIILFDFLWp FKH](®PXVLHXUV SDWLHQW
Y Le TNF-.
Une augmentation du taux de TNFHVW SUpVHQWH DX QLYHDX GHV DI

SDWLHQWY DWWHLQWYV GI$CHYSQ WIPEDIKEH RUYpOp j OD
allongement de la décroissance des corticoides. (87)
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6RQ LPSOLFDWLRQ GDQV OD SK\VLRSDWKRORJLH GH O
études évaluant les traitements anti TNFSRQQHQW GHV UpVX@3WDWYVY FRQWUIL
&HWWH F\WRNLQH QH VHPEOH SDV DYRLU XQ U{OH FOp GDQ

Image 24 laphyst RSDWKRORJRH GH Of$&*

2.9.5 Les facteurs déclenchant @ $ & *

Le TLR- HVW LPSOLTXp GDQV OfLQLWLDWLRQ GH OD UpL
dendritiques initient et entretiennent la pathologie. Des fluctuations saisonniéres ont été
rapportées en termes de fréquence et diagnostic de la pathologie. Ces éléments amenent a
suspecter une cause infectieuse.

/\ HW DO RQW UpDOLVp XQH VIQWKgqVH GH OD ELEOLRJI
de bactérie ou virus déclencheur (29)
,O VIDYqUH TXIDXFXQH pWXGH QYD UHWURXYBaGH OLHQ H
HHV-6, le HHV-7, le virus de la varicelle et du zona.

8QH pWXGH pWDEOLW XQ OLHQ HQWUH OH F\WRPpJDOR
QTHVW SDV FRQILUPp SDU FLQT DXWUHV pWXGHV LQFOXDQV
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8QH pWXGH UHWURXYH OD SUpVHQFH GH Of$'dexsX YLUX
WHPSRUDOHVY GH SDWLHQWY DWWHLQW GT$&* PDLV VL[ pWX

'"HX] pWXGHV UHWURXYHQW OD SUpVHQFH GYf%$'1 GX S
LPSRUWDQWH FKH] OHV SDWLHQWY DWWHLQWYV GT$*& TXH F
confirment pas ce résultat.

8Q WDX[ SOXV LPSRUWDQW GY,J* GLULJp FRQWUH OH Y|
PLV HQ pYLGHQFH FKH] FHUWDLQV SDWLHQWY DWWHLQW
SUPVHQFH GH Of$'1 GH FH YL Uektespat laphatidiogiX GHY DUWQqUHYV

/IH &KODP\GLDH SQHXPRQLDH D pJDOHPHQW pWp VXVSHEF
UHWURXYpH DX QLYHDX GH OY{DGYHQWLFH GHV DUWqUHV G
pas été confirmés.

Actuellement aucun agent pd&hJgQH QfHVW LGHQWLILp FRPPH pW
déclenchement de la pathologie.

Des hypotheses sont énoncées : Agent pathogéne non encore suspecté Qu étudié
Réponse immunitaire individuelle & certains agents ? Autoantiy@®

[9,1)/8(1&( '( /$ 0%$/$',( '( +25721 685 /$
MORTALITE

'"HY pWXGHY RQW pYDOXp OfLQIOXHQFH GH OD PDODGLF
et leur espérance de vie.

Certaines études retrouvent une augmentation de la mortalité

Une étude réalise dans le nord de la Suéde étudiant la mortalité et ses causes chez 114
SDWLHQWY DWWHLQWYV Gf3$&* HW DWWHLQWY GH 335 UHYV
GH SRXU OHV IHPPHV XQLTXHPHQW ORUVTXH OfRQ FR
/IRUVTXYLOV VILQWpPpUHVVHQW DX][ FIBIMRHast GHMI GauFlgs/ FDUCGC
femmes et de 1,58 pour les hommes. Dans cette étude, les femmes ayant une VS élevée ou
QpFHVVLWDQW GHV GRVHV GH FRUWLFRwWGHY SOXV pOHYpH
IDLW GYrWUH XQ KRPPH K\SHUWHQGX PDMRUH OXL OH ULV
(89)

Une étude Danoise évalue la mortalité dans une population de 34 patients avec biopsie
G 1D UW qgU H poEiti/e, IeRSMR @41 de 1,8 [IC 95% : 1,1-1,2]. En incluant les patients
diagnostiqués selon les criteres ACR mais sans biopsie positives, soit un groupe de 180
patients, la mortalité est également augmentée sauf dans le sous-groupe ne concernant que les
femmes. (90)

Crow et al ont fait une étude rétrospective (BLRUWD QW V XU SDWLHQWYV
FRQILUPpH SDU XQH ELRSVLH GfDUWqgUHOOWEMBISSR(WOD OH SR
témoins pour un cas). lls relevent les patients dans la base de données de la population de
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OfpWDW GH O 184 Diggndstjies whbaNL®91 et 2005. Les sujets contrdles sont de
méme age et méme sexe et vivaient dans la méme zone géographique que le cas auquel ils
étaient associés. Les résultats sont donnés en jour de survie.

Il retrouve une augmentation de la mortalité a 5 ans : 35% de survie chez les cas contre 67%
chez les témoins cette différence est statistiqguement significative (p=0,001). La mortalité reste
comparable entre les 2 groupes apres une période de 11,12 ans.

Une étude de Nesher et al. en 1994 retrouve sur une population de 43 patients suivis
pendant 10 ans une augmentation de la mortalité avec un SMR a 2.12 [IC 95% : 1.27-2.96].
La mortalité est surtout observée durant la premiere année suivant le diagnostic, pour 11 des
19 patients décédés. Des complications de la corticothérapie sont survenues dans 58% des cas
(fractures ou infections principalement : 6 infections et une hémorragie digestive ont été
fatales). (92)

"I{DXWUHV pWXGHYV QH UHWURXYHQW SDV GIDXJPHQWDWLRC

Nordborg et Bengtsson publient une étude en 1987 incluant 284 patients diagnostiqués
par BAT entre 1977 et 1987 a Goéteborg (Suéde). Une surmortalité a été identifiée au cours
des 4 premiers mois suivant le diagnostic, période au cours de laquelle 17 patients sont
décédés (8 de pathologies cérébrovasculaires, 3 IDM, 3 insuffisance cardiaque, 2 ruptures
anévrysmales aort])] HV HW XQH HPEROLH SXOPRQDLUH &HSHQGDC(
retrouvée aus HOj GHYV PRLV VXLYDQW ©O3)LQLWLDWLRQ GX WUDL

Gran et al (94)pWXGLHQW SDWLHQWYV LVVXV GIXQH SRSX!
DWWHLQWY GT1$&* DSSDULpV FKDFXQ DYHF WpPRLQV Gk
mettent pas en évidence de différence de mortalité significative. lls ne retrouvent pas non plus
GIDXJPHQWDWLRQ GH P RtoVpes Qe Nopul&ienQéteaht \des/ ddXeY de
corticoides plus élevées ni avec une activité inflammatoire plus importante.

ITPWXGH *53%&* QH P HW dBWmbrlitgp ¥dn& whe étude prospective
ODUJH VXLYDQW SDWLHQWY DWWHLQWYV Gf$&* RX GH 3:
SDWLHQWY DWWHLQWY GT$&* RQW pWp VXLYLV VXU XQH GX
mois pour les témoins. DSSDUDLW FHSHQGDQW TXH OHV SDWLHQWYV |
cause infectieuse et les témoins décédent plus de cause cardiovasculaire. lIs retrouvent 11,6%
GILQIDUFWXV FpUpEUDX[ SURYRTXDQW OH GpFqV FKH] OHV
différence est non significative statistiguement. (95)

Une publication de données intermédiaires a 2 ans de cette étude retrouve elle une différence
statistiguement significative pour des déces de cause cardiovasculaire. Cependant lors de
OTDQDO\VHSsdhug-Brupes CMplications ischémiques cérébrales et décés dus a des
causes cardiaques, les différences étaient non significatives. (34)

Ces études sont de qualité variable étant toutes (sauf celle étudiant la cohorte du
GRACG) des études rétrospectives.
Il semble que aPRUWDOLWp GHV SDWLHQWYV DWWHLQWYV GT%$&* VR
RX GDQV OHV SUHPLqUHV DQQpHV TXL VXLYHQW OH GLDJ(
LQGXLUH GH GLPLQXWLRQ GH OfYfHVSpUDQFH GH YLH j ORQJ
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2.11 LE TRAITEMENT

/IH WUDLWHPHQW GH Of1$&* UHSRVH VXU OD FRUWLFRWKpUD

2.11.1 La corticothérapie
/ID FRUWLFRWKpUDSLH HVW DFWXHOOHPHQW OD SLHUUH DQ
/ID SRVRORJLH RSWLPDOH QYHVW SDV GpWHUPLQpPH GH IDoF

En France on utilise habituellement des doses de prednisone de 0.6 a 0.7 mg/kg/j en
XQH SULVH ORUVTXYLO QY\ D SDV GH FRPSOLFDWLRQ YLVXI
existe des complications visuelles. (96)

La ligue européenne de lutte contre les maladies rhumatismale (EULAR) a émis la
recommandation de traiter initialement les patients avec une dose forte de corticoides
(Img/kg/jour sans excéder 60 mg/j) pendant un mois puis diminution de la posologie selon la
réponse clinique. lls ont coté cette recommandation comme étant de niveau C. (97)

I MTXWLOLVDWLRQ GH EROXV GH FRUWLFRwWGHV HVW HQY
LVFKpPLTXHYVY LQLWLDOHYV /D SRVRORJLH GH FHV EROXV Qf
a1)J GH PpWK\OSUHGQLVRORQH VRQW XWLOLVpHV XGHQY\ D
sur les complications ischémiques graves. (98) (99)

Une étude (100)PRQWUH XQ LQWpPUrwW j OfXWLOLVDWLRQ C
15mg/kg/jour pendant 3 jours administré par voie intra veineuse relayé par Prednisone 40mg
per os avec décroissance progressive sur une population de 27 patients avec BAT positives.
Une augmentation du taux de rémission et une dose totale de corticoide orale administré
moindre chez les patients traités initialement par bolus ont été observés. La puissance de
OfpWXGH UHVWH IDLEOH GHYDQW OD WDLOOH GH OfpFKDQV

Les effets secondaires de la corticothérapie (ostéoporose, diabéte, infection, syndrome
GH FXVKLQJ UpWHQWLRQ K\GURVRGpH GpFRPSHQVDWLRQ
OD UHFKHUFKH GYXQH pSDUJQH FRUWLVRQLTXH /DHRVROF
et la décroissance débutée dés que possible.

2.11.2 Le méthotrexate

Une méta-analyse, regroupant trois études, inclut 84 patients recevant du méthotrexate
et 77 patients recevant un placebo. (101) Les doses de méthotrexate administré sont comprises
entre 7.5 et 15 mg/ semaines, posologies utilisées dans la polyarthrite rhumatoide. Le
méthotrexate permet de réduire significativement le risque de premiere et de seconde rechute
Hazard ratio 0.65 (p=0.04) et 0.49 (p=0.02) respectivement. Il permet également de réduire la
dose cumulée de corticoides et augmente la probabilité de pouvoir suspendre la
FRUWLFRWKpUDSLH SRXU DX PRLQV PRLY ,0 QYf\ D SDV H:
HITHWYV VHFRQGDLUHV P Dpag¢ c® phvanewexeGlal turé Tdo \Wuk/iGelstHQp
courte pour mettre en évidence une différence.

/IH PPWKRWUH[DWH HVW pYHQWXHOOHPHQW XWLOH FK
secondaires de la corticothérapie ou de corticorésistance.
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Le méthotrexate ne réduit pas les effets secondaires de la corticothérapie et présente de
nombreux effets indésirables (stomatite ulcéreuse, nausée, douleur abdominale, hépatite,
agranulocytose, thrombopénie, anémie, insuffisance rénale, sensibilité aux infections,
photosensibilisation) VRQ LQWpUrwW UHVWH GRQF OLPLWp GDQV OH V

2.11.3 Le cyclophosphamide

%R\WVRQ HW DO pWXGLHQW OJLQWpPUrwW GX F\FORSKRV
ou ayant des effets secondaire important de la corticothérapie. Ils ont décrit 15 cas de patients.
(102) Une diminution de la dose de corticoide par rapport a la dose que les patients prenait
précédemment était permise a 6 et 12 mois aprés la derniére injection de cyclophosphamide
pour tous les patients.

Des effets secondaires sont constatés dans 80% des cas dont des infections séveres (4
nécessitant une hospitalisation), de anémie, des neutropénie et des réactions allergiques. Deux
patient sont décédé au cours du suivii GMKpSDWRFDUFLQRPH PRLV DS
WUDLWHPHQW HW XQ GYLQIDUFWXV GX P\RFDUGH ,'0 PRI
&HYVY GRQQpHVY VRQW FRPSDWLEOH DYHF OHV REVHUYDWLF
F\FORSKRVSKDPLGH ,0 «fipaative awec driXgreupe @déXpaieht non traité

par cyclophosphamide.

/IHV DXWHXUV SUpFRQLVHQW GH GLVFXWHU OYXWLOLVDWI
FRUWLFRUpVLVWDQFH HW GYfpFKHF GX PpWKRWUH[DWH

/IH SURILO GYHIIHWYV VHFR Q G DJit&JdépenGaxt & cdnSideK&rgcoltdeP L G H
cette molécule avec prudence.

/I MD]IDWLRSULQH

Un essai en 1986 (103) déemontre une réduction de la dose de corticoides administrée
DSUqV VHPDLQHV &H UpVXOWDW QYHVW SDV FRQILUPp X
traitement sont a considérer (agranulocytose, anémie, hépatite, rdle cancérogéne entre autre).
,O QTM\ D DFWXHOOHPHQW SDV GH GRQQpHV VXIILVDQWHYV ¢
GDQV Of$&*

2.11.5 Les biothérapies

% Les anti TNF-. ;

Deux essais (104) (1005 ) YDOXHQW OfLQWpUrW GH OFRERRBL[LPDE
traitement a viseefipSDUJQH FRUWLVRQLTXH GDQV O7%$&* HW GDQV
GRQQpHYVY QH VRQW SDV HQ IDYHXU GIXQ HIIHW EpQpILTXH C
garde contre ses effets secondaires.

Une étude prospective sur 8 patients traités par etanercept et 9 patients traités par
placebo, en adjonction a la corticothérapie, montre une réduction modérée de la dose de
FRUWLFRwWGHY XWLOLVpH GDQV OH JURXSH HWDQHUFHSW
secondaires de la corticothérapie.

LesantiTNF- QTIDSSDUDLVVHQW SDV FRPPH pWDQW GHV WUDLWEG
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% Les antis 1l-6:

/HV HVVDLV FRQFHUQDQW OH 7RFLOL]XPDE X® DQWLFF
sur de petites séries de patients montrent des résultats encourageants sur de petites séries de
patients résistants aux corticoides. (96)

Pazzola et al. publient deux cas de patients pour lesquels le Tocilizumab est utilisé
DYHF HIILFDFLWp HQ PRQRWKpUDSLH FKH] GHV (BEOB)WLHQW YV (

Des essais de plus grande ampleur sont nécessaires pour conclure mais le tocilizumab
pourrait avoir une utilité dans les cas de patients corticorésistants.

% Les antis IL-1 :

/ITDQDNLQUD HVW XQ $F PRQRFORQDOOHQKILIELWHXU GX |
Ce traitement, donné a 3 patients attei@f{$&* D\DQW XQH FRUWLFRUpVLVW
efficacité avec une disparition des Iésions sur le TEP Scan chez deux patients et chez le
troisieme un effet plus modéré visualisé par une diminution mais pas une disparition du
signal. (107)

La tolérance du traitement a été bonne chez les trois patients. Les effets secondaires
FRQQXV GH OTDQDNLQUD VRQW XQH PDXYDLVH WROpPUDQFH
FXWDQpH GH W\SH pU\WKpPDWHXVH DFFRPSDJQp GTXQ SUXL

2.11.6 Les IEC et ARA I

Une étude récente (108) pYDOXp OTLQWpUrwW GH OIDMRXW GYIXQ
OfYHQ]\PH GH FRQYHUVLRQ ,(& RX DQWDJRQLVWH GX UpFH:
les patients traités par corticoides pour une ACG. 106 patients ont été suivis pendant 7.8 ans
+/- 3.3 ans. lls ont trouvé une réduction du risque de rechute chez les patients traité par ARA
Il avec un hazard ratio a 0.32 (p=0.017) par rapport aux patients non traités ou traités par IEC.
Une réduction de temps nécessaire pour atteindre le seuil de 10 mg de corticoides chez les
patients traités par ARA 2 (p=0.0002) a également été mise en évidence. Les différences
maximales entre les groupes sont constatées au cours de la premiere année de traitement.

PRXU OHVY DXWHXUV FHV UpVXOWDWY SRXUUDLHQW rwl
ait un réle pro-inflammatoire. Il a été montré dans des modeles animaux une stimulation de la
SURGXFWLRQHOH &9, D1y QLYHDX GH O\PSKRF\WH SpULSKpU]I
GIDQJLRWHQVLQH /IHV $5% OLPLWHUDLHQW17CDb UpDFV
induiraient une régulation positive des lymphocytes T reg.

,O QY\ D sDV HX GYREVHUYDWLRQ KLVWRORJLTXH G¢I
Y D O L G HiutB hanéfiQUeDIESVKRA 2. L
/I TDEVHQFH GH UpVXOWDW G{fXQ WUDLWHPHQW SDU ,(& DP
FDWDEROLVpH j SDUWLU GH OYDQJLRWHQVLQRJpQH SDU X
conversion. Aucune preuve de ce mécanisme cheSIBSVLHQWY DWWHLQWYV GT$&
actuellement.

/I TXWLOLVDWLRQ GHV $5% VHUDLW j FRQVLGpUHU VL Gt
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Agide acétylsalicylique

Certaines études suggérent que les patients traités par acide acétylsalicylique seraient
PRLQV j ULVTXH GH FRPSOLFDWLRQ\Y7610% P T KXHY THWDV I$Y
FRQILUPp SDIWO,GIIDXWUH

/1(8/$5 UHFRPPDQGH WRXWHIRLY OTXWLOLVDWLRQ GH C
OHV SDWLHQWYVY DWWHLQWY GYf$&* SRXU SUpYHQLU OD
(recommandation de grade C). (94p QM\ D SDV GTIDWWLWXGH FRQVHQVXH(¢
place de ce traitement.

2.11.8 Autre

1L OD 'DSVRQH QL OTK\GUR[\FKORURTXLQH QYRQW PRQWU
O 1% &88,96)
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3. LES AVC QUI COMPLIQUENT OU REVELENT UNE ACG?

3.1 LES PARTICULARITES EPIDEMIOLOGIQUES

La fréquence de survenue des AVC chez les patients atteints ACG a été évaluée par
plusieurs études. La plupart de ces études sont rétrospectives.

Il est difficile de donner une estimation précise de la fréquence de ces évenements car
OHV FULWQUHV GYLQFOXVLRQ GHV SDWLH:Qi¥e/erGdorgpte OHV p!
RX QRQ GHV $,7 YDULDELOLWp GHV FULWQUHV GLPSXWD
FULWqQUHVY GH GLDJQRVWLF GH Of$&*

3.1.1 La fréquence des AVC

Caselli et al. (39), en 1988, publient une étude portant sur 166 patients ayant une ACG
SURXYpH SDU %$7 HW PHWWHQW HQ pYLGHQ:Rbt 7% 8B8WLHQW
patients ; 8 siégeant au niveau du territoire de distribution carotidien et 4 au niveau postérieur.

Les complications ischémiques sont survenues en moyenne un mois apres le diagnostic et les
événements postérieurs sont intervenus dans les jours suivant le diagnostic. Parmi ces
SDWLHQWYV SUpVHQWHQW GHV $,7 MXVTXTj GHX[ DQV DSU
FOLQLTEE Yt OGX$PRPHQW GIXQH GLPLQXWL RYsy&ptonez® FRUW
régressent avec la réaugmentation de dose de corticoides.

Une différence entre la fréquence des AVC au niveau du territoire postérieur et carotidien est
notée : 2 AVC carotidien pour $9& SRVWpULHXU DX G pEeh\clGadt IesTpW X G+
PYQQHPHQWY WDUGLIV GXUDQW O Y $&én populstidrirgémead/ TXH OH

Lee et al. (109) étudient une population de 143 patients entre 1989 et 2004. lIs
retiennent les crte HVY GH O71$&5 FRPPH FULWQUHV GYLQFOXVLRQ (
FRPSOLFDWLRQV LVFKpPLTXHV ORUVTXTHOOHY VXUYLHQQH
VLIQHV FOLQLTXHV RX ELRORJLTXHV GYf%$&* ,0V UHWURXY!
localisation des AVC ni les délais de survenue par rapport au traitement.

Salvarani et al. (110) dans une étude publiée en 2009 portant sur 180 patients ayant
une ACG avec BAT positive considérent les AVC survenant entre le début des signes
FOLQLTXH G1$&* HW PRLY DSUgqV OLQWURGXFWRRQ GH W
tous au niveau du territoire postérieur, sont recenses.

Nescher et al. (112) publient une étude portant sur 175 patients dont 154 avec BAT
SRVLWLYH HW HQWUDQWY GDQV OHV FULWQUHV GH FODV\
étude inclut les patients de 4 hopitaux de Jérusalem entre 1980 et 2000. 13 patients (7.4%)
présentent un AVC dont 6 dans le territoire de vascularisation postérieur au moment du
diagnostic et 6 patients (3.6%) présentent un AVC ultérieurement (dont 3 AVC postérieurs)
sur les 166 patients qui ne sont pas perdus de vue. Les auteurs ne retiennent les AVC comme
VHFRQGDLUHYV j OT1$&* TXH VJLOV VXUYLHQQHQW HQWUH O
OfLOQWURGXFWLRQ GHVY FRUWLFRwWGHY RX VITLOVWIEAUYLHQC
GIDXWUHV VLIQHVY FOLQLTXHV RX ELRORJLTXHYV pYRFDWHXI
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*RQ]DOH] *D\ HW DO pWXGLHQW OD VXUYHQXH GT1$9& |
XQH SpULRGH GH DQV DX QLYHDX-BXNQW K VaaLkdvKSFO RLHNV
(111). Les patients inclus ont une BAT positive. lls considérent les AVC survenant entre le
GpEXW GHV V\PSW{PHV GY$&* HW PRLV DSUqV OH GpEXW G
étude 8 AVC sont diagnostiqués sur 287 patients inclus (2.8%) dont 7 au niveau du territoire
vertébral postérieur.

Zenone et al. (113) publient une étude portant sur 98 patients répondant aux criteres de
FODVVLILFDWLRQ GH O0OfY%$&5 ,OV UHWURXYHQW $9& WHR
corticothérapie. 3 atteignent le territoire postérieur.

Mackie et al. (114) publient une étude portant sur 8 centres au Royaume-Uni. Les
SDWLHQWYV VRQW FRQVLGpUpV FRPPH DWWHLQWYV GY$&* O
SRVLWLYH TXJLOV UpSRQGHQW DX[ FULWqQUHV GH FODVVL
retient ce diagnostic avec un fort niveau de présomption. 271 patients ont été inclus. Parmi
eux, 3 patients (1 .1%) ont fait un AVC et 7 (2.6%) un AIT.

Une étude rétrospective portant sur la population Dijonnaise est réalisée. (1) La liste
exhaustive des patient ayant une BAT positive entre janvier 2001 et décembre 2011 dans les
laboratoires dijonnais est croisée avec le recueil dijonnais des AVC survenus durant la méme
SpULRGH 8Q $9& HVW FRQVLGpUp FRPPH VHFRQGDLUH j OF
OYDSSDULWLRQ GHV SUHPLHUV V\PSW{PHV HW TXDWUH VHF
Sont retrouvés 4 patients ayant fait un AVC dans cette période, 3 hommes et 1 femme, sur 57
SDWLHQWY D\DQW XQH %$7 SRVLWLYH VRLW ,O QYH[LVW
sexes. Tous les AVC touchent le territoire postérieur.

Si on rapporte les patients ayant fait un AVC secondaire a une ACG par rapport au
SDWLHQW D\DQW IDLW XQ $9& GDQV OD SRSXODWLRQ JpQpU
XQH LQFLGHQFH GH Oung 9CGFardétSBAT posibive Vdans la population
dijonnaise agée de plus de 50 ans entre 2001 et 2011 & 0.76/100 000/an.

Une étude utilisant le registre des AVC de Lausanne retrouve 6 AVC compliquant une
ACG (0.15%) parmi 4 086 AVC. Les patients ayant une BAT positive, les AVC sont
VXUYHQXV HQWUH OH PRPHQW GH OfLQWURGXFWLRQ GX
introduction.
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Tableau VI: Les résultats épidémiologiques des études concernant les AVC compliquant une

ACG
Nombre de patient
. . ayant un évenement
Etude zone %ii%gaephlque Norgt?er(ra]tde ischémique cérébral
P AVC ou AIT
(proportion en %)
Caseli et al. (39) Etats unis (Mayo clinic) 166 12 (7)
Lee et al. (109) Etat —unis  (Clevelan o4 6 (4.2)
clinic)
Salvarani et al. (110) |Italie (Emilie) 180 5(2.7)
Nesher et al. (112) Israel 175 13 (7.4)
Gonzalez-Gay et 3 Espagne (Lugo) 287 8 (2.8)
(111)
Samson et al. (1) France (Dijon) 57 4 (7)
Zenone et al. (113) |France (Valence) 98 6 (6.1)
Mackie et al. (114) Royaume uni 271 10 (3.6)

Les études exposées dans ce tableau et leurs résultats ne doivent pas étre comparées
GLUHFWHPHQW OHV GLIIpUHQFHY PpWKRGRORJLTXHV HW
trop marquées.

,O VHPEOH TXH OH WDX[ GY$9& FRPSOLTXDQW XQH $&*
SURSRUWLRQ GY%$9& SRVWpPULHXWHWWUHREOHMH\WO XV GH\&E RFFIDW
compliquant une ACG contre 15-20% des cas pour les autres étiologies. (115)

Le nombre limité des patients étudiés et le caractere rétrospectif ne permettent pas de
donner de conclusion définitive. Des études complémentaires sur des populations plus
LPSRUWDQWHYV VHPEOHQW LQGLVSHQVDEOHY SRXU SUpFLVLE

'HYDQW FHV GRQQpHV LO DSSDUDLW TXH OD PLVH
VWDWLVWLTXHPHQW VLIJQLILFDWLYH GX QRPEUH G1%$9& FK
UDSSRUW j OD SRSXODWLRQ JpQpUDOH HVW H[WUrPHPHQW
un recrutement suffisant pour mettre en évidence cette différence.

3.1.2LavDULDWLRQ GH OD PRUWDOLW@n@ghguentD X[ $9
une ACG
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61LO VHPEOH TXH OD PRUWDOLWpP j ORQJ WHUPH QH
DWWHLQWYV GT$&* SOXVLHXUV SXEOLFDWLRQV SRLQWHQW
GIpYqQHPHQW FpUpPEURYDVFXO Dholdgie(93,95)D SKDVH LQLWLDO!

Nordborg et al. (93)RQW pWXGLp OD PRUWDOLWpP FKH] SDW
BAT positive. 8 patients parmi les 17 qui sont décédés durant les quatre premiers mois du
suivi sont morts de causes cérébrovasculaires.

Save-Soderberg et al. publient également une série de patients décédés des suites
G 1% &116) Sur les 9 patients décedeés, 5 étaient victid&s$9& VHFRQGDLUH j O71$&

,O H[LVWH GHV DWWHLQWHY SDUWLFXOLqUHV VHPEOD
parmi les AVC compliquant une ACG :

- Les AVC consécutifs a une occlusion bilatérale des arteres vertébrales
VRQW EHDXFRXS SOXV SpMRUDWLIV ORUVTXTLOV FRPS
FRQVPTXHQFH GIDXWUHV p\WR)RaPHoAent 0 déed SWIMs 1@ JHU +
$9& GH FH W\SH TXTLOV RQW LGHQWLILp GDQV OD OLW
littérature pour les AVC touchant le territoire postérieur toutes étiologies confondues
estde 19%. (117)H IDLW TXH OHV VWpQRVHV GXHV j OfDUWpPU
TXH FHOOHV GXHV | OIDWKpURVFOpURVH HW VH Gp°
OYH[SOLTXHU

- Les AVC touchDQW OHV DUWQUHV LQWUDFUKQLHQQF
XQH $&* GXV VRLW j XQH DUWpULWH LQWUDFpUpPEUDO
WKURPEXV FRQVWLWXp DX QLYHDX GTXQH VWpQRVH DU
semblent également de mauvais pronostic. Ces données peuvent étre biaisées car un
QRPEUH QRQ QpJOLJHDEOH GH OpVLRQV GH FH W\SH \
SDWLHQWY SRXU OHVTXHOV OD FDXVH GX GpFqV H’
intracérébrale étant trés peu évocatd G $&* OH GLDJIJQRVWQ@ES)SHXW rW

/$ 7232*5$3+,( '( /1$77(,17( $8 1,9($8 '(6
ARTERES CEREBRALES

5SDSSHO VXU OTDQDWRPLH GH OD SDURL DU\

La structure artérielle change en fonction du calibre, la transition entre les différentes
VWUXFWXUHYV VH IDLVDQW SURJUHVVLYHPHQW ORUVTXH OH

On distingue les arteres de gros calibreOf{DRUWH OHV WURQFV DU
céphaliques, les artéres soB®O@ DYLpUHYVY OfDUWQqUH SXOPRQDLUH &H
comme étant des arteres élastiques.

Leur intima est épaisse avec une couche conjonctive sous-endothéliale incluant des
cellules myoendothéliales. Leur média comporte plusieurs couches de lames élastiques ainsi
gue des cellules musculaires lisses. Leur adventice est mince et riche en fibres élastiques.

Les arteres de moyen calibre et de taille inférieure sont plutét des arteres musculaires.
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Leur intima est plus fine. Leur média comporte moins de fibres élastiques et plus de cellules
PXVFXODLUHV OLVVHV GLVSRVpHVY GH PDQLgqUH FLUFXODLU
FRQMRQFWLYHYVY HW pODVWLTXHV HOOH HVW OLPLWpPH SDL
inWHUQH HW SDU UDSSRUW j OITDGYHQWLFH SDU XQH OLPLW
principalement constituée de faisceaux de fibre de collagéne, quelques fibres élastiques sont
présentes.

Les arteres intra cérébrales sont des artéres musculaires qui se caractérisent par leur faible
FDOLEUH OD SUpVHQFH OLPLWpH GH /(, HW OfOBYHQFH G|

/[ TDUWgUH YHUWPpPEUDOH GDQV VD SRUWLRQ SHUIRUDQYV
étudiée par Broalet et al. (119) Il apparait que sa structure microscopique est changeante a ce
niveau. Son diametre diminue fortement et la composition des tuniques varie. Avant la
WUDYHUVpH GXUDOH OfYLQWLPD HVW ILQH OD /¢s HVW F
élastiques. La média comporte des fibres musculaires lisses peu denses séparées par un tissu
conjonctif lache. L'adventice est épaisse et renforcée sur quelques millimetres par les fibres
provenant de la dure mére de la traversée.

Au cours de la traversée durale, les fibres de la dure mére viennent renforcer superficiellement
I'adventice et pénétrent perpendiculairement la média jusqu'a la LEI.

Apres la traversée, le calibre de l'artére vertébrale diminue. La LEI est plissée. &ss fibr
musculaires de la média sont denses et renforcées par des fibres élastiques épaisses.
L'adventice est renforcée sur quelques millimétres par les fibres de la dure mere, le tout
doublé par l'arachnoide.

Cette description montre des changements radicaux intervenant sur une courte distance
au niveau de la structure de la paroi artérielle.

Image 25: la paroi artérielle (120)

/IH W\SH GI{DWWHLQWH DUWPpPULWLTXH DX QLYHI
/IH SULQFLSDO PpFDQLVPH GIDWWHLQWH DUWPpPULWLTXH

la VWpQRVH (Q HITHW OYK\SHUSODVLH LQWLPDOH LQGXLW
cérébrales, voire une occlusion de ces mémes artéeres.
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'‘'HV FDV GH VWpQRVHY DYHF FRQVWLWXWLRQ GTXQ WKL
et parfois embolisation a partir de ce thrombus ont été décrit. (118)

LeslésiRQV G $&* GpFULWHY DX QLYHDX GHV DUWQUHV YF
ont les mémes caractéristiques anatomopathologiques que les lésions décrites au niveau de
OfDUWQUHIMHPSRUDOH

8Q FDV XQLTXH GH GLVVHFWLRQ DX QLYHDX GT{XQH D
autopsie est décrit par Sheehan et al. (122) VIDJLW GIXQH SDWLHQWH kJp
pendant 8 mois par corticoides a dose dégressive pour une ACG. Trois semaines aprés une
réduction de dose a 2 mg de prednisone, la patiente présente une confusion. Son déces
VXUYLHQW K DSUgV VRQ KRVSLWDOLVDWLRQ /YfH[DPHQ D
meédullaire et un infarctus cérébelleux avec remanieiel pPRUUDJLTXH /TH[DPHQ
vertébrale ipsilatérale met en évidence au niveau de sa portion intracérébrale des lésions
GY%&* HW GYXQH GLVVHFWLRQ GH OD SDURL DUWpPULHOOH
présent au niveau de la zone de la dissection entrainant une occlusion de la lumiere artérielle.

,O QY\ D SDV HX GIDXWUH FDV GH GLVVHFWLRQ DUWpPULHOC

/ID WRSRJUDSKLH GH OfDWWHD® W3IHH \D UDNPAJ
cérébrales

'HV FDV GYpWXGH DQDWRPRS DWW BnCéRdendexdds Siteinteg PR UV
GY%&* DX QLYHDX GHV DUWQUHV FpUpEUDOHV GXVpWIHHJULYV
déceés.

La grande majorité des études et des observations rapportées décrivent des atteintes
plus fréquentes au niveau des arteres vertébrales. (121,123,124)

'HV GHVFULSWLRQV Gf{DWWHLQWH DUWpPULW@IXH DX Q
&IHVW GDQV OHRPUPEUWOR QT MW DivehvatieiRtEsW . alréfuence de
FHWWH DWWHLQWH QYfHVW SDV FADQ @Sdiieraieht\eup vété@arey S D L
FRXUDQW 8QH pWXGH SDU 7(3 FKH] SDWLHQWY DWWHLQ\
des artéres vertébrales pour 15 patients et une fixation carotidienne pour 29. (126)

Les atteintes des artéres vertébrales sont plus fréquemment symptomatiques. Une
explication de ce phénomene pourrait étre le diamétre inférieur des arteres vertébrales par
rapport aux carotides, une sténose entrainant plus facilement un retentissement
hémodynamique ou une occlusion.(113)V pWXGHV GYLPDJHULH FRPSOpPHC
par TEP scan permettraient de préciser la ¥¢gQFH GH OJDWWHLQWH DUWpPUI
artéres carotides et vertébrales.

/IHV OpVLRQV -Gfébkale doqx \Weduzoup moins fréquentes. La différence de
structure de la paroi artérielle entre les arteres extra et intra-cérébrales est évoquée pou
H[SOLTXHU OYDEVHQFH G-frianémids LnQtvnirhett th\arBfatidi desl fibrésQ W U D
pODVWLTXHY DX QLYHDX GH OfDGYHQWLFH (B2 L& pluOD PpGlL
IDLEOH QRPEUH GH YDVD YDVRUXP SHUPHWWDQW OYDFFqV
QLYHDX GH O1DGY H Quttrklsrade Hetait dyalamernt vy exploatiohD(126)

La différence de structure entre les arteres élastiques et musculaires expliquerait le fait
que le type de RPSOLFDWLRQ GH OMDD@WpVYUWHR HH VW GILIVYUFQYWR C
sténose pour les artéres de moyen calibre. Un seul cas de dissection vertébrale étant rapporté
FRPPH VHFRQGDLUH j OT1%$&* FH W\SH GH OpVLRQ VHPEOH H
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X Au niveau des artéres vertébrales :

La zone la plus fréquemment atteinte par les lésions artéritiques se situe dans la
portion extraFpUpEUDOH GH OD SRUWLRQ GLVWDOH GX VHJIJPHQ\
VHIPHQW 9 GH OfDUWQUH O His @ Sprds @ \peifotatidp delAdUré X HYV V
meére.

/[HV OpVLRQV FDXVpHV SDU OY{DWKpURVFOpURVH VRQW
siégeant au niveau du segment V1 ou au niveau intracérébral dans la portion distale du
segment V4. (117)

Des occlusions bilatérales des artéres vertébrales ont été décrites. Cette atteinte rare
QYHVW REVHUYpH TXH GDQV j FDV SRXU SDWLHQW
confondues. (117) Trois étiologies principales ont été recensées : traumatiques, athérosclérose
et ACG. Solans lague et al., dans une revue de littérature en 2008, ne retrouvent que 10 cas de
sténoses bilatérales des artéres vertébrales secondaires a une ACG. Pour 6 de ces cas, le
GLDJQRVWLF QYD pWp SRVp TXHM@1IRUV GH OfH[DPHQ SRVW F

Image 26 'L 11 pUH Q Frite\es qrid\asWertébrales : Athérome/Artérite (117)

X Au niveau carotidien :

Les atteintes décrites sont moins fréquentes que celle des arteres vertébrales.
(39,115,116,121,127)

/[HV SRUWLRQV FHUYLFDOHV GH OYDUWQUH FDURWLGH
TXH OHV VHIPHQWY SpWUHX[ RX FDYHUQHX[ /RUVTXH OYDV
segment le plus touché. (115)
6HXO XQ FDV GIRFFOXVLRQ ELODWpUDOH GHVIBPURWLGHYV

X Artérite intra cérébrale

,O DSSDUDLW TXIDXFXQ FDV GYDUWpUL WldatioQsves DFpUpE
SOXV DQFLHQQHV (Q &DUGHOO HW +DQOH\ QH UHWUR]
QHUYHX[ FHQWUDO SDUPL OHV SDWLHQWY SRXU OHVT
disponibles sur les 24 patients inclus dans leur étude. En 1972, Ostberg revoit 14 nécropsies
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GH SDWLHQWYV DWWHLQWYV GT1%$&* LO UHWURXYH XQ SDWL
carotide interne est identifiée mais aucune artérite intra cérébrale.(118)

'HV FDV G $9& GXV j XQH RFFOXVLRQ GYfDUWqUH LQWU
lésion est la conséquenc& fXQH DWWHLQWH DUWPpPULWLTXH SURJL!
hémodynamiques

'HV OpVLRQV GYDWKpPpURVFOpURVH SUpH[LVWDQWHYVY XQ
XQH VWpQRVH DUWPULWLTXH RX XQH HPEROLVDWLRQ j SDU!

Des lésions vues sur angiographie chez des patients ayant des signes neurologiques et
XQH %$7 SRVLWLYH RQW pWp VXVSHFWpHV GIDWWHLC¢
anatomopathologiques ne retrouvent pas de corrélation entre les Iésions visualisées par
I TDQJLRIJUDSKLH(128y OfKLVWRORJLH

6DOYDULQL HW DO UpDOLVHQW XQH UHYXH GH OLWWpl
FRQFOXHQW TXH OD PDMRULWpP GHV FDV GpFULWYV FRUUHV
systeme nerveux central. (118) lIs identifient a la mayo clinic entre 1987 et 2003 sept cas de
SDWLHQWY D\DQW GHV GRQQpHV GIDXWRSVLH FRPSDWLEO'
étiologie retrouvée. Les lésions anatomopathologique présentées ne sont par contre pas
VSpFLILTXHV GH OY$&*

Solans{DTXH HW DO UDSSRUWHQW XQ FDV GI{DWWHLQWH
VD SRUWLRQ LQWUD FUKQLHQQH DYHF XQH FRQWLQXLWp Gt
/(, VH SRXUVXLYDQW MXVTXJIDX BSDUW GX SRO\JRQH GH :

McLean et al. (129)GpFULYHQW OH FDV GIXQH SDWLHQWH GpFp
ischémique sanpWLRORJLH FRQQXH /YDQDWRPRSDWKRORJLH PHYV
DX QLYHDX GX WURQF EDVLODLUH -iHféveugeH La3 Td3ibhg/ sodtH Fp U p
FDUDFWpULVpPHY SDU OD SUPVHQFH GTXQ LQILODEMAIW O\PSHt
QLYHDX GH OD PpGLD HW GH OJLQWLPD HW XQH IUDJPHQW!I
ILEULQRWGH QL SUpPpVHQFH GYpRVLQRSKLOHYV 8Q LQILOWUD
GH OD PpGLD GH FHUWDLQHV SRUWLRQV GH OYDUWQqUH F
moyenne.

'‘DQV OH FDV GH O pVi&édrdledd ddgnugiit) differeintielpineidal est
XQH DUWpULWH SULPLWLYH GX 61& /H W\SH GI{DWWHLQWH
facon segmentaire et focale et touche des artéres de calibre plus important: les artéres
vertébrales, le tronc basilaire, éventuellement les carotides internes et les artéres proximales
du polygone de Willis. Les atteintes des vascularites primitives du systeme nerveux central
sont multifocales, elles touchent des artérioles de calibre inférieur, de 200 a 400 pm.

'HV GHVFULSWLRQV GY{DWWHLQWH GIDUWPULWH JUDQ?
sarcoidose ou de maladie de Takayasu sont parfois rapportées. Dans ce cas lecdiagnosti
différentiel sera amené par la présentation de la pathologie. (129)

/IRUVT XY X Q Hrtéditijud idtta8vétrale est suspectée, le diagnostic de certitude
QH SHXW rWUH DPHQp TXH SDU OYfH[DPHQ DQDWRPRSDWKRO

3.3 LES PARTICULARITES PHYSIOPATHOLOGIQUES
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/IHV OpVLRQV LVFKpPLTXHV FRQVpFXWLYHV j O8%&* VRQ
PpFDQLVPH GH OYK\SHUSODVLH LQWLPDOH HVW GLIIpUHQW
FRQQDLVVDQFH GH FH PpFDQLVPH SHUPHWWUDLW GYLGHQW

3.3.1 Différences par rappoit @tfiérosclérose

ORUSKRORJLTXHPHQW OfK\SHUSODVLH LQWLPDOH REV
FDV GH WKURPERVH GH VWHQW HVW H[FHQWULTXH /HV Op
VRQW DX FRQWUDLUH FRQFHQWULTXHV G&RS3)OD GLIIpUHQFF

'DQV OJDWKpPpURVFOpPURVH GX 3'*) HVW PLV HQ pYLGF
H[SUHVVLRQ HVW PDMRULWDLUH DX QLYHDX GH OfDGYHQMW
DEVHQWH GH OJLQWLPD GHV DUWqUHV DWWHLQWHY SDU Of

2Q QRWH pJDOHPHQW OJDEVHQFH GHIEhDIEs)atENtS HQ G U L
ayanW XQH $&* DORUV TXH FHV FHOOXOHV VRQW WUqV LPSOL
(71)

,O DSSDUDLW SHX SUREDEOH TXTXQ $9& ORUVTXILO F
aggravation de Iésions athéromateuses. Les |ésions artéritiques ne semblent pas prédisposer a
OD FRQVWLWXWLRQ GH OpVLRQV GIDWKpURVFOpURVH

Les AVC compliguant une ACG sont la résultante de perturbations hémodynamiques
dues au ralentissement extréme du flux en regard des |ésions ou a une occlusion secondaire a
O TK\SHUS O D bedHcas @anthréhib@Wenant compliquer la sténose sont décrits avec
parfois embolisation depuis ce thrombus. (123)

3.3.2 Relation entre hyperplasie intimale et com@tions ischémiques

,O H[LVWH GLIIpUHQWHYV IRUPHVY GIDWWHLQWHY DUWPpPULW.L
marquée. Les patients ayant des lésions artéritiques avec hyperplasie intimale plus importante,
HQWUDVQDQW XQ UpWUpFLVVHPHQW ale,sviplesLpdtentd aya@ L Y H D X
des complications ischémiques (perte de vision, claudication de machoire ou AVC). (83)

Des études concernant les patients ayant des complications ischémiques retrouvent

- 8QH WUDQVFULSWLRQ SOXV LPSRUWDQWH > QLD XP H
GHV /7 & GH OB YHQWLFH

- 8QH SURGXFWLRQ BBBUXHVGHHO D, XOHV &' VRXV OH FR

- Une sécrétion plus importante du PDGF par les cellules CD 68+. (83)

- 8Q WDX|{ GLUFXODQW LQIpULHXU j FHOXL REVHUYp FKI
complication ischémique. (131)

- Une angiogenese tissulaire moins importante par rapport a celle observée chez les
patients non atteints par ces complications. (86)

/1 K\S HU Sr@irdeléL serait la conséquence de la polarisation de la réponse
LPPXQLWDLUH GDQV OH VHQV 7K-HW GH OD VpFUpWLRQ DFF
/IHV SDWLHQWY D\DQW XQH K\SHUSODVLH LQW&RmMAKH SOXV
important, facteur pro-angiogenes@Q QX /TDQJLRIJHQqVH WLVVXODLUH H
facteur de protection des lésions ischémiques. (86) Ceci est corroboré par le fait que les
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patients développant des complications ischémiques sévéres soient préférentiellement
SRUWHXUV GTXQ DOOgOH GX Jeraind & aQsWiptoR stWin@bix 9(*) T
circulant de VEGF moindre. (132)

8QH WUDQVFULSWLRQ PRLQV LPSRHWW QPN B OGH HOY\W 5 QR B
SDWLHQWY QYD\[MBOW SDV GH ILqYUH

Les manifestations de la maladie seraient sous le contréle de la polarisation de la réponse
immunitaire: (75)

/ID SRODULVDWLRQ GH OD UpSRQVH LPPXQLWDLUH QYH\
CD 161l quiestulPDUTXHXU GHV /7K VRQW SUpVHQWYVY FKH] GHV
LTh17 se différencieraient secondairement en LTh1. (77)

Une meilleure connaissance de la physiopathologie et des mécanismes de régulation
de la réponse inflammatoire est nécessaire pour éventuellement permettre de développer des
thérapeutiques spécifiques pour les patients ayant des complications ischémiques.

'pODL GH VXUYHQXH GHV $D K& LSADUR Q DGSHs B & W

/ID PDMRULWpPp GHV FDV GY%$9& VHFRQGDLUHV j XQH $&*
précocement (étant un des symptdomes amenant a poser le diagnostic ou dans les 15 premiers
MRXUV UDUHPHQW DSUqV OD TXDWULqPH VHPDLQH VXLY
corticoide). (111)

La majorité des auteurs, dans les études rétiesgd YHV FRQVLGqUH GIDLC
$9& VXUYHQDQW GDQV FHWWH SpULRGH HQ DEVHQFH GTDX
oNs%&*

Dans plusieurs études, le profil épidémiologiqgue des AVC survenant dans cette
période est trés différent de celuid®® & VXUYHQDQW FKH] OHV SDWLHQWYV
XQH IUpTXHQFH DFFUXH GY$9& SRVWpPULHXUV MXVTXT]j
équipes).

4XDQG RQ FRQVLGQUH OHV $9& VXUYHQDQW SOXV GTX
FRUWLFRWKpUDSIWp VHFXHURKBSEBWH VLIQH GT$&* DFWLYH
postérieurs est plus faible, similaire a la fréquence retrouvée dans la population générale. Ce
FDV HVW LOOXVWUp G D Q11D §pdalhk GeHPegHR&EID3AHED &.1(138W.aD O
SUREDELOLWpP TXH FHV $9& QH VRLHQW SDV XQH FRQVpPTXH(

'HV FDV GH GHVFULSWLRQ GY%$9& VXUYHQDQW SOXV G
corticothérapie sont rapportés.

Nesher et al. considerent des AVC plus tardifs comme refati@ 1 $&* GDQV OHXU p
(112,134) &H GLDJQRVWLF QYHVW UHWHQX TXH TXDQG 0Of1%9¢
FOLQLTXHV GIDUWpPULWH DVVRFLpV j XQ VIQGURPH LQIODPI
cas surviennent apres un arrét de la corticothérapie ou lors de la décroissance des corticoides.

Save Soderberg et al. (11 DSSRUWHQW OH FDV GIXQH SDWLHQW!
XQH 335 GHSXLV DQV DX PRPHQW GH O11%$9& /D SDWLHQ
contrblée et hyperthermie, la prednisone est augmentée a 20mg/jour et la patiente décede 15
MRXUV SOXV WDUG GHV VXLWHV GI1XQ $9& /fH[DPHQ SRV\
G1$&* DVVRFLpHV j GHV OpVLRQV GYDWKpURVFOpURVH DX
fémorales.

Salvarani et al. (118)GpFULYHQW OH FDV GYXQH SDWLHQWH I
iSFKpPLTXH FpUpEHOOHX] PRLVY DSUqV OTLQWURGXFWLRQ
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avec BAT positive. La dose de prednisone était de 10mg/ jour. 10 mois plus tard une
GpJUDGDWLRQ FRJQLWLYH HVW QRWpH DYHF PLVH HQ pYL
niveau des deux lobes occipitaux, des deux hémispheres cérébelleux et des Iésions lacunaires
DX QLYHDX GX JDQJOLRQ EDVDO ODWpUDO GURLW 8QH $50
JDXFKH j SUR[LPLWp GH OfRULJLQ H-irtgéHeu@{ In¥ ¥enbse akp Up EH
QLYHDX GH ODUWqUH FpUpEHOOHXVH SRVWpPpUR LQIpULHXU
OfDUWQqUH FpUpPEUDOH SRVWpPULHXUH GURLWH VB/QFQBEBIVRJ
concentriques au niveau des arteres cei®liiesy /D SUpVHQFH GH OpVLRQV G
QLYHDX GfXQH QRXYHOOH %$7 IDLW FRQFOXUH j XQH DW
FRUWLFRWKpUDSLH GH PJ j PJ GH SUHGQLVRQH SHUPHW\
cognitif de la patiente.

Pour la plupart des auteurs, les AVC survenant entre le début des symptomes et
MXVTXIXQ PRLY DSUqV OfLOQWURGXFWLRQ GH OD FRUWLFRYV
FDV G1%$9& FRPSOLTXDQW XQH $&* VXUYHQDQW DSUqV FH
frequentV HW GHV DUJXPHQWY IRUWYV HQ IDYHXU GTXQH $&* DF)

/9,'(17,),&%$7,21 '( )$&7(85 '( 5,648(6

Pour permettre de traiter spécifiquement les patients a risque de développer des
complications ischémiques cérébrales de type R’ K $9& LO HVW QpFHVVDLUH C
facteurs de risque de leur survenue.

3.4.1 Les complications ischémiques preéalables

Nesher et al. (112) dans une publication de 2004 réalisent une étude sur les facteurs de
risques de développer des complications ischémiques céphaliques (perte de la vision due a un
12,$% RX j XQH RFFOXVLRQ GH OYDUWqUH FLOLDLUH SRVW|
langue).

LHV DOQWpFpGHQW GTpSLVRGHYV LVFKpPLTXHYV FRQVWLYV
céphalique (amaurose, perte de vision définitive ou AIT) sont identifiés comme facteurs de
risque de développer un AVC.

Gonzalez Gay et al. (111 Yy HWURXYHQW XQH DXJPHQWDWLRQ GX
patients ayant une perte de vision permanente (OR 5.42, p=0.02).

3.4.2 Les facteurs de risques cardiovasculaires

Les facteurs de risque cardiovasculaires en tant que possible facteur de risque de
GpYHORSSHPHQW GH FRPSOLFDWLRQV LVFKpPLTXHV VpYqUEt
particulierePHQW pWXGLpV DSUqV TXYJLO DLW pWp PRQWUp TXTXC
GpYHORSSHPHQW GH O pVlI6) Cepetdhm Bela mb) BeWErTie pBR bhidz les
SDWLHQWY DWWHLQWYV GTf%$&* (Q HITHWDYP XPDUWWB OQ MWHV \
augmentée et il existe un doute sur un effet anti athérosclérose de la corticothérapie chez ces
patients. (135)
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*RQ]DOH] *D\ HW DO UHWURXYHQW XQH DXJPHQWDWLR
chez les patients ayant une HTA (OR 5.06, p=0.05). (111)

Salvarini et al. (110) publient en 2006 une étude rétrospective étudiant les
complications ischémiques cérébrales chez les patients atteints de maladie de Horton en Italie
GDQV OD UpJLRQ G{Y(Péc@BAH positiveSsbrnitvihchiQantié 1986 et 2005. Les
$9& VRQW FRQVLGpUpV FRPPH VHFRQGDLUHYV j OfDUWpPUL\
signes cliniques et un mois aprés le début de la corticothérapie. 38 patients ont une
complication ischémique cérébrOH 8Q OLHQ HQWUH OHV DQWpFpGHQWYV
OD VXUYHQXH GTXQH FRPSOLFD®@R. B.Gb, p30FOBY) PdeT XémeFpSKD
TXYfHQWUH OT1+7%$ HW OD VXUYHQXH GH FHV PrPH FRPSOLFD)
Le seuil de significativité retenu est cependant élevé : p<0.1 et dans les deux cas p>0.05.
/IfDQDO\WH FRQVLGqUH WRXWHYV OHV FRPSOLFDWLRQV L
concernant les AVC seuls ne sont pas isolées.

/TPWXGH GH 1HVKHU HW DO  SXE O hgsbciatia@ entre laQH UH)
VXUYHQXH GIpYqQHPHQW LVFKpPLTXHI1EHYDP JpQpUDO HW OD V

Une étude mené au Royaume-Uni (114), sur 271 patients diagnostiqués entre 2005 et
2009, évalue également les facteurs de risque cardio-vasculaires en tant que facteur de risque
GH VXUYHQXH GTpYpQHPHQW LVFKpPLTXH /HV SDWLHQWYV
VILOV RQW XQH %$7 SRVLWLYH VJLOV HQWUHQW GDQV OH'
ont des symptdmes cliniques et biologiques évocateurs de la pathologie.
Parmi ces patients, 222 ont eu une complication ischémique (claudication de machoire,
nécrose de la langue ou du scalp, nécrose de la langue ou du cuir chevelu, ypieitade
AVC, IDM) parmi lesquels 3 ont fait un AVC (1.1%) et 7 (2 XQ $,7 ,0 QTHVW
retrouvé de différence significative pour les facteurs de risque cardio-vasculaire quant au
ULVTXH GH VXUYHQXH GTpYgQHPHQW LVFKpPLTXH JUDYH PD

/ D SULVH DOQWpULHXUH Gare€sW leDJUPpJL
GIDQWLFRDJXODQWYV

Plusieurs études se sont penchées sur les patients qui sont traités par antiagrégant ou
DQWLFRDJXODQW DYDQW OH GLDJQRVWLF GYf$&* /HV UpVXC

Salvarani et al. (110) retrouvent dans leur étude de 2006 une association entre les
anteced®Q WV GIpYgQHPHQWY LVFKpPLTXHV FDUGLRORJLTXHV
complication ischémique chez les patients traités par antiagrégant plaquettaires. Ceci pourrait
étre expliqué par le fait que les patients traités par antiagrégant plaquettaire sajuti @gux
des antécédents ischémiques myocardiques. 27% des patients ayant des complications
LVFKpPLTXHYVY VpYqQUHV pWDLHQW WUDLWpPV FRQWUH GH
est significative : p=0.02.

Lee et al (109) font une étude rétrospective dans un centre de soin tertiaire (la clinique
de Cleveland) portant sur 143 patients sur une période de 4 ans. lls mettent en évidence une
GLPLQXWLRQ GX ULVTXH GH SHUWH GH YLVLRQ RX GT%$9&
patients atteintsG{$&* WUDLWpV SDU DQWLDJUpJDQW RX DQWLFF
complications ischémiques dont 6 AVC sont observés (4.2%). Le délai de survenue par
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UDSSRUW DX GLDJQRVWLF QL j OfLQLWLDWLRQ GTXQ WL
publication.

LH IDLW GYfrWUH WUDLWp SDU DVSLULQH RX DQWLFRDJXOI
survenue de complications ischémiques2 5 S SRXU OTDVSLULQH t
p<0.04 pour la warfarine.

Nesher et al. (134) étudient le risque de survenue de complication ischémique
cépKDOLTXH FKH] GHV SDWLHQWYVY WUDLWpV SDU IDLEOH GR\
GI1$&* &HWWH pWXGH UpWURVSHFWLYH LQFOXW SDWLH
DQJLQH GH SRLWULQH HW SRXU XQ DQWpdup®HQtMsGILQID
mois entre 1980 et 2000. lIs retrouvent une réduction du risque de survenue de complication
ischémique chez les patients traités par aspirine (OR 0.22 ; p= 0.02). Il est a noter que sur les
13 patients qui ont fait un AVC, 1 seul pren@tH OTDVSLULQH

3.4.4 Les autres facteurs de risque évoqueés

/I MfpWXGH GH ODFNLH HW DO UpDOLVpH HQ *UDQGH %Ut
risque de survenue de complications ischémiques chez les patients issus de milieu
socioéconomique modeste. AuQAH DXWUH pWXGH QYW XGLp FH SDUDP

Gonzalez Gay et al. (111 ¥ XJJqQUHQW TXH OH WDEDJLVPH DXJPH!
postérieur mais la valeur de significativité retenu estGaH-Oj GHV GH ULVTXH C
usuellement accepté (p=0.07).

Pego Reigosa et al. (133) retrouvent une association significative entre
OYK\SHUFKROHVWpPUROpPLH HW OT+7% HW OH ULVTXH G1%$9¢
survenus au cours de la période de suivi y compris les AVC survenant 2 ans avant les
SUHPLHUV VLIQHV FOLQLTXHV GH OD PDODGLH HW OHV $9&
HQ GHKRUV GH VLJQHV GY%$&* DFWLYH

3.4.5 Conclusion

,O HVW GLIILFLOH GYLGHQWLILHU GHV IDFWHXUV GH |
G1$&* Squd Edite complication est rare. Les patients inclus dans les études sont peu
QRPEUHX[ FH TXL UHQG OYDQDO\WH VWDWLVWLTXH GH IDLE
publié des données statistiques concernant spécifiguement ces AVC.

Un lien entre un antécédent de survenue de cécité permanente ou transitoire ou un AIT en tant
gue symptéme initial de la pathologie et le risque de faire un AVC semble exister.

'HV pWXGHV VXU GH SOXV ODUJHV VpULHV HW FRQFHU
sont donc pFHVVDLUHYVY SRXU FRQILUPHU FHV VXVSLFLRQV HW
facteurs de risques.

3.5 LES ELEMENTS DIAGNOSTIQUES

/IHV $9& ORUVTX{ILOV VRQW VHFRQGDLUHV j XQH $&* \
FRXUV GH OfpYROXWLRQ GH OD SDWKRORJLH HQWUH OfDS
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GRQW LOV SHXYHQW FRQVWLWXHU OH V\PSW{PHdWQDXJXL
traitement par corticoides.

Existe-t-LO GHV SDUWLFXODULWpPV GDQV OD SUpVHQWDWLRQ G
une ACG ?

ID FOLQLTXH GH OfY%$9¢&

/ID FOLQLTXH GHV $9& TXfLOV VRLHQW SRVWpULHXUV
atteiQWH LQWUDFpUpEUDOH VHPEOH rWUH OD PrPH SRXU W
OfDWKpURVFOpURVH RX OY%$&* /D SUpVHQWDWLRQ FOLQL
GYDSSDULWLRQ EUXWDOH HVW GRQF OD SUpWwHQ®&DWLRQ
territoire atteint. Tous les territoires peuvent étre touchés.

BOXVLHXUV pTXLSHV RQW FKHUFKp GHV GLIIpUHQFHYV
SDWLHQWYV IDLVDQW XQ $9& HW OHV SDWLHQWYV TXL QYfHQ 1

/IH SHX GH VLJQHYV Jpe pg&Jiewé¢ RX OYDEVHQ

Nesher et al. (112) retrouvent une augmentation des évenements ischémiques
FPSKDOLTXHV FKH] OHV SDWLHQWYV QYD\DQW SDV GH ILgqYUF
généraux marqués - asthénie fiévre et perte de poids - avait déja été identifiée précédemment
comme protection par rapport a la survenue de perte de vision ou de complications
ischémiques cérébrales.

/I fpWXGH GH 6DOYDUDQL HW DO UHWURXYH pJDOHPHQW
significative, 52.6% des patients développant une complication ischémique présentent des
VLIQHYV JpQpUDX[ FRQWUH GHV SDWLHQWV TXL QTRQW ¢
(P=0.004). Dans cette étude les AVC ne sont pas étudiés séparément.

'‘DQV OfpWXGH GH *RQ]DOH] {1Y) Huauni€s [&akebt® dypnt+Q
XQ $9& QYD GH WHPSpUDWXUH VX B¢rencédagecHeg 32 (11A®WSHQ G D
SDWLHQWY DWWHLQWYV GT$&* QTID\DQW SDV IDLW GT$9& QTF

'‘DQV OTpWXGH GH13)HQEQatrospeétiMe Gur un groupe de 98 patients
DWWHLQWY GT%$&* UpSRQGDQW WRXV DX[2.8-129%yfoitidh GH O ¢
$9& DYDQW OfLQLWLD®duRiQeaB HuMeMitdir® hoatdieuiHed 3Vau niveau du
WHUULWRLUH FDURWLGLHQ ,0 QY\ D sDV GH OLHQ VWDWLYV
HW OD VXUYHQXH G1%$9&

Les patientsay@ W SHX GH VLJQHV JpQpUDX[ G1$&* VHUDLHQW
XQ $9& /HV SDWLHQWYV TXL GpYHORSSI8 @fétier@ ce@igde® X UD L H
DXWUHYV S D@dsHQnnieé poUf ses propriétés pyrogénes et pour augmenter la CRP.
De plus Cid et al. montrent que les patients ayant des complications ischémiques ont une
néoangiogenése moins marquée et font plus de complications ischémiqued {86)a une
action proangiogénique. (29) Ces relations restent cependant a mettre en évidence de maniére
expérimentale.

3.5.3 Les céphalées

Dans le cas des AVC secondaires a une occlusion bilatérale des artéres vertébrales,
Solans-Laqué et al. (115) notent que tous les patients sauf 1 se plaignent de céphalées.
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Riegg et al. (117) évaluent sur trois cas et une revue de la littérature en 2003 que
seuls 22% des patients ayant une occlusion bilatérale des arteres vertébrales secomelaire a
athérosclérose se plaignent de céphalées contre 100% des patients ayant une occlusion
bilatérale des artéres vertébrales secondaire a une ACG dont le cas a été rapporté dans la
littérature anglophone.

Pour les AVC non secondaires a une occlusion bilatérale des artéres vertébrales, dans
OTpWXGH GH 6(D10)¥Ddarns Gelle HevZemp@e et al. (IIBXFXQ OLHQ VWDWLVW
PLV HQ pYLGHQFH HQWUH OD SUpVHQFH RX OYDEVHQFH GH

'‘DQV OfpWXGH GH *RQ]JDOH] *D\ HW DO OHV FpSKDO|
SDWLHQWYV Q YO {@RDWS5,HEON05E T $

3.5.4 Les éléments biologiques

¥ /HV PDUTXHXUYVY GH OfLQIODPPDWLRAQ

SOXVLHXUV PDUTXHXUV ELRORJLTXHY GH OfLQIODPPDWLRQ
Pour la CRP et la VS, certaines études retrouvent un lien entre des valeurs plus basses

et un moindre risque de survenue de complication ischémique (110PIBE)V G YD XWUHV

retrouvent pas cette association (111,112,137).

$XFXQH pWXGH QYD SDU FRQWUH PRQWUp GYDVVRFLDWLRQ

la CRP et la survenue de complications ischémiques céphalique.

/ID SUpVHQFH GY1XQH DQpPLH GplLQLH SDU XQ WDX[ G
apparait comme un facteur de protection vis-a-vis du risque de survenue de complication
LVFKpPLTXH HW GX ULVTXH GH VXUYHQXH G %&8l6Rgay & SDUWL
DO OH IDLW GYDYRLU XQH DQpPLH HQWUDLQH XQH UpGXF
AVC avec un odds ratio (OR) calculé a 0.11, p<0.001. (111)

6L Of$%$&* HVW WUDLWpH SDU FRUWLFRwGHY DX PRPHQ
O71%$9& VXUYLHQW GDQV OH PRLV VXLYDQW OfLQVWDXUDWL
RX GITXQH 96 EDVVH QH VRQW SDV UDUHV (Q HIIHW FHV PL
QRUPDOLVHQW WUqV UDSLGHPHQW DSUqV OYLQWURGXFWLF
gue le syndrome inflammatoire biologique peut étre controlé.

Y 1L-6 :
/H WDXE6 @ ,retrouvé plus bas chez les patients ayant des complications
ischémiques. (131)

&HSHQGDQW FH GRVDJH QYHVW SDV UpDOLVp DFWXHOOHPH
UpVXOWDW QfiMantévi@dnié¢ pdX buke ¥eDréalisation systématique soit envisagée.

3.5.5 Les autres parametres considérés
'Y DXWUHV SDUDPqWUHV RQW pWp pWXGLpV PDLV OH OL
étant reproductible dans différentes études. (112)
- La claudication de la méachoire.
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- /IYDEVHQFH GH V\PSW{PHV GH W\SH 335

- /D SUpVHQFH GYDQWLFRUSY DQWLFDUGLROLSLQH
- /D SUpVHQFH GYXQH WKURPERF\WRVH

- La normalité du bilan hépatique

- /H VH[H RX OfYkJH

3.5.6 Conclusion

Il semble que peu de différences soient observées entre le@Mté DWWHLQWYV G ¢
IRQW XQ $9& HW FHX[ TXL QYHQ IRQW SDV
Les patients ayant peu de signes généraux, pas de fievre ni anémie, donc une présentation
plutét rassurante pour le clinicien apparaissent comme des patients potentiellement plus a
ULVTXH, ghtsodngne intéressant et concordant avec la physiopathologie.

/YLPDJHULH

6HORQ OHV UHFRPPDQGDWLRQV GH Of+%$6 ORUVTXH
FPUPpEUDOH HQ XUJHQFH HVW LQGLTXpH SRXU QH SDV FRPS
VL HOOH HVW LQGLTXpH /91,50 GRLW rWUH SULYEO©GgpJLPH H
examen, un TDM cérébral sans injection de produit de contraste doit étre fait.

Une exploration des artéres intracraniennes doit étre réalisée par un ARM, un
angioscanner ou un Doppler transcranien.

Une exploration des arteres cervicales doit étre réalisée précocement devant tout
accident ischémique cérébral. Cebet HVW XUJHQWH HQ FDV GY%$,7 G
GIDFFLGHQW LVFKpPLTXH IOXFWXDQW RX pYROXWLI [/fH[D
écho-Doppler, une ARM des vaisseaux cervico-encéphaliques avec injection de gadolinium
ou un angioscanner des troncs supra-aortiques. (138)

/IHV OpVLRQV GT1%$&* QH VRQW SDV VSpFLILTXHVY DX QLYHDX
angiolRM.

Des éléments de diagnostic positif peuvent par contre étre amenés par le TEP scan et
OfpFKRJUDSKLH GHV HVSRLUV VRQW SHUPLV DYHF OHYV
/Y DUWpPpULRJUDSKLH QYD SOXV GH SODFH GDQV OH ELODQ G

D /9,50 Fgl&JpE

/19,50 FpUpEUDOH HQ XUJHQFH HVW OYH[DPHQ GH FKR
séquences courtes doivent étre privilégiées incluant les séquences en diffusion, FLAIR et écho
de gradient. (138)

&HW H[DPHQ GDQV OH FDGUH GTXQ $9& FRPSOLTXDQW
GLDIJQRVWLF GLIIpUHQWLHO DYHF XQH DXWUH FDXVH GT$
ischémique pouvant atteindre toute les zones du cerveau. Les AVC secondaires a une ACG
touchent préférentiellement le territoire postérieur mais ne se limitent pas a cette atteinte.

Des atteintes multi lacunaire ont également été décrites. (115,139) Certains auteurs
rapportent des atteintes multi lacunaires localisées au niveau du territoire postérieur non
WASLTXH GH OpVLRQV GYDWKpURVFOpPpURMH) pYRTXDQW SOXYV

b. Le TDM cérébral
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/H 7'0 FpUpEUDO QH SHUPHW SDV GH PRQWUHU XQH Op\
UpYpOHU GHV $9& LVFKpPLTXHYVY DX QLYHDX GH WRXV OHYV
$X VWDGH SUpFRFH OH 7'0 HVW PRLQV VHQVLEIeskng XH OFY,*
ischémiques et le résultat cet examen est parfois normal au moins durant les premieres heures
DSUgqV O01%$9&
6RQ LQWpUrwW HVW OLPLWp SRXU OH GLDJQRVWLF pWLRORJ
pas réalisable.

F /1pFKRJUD S K bdet@ds YofcD sl a\abiGques

[ MpFKRJUDSKLH HVW XQ H[DPHQ DFFHVVLEOH SHUPHYV
carotides et des vertébrales dans leurs portions extra-cérébrales (principalement les portions
V1 et V2 pour les vertébrales)

Les anomalies échographiques retrouvées au niveau des arteres temporales sont
également visualisables au niveau des artéres carotides et vertébrales. Ainsi plusieurs auteurs
(141) (142) décrivent la présence du signe du halo pouvant étre associé a une sténose ou une
RFFOXVLRQ YLVXDOLVDEOH ORUV GT1XQ pFKR'RSSOHU /D G
les Iésions ischémiques ou la symptomatologie rapportée.

Garcia-Garciaetal. (142) ORUV GI1XQH pWXGH VXU WRXV OHV SDW
mars HW MDQYLHU PWXGLHQW OHV DUWQUHV YHUWg
V\VWpPDWLTXH GH SDWLHQWY GDQV OHYV SUHPLqUHYV
SDWLHQWYVY FRPPH VXVSHFWV GT1$&* DYHF GHV OlpeVLRQV LC
WHUULWRLUH GH OYDWWHLQWH DUWpPULWLTXH HVW FRPSD
patients. Les échographies des arteres temporales, réalisées avant la BAT dans les 5 cas,
UHWURXYHQW GHV VLJQHV pFKRJUDSKLTXHV G71%$&* HW OH
anatomopathologique. Tous les patients ont une VS supérieure a 30 mm a la premiere heure.
/IHV DXWHXUV QH SUpFLVHQW SDV VL GIDXWUHV $9& VHFRQ
population.

Une étude prospective, réalisée chez 93LpaQWV DWWHLQWYV GY{$&* FRI
WpPRLQV UHWURXYH OD SUpVHQFH GTXQ VLIJQH GX +DOR
vertébrale chez 12% des patients (contre 3% des témoins). Les 4 patients (4.3% des patients
DWWHLQWY GT$&* D\DQW IDLW XQ $9& SRVWpPULHXU RQW G
des arteres vertébrales. (141)

Dans toutes les études, les segments V1 et la partie proximale du segment V2 sont
visualisés chez tous les patients. Le segment VO est trop profond et la partie distale du
segment V2 et les segments V3- V4 sont situés derriére les os du crane.

/I MpFKRJUDSKLVWH GRLW rWUH VHQVLELOLVpPp j OD UHFK
artéritique au niveau des arteres vertébrales car le signe du Halo peut étre confonds avec de
signes de dissection du iu YDVFXODLUH 'DQV OH FDV GYXQH $&* OI
XQLIRUPH DXWRXU GH OD OXPLqUH YDVFXODLUH DORUV T
Iésion hypoéchogene prend une forme de croissant et a un trajet en spirale. (143) Les lésions
GITDWKpURYVF QGepteeeXisterisynt piigicdurtes, irrégulieres et excentriques. (142)

/I MPFKR'RSSOHU UHQVHL Jtissp@OnidrRadyamiqu dés Gslong H W H

G /TDQJLR 7'0

/I TDQJLR7'0 SHUPHW XQH YLVXDOLVDWLRQ GHV DUWqU
artéres intra-cérébrales aprés injection de produit de contraste iodé.
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Cet examen permet une bonne visualisation des sténoses des artéres vertébrales et des
FDURWLGHYV /D VHQVLELOLWp GH FHW H[DPHQ FRPSDUp j
occlusions et de 85 a 90% pour les sténoses. {14}

Des angioTDM sont faits chez des patients ayant un AVC compliquant une ACG. La
GHVFULSWLRQ GHV OpVLRQV QYfHVW SDV GLIIpUHQWH GHYV
évidence de sténoses siégeant au niveau des arteres vertébrales, des artéres carotide internes
ou parfois des artéres cérébrales.

%RHWWLQJHU HW DO UDSSRUWHQW XQ FDV GH YLVXDO
YHUWpPEUDOH YLVXDOLVp SDU OD UpDOLVDWLRQ GYXQH DFT
aucune évaluation de cette technique dans cette indication. (42)

e /YDQJLR ,50

/IfDQJLR,50 SHUPHW pJDOHPHQW OfpWX aeéttiq@dd \ét VWU X F
cérébrales.

BOXVLHXUV W\SHV GIDFTXLVLWLRQV SHetMpsldgWobrWUH XV
(time of flight TOF) permettelv OTH[D P HQ G Kc¥erébralé¥ etdiHpolygendd Willis
VDQV LQMHFWLRQ GH SURGXLW GH FRQWUDVWH HW OHV V
permettent un meilleur examen des TSA. (146) SHUIRUPDQFH GH Of$50 DYHF
Gadolinium est bonne pour évaluer les sténoses aussi bien au niveau des carotides que des
YHUWpEUDOHY DYHF XQH VHQVLELOLWpPp HW XQH VSpFLILFL
92 a 93% respectivement. (145)

&HW H[DPHQ SHUPHW GH YLVXDOLVHU GH 6égaghieqUH HIII
les sténoses mais ne permet pas au niveau des troncsBEptAW LT XHV OfYH[DPHQ SU
SDURL DUWpPULHOOH 'H SOXV DXFXQH pWXGH QfpYDOXH Ot
SDWLHQWY DWWHLQWYV GT$&*

f IMpFKR'RSSOHU WUDQVFUDQLHQ

/IMpFKR'RSSOHU WUDQVFUKQLHQ SHUPHW GfpYDOXHU Of
LOQWUDFUKQLHQQHY HW GX SRO\JRQH GH :LOOLV %RHWWLQ
GILPDJHULH SRXU pYDOXHU OfMLPSRUWDQ Bét ug treiterep QRV H
anticoagulant en cas de perturbation. (42)

g /TDQJLRJUDSKLH

/I TDQJLRJUDSKLH GHV DUWQUHV j GHVWLQDWLRQ FpSK
invasive nécessitant une anesthésie générale de courte durée, irradiante et présentant un risque
faible de complication.

Cet HIDPHQ QfHVW SOXV UHFRPPDQGpPp HQ SUHPLqUH LQ!
DXMRXUGTKXL UHPSODFp SQ3)O01$50 HW OYDQJLR7'0

Ses indications se sont donc vues grandement restrein@xXtde/ OYDYqQQHPHQW
WHFKQLTXHYV GYLPDJHULH QRQ LQYDVLYHV ,0 UHVWH XW
UDGLRORJLTXH HVW HQYLVDJpH RX ORUVTXYXQ H[DPHQ GH
TXL HVW OH FDV ORUVT XY XspdtemehehrexpOebntfdl WstsuSpgdtdelcsy kay H G
UpVROXWLRQ HVW PHLOOHXUH SRXU OHV DUWQqQUHV GH St
FPUpEUDOHY OHV SOXV GLVWDOHYV QTHVW FHSHQGDQW SDV

&HW H[DPHQ HVW UpDOLVp FKH] Senk\rire-2écEbrals dav L H QW
OT%$&* pWDLWABXYSIAFEIY Ne permettant que la visualisation de la lumiére

77



vasculaire, il ne donne aucun renseignement sur la paroi vasculaire et les lésions visualisées
QH VRQW SDV VSpFLILTXHVY GH OIDWWHLQWH DUWPULWLT X
(147)

'HV H[DPHQV DQDWRPRSDWKRORJLTXHV UpDOLVpPV VHFR
cas de déces de patients montrent pour les sténoses intra-cérébrales des corrélations entre les
OpVLRQV LGHQWLILpH\E & Bdd \lesiGrd aQ&ifinQes LpRuvEnD 8wduer des
OpVLRQV Gf$&* (OOHV QH VRQW SDV VSPpFLILTXHV GX IDL\
structures. Il est retrouvé parfois non pas des Iésions artéritigues mais des embolisations a
SDUWLU G 1 XucoampliguaiPuae<sténbse artéeritique serrée. (123)

/IfDQJLRIJUDSKLH GLDJQRVWLTXH D GRQF XQH SODFH W
GI%$&* HW QIHVW SOXV LQGLTXpH HQ SUHPLqQUH LQWHQWLRC

h /1,50 KDXWH UpVROXWLRQ

/97,50 KDXWH WBpMRPODIWVHER@W XIB3En détails de la paroi vasculaire.
/IHV SXEOLFDWLRQV GH UpVXOWDWY DX QLYHDX GHV DUWqU
sont trés encourageants HOOH SHUPHW GfrWUH GLVFULPLQDQWH
GIDWKpURVFO p URarteres/dardfideR et QertBbtales est possible aprés injection de
produit de contraste (148 DLV LO Qf\ D SDV GITpWXGH pYDOXDQW FH
ayant fait un AVC compliquant une ACG.
'"HV pWXGHYV FRPSOpPHQWDLUHV VRQW ctpekdinéeVDLUHV SRXU

i. La TEP scan

Pfadenhaeur et al. étudient le signal en TEP au 18-FDG et TEP-TDM au niveau des
arteres vertébrales. Les artéres vertébrales peuvent étre visualisées dans leur portion VO a V3.
La portion V4 est possiblement de diametre trop faible et trop proche du cervelet pour pouvoir
étre visualisée. Méme si un calibre minimal de 4mm est habituellement décrit comme étant le
calibre artériel minimal visualisable et que des études échographiques montrent des calibres
de V1 de 4.2mm au moins chez 33% des patients et de 3.8mm en V2 chez 4% des gens, des
DUWQUHV GH SOXV SHWLW FDOLEUH SHXYHQW WRXW GH PrF
importante. (141)
& KH] SDWLHQWY GLDJQRVWLTXpYVY FRPPH DWWHLQWYV G1%$&
spécialiste sur arguments clinidL RORJLTXHY XQ PDUTXDJH D pWp UHWU
des deux artéres vertébrales chez 15 patients, 13 patients ont également un marquage au
QLYHDX G 9D X \satptites, Bausvctpldedes, artéres axillaires, aorte thoracique, aorte
abdominale, artere iliaque et/ou artére fémorale.
Sur 20 patients se plaignant de cervicalgies ou nucalgies, 10 ont un marquage au niveau des
artéres vertébrales. Parmi ces derniers, 3 patients ont une complication cérébrovasculaire au
niveau du territoire postérieur (2 AVC, 1 AIT). 1 patient fait un AVC au niveau du territoire
antérieur. Il présente un marquage au niveau des carotides sur la TEP.
Les patients ont tous passés egalement un échoDoppler des artéres vertébrales. 8 patients sur
les 15 ayant un marquage au hiveau des vertébrales présentent un signe du halo
echographique au niveau des vertébrales. Seuls 3 ont un signe du Halo au nize§udgé W qU H
WHPSRUDOH DORUV TXYLOV QH SUpVHQWHQW SDV GH PDUT)>
Les auteurs considéerent que le TEP peut détecter des anomalies métaboliques plus
SUpFRFHV TXH OHV DQRPDOLHV PRUSKRORJLTXHV PLVHV
couplage du TEP au TDM apporte une plus-value diagnostique a cet examen. La concordance
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avec la symptomatologie clinique a type de douleur occipitale ou nucale et la positivité du
7(3 GDQV WRXV OHV FDV R XQ $9& FRPSOLTXH OT1$&* HVW F

'IDXWUHV p@WEKEBHWBROQMN SRXU SUpFLVHU OD IUpTXHQI
parait intéressant dans le bilan des AVC si une ACG est suspectée.

3.6 LE TRAITEMENT

/HV WUDLWHPHQWY GH 07$9& GDQV O7%$&* QH VRQW SD
G T p Y D OX 2 WalaRc® bénéfice/risque de bonne qualité pour une majorité des traitements.
&HFL VIH[SOLTXH SDU OH IDLEOH QRPEUH GH FDV UpSHUW
FHW pYqQQHPHQW VXU OD PRUWDOLWpP JOREDOH GHYV SDWLH(¢

Différentes approches thérapeutiques sont envisagées dans cette situation et leur évaluation.

3.6.1 La thrombolyse

,O QM\ D SDV GH GHVFULSWLRQ GH VLWXDWLRQ RX XQF
phase initiale (dans les premieéres 4h30 suivant la con®i@Qti GH OfpYqQHPHQW V|
recommandations de la HAS (138)).

Mais il existe des cas de description de thrombus compliquant la sténose artéritique et
GHV FDV GY{HPEROL\&sWHdBQusj q8 Dt \ehitrainéGdds AVC. Dans cette
situation on pourrait imaginer une efficacité de la thrombolyse.

/IH GpYHORSSHPHQW GH WHFKQLTXH GYfLPDJHULH SHUP|
situation et la publication de cas ou la thrombolyse aurait été utilisé sont cependant
indispensable pour pouvoir conclure.

3.6.2 La corticothérapie
&THVW OH WUDLWHPHQW GH UplpUHQFH GH Of$&*

% Le rb6le des corticoides dans la survenue des AVC.

'HYDQW OD VXUYHQXH GH FDV LPPpGLDWHPHQW DSUc
TXHVWLRQ GH OD UHVSRQVDELOLWp GHV FRUWHMEBAOGHY GD
,O H[LVWH SOXVLHXUV SXEOLFDWLRQV IDLVDQW pWDW Gt
OfLQLWLDWLRQ GE80D11=R18 V21, F2R, V3% phd B8R 15H)

Conn et al. (158) évoquent la possibilité que les corticoides participent a la formation
GH WKURPERVH SDU OHXU DEVHQFH GYfHIIHW VXU OH WKURI
agrégant plaquettaire). Cependant pour Gonzalez-Gay et al. FHlW WH H[SOLFDWLRQ
suffisante GDQV FH FDV OYDFLGH DFpW\OVDOLF\OLTeXd¢ GHYUD
TXL QYHVW SDV OH FDV
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Save-Soderberg et al. (116) font le constat dans leur étude que 3 des 4 patients ayant
HX XQ $9& OTRQW DYDQW OfYLQLWLDWLRQ GH OD FRUWLFRY
corticoides regue par la patiente est faible (10 mg de prednisone).

Zenone et al. (113 HWURXYHQW GDQV OHXU pWXGH $9& WRX
GH WUDLWHPHQW GH Of1%$&* 3RXU FHV DXWHXUV FH FRQVW
FRUWLFRwWGHY VRLW j OfRULJLQH GH OY%9&

Il existe également des descriptions de situations grandement améliorées par le
traitement par corticoides seuls ou associés a des traitements antiagrégants ou anticoagulants.
(140,155) (118)

Haisa et al. (156) effectuent une revue de littérature. lls retrouvent une durée moyenne
GH VHPDLQHY HQWUH OH GpEXW GHV VLJQHV FOLQLTXHYV
SDV HX GITpWXGH TXL pYDOXH XQH pYHQWXHOOH GLIIpUHQF
AVC apres avoir été traité par corticoides et ceux qui développe un AVC sans avoir été traité.

,O QY\ D SDV QRQ SOXV GH SUHXYH GTXQH LPSOLFDWLRQ Gl

% 3K\ VLRSDWKRORJLH GH OIDFWLRQ GHV FRUWLFRWG|

Les corticoides agissent par différents biais : ils peuvent participer a la régulation de
OfH[SUHVVLRQ GH FHUWD L Q Vfadte@srdndti@tivhHel©Odt BilggMndDirée HF G H
ou inhiber leur expression. Une action sur la stabilité des ARN messagers conduisant a leur
destruction est aussi connue.

lIs ont également des propriétés non génomiques en se liant directement a des
UpFHSWHXUV PHPEUDQDLUHY ,0V SHXYHQW LQGXLUH OfD
LPPXQLWDLUH PDLV DXVVL DYRLU GHV HIIHWV VXU OD SHUF
la micro vascularisation. (98) Ces effets non génomiques ne seraient présents que lorsque la
posologie des corticoides egtXSpULHXUH j PJ NJ GYfRe OfLGpH TXH Gl
de corticoides par voie intraveineuse pourrait avoir une efficacité majorée, la biodisponibilité
pPWDQW SOXV LPSRUWDQWH ORUVTXITLOWSYRQW DGPLQLVWU

/I NTDFWLRQ GHV FRUWLFRwWGHY HVW pWXGLpH FKH] GH\
WHPSRUDOHYV GH VEMHWYV DWWHLQWYV Gf3$&

/I TLQMHFWLRQ GH IRUWHYVY GRVHV GH FRUWLFRwGHV FKH
GH OD SURGXFWLRQ GH FHUOWEQNM NDS{2Ppic@uisVpar/ fesO
macrophages et les cellules géantes sont moins exprimés et pour les cytokines produites par
OHV O\PSKRF\WHV OMHSWRICXHWVEPRIQ N ,QH QRWH SDU FRQW
FRUWLFRwWGHYV VXU -ODOJURGXEMIURRQGWRWDOH GH VD SURC
pour des doses de corticoides équivalents a 20 mg/kg. Méme a trés hautes doses, les
FRUWLFRwWGHY QH SHUPHWWHQW SDV GYfREWHQLU OD UpJuU
(76) Un traitement corticoides prolongé est donc nécessaire pour obtenir une disparition des
lésions et de la réaction inflammatoire.

LescoWLFRwGHY DJLVVHQW DX QLYHDX GH OD YRLH GH \
PDQLqUHV ,0V DXJPHQWHQW OD WUDQVFULSWLRQ GY, %.
PROpFXOH ORUVTXY{HOOH HVW SUpVHQWH VH OLH j 1) % H
noyau cellulaire (76) régulant la transcription de nombreux genes.
$X QLYHDX GHV ILEUREODVWHV XQH LQKLELWLRQ GH OD V
VXLWH j OfDFWLRQ GX GH[DPpWKDVRQH PDLV LO QTf\ D SD\
action directe duGH[DPpWKDVRQH DYHF XQH VRXV XQLWp OD VF
suspectée. (76)
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,O VHPEOH TXYLO H[LVWH XQ HIIHW V\QHUJERXW L& R WOSTHD\F LV
OfLQKLELWLRQ GH OMSURGXFWLRQ GT,/

¥ La posologie

/IfXVDJH GH EROXV GH FRUWLFRwGHYVY HVW DGPLV SR>
définies par la survenue de signes visuels ou de complications ischémiques séveres, nécrose
du scalp de langue ou AVC. La dose habituelle est de 250 mg a 1 g IV par jour pendant trois
MRXUV &HWWH SRVRORJLH QYD MXVTXYTj) SUpVHQW SDV PRQ
de la survenue de complications ischémiques ni pour les pertes de vision ni pour les AVC.
(100) (99)

/ITHIILFDFLWp GHVY EROXV SRXU UpGXLUH OD GRVH GH F
surlaGLPLQXWLRQ GX ULVTXH GYDSSDULWLRQ GYfXQH FRUWL
(98)

La dose habituellement recommandée est de 0.7 mg/kg/jour en une prise le matin. Des
essais sur des prises un jour sur 2 montrent une moins bonne efficacité sur la
symptomatologie clinique. La dose doit étre diminuée dés que les signes cliniques se sont
amendés et que la CRP diminue de moitié si elle est élevée au moment du diagnostic. (160)

,O QY\ D SDV GH FRQVHQVXV VXU OD GRVH RSWLPDOF
VXUYHQXH GIXQ $9& OrPH VL GHV GRXWHV RQW pWp pPLV |
des corticoides dans la survenue des AVC, leur utilisation reste consensuelle. (160).

Une posologie de 60 mg par jour de corticoides et une HBPM a doses curatives sont
utilisés par Ahdab et al. (161) permettant une diminution des lésions au niveau des arteres
YHUWpPEUDOHYV 'H OD SUHGQLVROQH P JIyilqud, duVVRFLptF
clopidogrel et dipyridamol pour le cas de Polomat et al. (155) permet également une
diminution de ces Iésions.

,O H[LVWH SHX GH GHVFULSWLRQV G1%$9& DSUqV XQ P
GpFULWY VXUYLHQQHQW ORUV GH OfDUUrW RXn €fldt OD GLF
protecteur différé de la corticothérapie.

/IHV FRUWLFRwGHY GRLYHQW rWUH SUHVFULWYV GqV OH GLD
PJ NJ M RX SDU EROXV ,9 VXU WURLY MRXUV GIDXWDQW
comme étant un facteur de risque de survenue de perte de vision définitive et que le traitement
par corticoide a fait la preuve de son efficacité pour prévenir cette complication.

3.6.3 Les antiagrégants plaquettaires

% Acide acétylsalicyligue

La place des antiagrégants dans les AVC compliquant une ACG est discutée. En effet
OHV UpVXOWDWY GITpWXGHYVY FRQFHUQDQW OHXU SRWHQWLH

6XU OH SODQ SK\WWLRSDWKRORJLTXH LO VHPEOH TXH
intéressant. Weyand et al. (76 R Q W U H QdMe Be€lylIs@idyligue agit sur la voie de
SURGXFWLRQ GH 0¢,)1

8QH DFWLRQ GH OYDVSLULQH VXU OD YRLH GH VLJQDO
DFWLRQ DX QLYHDX GH , . HQ OLPLWDQW VRQ DFWLRQ VX
dégradation et donc empéche sa translocation nucléaire. (76) Cependant Weyand et al. ne
UHWURXYHQW SDV GH PRGLILFDWLRQ GH OD WUDQVORFDW
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WHPSRUDOHV GH SDWLHQWYV DWWHLQWYV GT$&* JUHIIpHV
aspirine./fDVSLULQH QYDJLUDLW SDV VXU OD YRLH GH VLJQDOL
G 1$&(76)

, OV UHWURXYHQW DSUqV DGPLQLVWUDWLRQ GYDVSLULQH
SURGXFWLRQ S HRGXPWLRQ PpGLpH SDU Q.IJn¥ Ribitiod e VL IQD C
la voie de signalisation AP-1 est démontrée.

/ITXWLOLVDWLRQ GHV FRUWLFRWGHV HQWHWL&faXe®H PRLC
PDFURSKDJHV HW OfXWLOLVDWLRQ GYIDVSLULQH HDXVUDLQ
niveau des lymphocytes.

8QH GLPLQXWLRQ GH SSUROGXEWEROQWDIQWH FKH] OHV VRXU
FRQFRPLWDQWH SDU $6$ HW FRUWLFRwWGHYV D pWp PLVH
GLPLQXWLRQ REVHUYpH DYHF OD SU leM#ldeGnranierg isq@léeRest O D X
moindre OfYHIIHW GHV FRUWLFRwWGHYVY HW GH OYDFLGH DFpW\OC
cadre de cette expérimentation.

,O QT\ D SDV GYHVVDL FOLQLTXH YLVDQW j pYDOXHU C
FKH] OHV SDWLHQWY DWWHLQWY G{3$&*
/IHV HVVDLVY TXL pYDOXHQW OfDFLGH DFpW\OVDOLF\OLTXH \
essais rétrospectifs établis dans le but de montrer un éventuel effet protecteur en prévention
SULPDLUH GX ULVTXH GH VXUYHQXH GT1%$9&
Nesher et al. (134) et Lee et al. (109) mettent en évidence une réduction du risque de survenue
GY%$9& FKH] OHV SDWLHQWY SUpDODEOHPHQW WUDLWDPV SI
maintenulQH IRLY OH GLDJQRVWLF Gf1$&* SRVp HW OD FRUWLFR
Salvarani et al. (110) par contre constatent une augmentation du risque de survenue de
complications ischémiques céphaliques chez les patients traités par acide acétylsalicylique.

Les résultats sont discordants mais toutes ces études sont des études rétrospectives et les
SDWLHQWY WUDLWpV OTpWDLHQW SRXU XQH DXWUH SDWK
SURVSHFWLYHVY VRQW QpFHVVDLUHYV SRXU pYDOXHU OfpYHC

/JHV $9& VXUYHQDQW SULQFLSDOHPHQW MXVTXYTj OD ILC
WUDLWHPHQW OLPLWp GTXQ PRLV SDU DVSLULQH SHXW rV
SHUVLVWDQWHY DX QLYHDX GHV DUWQUHV YHUWSREUDOHYV
SHXYHQW IDLUH GLVFXWHU OJLQWpPUrwW GX PDLQWLHQ GTXQ
$XFXQH pYDOXDWLRQ FRQFHUQDQW OD GXUpH RSWLPDOH G

Effet secondaires

/ID SULVH GIDFLGH DFpW\OVDOLF\OLTXH SRWHQWLDOLYV
méta-analyti LQWpJUDQW PWXGHV HW SDWLHQWYV UDSSH
gastro-intestinale non fatale. (162)

Nesher et al., dans leur étude, retrouvent une hémorragie gastro-intestinale chez 1.4%
des patients traités par aspirine, alors que 7% des patients non traités par aspirine en sont
victimes. (134)8Q GRXWH H[LVWH TXDQW DX U{OH GHV FRUWLFRw
digestive mais les données publiées sont discordantes. (163) Des études concernant le risque
KpPRUUDJLTXH GLJHVWLI FKH] OHV SDWLHQWY SUHQDQW G
de maniére concomitante sont nécessaires pour appréhender ce risque au mieux.

8QH DXJPHQWDWLRQ GHV FKLIIUHV GH FUpDWL®LQH HW
SDU GH IDLEOHVY GRVHV GYDVSLUW3I4PH VRQW pJDOHPHQW UD:
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% Clopidogrel et dipyridamole

Certains auteurs (158)y DSSRUWHQW O {XWLO digypiderhdReassvelé3OD YL [
RX QRQ j OYDFLGH DFpW\OVDOLF\OLTXH j IDLEOH GRVH F
FRPSOLTXDQW XQH $&* $XFXQH pYDOXDWLRQ VXU XQH ODL
SODFH GH FHV WUDLWHPHQWY GIOF®RWVP DL BXLYW KQH ISR E I}
GplLQLH DFWXHOOHPHQW /HV GRQQpHV GLVSRQLEOHV
acétylsalicylique du fait de son action démontré in vitro sur la diminution de la production
G7,91DX QLYHDX GHV OpVLRQV DUWPULHOOHV GT1$&*

3.6.4 Les anticoagulants

Certains traitements anticoagulants ont été utilisés : HBPM a dose curative, héparine
IV puis AVK, (42,115,161) $XFXQ HVVDL QfpYDOXH OHXU HIILFDFLWp

Lee et al. retrouvent une réduction du risque de survenue de complications
LVFKpPLTXHV VpYqQUHV FKH] OHV SDWLHQWV WUDLWpV SDU
dans une étude rétrospective. (109)

8Q U{OH DQWL LQIODPPDWRLUH GHV +%30 HVaNesSFRQQX
OpVLRQV VHFRQGDLUHV j O71$&* VRLW VHFRQGDLUH j OfLQIC

/ID SODFH GHVY DQWLFRDJXODQWYV FKH] OHV SDWLHQWYV
$&* QYHVW SDV GplILQLH

Boettinger et al. proposent leur utilisation lorsque des signes de perturbations
hémodynamiques secondaires aux sténoses artéritiques sont mis en évidence. (42)

3.6.5 Les immunosuppresseurs

3% Méthotrexate

I TXWLOLWp GX PpWKRWUH[DWH GDQV OH WUDLWHPHQW
WUDLWHPHQW GHV $9& LO Qf\ D SDV GYpWXGH GH OfHIILFELC

¥, Azathioprine

8Q VHXO FDV GTXWLOLVDWLRQ GH OYD]DWKLRSULQH SR
est rapporté. (152)

% Cyclophosphamide

/IH F\FORSKRVSKDPLGH QfHVW SDV XQ WUDLWHPHQW K
XWLOLVp SDU SOXVLHXUV pTXLSHV GDhéébraH FDV GH VXVSLF
Le cyclophosphamide est un traitement indiqué dans le cas de vascularite primitive du

systeme nerveux central. (164 XWLOLVDWLRQ GX F\FORSKRVSKDPLGH
utilisée pour traiter les patients atteints de vascularite primitive du systeme nerveux central,
GDQV FHWWH LQGLFDWLR@MJuUAbIS:Des stéXddesO/gitéblalésBE sdntp
DJJUDYpHY DYHF DSSDULWLRQ GfXQH RFFOXVLRQ DX QLYF
patient décrit par Ruegg et al. (117) Le patient traité par cyclophosphamide décrit par
Salvarani et al. est décédé (118). Les deux patients décrits par Emerson et al. ayant une
atteinte artéritique au niveau des artéres vertébrales principalement sont décédés des suites de
la poursuite des infarcissement cérébraux malgré le traitement par corticoides et
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cyclophosphamide. (165) Le patient décrit par Boettinger est décédé. (42) Le gédtidnt
par Chaussonetal D UHoX GX F\FORSKRVSKDPLGH DSUqV XQH SR
(125)

&H WUDLWHPHQW QH IDLW SDV OD SUHXYH GH VRQ XV
QUTD\DQW SDV IDLW GY%$9& PDLV XQH YDVFXODULWH SULPLW
étre méconnue.

[T, PPXQRWKpUDSLH

% $QWL 71)

Aucun HVVDL QYD pWp IDLW FKH] GHV SDWLHQWY D\DQW
actuelles ne placent pas le TNF-SDUPL OHV F\WRNLQHV SUpSRQGpPUDC
physiopathologie de la lésion de la paroi cellulaires. Par ailleurs, les essais réalisés chez les
SDWLHQWY QIYD\DQW SDV SUpVHQWp GH FRPSOLFDWLRQ LVF
ORULDQX HW DO GpFULYHQW XQ FDV GIXWLOLVDWLRQ GH C
suite a une atteinte bilatérale au niveau des vertébrales sans succes thérapeutique, le patient
est décédé. (166)

Y. Anti IL-6

/H WDX{ ®TSOXW{W WHQGDQFH j rWUH GLPLQXp FKH] Ol
de complication céphalique de la pathologie.
Actuellement les patients présentant des complications ischémiques graves sont exclus des
essais cliniques de ce traitement.
,O QY\ D GRQF SDV GH GRQQpHV GLVSRQLEOHV

¥Ya Anti IL-1

/I TDQDNLQUD HVW DFWXHOOHPHQW XWLOLVp &BQV OD F
Weiss avec efficacité.
6RQ DFWLRQ FKH] GHV SDWLHQWY DWWHLQWY Gf$&* FRUWL
,O QI\ D SDV HX GIYHVVDL UpDOLVpPVY FKH] OHV SDWLHQWYV D'

3.6.6 / {gioplastie ela pose de stent

/I TDQJLRSODVWLH HVW XQ WUDLWHPHQW XWLOLVp GDQV
GH JURV FDOLEUH 'DQV OD PDODGLH GH 7DND\DVXXRX OH \
niveau du tronc artériel brachio-céphalique ou des artéres sous-clavieres peut étre proposée.
(152)

/ITDQJLRSODVWLH H/stenDed? possiblélad nd/€ab Edd artéeres carotides
internes et vertébrales y compris dans leur portion intracranienne bien que son évaluation dans
Of{DWKpURVFOpURVH QH OD SODFH SDV FREPH XQH WHFKQL

'‘DQV O7%$&* GHX[ FDV GIDQJLRSODVWLH DX QLYHDX C
meésentérique ont été entrepris avec succes. (152)

8Q FDV GYDQJLRSODVWLH FDURWLGLHQQH HW SRVH C
comme ayant un AVC compliquant une ACG est décrit chez une patiente de 78 ans qui a fait
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XQ $9& MRXUV DSUqV OTLOQWURGXFWLRQ GTXQ WUDLWHP

PJ /HV H[DPHQV GYLPDJHULH DQJLR7'0 HW $50 UHWUF
QLYHDX GH OfH[WUpPLWp WHUPLQ DO eS syvpt@rieX pt EOUR W L (
OpVLRQV YXHV VXU OfY,50 FpUpEUDOH VIDJJUayrégaitv PDOJL
SODTXHWWDLUH OH FORSLGRJUHO HW OYDXJPHQWDWLRQ C
de methylprednisone 120 mg/j pendant 3 jours. Une procédure de radiologie interventionnelle
est faite 26 jours apres le premier AVC symptomatiqu§. DQJLRJIJUDSKLH SHU RS
confirme la présence de sténoses proximale et distale au niveau de la carotide interne a droite
et a gauche. Une dilatation simple est faite au niveau des sténoses distales et un stent est mis
en place au niveau des sténoses proximales des deux co6tés. Le résultat de ces gestes est
VDWLVIDLVDQW DYHF GHV VWpQRVHYVY UpVLGXHOOHV LQIpUL
FOLQLTXH GH OD SDWLHQWH VIHVW DPpOLRUp DYHF XQH
régression du déficit moteur. (125)

8Q FDV GH UHFRXUYV | 0s% 0eXxinRSt@daméntHadpaftd &u Biveau
des arteres vertébrales. (152HV DXWHXUV GpFULYHQW OH FDV GYXQ
GLDIJQRVWLF GT1%$&* HVW SRVp GHX[ PRLV DSUQqV XQ GLDJQF
une patiente traitée par faible dose de corticoides et prostigmine. Elle présente des signes
CiQLTXHV W\SLTXHV GY%$&* XQ VIQGURPH LQIODPPDWRLUH
FPUPEHOOHX[ ELODWpPUDO HW XQH %$7 ELODWpPUDOH SRVLYV
vertébrale gauche au niveau de la portion ¥3-HW XQH VWpQRVHvertébtaldpH GH ¢
droite au niveau de la jonction V3-V4. Le calibre des deux arteres vertébrales apparait comme
LUUpJXOLHU VXU OfYHQVHPEOH GH OHXU WUDMHW 8Q WUDL
jour pendant trois jours suivi de prednisone 50 mg/j est entrepris. Suite a la constatation de
WURXEOHY GH OfpTXLOLEUH HW GfXQH FKXWH XQH ,50 FpU
OpVLRQV LVFKpPLTXHV FpUpEHOOHXVHV HW OfY$50 UHWUR.
droite au niveau de la jonction V3-V4, confirmée par angiographie. Un traitement par
$IDWLRSULQH PJ MRXU HVW LQWURGXLW 'HYDQW OfDSSD
GYXQH SDUDO\VLH IDFLDOH JDXFKH XQH SURFpGXUH GH UD
urgence :une® JLRSODVWLH HW OD SRVH GH WURLV VWHQWYV DX
suite de ce geste le traitement par azathioprine est interrompu et un traitement par
F\FORSKRVSKDPLGH HVW LQWURGXLW 8Q PRLV R&UqV OYD
OfpWDW FOLQLTXH GH OD SDWLHQWH VIDPpOLRUH HOOH Q

Les auteurs dans les deux publications (152)(12Z)J RSRVHQW GY{HQYLV
UHFRXUV | OfDQJLRSODVWLH HW OD SRVH GH VWHQW GDQ
contrélé par le traitement médical.

Le faible nombre de cas rapporté, le fait que la procédure ne soit pas dénuée de
risque (167)QH SHUPHW SDV GYfpYDOXHU OD EDODQFH EpQplILFH I
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4. DISCUSSION

Apres synthese de la littérature concernant les AVC compliquant une ACG, il apparait que
cette complication est rare mais doit étre identifiée pour éviter de méconnaitre le diagnostic et
QH SDV UHWDUGHU OYLQLWLDWLRQ GTXQ WUDLWHPHQW

Nous allons confronter nos cas cliniques avec les données de la littérature et discuter la prise
HQ FKDUJH SRXU HVVD\HU GYLGHQWLILH&le XxXxté. DWWL
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Résultat

Durée entre le

Patient . - : . 3 Localisation | . .
N° du cas | Age lors du Slgr}e's'cllnlques bl_ologlqu.e au de.bUtr?? Ia_ de 'AVC el .de ARG BAT Traitement Evolution
diagnostic) initiaux diagnostic de | corticothérapi sur IRM ou Angio TDM
oOfs&* e et 'AVC
Acide acétylsalicyliqug
1 M. P|-Céphalée CRP 83, VS non traite Tronc Non fait echo san Positive 160 mg puis prednisoq Récupération
64 ans -AVC du tronc  [105mm cérébral particularité 20mg/j 3 mois apr¢totale
'AVC
_Céphalée Thrombose methylpredn_lsolo.ne 25
Iy . mg bolus 3 jours; HBPN
-PPR bilatérale des artéré curatif 151 puis 60Ma pe
2 Mme C|-Claudication d4CRP 61, VS A4 iours Cérébelleux | vertébrales, Positivel os: I P a?:ige AVC 25j plus
(ler AVC) |73 ans la machoird 80mm J gauche thrombose du tron ’ I tard
-Hyperesthésie basilaire au nivea acetylsahcmquq, .
du cuir chevelu de sa portion initialg clopidogrel apres 15] lo
P arret HBPM
:(FESpRhalee Lésion identique
2 o L celle de l'exame prednisolone 60 mg Syndrome
iéeme | Mme C|-Claudication d¢ : Cérébelleux | -~ ~, : . D A
(2 AL 69 jours : précédent € acide  acétylsalicyliqu| cérébelleux
73 ans la machoirg droit . S ;
AVC) “Hvperesthésie thrombose terminal 160mg, fluindione sequellaire
duyclzauir chevelu du tronc basilaire
-AVC Discréte :
3 M. S -Anévrisme  dq CRP 142mg/L | non traité Ttorjc athéromatose Positive| prednisolone 80 mg Ataxie :
66 ans . cérébral o sequellaire
l'aorte carotidienne
-Céphalée
;gr:;ggﬁze Occlusion de l'artér Methylprednisolone
M. L L CRP 124, V{ o Cérébelleux | vertébrale droit .. |bolus 1g pdt 3j, acid Ataxie
4 -Claudication dd non traité . . Positive| ~ 2 M gy
75 ans la machoire 77mm droit jusque dans & acétylsalicyligue 75md modérée
portion V4 HBPM preventif

-Hyperesthésie
du cuir chevelu
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7TRXV OHV SDWLHQWY UDSSRUWpPY UpSRQGHQW DX[ FULWQqU
positive.

La destruction de la LEI est décrite pour les patients des cas n° 1, 2 et 3. Chez le patient 4 un
infiltrat inflammatoire lymphoide et de trés nombreuses cellules géantes sont présentes.

'DQV OHV TXDWUH FDV OH GLDJQRVWLF G{$&* HVW FHUWDL

/9,0387$%,/,7( '( /71$9& $ /1$&*

6pTXHQFH WHPSRUHOOH HQWUH GQWGORBOXEWLF
du traitement par corticoides et survenueQl§ $ 9 &

Les AVC compliquant une ACG surviennent le plus fréquemment entre le moment ou les

VLIQHV FOLQLTXHV LQLWLDX[ GH Of%$&* DSSDUDLVVHQW H\
FRUWLFRWKpUDSLH Of1$9& SHXW pJDOHPHQW rWUH OH VLJC
/1$9& HVW VXUYHQX GDQV FHWWH SpULRGH SRXU OHV SDWL

Certains auteurs (38,111, 11 )RQVLGqUHQW TXH O71%$9& HVW LPSXWDEO
survenue dans cette période. La seule séquence temporelle est considérée comme un argument
suffisant.

,O H[LVWH GHV GHVFULSWLRQV GH FDV GH VXUYHQXH GT1%
traitement.

(Q HITHW OD SDWLHQWH IDLW XQ $9& MRXUV DSUqV OfL
Dans FHWWH SpULRGH OHV $9& VRQW PRLQV SUREDEOHPHQ
(111) UHPDUTXHQW TXH OD SURSRUWLRQ G71$9& SRVWpULHXU
qui est mis en évidence dans une étude réalisée préalablement par Pego-Reigosa et al. (133)
RX HQFRUH GDQV Ofp@XGH GH &DVHOOL HW DO

'‘DQV OD OLWWpPUDWXUH OHV $9& VXUYHQDQW SOXV Gf
FRUWLFRWKpUDSLH VRQW FRQVLGpUpV FRPPEBEs 8igi¢sRQGDLL
FOLQLTXHV RX ELRORJLTXHV @13 &4 sDURSVACG VY Enide 8UpV H Q
PYLGHQFH DX QLYH®X GTXQH %$7

3RXU OD SDWLHQWH O071$9& HVW FRQVLGpUp VHFRQGDLUH
la période de fréquence maximale ; sa topographie est postérieure, il existe une zone
h\SRpFKRJpQH DX QLYHDX GH OYpFKRJUDSKLH GHV FDURWL
DUWpPULWLTXH LO QTH[LVWH SDV GIDUJXPHQW HQ IDYHXL
corticoides est faible.

4.1.2 Diagnostics différentiels

Les principauxGLDJQRVWLFV GLIIpUHQWLHOV GH Of%$&* FRPPH FD
SOXV IUpTXHQWHNYV GHIBY&LRSDWKLHY HPEROLJpQHV OfDW
FHUWDLQHYVY FRDJXORSDWKLHYVY 8Q ELODQ GRLW rWUH UpD
SOXV TXH O71$9& VXUYLHQW HQ GHKR&JV GH OD SpULRGH GH
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Dans des études de cas, les auteurs détaillent le bilan diagnostic réalisé lors de survenue de
O01%$9&
Solans-Laque et al. (115VfDVVXUHQW DYDQW GITLQFULPLQHU Of$&*
IUpTXHQWHY G1%$&* VRQW H[EOXHV ,0V FRQVLGqQUHQW TXH
- OYDEVHQFH GH IDFW¥hXculaizHasgdcd X e El@vatdh & la VS et
XQH QRUPDOLWp Gles tofigsFskprd-Baptigu@$l €htraine une probabilité
IDLEOH GIDWKpURVFOpURVH
- Un ECG sans anomalie et une échographie tra¥R SKDJLHQQH VDQV SDU
éliminent une cause cardio-embolique
- une normalité des dosages de protéine S, anti thrombine Ill, homocystéine, absence de
PXWDWLRQ GX IDFWHXU 9 /HIFPHIG LRY LS E QHQSHHUB HW ®
hypercoagulabilité
Si une vascularite intr&apUpEUDOH HVW VXVSHFWpH LOV FRQVLGqUI
niveau des arteres proximales au ivd GH O71$50 RX GH OYDQJLRJUDSKLH
présence de multiples Iésions au niveau des arteres intra-cérébrales permettent de retenir une
DUWpULWH LQWUD FpUpEUDOH '‘DQV OH FDV GH OYDWKpU
uniquement les artéres intra-cérébrales).
Une positivité de la BAT et une régression des symptémes sous corticoides confirment leur
diagnostic.
On remarque toutefois que des Ac anti-cardiolipine sont présents dans 30% des cas chez des
SDWLHQWY D\BSYHLQWYV Gf3$&*

Un bilan a la recherche de diagnostics différentiels est fait pour tous les patients, il est
UHFRPPDQGpPp ORUV GH O@3YyXUYHQXH GTXQ $9&

Dans le cas du patient 1, des facteurs de risque cardiovasculaires sont présents. Le bilan
PWLRORJLTXH QH UHWURXYH SDV GYIDUJXPHQW; KQ IDYH)>
WRSRJUDSKLH GHreO#sféh&E DWVHODILWRL HW OYDEVHQFH GH
GIDWKpURPH DX QLYHDX GH OfpFKR GHV 76% SODLGHQW S
ON%&*

&KH] OD SDWLHQWH Qf OH GLDJQRVWLF GT1$9& VHFRQGDL
survenant au niveau du territoire postérieur avec une atteinte bilatérale des arteres vertébrales,
VLWXDWLRQ H[FHSWLRQQHOOHPHQW UHQF RQAVegedarE D QV Ol
une échographie mettant en évidenceeuhqPH GH SDURL FRPSDWLEOH DYHF )
3RXU OHV SDWLHQWYV HW OH ELODQ QH PHW SDV GH GL
VXUYLHQW GDQV OD SpULRGH GH ULVTXH PD[LPDOH /LPSX

Devant un AVC suspect de cddOLTXp XQH $&* GHV H[DPHQV SHUPHW
principaux diagnostics différentiels (168)
- /D UpDOLVDWLRQ GTXQ (&* HW GYXQH VXUYHLOODQFH
ECG pour éliminer une FA paroxystique est utile.
- Une échographie trans-thoracique permet de rechercher un trouble de la cinétique
pariétale myocardique, un foramen ovale persistant, une valvulopathie.
- Une échographie trans¥ RSKDJLHQQH SHUPHW GfpOLPLQHU XQH |
aortique, Q WKURPEXYV DX QLYHDX GH OYDXULFXOH XQ IRUI
- Eventuellement un bilan de coagulation : TP et TCA

/I NfLQWHUURJDWRLUH HW OH ELODQ ELRORJL T¥abculairesF KHU F K i
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/IRUVTXH O1%$9& VXUYLHQ®HWY M UGQHUIPCSBEQULXH\VR GT$&* HW
OfLQLWLDWLRQ GH WUDLWHPHQW SDU FRUWLFRWGHYVY HQ (
GLDIJQRVWLF GLIIpUHQWLHO OH GLDJQRVWLF GT1%$9& FRPSO
/IRUVTXH O1%$9& VXUYRRRW DSQWX)W @TNXQWURGXFWLRQ GH C
diagnostics différentiels doivent étre éliminésXQH DFWLYLWp GH OTDUWPpPULW
évidenceSDU OD FRQVWDWDWLRQ GTXQ VIQGURPH LQIODPPDW
fortement évocateur 'DQV OLGpDO XQH SUHXYH GH OfDWWHLQWH
FRQFHUQpHV GRLW r'WUH REWHQXH $FWXHOOHPHQW VHXC
apporter cette preuve chez un nombre conséquent de patients.

'"HV HVSRLUV VRQW SHUPLV SRXU OTXWLOLVDWLRQ GH OD 7

/IH W\SH G{DWWHLQWH DX QLYHDX GH OfDUWQqU
complique une ACG

'HV DXWHXUV pYRTXHQW OD SRVVLELOLWp GTXQH DFFpO
OMLQIODRPIDWHRMHSHQGDQW OH IDLW LO QY\ DLW SDV Gt
OLQIOXHQFH GHYV |DFWaddxildiNs Garhmig fa¢fExXHda-i3glE deRfaire un

$9& ORUVTXH OTRQ HVW DWWHLQW G 1X1Q4), de&eshertdtval.pW XGH
(134) ne retrouvent pas de lien statistique significatif entre ces deux parametres. Ces
DUJXPHQWY PHWWHQW HQ GRXWH OfDFWLRQ GH OfLQIOCL
SK\WVLRSDWKRORJLH GH OD VWpQRVHvD vay gittetewta dexcelleH VW FF
GH OD SODTXH GY{DWKpURPH

Tervaert et al. (135) GDQV OHXU UHYXH GH OLWWpUDWXUH UHWU]I
GTXQH DJIJUDDMDMWRRY GAVWKpURVFOpURVH FKH] OHV SDWLLE
j ORQJ W H WPk augin 8t We Bombre de cardiopathies ischémiques a distance de la
SDWKRORJLH QYfHVW SDV SOXV GBRSRUWOQRWWXEH O6IYp S\pL
LQWLPD PHVXUpH j OfpFKRJUDSKLH DX QLYHDX GHV FDURW!
atWHLQWY GT1$&* TXH FKH] OHV WpPRLQV HW LO QM\ D SDV S
les patients que chez les ttmoinsWRXWHYV FHV REVHUYDWLRQV QH SODL
DJJUDYDWLRQ GH OfYfDUWpPpULRVFOpURVH

Il ne fait pas de doute que les AVC compliquant une ACG soient exclusivement la
FRQVpTXHQFH GH OYDWWHLQWH DUWPpPULWLTXH 'DQV OH
OYLQIODPPDWLRQ SDUWLFLSH j OD PDMRUDWLRQ GH OpVLR
/ID PLVH HQ pYLGHQFH GHu0ifeauNiey idrieezs\aHtieBtibatiop odrdhrald dans

OH WHUULWRLUH GH Of%$9& HVW GRQF XQ DUJXPHQW IRUW
ACG.

/ID YLVXDOLVDWLRQ GH OfDWWHLQWH DUWpULYV

SOXVLHXUV WHFKQLTXHV G1LP DJ HnhtlaHeieaft&ridqQaraumideaAW UH H
des arteres carotides ou vertébrales.

Pour les arteres intr&Ep UpEUDOHYV QRXV QH GLVSRVRQV DFWXHOOHF
GH PLVH HQ pYLGHQFH GH OYDWWHLQWH HW GH &#HV OpVL
permis de mettre en évidence une atteinte artéritique spécifique serons discutées. Les
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WHFKQLTXHYV GY$50 HW GYDQJLR7'0 DX WHP $42) ié¢BddoBtL | GpF U
SDV pYRTXpHV IDXWH GTpWXGH SHUPHWWDQW XQH GHVFULS:S

/TpFKR 'RSS O H U destindtidh dérehraléd:V |

Cet examen permet de visualiser les vertébrales dans leur portion Vl1et V2, éventuellement

VO et les carotides internes. (42,141,142p PHW HQ pYLGHQFH OYDWWHLQ
OYLGHQWLILFDWLRQ GH VLIJQHV VSpFLILTXHYVY DX QLYHDX Gl
SOXSDUW GHV DXWHXUV VIDFFRUGHQW j GLUH TXH OfpFK
atteintes de vascularite au niveau des arteres cervicales pour mettre en évidence un signe du
halo avec une bonne sensibilité. (50,53,142)

Garcia-Garcia et al. (142) réalisent un échoDoppler systématique des carotides, des arteres
vertébrales et un Doppler transcranien chez1 SDWLHQWYV YLFWLPHV G1%$9& G

K ,0V LGHQWLILHQW SDWLHQWY DWWHLQWYV GY1%$&* D
vertébrales. Un signe du Halo est également présent chez tous les patients au niveau des
artéres temporales. Les BAT sont positives pour les 5 patients. Les auteurs ne décrivent pas
GDQV OHXU pWXGH GH FDV G %9 & -baXilad cotddlgtatt ¥SneMIBG UL W R L
avec une échographie normale. Des descriptions de mise en évidence de signe du Halo au
niveau des arteres carotides sont également faites. (42)

Cet examen présente plusieurs avantages : disponible, peu couteux fréequemment utilisé dans
OH ELODQ GTXQ $9& LVFKpPLTXH

,O SHUPHW GH YLVXDOLVHU OYDWW Kur@Wwdlibr® deviaplwmidréL T X H H
artérielle et sur la cinétique du flux sanguin.

IMPFKR'RSSOHU D pJDOHPHQW GHV OLPLWHV GDQV FHWW!
segments les plus profonds des artéres cérébrales ne sont pas visualisables autrement que par
leur éventuel retentissement hémodynamique. Seul un opérateur formé détectera un signe du
halo avec une bonne sensibilité. (50,53,141) La différence avec une dissection au niveau des
artéres vertébrales est difficile. (142,143)

La TEP au FDG couplé ou non au TDM

La TEP couplé ou non au TDM a montré un marquage au niveau des arteres vertébrales chez
les trois patients ayant fait@QH FRPSOLFDWLRQ LVFKpPLTXH FpUpEUDOF
SDU FRQWUH TXYXQH VHXOH pWXGH FRQFHUQDQW OfXWLOL
niveau des arteres vertébrales. (12)XWLOLWp GH FHW H[DPHQ GRLW rWUu]l
large série de patients.

Cet examen est peu disponible et couteux. Il est possible que sa sensibilité soit diminuée lors
GH OfXWLOLVDWLRQ GH FRUWLFRwGHY ,0 QH SHUPHW SDV

/9,50 KDXWH UpVROXWLRQ

/9,50 KDXWH UpVROXWLRQ DYHF GHYV DSSDUHL®atgres WHVOLD
FDURWLGHV HW YHUWpPEUDOHY HW GIpWXGLHU OD VWDELOL
Haisaetal GpFULYHQW XQ FDV G1$9& LVFKpPLTX{Hasidaite QLY HD X
FKH] XQ SDWLHQW /1,50 DX QLYHDX GH OD VpTXd#e®QFH 67,5
lésions sténosantes concentriques au niveau des artéres vertébrale$ XIS QH pWXGH Q
SRXU OfLQVWDQW SHUPLV GH FDUDFWpULVHU OTYDWWHLQW
examen pour identifier les atteintes artéritiques.
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/ID OLPLWH SULQFLSDOH GH FHW H[DPHQ HVW OD IDLEOH G
France.

'‘DQV OH FDV GH QRV SDWLHQWY GHV OpVLRQV VXVSHFWH\
HVW PLVH HQ pYLGHQFH DX Q lcaréfideX pouHla@gtieftk RtRe3 GO HU G
O1$&* pWDLW FRQQXH HW DX QLYHDX GH OYpFKRJUDSKLH C
QMD SDV pWp IDLW GYpFKRJUDSKLH DX QLYHDX GH OYDUW
probable aortite. La méconnaissathc GH OfTLPSXWDELOLWp GH Of%$9& |
GILQGLFDWLRQ GH OYHFKRJUDSKLH GH OYDUWPpPUH WHPSR
GI1$&* SHXW H[SOLTXHU OH IDLW TXH OfpFKRJUDSKLVWH Q
GIXQH GpFRXYHUWH GYf%$&* DX GpFRXUV GYXQ $9& LO DS
DPHQpV SDU OfpFKR'RSSOHU SHXYHQW SHUPHWWUH GH VXV
UHWDUG j OfLQLWLDWLRQ GX WUDLWHPHQW

3RXU OH SDWLHQW FKH] TXL DXFXQHW a@greslvex@bralesHI¥ W Y LV
UpDOLVDWLRQ GYXQ 7(3 VFDQ SHXW rWUH GLVFXWpH /H &
nécessaire pour la réalisation de cet examen. La sensibilitt de cet examen pouvant étre
modifiée par la mise en route de la corticothérapie, il semble plus logique de réaliser cet
HIDPHQ OH SOXV UDSLGHPHQW SRVVLEOH &HSHQGDQW OH
HQYLURQ K GYDFTXLVLWLRQ QYHVW SDV IDFLOH SRXU XC
UNV.
Il semble indispensable de préciser la sensibilité de cet examen et le temps nécessaire a la
corticothérapie pour rendre le signal indétectable par des études pour poser les indications de
FHW H[DPHQ VXUWRXW ORUVTXTXQ WUDQVSRUW GX SDWLHC

La disponibilité desI KDXWH UpVROXWLRQ HQ )UDQFH DFWXHOOHP
OXL RFWUR\HU XQH SODFH GDQV OD SULVH HQ FKDMJH GH\
pas été envisagé pour nos patients.

Pour les patient 1 et 4, devant la mise en évidence de lésions non spécifigues mais
compatibles avec une atteinte artéritique, et la forte probabilité de Iésion artéritique, il
QYDSSDUDLW SDV LQGLVSHQVDEOH GH FKHpduKpdwoiy YLV XD
FRQFOXUH TXH Of%$9& FRPSOLTXH XQH $&*

4.15 CasdanequelleGLDJQRVWLF G{%$&* HVW PpFRQQX RX

/IRUVTXYIXQ $9& VXUYLHQW HW TXH OH GLDJQRVWLF GT$&* Q
distingués. Il est possible que le diagnostic soit suspecté avant que cette complication ne

VXUYLHQQH RX TXYJLO VRLW WRWDOHPHQW PpFRQQX 30X
O71$9& SHXW rWUH XQ GHV V\PSW{PHV LQLWLDX[ GH OD PDOI

'‘DQV OH FDV GH QRWUH SDWLHQW OH GLDJQRVWLF GT%$&
biologique doiYHQW UHFKHUFKHU GHV DUJXPHQWY HQ IDYHXU GX
rwWUH SUDWLTXpH VDQV UHWDUGHU OfLQLWLDWLRQ GX W!
négative restant faible surtout dans les premiers temps qui suivent la prise de corticoides. (35)

'‘DQV OH FDV R OD SDWKRORJLH QTHVW SDV VXVSHFWpPH L(
GpFRXYHUW DX FRX(IRPZ16 XQH DXWRSVLH
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,O HVW SRVVLEOH TXH OHV VLIJQHV JpQpUDX[ VRLHQW St
V\PSW{PH LQLWLDO GH Of%$&* SRXU FHWWH UDLVRQ =HQ
systématiquement un syndrome inflammatoire biologique par un dosage de la CRP et/ou une
détermination de la VS chez tous les patients agés de plus de 50 ans faisant un AVC. (113)

8Q VI\QGURPH LQIODPPDWRLUH QTfHVW SDV KDELWXHO j OD
'HYDQW XQ V\QGURPH LQIODPPDWRLUH FKWM]ON® [BDPW QHRON @
devra en premier lieu rechercher une infection. (170)
6L OH GLDJQRVWLF QYfHVW SDV DSSRUWp SDU OHV GR
complémentaires sont réalis§4.70)

- Hemogramme, bilan de coagulation, bilan hépatique, électrophorese des protéines,

dosage du fibrinogéne éventuellement pro calcitonine.

- ECBU

- Ponction lombaire

- Radiographie thoracique, scanner des sinus, panoramique dentaire

- Echographie abdominale.

(Q OYDEVHQFH GYLQIHFWLRQ HW GHYDQW XQ V\QGURPH LQI
GH GLDJQRVWLF j OfLVVXH GX SUHPLHU ELODQ XQ 7'0 7%$3
examens ayant le plus grand rendement diagnostic. @T0p VL OD GpFRXYHUWH G X
inflammatoire biologique devrait conduire au diagnostft®i&* VRLW SDU OD FRQVWD
SUpVHQFH GYfXQ HQVHPEOH GH VLIQHV FRPSDWLEOHV D
OfH[SORUDWLRQ GX VIQGURPH LQIODPPDWRLUH

Dans le cas du patient 3, la VS et la CRP étaient augmentées. Une infectiofirairité é

inti DOHPHQW 3HX GH VLJQHV FOLQLTXHV G$&* pWDLHQW |
ORUV GH OfpFKRJUDSKLH D FRQGXLW LPPpGLDWHPHQW j OLC
le diagnostic.

'DQV OH FDV GX SDWLHQW LO RPN e &zvnirdtionGlellaG/BVDJIH
LQLWLDOHPHQW /H SDWLHQW SUpVHQWDLW XQLTXHPHQW
FRQVLGpUp FRPPH XQ SRLQW GIDSSHO SRXU UHFKHUFKHU >
SUpVHQWH GDQV G HV RliEMmatBude/des fneesivdndbralds L( QAW H D

Le diagnostic a été suspecté aprés la découverte du syndrome inflammatoire biologique 15
MRXUV DSUqV OD VXUYHQXH GH O1%$9&

,O HVW SUREDEOH TXH O ftiReEsoit H&Qiemt&RceceX@tenta$7 SRV L

Deux études retrouvent un risque moins important de développer une complication
LVFKpPLTXH VpYqUH FKH] OHV SDWLHQWYV DWWHIIZZWYV GT$&
HVW GRQF SRVVLEOH TXH OHV SDWLHQWY D\DQWbk® $9& QfF
que des cas de description de cette situation existent. Zenone et al. comparent la proportion
GY%$9& VXUYHQDQW SDUPL OHV SDWLHQWYV TXL GDQV OHXU
(5/68) ou une BAT négative (1/30). La différence entre ces deWRKSHV QIHVW S
significative. (113) /D ELRSVLH GRLW rWUH IDLWH GH PDQLQUH
DFWXHOOHPHQW GYDWWLWXGH GLDJQRVWLTXH TXL HVW X
permette un diagnostic de certitude en dehors de la réalisation de la biopsie temporale.

,O HVW SRVVLEOH GH FRQFOXUH j XQH $&* PrPH HQ OYDEV
FULWQUHV FOLQLTXHV HW ELRORJLTXHV DYHF XQH SUREDEL
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,O DSSDUDLW GRQF TXH FKH] OHV SDWLHQWV YLFWLPHV G
GRLW rWUH IDLWH VDQV GpODL /RUVTXH Of$&* QTfHVW SDV
dosage de la CRP devrait permettre de ne pas méconnaitre le diagnostic.

La sensibilisation des médecins amenés a prendre éh&dhbh GHVY SDWLHQWY DWWHLC
IDLW TXH O71$&* HVW XQH pWLRORJLH SRVVLEOH GH O1%$9& |
et des éléments paracliniques de cette pathologie peuvent permettre de limiter les risques de
méconnaitre le diagnostic.

4.2 QUEL TRAITEMENT PROPOSER ?

'"HYDQW OH GLDJQRVWLF Gf%$9& VHFRQGDLUH j XQH $&* OH
possible. (113,142)

/IHV $9& VXUYLHQQHQW MXVTXYj] XQ PRLV DSUqV OfL
exceptionnellement au-dela. Il est probable que les corticoides aient un role protecteur par
rapport a la survenue de cet événement a long terme.

/IH IDLW GIDYRLU SUpVHQWp XQ $9& HVW XQ IDFWHXU GH U
vision définitive. (112) La protection conférée par les corticoides étant beaucoup plus rapide
SRXU OHV DWWHLQWHYV YLVXHOrtyen®.fLQLWLDWLRQ GX WU
8Q U{OH GH OD FRUWLFRWKpUDSLH GDQV OD VXUYHQXH G
PDLV DXFXQH GpPRQVWUDWLRQ QYD pWp IDLWH HW GH QRP
toute corticothérapie, (113,116).

'DQV OH FDV GH QRV SDWLHQWYV 0O1%$9& QH VXUYLHQW DSUc¢
dans le cas n°2, les autres patients ne prenaient pas de traitement immunosuppresseur au
PRPHQW GH OD VXUYHQXH GH O1%$9&

,O QY\ D SDV GH FRQVHQVXV TXDQW DX WUDLWHPHQW GHYV
$9& /Y{DWWLWXGH WKpUDSHRWLTXH HVW GRQF HPSLULTXH
/I fNXWLOLVDWLRQ GH EROXV GH FRUWLFRwGHY HVW DGPLVH
VXUYLHQQHQW VDQV TXYILO \ DLW GH SUHXYH GH OfHIILFDF
de ces complications. (99) Nous avons vu gque seul des bolus IV de 1g de methylprednisone
pendant trois JourP RQWUHQW GDQV XQH pWXGH XQH UpGXFWLRQ G
permettent une réduction plus rapide de la dose de corticoides orale. (100)
/19(8/$5 UHFRPPDQGH OfYDGPLQLVWUDWLRQ GH IRUWHV GR
excéder 60mg/j) pendant un mois puis une diminution progressive de la posologie. Zenone et
al. utilisent chez les patients ayant une ACG, une posologie de prednisone de 1mgég/j et d
OYDFLGH DFpW\OVDOLF\OLTXH ,0V QH QRWHOQJW led®V GH U
SDWLHQWYV 3RXU OHV SDWLHQWYV QTD\DQW SDV GH FRPSOL
PJ NJ MRXU GYfpTXLYDOHQW SUHGQLVRQH DVVRFLpHV j X
a la phase initiale du traitement. (113)

/I fXWLOLVDWLRQ GH WUDLWHPHQW DQWLDJUpPpJDQW SODTXH
UHFRPPDQGH OYDGPLQLVWUDWLRQ GYDFLGH DFpW\OVDOLF)
(recommandation de grade C) pour prévenir le risque de survenue de complication
ischémique. (97)
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Une étude montre que le fait de prendre un traitement antiagrégant plaquettaire ou anti
YLWDPLQH . UpGXLW OH ULVTXH GH GpYHORSSHW9%HYV FRP
Morianu et al. (166)UDSSRUWHQW XQ FDV G1%$9& FRPSOLTXDQW X
VXUYHQDQW PDOJUp XQ WUDLWHPHQW DQWLFRDJXODQW
survenant chez des patients traités par corticoide 1 mg/kg/j et acide acétylsalicylique. (173)
Weyand et al. (76) mMOWUHQW XQ HIIHW V\QHUJLTXH HQWUH OtF
DFpWA\OVDOLF\OLTXH SRXUSURGXLWHHW XND K]IB8W,/GH OTDFL
VXU OTLQKLELWLRQ GH PWEBUNRGQGHAWISROQ Tp,H1GDQV OTK\SH
survenue de complication ischémique.

Boettinger et al. (42) proposent de traiter les patients ayant un AVC compliquant une ACG

par corticoides et acide acétylsalicylique et de traiter par anticoagulants les patiahtieay
SHUWXUEDWLRQV GH OfKpPRG\QDPLTXé DX QLYHDX GH OD |

AXDQW j OTXVDJH GHV LPPXQR VX3P Stopbyeit-oé raiter foud Jes HW D
patients ayant une artérite intra-cranienne par cyclophosphamide, ce traitement étant la
référence dans le cas des vascularites primitives du systeme nerveux central. (174) Cependant
FH WUDLWHPHQW QYD SDV PR @&\favpra@QdieZ£lEsPatiensHt&Em p I L FF
G1$&175)'HV FDV GIXWLOLVDWLRQ GYD]DW KER SabsipiebiveV/ RQW p
GYHIILFDFLWp GH FH WUDLWHPHQW QL FRPPH WUDLWHPHQ
(160) FRPSOLTXp GY%$9& /H PpWKRWKU H][D wpbrtgnfeDdaB<eette® R Q W U
situation non plus. (142)

3RXU OHV ELRWKpUDSLHV OH WRFLOL]XPDE FRPPH QRXYV
traitement a envisager chez les patients ayant un AVC compliquant une ACG du fait de la
UpGXFWLRQ FKH] FHV $Daxtlad Qivead de xany Birkllad@ fjué des Iésions
temporales.

I fXWLOLVDWLRQ GH OTDQDNLQUD QTHVW SDtsouhaial8eR UWp X
VRQ PpFDQLVPH GYRissantRéadeXude Pdksible efficacité.

'"HX[ FDV GIDQJLRSODVWLH HW SRVH GH VWR2{®Wn aQ DX Q
QLYHDX GI1XQH DWs2)y damt MpporiéspdvetDu@eHefficacité du traitement. Le
nombre de patients traités est trés insuffisant pour pouvoir émettre une hypothése quant a

O YL QW pdinaiken@rds.F

S3DUPL QRV SDWLHQWYV WRXV RQW pWp WUDLWpV SDU FRUW

'‘DQV OH FDV GH OD SDWLHQWH Qf O71$9& VXUYLHQW
corticothérapie a faible dose SUHGQLVRQH PJ M SOXV GTXQ PRLV D
corticothérapie). La posologie de prednisone était faible PJ M ,0 H[LVWH GIDXWU
Re OHV $9& VXUYLHQQHQW WDUG DX FRXUV GH OfpYROXWLF
doses (112JRX DORUV TXTLOV NlesQdvsesNdd eartitgides Poub) urid autre
étiologie. (115) ,O0 DSSDUDLW GRQF SUREDEOH TXTXQH GRVH
GIpTXLYDOHQW SUHGQLVRQH VRLW WURS IDLEOH SRXU SUp
/I Y\DEVHQFH GH IDFWHXU GH ULVTXH LGHQWLILp GH OD VX
GI1$&* WHQG j IDLUH SHQVHU TXH WRXV OHV SBWLHQWYV
initialement avec des doses fortes de corticoides.
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/IH SDWLHQW Qf SRXU TXL OD FRUWLFRWKpUDSLH QYHVW
Of%$9& D UHoX XQH GRVH LQLWLDOH GH PJ GH SUHGQLVR
trop faiblemrPH VL DXFXQH FRPSOLFDWLRQ QYfHVW VXUYHQXH GF

Les Patients 3 et 4 ont été traités a la dose couramment admise comme efficace.

Concernant les traitements antiagrégants et anticoagulants, les patients 1 et 4 étaient traités
DYDQW O1T%$9& S Badlicyidue,@dltraténpenit \aOeté maintenu. Chez le patient 3 un
traitement par acide acétylsalicylique a été introduit. Pour la patiente n°2, la récidive est
VXUYHQXH DORUV TXIXQ WUDLWHPHQW SDU FORSLGRJUHC
permettantGH SHQVHU TXH OH FORSLGRJUHO VRLW SOXV HIILFL
FHWWH VLWXDWLRQ 6XLWH j OfDJJUDYDWLRQ GH Of%$9&
PDLQWLHQ GY{XQH DQWLDJUpJDWLRQ SDU DFLGHaluBeE pW\OVED
Devant le pronostic tres péjoratif de la thrombose bilatérale des arteres vertébrales chez les
SDWLHQWY DWWHLQWYV G{1%$&* GHV WKpUDSHXWLTXHV D\I
LPSRUWDQWY WHOOHY OD UHY DV F X0 éntidghéaw/ariic@adgliré R O X P L
VHPEOHQW DFFHSWDEOHV /HXU HIILFDFLWp GDQV FHWWH L

La corticothérapie doit étre entreprise sans délai chez les patients ayant fait un AVC qui
complique une ACG. La posologie doit étre forte au moins 0.7mg/kg/j. Les bolus peuvent étre
HQWUHSULY 6HXOH XQH GRVH GH PJ NJ MRXU SHQGDQW V
dans la réduction de la durée de la corticothérapie orale sur une population faible.

,O QT\ D DFWXHOOHPHQW DXFXQ DUJXPHQW HQ IDYHXU
immunosuppresseur.

Des essais cliniqgues prospectifs sur des populations de grande ampleur sont nécessaires,
principalement pour préciser la place des traitements antiagrégants plaquettaires et
anticoagulants enDQW TXH WUDLWHPHQW GH 0O71%$9& RX HQ SUpYH
GI$&*

/ID SUHVFULSWLRQ GYDQWLDJUpJDQW RX GTDQWL FRDJXOD(
ULVTXH GH FRPSOLFDWLRQ LVFKpPLTXH HVW PQRfianRIBO j VDY
OD FRUWLFRWKpUDSLH PpULWHUDLW GfrWUH pYDOXpH
/INXWLOLVDWLRQ GH ELRWKpUDSLH RX GH UHYDVFXODULYV
QpFHVVLWHQW GYrWUH pYDOXpV GDQV OHV VLWXDWLRQV R

4.3 QUEL SUIVI POUR CES PATIENTS ?

/IH ELODQ GIHIWHQVLRQ GH OD YDVFXODULWH

Une aortite a été mise en évidence chez les patients 1, 3 et 4.
/ID TXHVWLRQ GX ELODQ GTH[WHQVLRQ j IDLUH ORUV GH OD
se pose.

8QH DRUWLWH LQIODPPDWRLUH DX FRXUV GH 0OfY8$.
UHODWLI GH GpYHORSSHU XQH GLVVHFWLRQ RX XQ DQpYU\\
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IRLY SOXV LPSRUWDQW FKH] OHV SDWLHQWYVY DWWadLQWYV G
QLYHDX GH OfDRUWH DEGRPLQDOH VHUDLW GH HWV FDV
GIDQpYU\WPH DRUWLTXH RX FRQVpFXWLIV j(@HV GLVVHFWLF

‘LITPUHQWHYV pWXGHV UHWURXYHQW VXU GHV VpUl
QLYHDX GX 7'0 XQH DWW Hte huvddiqiexda@sL3B 4 B0¢ Gad caxfed he
DWWHLQWH GH OTDRUWH DEGRPLQDOH GDQV GHV FDV

/IHV pWXGHV XWLOLVDQW OD 7(3 UHWURXYH XQH C

GHVY FDV HW XQH DWWHLQWH GH OYDRUWH eihte@RIPLQDOH
plus souvent asymptomatique. (41)
Le GLDJQRVWLF GI{DRUWLWH VHFRQGDLUH j OfDUWpPULWH S|
TEP/TDM.
I TP YROXWLRQ GHV OpVLRQV GI{DRUWLWH YHUV GHV OpVLRQ
DFWXHOOHPHQW SDV SUpYLVLEOH itd Bhed tef Katients Katteiks\ V W p P [
G1$&* QH VHPEOH SDV XWLOH ,0 SDUDLW FHSHQGDQW XV
DRUWLTXHV GH W\SH DQpYULVPDOH SDU OD UpDOLVDWLRQ ¢
/IH U\WKPH GH FHWWH V XéermineOnal QIesHIédpfiH ah@vrishBlés se
GpYHORSSDQW SOXVLHXUV DQQpHV DSUqV OD ILQ GX WUI
récidive sont décrites. (41)

'HV DWWHLQWHYV GH Of$&* SHXYHQW rWUH GpFduér&" HV DX
axillaire, sous-claviére, mésentérique, tronc artériel braEhpSKDOLTXH « LO QTH
GpPRQWUp TXH OD PpFRQQDLVVDQFH GI{XQH DWWHLQWH OR
XQH PRGLILFDWLRQ GX SURQRVWLF ,0 QYfHVW GRQF SDV
V\PSW{PHV pYRFDWHXUV WHOOH TXPXQH FODXGLFDWLRQ G

Dans le cas de nos patients, le suivi par imagerie réguliere des anévrysmes connus pour les
patient 1, 3 et 4 a été prévu selon les modalités habituelles de suivi recommandé dans cette
VLWXDWLRQ FKH] OHV SDWMLHQRXUQRE DONWHHIQQWHV GCIKSHR]* T X
GpFRXYHUW GYDQpYU\WWPH GH OfDRUWH DXFXQ VXLYL QYD
méconnaissance Xl ULVTXH GH VXUYHQXH GH FH W\SH GH OpVLR:
méthodes de dépistage et la mise en place de recommandations pour le dépistage de cette
atteinte seraient utiles.

/IH GpSLVWDJH GH OD VXUYHQXH GTXQ D Qesypalievit®e darGHY UD
UpDOLVDWLRQ GI1XQH pFKRJUDSKLH DRUWLTXH HW GIXQH U

4.3.2 Le suivi a distance

$X FRXUV GX VXLYL DXFXQ GHV SDWLHQWYVY GRQW QRXV L
récidive. Le second AVC de la patiente n°2 survenant rapidement aprés le premier est
considéré comme une aggravation de ce dernier.

$XFXQ GHVY SDWLHQWY QYD SUpVHQWpP GH FRUWLFRUpVLVWI
2Q QRWH OD VXUYHQXH GTfHIIHWYVY VHFRQGDLUHV GHV FRLU
décompensation du diabéte chez le patient 1 et la prise de 15 kg chez le patient 3.

/ID SUpYHQWLRQ GH OYfLDWURJpQLH GXH j OD FRUWLFRWKpU
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a. La décroissance de la corticothérapie

Pour les patients ayant eu un AVC compliquant une ACG, la corticothérapie est initiée a forte
dose. La décroissance suit les modalités habituellement retenues pour les patients ayant une
ACG.

La décroissance débute dés que la VS et la CRP sont normalisées. Elle se fait initialement par
palier de 10mgW R XV OHYV MRXUV MXVTXYj XQH SRVRORJLH GH
PJ SDU PRLV MXVTXYj PJ GTpTXLYDOHQW SUHGQLVRQH
MXVTXY] DWWHLQGUH XQH GRVH GH PJ VRLW MXVTX{DX VH"

La CRP et les parameétres cliniques sont évalués au moment de chaque réduction de dose. En
cas de réascension de la CRP ou de la VS (des dissociations entre les deux parameétres
SHXYHQW H[LVWHU RX GH OD SUpVHQFH GH VLJQHV FOLQL
augmentée au palier précédent. (176)

On constate que pour nos patients le schéma de décroissance préconisé était un schéma

KDELWXHO /H GpeEXW GH OD GpFURLVVDQFH D pWp UHWDU
REVHUYDQFH HW SUREDEOHPHQW GU¥Q PDQTXH GYIpGXFDWL
,O DSSDUDLW LPSRUWDQW GTH[SOLTXHU DX SDWLHQW O
GYDXIJPHQWHU OYfREVHUYDQFH HW OD FRQJUXHQFH DX WUD!

b. Le sevrage en corticoides

/IH VHYUDJH GH OD FRUWLFRWKpUDSLH DX E.ResUWdhnédd OfpYR
de la littérature concernant la durée de traitement nécessaire pour permettre un sevrage sont
tres différentes. Certains auteurs retrouvent un sevrage en corticoides au bout de 24 mois chez

GHV SDWLHQWY GYIDXWUH X€rhufeXddwiehQrsit chézH5p% des 8 Q H
patients. (176)

Les modalités du sevrage ne sont pas consensuelles, plusieurs attitudes sont proposées.

8QH UpGXFWLRQ GH OD GRVH SDU SDOLHU GH PJ SURJUH\
GIK\GURFRUWLVRQH PJ Oshrg ¥tlekt7.®ab Bdravdd aGét paréssioQ L

de la predisone sont possibles.

/ID FRPSOLFDWLRQ UHGRXWpH GX VHYUDJH HQ FRUWLFRwWGH
/IH WHVW GLDJQRVWLTXH GH UpIlpUHQFH GH OfLQVXIILVDC
PHWRSLURQH PDLVY VHV FRQGLWLRQV GH UpDOLVDWLRQ OR
par le test au synacthéne a 250ug.

,O QY\ D SDV GI{DWWLWXGH FRQVHQVXHOOH FRQFHUQDQW (
du sevrage en corticoides.

UnteVW DX V\QDFWKpQH SHXW pJDOHPHQW rWUH IDLW GHY|
G1$&* SRXU IDLUH OH GLDJQRVWLF GLIIpUHQWLHO HQWUL
GILQVXIILVDQFH VXUUpQDOH RX DYDQW XQH & panwadbléY HQWLF
dose de corticoides (inférieures a 7.5mg) au long cours.

Le sevrage a été obtenu selon ces préconisations pour les patients 1 et 4.
Le test au synacthéne a été réalisé pour le patient 1.
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c. La prévention des effets secondaires de la corticothérapie

Les effets secondaires de la corticothérapie doivent étre prévenus et leur survenue recherchée
DX FRXUV GX VXLYL SDU WRXV OHV PpGHFLQV LQWHUYHQD
au long cours.

Dans une revue de la littérature concernant les effets secondaires de la corticothérapie chez les
SDWLHQWYV DWW)HIL&pperdit Gu 3% *complications graves de la corticothérapie

chez ces patients@d WHLQWYV G{$&* VRQW LQLWLDOHPHQW LQIHFWLFE
Les auteurs de cette revue de littérature notent également que les complications mineures du
traitement sont frequemment sops¥ DOXpHYV SDU OHV PpGHFLQVWWMI&ORUV TX
OH SOXV j OTRULJLQH GHV SUREOqPHV GYREVHUYDQFH GX V

/1(8/$5178) D pPLVY GHV UHFRPPDQGDWLRQV FRQFHUQDQW C
terme:
- Information des patients par rapport au traitement
- 5HPLVH GTXQH dethddapidHau phtiemd) W L
- Recherche de la posologie minimale efficace
- Surveillance clinique réguliére : poids, pression artérielle, examen ophtalmologique,
VXUYHLOODQFH GHV °GgPHV GH PHPEUH LQIpULHXUV
prandiale (177) VXUYHLOODQFH GH OYDSSDULWLRQ GH VLJQF
- 3UpYHQWLRQ GH OYRVWpPpRSRURVH SDU XQH DFWLYLW
suffisants en calcium et vitamine D, prescription de biphosphonate en cas de facteur
GH ULVTXH GH IUDFWXUH SRURWLTXH (Q JUDQFH /(W
charge dans cette indication (179))
SUHVFULSWLRQ GH SURWHFWHXU JDVWULTXH HQ FDV (
Misoprostol peuvent étre utilisés
BUpYHQWLRQ GH OfLQVXIILVDQFH VXUUpQDOLHQQH HQ

I NDFWLYLWp SK\VLTXH UpJXOLqUH GRLW rWUH HQFRXUDJpt
myopathie cortico-induite, les troubles métaboliques doivent étre dépistés et traités
SDUWLFXOLqQUHPHQW OfK\SHUJO\FpPLH (HAM§) OHV SHUWXUEDV

Il persiste des inconnues quant au régime alimentaire a recommander : un régime pauvre en
VRGLXP QH SHUPHWWDQW SDV -Bdiit€ e\Wodue te deRUGrMob doitO 1+ 7 $
également étre pris en considération chez des patients agés.

Les risques infectieux doivent étre pris en compte : la vaccination anti-grippale doit étre
SURSRVpH XQ WUDLWHPHQW FRQWUH OYDQJXLO@MXORVH
ére DGPLQLVWUpPp HQ FDV GYDQWpPFpPGHQW GH VpMRXU HQ ]RQ
GIXQH WXEHUFXORVH(@HW VRQW SDV FRGLILpHV

Il est probablement utlieGI{DSSRUWHU XQH LQIRUPDWLRQ DX[ SDW
complications bénignes WURXEOH GX VRPPHLO ULVTXH GH WUHPEOH
/IH ULVTXH GH OfLQVXIILVDQFH VXUUpQDOLHQQH HW OH
rapidement : douleurs abdominale ou thoracique, trouble du transit, fievre devront étre
H[SOLTXpV DX[ SDWLHQWYVY GH PrPH TXH OH ULVTXH GH VXL
GLVWDQFH GH OYOUDrwW GX WUDLWHPHQW

Pour les patients 1 et 3, une prise de poids importante a été notée avec une décompensation du
diabete pour le patient 1.
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/ID SDWLHQWH HW OH SDWLHQW QYRQW SDV SUpVHQWp Gl
Les complications de la corticothérapie doivent étre connues et prévenues par tous les
intervenants, de méme que les recommandations de bonnes pratiques.
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CONCLUSION

/I fDQDO\VH GH TXDWUH REVHUYDWLRQV GH SDWLHQWYV DWW
de la littérature nov D SHUPLV GIpWXGLHU XQH GH VHV FRPSOLF
FpPUpEUDO &YfHVW XQH FRPSOLFDWLRQ UDUH PDLV H[WUTrPI
Of%$&* GHYDQW OD FRQVWDWDWLRQ GT1XQ VI\QGURPH LQIC
évocateursenP pVHQFH GT1XQ $9& SHUPHW GILQLWLHU OH WUDLW

Cette complication survient chez 2.5 & 7% des patients et représenterait environ 0.17% des
AVC.

/IHV FRQQDLVVDQFHV VXU OHV SDWLHQWYV DWWHLQWYV GT$:
grande maRULWp GIpWXG H¥ faibeVpliRan&HatgtlgyeHod de descriptions de

cas.

Il y a donc trés peu de certitudes concernant cette pathologie.

Les atteintes artéritigues symptomatiques concernent principalement les artéres vertébrales et
dans une moindre mesure les artéres carotides internes. Des atteintes des artéres
intracérébrales peuvent survenir mais semblent extrémement rare.

,O QyYbssbubLw SDV GH IDFWHXUV GH ULVTXH FODLUHP
FRPSOLFDWLRQ re/l§ $gtdnd Kial dga pathologie. Le diagnostic dans ce cas

SHXW rWUH FRPSOH[H ,0 GRLW rWUH pYRTXp GHYDQW OD
ELRORJLTXH 8QH ERQQH FRQQDLVVDQFH GH OD FOLQLTXH

$FWXHOOH P H@Mcifyfd deb lgsldnd des artéres sipRUWLTXHY HVW OfpFK
La connaissance des signes échographiques spécifiques principalement le signe du Halo est
indispensable pour identifier la pathologie. Des études complémentaires sont nécessaires pour
préciser la place de techniqu€&fLPDJHULH FRPPH OH 7(3 VFDQ RX 0OfY,50
cette indication.

Le traitement de cette complication repose principalement sur la corticothérapie introduite a
forte dose qui permet de limiter le risque de s@v¢H GH FHWWH FRPSOLFDWLRC
DSUgV VRQ LQWURGXFWLRQ PDLY HOOH QYHPSrFKH SDV OD
/ID FRUWLFRWKpUDSLH GRLW rWUH GpEXWpH GgV TXH OH GL
ID SUHVFULSWLRQ G1Béhetles patentd/ dyant DIOAVE\GuLcDXplique une

ACG est tres probablement utile et est actuellement indiqguée. La place des traitements
DQWLFRDJXODQWY QpFHVVLWH GYfrWUH pYDOXpH SDU GHV p

/I fpYDOXDWLRQ GH OD SODFH GHV ELRWKpUDSLHV SULQFL:
UpDOLYVDWsLppogetifgs WX G YDOXDWLRQV GH OfLQ®quelkeWw GIDW
UpDOLVDWLRQ GYDQJLRS O D wt\&daldmenninteréssafes.H GH VWHQW V|

/IH VXLYL GH FHV SDWLHQWYV SOXV GTXQ PRLVY DSUqV OD VX

des autres patients atteint§ {DUWpULWH j FHOOXOHV JpDQWHV /D C
corticothérapie se fera selon les mémes modalités.
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Cette pathologie est actuellement méconnue et probablement sous diagnostiquée. Les données
actuellement disponibles reposeitX U X Q S H W L W sQ@QéRd&3pe0tMeAcusviXp@u-de
patientsYLFWLPHV G71$9& /H QLYHDX GH SUHXYH HVW GRQF IDL
ID FRQVWLWXWLRQ GI1XQ UHJLVWUH UHJURXSDQW OHV SDW
RX GITpWXGHYVY SURVSHFWLYHV PXOWLFHQWULTXHYVY SHUPH
patients sont souhaitables pour permettre de déterminer une attitude diagnostic et
thérapeutique.
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