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INTRODUCTION
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1 INTRODUCTION

La maladie de Takayasu est une artérite chronique qui touche préférentiellement
I’aorte et ses branches primaires. Elle constitue avec 1’artérite a cellules géantes
(ou maladie de Horton), les deux vascularites primaires des gros vaisseaux. Elle
cause une inflammation chronique granulomateuse de la paroi vasculaire [1]. Cette
affection atteint le plus souvent la jeune femme adulte autour de la 2°™ et 3™
décennie, en régle avant 40 ans. Décrite pour la 1% fois au Japon, sa fréquence est
nettement supérieure dans la population Asiatique que dans celle des autres. Sa
fréquence mondiale est estimée a 3,2 a 40 par million d’habitants et son incidence
a 0,4 a 2,6 par million d’habitants [2]. C’est une maladie évoluant en 2 phases, une
phase inflammatoire avec des signes cliniques généraux moins spécifiques et une
phase occlusive durant laquelle les signes majeurs de la maladie rendent le
diagnostic plus facile. Les complications telles qu’un infarctus cérébral peut
survenir durant son évolution. L’une des causes a laquelle elle est fréquemment
associee est la tuberculose, qui jouerait un réle principal lorsqu’elle existe dans le
declenchement de la maladie. La prise en charge repose sur la corticothérapie, plus
OuU moins associée a un traitement immunosuppresseur, a une biothérapie, a une
chirurgie de reconstitution vasculaire ainsi qu’un traitement spécifique en fonction

de I’¢étiologie suspectée.

A la vue du caractére discret des symptémes, le délai diagnostic pourrait étre assez

long, avec une moyenne de 0,8-3,5 ans selon certaines études. [3]

Dans ce travail nous allons vous faire en premier lieu une revue de la littérature de
cette affection et secondairement vous rapporter un cas clinique qui fut révélé par

infarctus cérébral et dont la recherche étiologique a retrouver une tuberculose.
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OBJECTIFS
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2 OBJECTIFS

2.1 Général

Rapporter un cas clinique d’un infarctus cérébral révélant une maladie de Takayasu

dans le service de neurologie du CHU Gabriel Touré.

2.2 Spécifique
1. Faire I’état des lieux sur I’artérite de Takayasu a travers une revue de la
littérature.

2. Décrire les aspects cliniques et paracliniques de notre observation clinique
3. Décrire les aspects thérapeutiques
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METHODOLOGIE
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3 METHODOLOGIE

3.1

3.2

3.3

3.4

Cadre d’étude

Mémoire de fin de cycle du DES de Neurologie au Mali

Type d’étude

I1 s’agit d’une étude observationnelle de type descriptif d’un cas clinique, avec
une enquéte retrospective et revue de la littérature.

Définition du cas

Criteres définis par 1’American College of Rhumatology (ACR) pour une

artérite de Takayasu.

Méthodes

3.4.1 Collecte des données

A partir du dossier médical du malade pour la partie descriptive suivi par un
entretien afin de recenser les donneées rétrospectives.
Revue de la littérature sur les sites de recherche des données a partir des

mots clés : Artérite, maladie, takayasu, infarctus cérébral, tuberculose.

3.4.2 Variables

Les caractéristiques sociodémographiques regroupant 1’age, le sexe, le statut
matrimonial, le lieu de résidence, la profession.

Les caractéristiques cliniques et paracliniques tels que les antécédents, les
FDR, les signes neurologiques, et non neurologiques, les données des

examens complémentaires réalisés, le traitement recu et 1’évolution clinique.

3.4.3 Saisies et analyse des donneées

Nous avons utilisé le logiciel WORD 2016 de Microsoft pour la saisie des
données. Nos références ont été saisies manuellement avec le systéeme

Vancouver.
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3.4.4 Considérations éthiques
Nous avons obtenu le consentement de la patiente au cours d’un entretien.
Apres lui avoir clairement expliqué la méthodologie, nous lui avons garanti
la confidentialité. Ainsi les informations recueillies sur le dossier médical

ont été traitées confidentiellement et I’anonymat de la patiente fut conservé.
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REVUE DE LA
LITTERATURE
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4 REVUE DE LALITTERATURE
4.1 HISTORIQUE

L’AT tire son nom d’un ophtalmologue japonais Mikito Takayasu. Ce dernier a
rapporté la description d’un examen du fond d’ceil d’une patiente de 21 ans en
1908 [4]. La méme anomalie décrite au fond d’ceil fut rapportée par deux autres
ophtalmologues japonais, Dr. Onishi et Dr. Kagoshima, a laquelle ils ont ajouté une
abolition du pouls radial chez leurs patients [5,6]. Sa nomenclature actuelle
« Artérite de Takayasu » fut retenue en 1994. Avant cela, elle a connu plusieurs
appellation, « pulseless disease » ou « maladie des femmes sans pouls », «
syndrome d’aortite ou pan aortite », «le syndrome de 1’arc (ou de I’arche) —
aortique ». Elle fut classée parmi les vascularites des gros vaisseaux par la révision
de 2012 [7,8].

4.2 EPIDEMIOLOGIE

D’artérite de Takayasu est une pathologie ubiquitaire et s’observe avec une plus
grande fréguence en Asie, en Amérigue du Sud et dans la zone méditerranéenne. Sa
distribution est donc variable d’une région a une autre, le Japon étant le pays ou il
est rapporté le plus grand nombre de cas, environs 40 par million d’habitants ; son
incidence est de 4,7 par million d’habitants au Royaume Uni, de 1,2 a 2,6 par
million d’habitants en France [9]. L'age de début de la maladie se situe entre 20 et
40 ans. L artérite de Takayasu touche principalement les personnes de moins de 50
ans. Le sexe féminin est majoritairement atteint, avec un ratio femme/homme
variable de 8/1 au Japon, 5,9/1 au Mexique, 4,8/1 en France, 1,2/1 en Inde. C’est

une pathologie rare et exceptionnelle chez les enfants [10]
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4.3 ETHIOPATHOGENIE

L’ AT résulte d’une inflammation vasculaire a médiation cellulaire, survenant dans
la paroi vasculaire dont la cause reste inconnue [11]. Certains auteurs incriminent
les infections a mycobactéries et notamment la tuberculose. Compte tenu de la
corrélation en termes de distribution géographique, des cas d’associations
fréguentes et du partage de lésions granulomateuses dans ces 2 maladies. Une
réaction a la fois humorale et cellulaire a été décrite vis-a-vis d’une protéine Heat-
Shock mycobactérienne, (mHSP65), proche d’une protéine cellulaire humaine
(hHSP60) exprimee dans la média et les vasa vasorum [12,13,14]. Cependant,
I’absence de matériel génétique de Mycobacterium tuberculosis au sein des
prélevements histologiques artériels, la faible prévalence de la tuberculose chez les
patients occidentaux atteints d’AT (Artérite de Takayasu) et la sécurité d’emploi
des anti-TNFa dans I’AT [15,16] sont des arguments contre une cause a M.

tuberculosis.
4.4 HISTOPATHOLOGIE
La maladie de Takayasu est une panartérite gigantocellulaires des gros troncs
artériels [17]. Les lésions histopathologiques sont caractérisées par :
e Une atteinte inflammatoire prédominant a la partie externe de la média, a la
jonction média-adventice ;
e Une composante gigantocellulaire dans I’infiltrat inflammatoire, ces cellules
géantes étant trés inconstantes ;
e Une destruction des structures élastiques prédominant tres nettement a la
jonction média-adventice (figure 1) ;
e Une fibrose toujours observée, développée dans 1’adventice et dans les tissus

périartériels.
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Figure 1: Histopathologie de [’artérite de Takayasu [18]

(a) Phase active de I’AT montrant une inflammation granulomateuse a la jonction
médio-adventiticlle de 1’aorte descendant ; (b) phase chronique de I’AT (M) avec

des grappes de cellules mononucléaires et une fibrose de I’adventice (A)
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4.5 CLASSIFICATION VASCULAIRE

Selon la topographie des atteintes vasculaires on distingue plusieurs
formes, I’atteinte aortique étant la plus fréquente. La classification phénotypique
artérielle la plus utilisée est celle de Numano. Elle fut complétée en 1994 lors de la
conférence de Tokyo sur I’AT [19]. Selon le niveau de I’arbre vasculaire atteint,
elle se divise en 6 types angiographiques (I a V) et désigne les atteintes artérielles

coronaires et pulmonaires respectivement par « C+ » et « P+ ».

e Type | : atteinte des branches de I’arc aortique

e Type Ila : atteinte de I’aorte ascendante, de I’arc aortique et de ses branches

e Type IIb : atteinte de I’aorte ascendante, de I’arc aortique et de ses branches
et de ’aorte thoracique descendante

e Type III : atteinte de 1’aorte thoracique descendante, de I’aorte abdominale
et/ou des artéres rénales

e Type IV : atteinte de I’aorte abdominale et / ou des arteres rénales

o TypeV :types lIb+IV

| lla lib 1] v \

Figure 2 : Classification selon le phénotype vasculaire de I’Artérite de Takayasu
Selon la classification de Tokyo et reproduite d’apres Soto et al. [20,21]
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4.6 DESCRIPTION CLINIQUE [10]

4.6.1 Circonstances de découverte

Le diagnostic peut étre évoqué chez un patient de moins de 50 ans symptomatique
avec des signes généraux ou des symptomes ischémiques a D’effort ou une
hypertension artérielle. Mais il peut également étre de découverte fortuite devant
une abolition de pouls ou des souffles vasculaires a I’examen clinique, ou un
¢paississement pariétal artériel de I’aorte ou ses branches parfois associé¢ a des
sténoses ou anévrismes artériels sur les examens d’imagerie. Enfin, certaines
pathologies inflammatoires sont associées a ’artérite de Takayasu : les maladies
inflammatoires du tube digestif (maladie de Crohn et rectocolite hémorragique), les
spondylarthropathies et plus rarement la sarcoidose. Celles-ci peuvent préexister a
I’artérite de Takayasu ; c’est donc parfois au cours du suivi de ces pathologies que

I’artérite de Takayasu est diagnostiquée.

4.6.2 Manifestations cliniques

Les circonstances de déecouverte de la maladie peuvent étre tres différentes. Chez
certains patients le diagnostic est retenu pendant la phase dite « pré-occlusive » ou
« phase systémique ». Cette phase associe des signes généraux aspécifiques avec
une fievre, des arthralgies, des myalgies, des signes cutanés (érythéeme noueux,
pyoderma gangrenosum), des douleurs sur les trajets artériels (notamment une
carotidodynie), et parfois une atteinte ophtalmologique : épisclérite. En pratique, la
phase systémique passe souvent inapercue, est absente ou n’est retrouvée que
rétrospectivement par 1’interrogatoire, ou enfin concomitante de la phase occlusive.
Le plus souvent le diagnostic est posé pendant la « phase vasculaire », qui est la
consequence des lésions artérielles (sténoses, oblitérations, anévrysmes) siégeant

sur la crosse de ’aorte, sur 1’aorte thoraco-abdominale ou leurs branches.
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Elle est souvent d’emblée présente lorsque le patient consulte pour des symptomes
liés a une sténose ou une occlusion artérielle. Dans ce cas, le mode de révélation

dépend du territoire atteint.

4.6.2.1 Atteinte de I’arc aortique et des troncs supra-aortiques

L’atteinte axillo-sous-claviere (classiquement post-vertébrale) peut entrainer une
claudication du membre supérieur, mais est souvent asymptomatique, révélée par
une asymeétrie tensionnelle, une abolition des pouls, un souffle sus-claviculaire, un
phénoméne de Raynaud. La présence d’un vol vertébro-sous-clavier peut étre
retrouvée. L’atteinte carotidienne, présente entre 10 et 30% des cas au diagnostic,
peut se manifester par des douleurs cervicales le long du trajet des carotides
appelées carotidodynies. L’abolition du pouls carotidien ou un souffle a
I’auscultation peut étre retrouvé a I’examen clinique. Les symptomes résultant de
ces atteintes artérielles sont le plus souvent non focaux : sensation vertigineuse,
lipothymie, syncope, flou ou vision sombre binoculaire transitoire. lls sont la
conséquence d’un bas-débit cérébral transitoire, survenant notamment au lever. Les
céphalées sont fréquentes, répondant ou non aux criteres de migraine sans aura,
elles pourraient étre notamment secondaires a un hyperdébit compensateur dans le
territoire carotide externe. Les infarctus cérébraux sont rares, méme lorsque
plusieurs artéres a destination cérébrale sont atteintes. Ils peuvent résulter soit des
sténoses artérielles de la maladie de Takayasu, soit d’une étiologie indirecte telle
qu’une fibrillation atriale sur cardiopathie hypertensive, une lacune ou une
hémorragie profonde liés a I’HTA, ou une sténose athéromateuse secondaire, et
justifient une enquéte étiologique compléte. La rétinopathie ischémique secondaire
a la diminution de la pression systolique rétinienne peut étre observée de méme

que la rétinopathie hypertensive.
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Elle peut se révéler par des éclipses visuelles monoculaires transitoires déclenchées

par I’orthostatisme ou une luminosité ambiante intense.

4.6.2.2 Atteinte de I’aorte thoraco-abdominale et des arteres rénales

Une claudication intermittente des membres inférieurs peut révéler la coexistence
de sténoses et de dilatations ou un anévrisme de ’aorte thoracique ou de ’aorte
abdominale, trés évocatrices de la maladie, surtout lorsque la paroi vasculaire est
¢paissie. L’atteinte des vaisseaux digestifs, tronc cceliaque et artéres mésentériques,
est assez fréquente, mais la survenue d’un angor mésentérique est rare. Enfin les
sténoses des arteres rénales, fréquentes, peuvent ¢&tre responsables d’une

hypertension réno-vasculaire.

4.6.2.3 Atteinte pulmonaire

Latteinte des arteres pulmonaires est présente dans environ 50% des cas. Le plus
souvent asymptomatique, les manifestations artérielles pulmonaires peuvent étre
diverses : douleurs thoraciques, toux, dyspnée, et plus rarement hémoptysies ou

hypertension artérielle pulmonaire avec insuffisance cardiaque droite.

4.6.2.4 Atteinte cardiaque

L’atteinte myocardique clinique est rare, mais des anomalies non spécifiques de
perfusion sans atteinte coronaire associée sont fréguemment observées en
scintigraphie au Thallium (84%) tout comme des rehaussements tardifs apres
injection de Gadolinium en IRM (26%). L atteinte coronaire concerne 5 a 15% des
patients, principalement liée a une sténose ostiale associée a 1’aortite et se
manifeste le plus souvent par un angor. L’atteinte valvulaire touche 2 patients sur 5,
principalement par insuffisance aortique liée a une dilatation de 1’anneau aortique
et de l'aorte ascendante. L’insuffisance aortique est un facteur de mauvais

pronostic et doit étre corrigée si la fuite est importante.
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Toutefois, il convient de réévaluer I’insuffisance aortique aprés controle de
I’hypertension artérielle. Enfin, en cas de pseudo-coarctation aortique par sténose
de I’aorte thoracique descendante ou abdominale, on traitera d’abord celle-ci avant
de porter I’indication d’un remplacement valvulaire aortique. Plus rarement, il peut
s’agir d’une cardiopathie hypertrophique voire d’une défaillance cardiaque gauche

sur hypertension artérielle réno-vasculaire.

4.6.2.5 Hypertension artérielle

Elle est tres fréquente dans ’artérite de Takayasu. Elle peut étre due a diverses
étiologies : atteinte artérielle rénale, pseudo-coarctation aortique et rigidité
pariétale secondaire a ’atteinte vasculaire, ¢largissement de la différentielle en cas
d’insuffisance valvulaire aortique. Les chiffres tensionnels sont fréquemment sous-
estimés en cas d’atteinte sous-claviere bilatérale : dans ce cas, il est indispensable
de surveiller la pression artérielle systolique par une mesure aux chevilles, et on

gardera les mémes objectifs de pression artérielle.

4.6.2.6 Atteinte dermatologique

Les manifestations dermatologiques souvent correlées aux poussees evolutives de
la maladie sont principalement le pyoderma gangrenosum et I’érythéme noueux,
qui sont retrouveés dans environ 10% des cas. Les signes cutanes sont aspécifiques
et peuvent également étre rapportés aux pathologies inflammatoires associées a
I’artérite de Takayasu : les maladies inflammatoires du tube digestif (maladie de
Crohn et rectocolite hémorragique), les spondyloarthropathies et plus rarement la

sarcoidose.
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4.6.2.7 Particularités cliniques pédiatriques

La prédominance féminine est présente mais est moins nette que chez I’adulte. Les
enfants ont plus d’atteintes aortiques et rénales expliquant la fréquence de
I’hypertension artérielle, estimée autour de 75% (définition de référence du
National Health Institute). Sont également fréquents les plaintes digestives, les
céphalées, les malaises et la fievre. Les atteintes cutanées, oculaires et les
adénopathies sont rarement observées. L’abolition des pouls et la claudication d’un
membre semblent moins souvent retrouvées que chez ’adulte. A D’inverse, les
douleurs articulaires et musculaires, ainsi que la perte de poids semblent plus

notées que chez I’adulte.

4.6.3 Signes biologiques

On ne dispose pas de marqueur biologique diagnostique spécifique ou d’anticorps
spécifique de la maladie de Takayasu. Le syndrome inflammatoire est confirmé par
I’augmentation de la CRP, du fibrinogéne, des gamma-globulines de
I’haptoglobine, de 1’orosomucoide et/ou de la vitesse de sédimentation (VS). Le
syndrome inflammatoire est inconstant et son absence ne signe pas nécessairement
I’absence d’activité de la maladie. La recherche de facteurs antinucléaires ou de
facteurs rhumatoides est négative en 1’absence de connectivite associée. La
présence d’anticorps anti-cellules endothéliales a été rapportée mais n’est pas
specifique. La pentraxine-3 a été décrite comme marqueur d’activité de la maladie.
La CRP appartient a la famille des pentraxines, mais est synthétisée par le foie, a la
différence de la pentraxine-3 qui serait produite par les cellules immunitaires et les
cellules de la paroi artérielle. Toutefois, la pentraxine-3 n’est pas dosée en routine

clinique.
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Dans les séries pédiatriques, les parametres les plus souvent notés comme élevés
sont la VS puis la CRP, dont I’utilisation comme un reflet d’activité reste
¢galement incertaine. L’inflammation chronique s’associe plus fréquemment a une

anémie et une thrombocytose chez I’enfant que chez I’adolescent.

4.6.4 Imagerie de I’aorte et de ses branches

L’imagerie de I’aorte et de ses branches a pour objectifs :

e La recherche d’une atteinte morphologique de 1’aorte et/ou de ses branches
évocatrices d’aortite (épaississement et remodelage pariétal artériel, sténose,
anéevrisme).

e Lamise en évidence d’une activité inflammatoire parictale artérielle.

L’imagerie artérielle joue un role majeur dans le diagnostic positif de la maladie et
pour le suivi évolutif. La recherche d’une atteinte de I’aorte et de ses branches est
réalisée par 1’écho-Doppler artériel, ’angioTDM ou I’angiolRM. L artériographie
corps entier, mentionnée dans les criteres de classification américains, n’est plus
aujourd’hui utilisée pour le diagnostic et le suivi des patients. La tomographie par
émission de positrons ou TEP-scanner a été proposée pour étudier 1’activité

inflammatoire pariétale artérielle.

L’écho-Doppler vasculaire met en évidence un halo hypoéchogéne peérivasculaire
typique et permet de mesurer 1’épaisseur de la paroi des carotides et axillaires avec
une bonne sensibilité. Cette modalité d’imagerie ne permet pas de déterminer
I’activité de la maladie et est moins sensible que 1’imagerie en coupe (angioTDM,
angiolRM) pour les 1€sions inflammatoires des arteres viscérales, en 1’absence de
sténose hémodynamique. Son emploi est aussi limité par ’inaccessibilité de

certains vaisseaux comme 1’aorte thoracique et les artéres pulmonaires.
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L’évaluation de I’activité inflammatoire de 1’artérite de Takayasu par 1’utilisation

de produit de contraste échographique a été illustrée mais reste encore a valider.

L’angioTDM ou [D’angiolRM sont intéressantes lorsqu’elles montrent un
¢paississement pariétal ou qu’elles permettent de visualiser des sténoses et des

anévrysmes artériels.

L’angioTDM a comme avantage une excellente résolution spatiale isotrope
couvrant I’ensemble de 1’arbre artériel et une grande accessibilité. L’angioTDM
sera synchronisée sur le rythme cardiaque avec un temps artériel et un temps tardif,
permettant d’évaluer les prises de contraste pariétales. L’aortite se caractérise par
un ¢épaississement pariétal aortique thoracique ou abdominal, d’aspect
circonférentiel et régulier, supérieur ou égal a 2-3 mm, se rehaussant parfois apres
injection. L’avantage de 1’angiolRM (incluant angiographie par résonance
magnétique et séquences dédiées en IRM) est I’absence de toute irradiation et de
produit de contraste iod¢ ainsi que la possibilit¢, en complément de 1’¢tude
morphologique, de détecter des signes d’inflammation vasculaire tels que 1’cedeme
pariétal a I’aide de I’imagerie pondérée en T1 sans et avec injection de gadolinium
ainsi qu’en imagerie T2 avec saturation de la graisse. Son caractere non irradiant
rend ’IRM particulierement adaptée au suivi de patients jeunes. Cependant, si la
place de cette technique dans 1’évaluation diagnostique des lésions vasculaires est
¢tablie, ’évaluation de I’activit¢ inflammatoire de D’artérite de Takayasu a été
illustrée mais reste encore a valider. La TEP au FDG est une technique qui vise a
une approche plus directe du degré de I’'inflammation vasculaire en estimant la
consommation de glucose radioactif augmenté dans [infiltrat cellulaire

inflammatoire de la paroi artérielle.
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Le parametre d’interprétation de la TEP FDG le plus utilisé est ’analyse visuelle,
comparant le degré de fixation aortique a celui du foie, et qui classe ’examen en
trois grades (grade 1 : fixation inférieure a celle du foie ; grade 2 : fixation aortique
égale a celle du foie ; grade 3 : fixation aortique supérieure a celle du foie). Un
hypermétabolisme vasculaire en TEP ne définit pas nécessairement une maladie

active. L’absence de fixation n’exclue pas une progression de la maladie.

La sensibilité et la spécificité de ces techniques d’imagerie pour 1’étude de
I’activité¢ inflammatoire restent a €tablir par des études comparatives sur de plus

larges cohortes.

Dans les formes pédiatriques, aucune donnée comparative n’est disponible a ce
jour ; certaines études pédiatriques mettent en avant I’intérét de 1’angiolRM (moins
irradiant que I’angioTDM) et de 1’écho-Doppler pour les arteres rénales et
carotides — I’enjeu de [D’irradiation étant majeur sur le risque oncogénique.
L’atteinte abdominale plus ou moins associée a d’autres topographies est la plus

fréquente.

4.6.4.1 Examen anatomopathologique

L’examen histologique ne peut étre systématique, du fait du sieége de 1’atteinte
vasculaire, mais peut étre pratiqué en cas de geste nécessaire pour une
revascularisation artérielle. Il s’agit d’une panartérite giganto-cellulaire a
prédominance médio-adventitielle. En phase aigué, les anomalies prédominant au
niveau de 1’adventice constituent un infiltrat inflammatoire, remplacé par des
Iésions fibrosantes et des calcifications artérielles en phase chronique, des lésions

actives et de fibrose pouvant étre présentes simultanément.
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4.6.5 Principes diagnostiques et critéres de classification

Les premiers criteéres diagnostiques pour I’ Artérite de Takayasu furent proposés en
1982. Ces éléments principaux étaient le sexe féminin, 1’antécédent de tuberculose
et la topographie des lésions angiographiques (arteres carotides communes et
arteres sous claviéres post vertébrales). Les premiers criteres diagnostiques

reconnus de I’AT furent ceux proposés par Ishikawa en 1988.

Le diagnostic d’artérite de Takayasu est évoqué sur un faisceau d’éléments
cliniques, biologiques, radiologiques et parfois histologiques. Des criteres de
classification existent, les plus utilisés étant les critéres de 1’American College of

Rheumatology (ACR) et les critéres d’Ishikawa modifiés par Sharma.

Les criteres ACR s’appuie essentiellement sur 1’atteinte artérielle et de 1’aspect
caracteristique en imagerie sans tenir compte des nouvelles techniques d’imagerie
vasculaire. Les criteres ACR ont une sensibilité de 90,5% et une spécificité de

97,8%. Un minimum de 3/6 points permet de poser le diagnostic (Tableau 1)

Tableau 1 : Critéres de ’ACR 1990

e Age de début < 40 ans

e Claudication des extrémités : géne ou fatigue musculaire a I’effort d’au moins une
extrémité, spécialement des membres supérieurs

e Diminution d’au moins un pouls brachial

e Asymétrie d’au moins 10 mm Hg de la pression systolique humérale

e Souffle auscultatoire sur une artere sous-claviere ou sur I’aorte abdominale

e Anomalies angiographiques (angioTDM et/ou angiolRM): rétrécissement ou occlusion
sur 1’aorte, ses branches ou les artéres proximales des membres, segmentaires ou

focales, non liées a de I’athérosclérose ou a une dysplasie fibromusculaire
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Sharma et al ont proposé une modification des critéres d’Ishikawa en 1996. Ils
intégrent les signes vasculaires et systémiques, considérant également la présence
de sténoses ou d’occlusion vasculaire en artériographie. Il a une sensibilité et une
spécificité (respectivement de 92,5% et 95 %) nettement plus élevée que les
criteres d’Ishikawa et de I’American College of Rheumatology (avec

respectivement une sensibilité a 60,4 % et 77.4 %). (Tableau 2)

Tableau 2 : Critéres d’Ishikawa (1988) modifiés par Sharma en 1996

Critéres majeurs
Sténose ou occlusion de la portion moyenne :
1. de ’artére sous-claviere gauche en artériographie
2. de I’artére sous-claviere droite en artériographie
3. Symptomes caractéristiques d’une durée d’au moins un mois : claudication, abolition
d’un pouls ou asymétrie tensionnelle, fievre, cervicalgies, amaurose, troubles visuels,
syncope, dyspnée, palpitations.
Critéeres mineurs
1. VS>20 mm/h
Sensibilité des arteres carotides a la palpation
HTA : pression humérale > 140/90mmHg, ou pression poplitée >160/90mmHg
Insuffisance aortique ou ectasie annulo-aortique
Atteinte artérielle pulmonaire

Sténose ou occlusion de la portion moyenne de la carotide gauche en artériographie

N oo g & 0D

Sténose ou occlusion du tiers distal du tronc artériel brachiocéphalique en
artériographie

8. Atteinte de I’aorte thoracique descendante en artériographie

9. Atteinte de I’aorte abdominale en artériographie

10. Lésion coronarienne avant 30 ans, en I’absence de dyslipidémie ou diabete
Diagnostic d’artérite de Takayasu est hautement probable si : > 2 critéres majeurs ou 1 critére

majeur et > 2 critéres mineurs ou > 4 critéres mineurs
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Globalement, le diagnostic d’artérite de Takayasu est évoqué chez un sujet de
moins de 50 ans, en présence d’une atteinte radiologique caractéristique des artéres

de gros calibre et en I’absence d’arguments pour une autre cause vasculaire.

La présence de signes cliniques caractéristiques et/ou de parametres biologiques
inflammatoires peut renforcer le diagnostic, mais ils peuvent étre absents et ne sont

pas un prérequis pour porter le diagnostic.

4.6.6 Diagnostics différentiels

Pour les formes typiques d’artérite de Takayasu, la question d’un diagnostic
alternatif ne se pose quasiment pas. Dans les autres cas, les diagnostics différentiels
d’une artérite de Takayasu sont d’autant plus nombreux que la présentation est
fruste. Le diagnostic différentiel avec D’artérite a cellules géantes ou artérite
gigantocellulaire (anciennement dénommée maladie de Horton) peut étre difficile,
en particulier en cas de découverte de lésions artérielles inflammatoires chez une
personne de plus de 50 ans. L’age n’est pas un élément discriminant suffisant car
des lésions artérielles en relation avec une artérite de Takayasu peuvent passer
inapercues chez une patiente jeune et étre découvertes a I’occasion d’une
progression de la maladie, d’un bilan systématique ou de conséquences des 1€sions
arterielles, plusieurs années apreés le début de la maladie. La présence de signes
d’artérite céphalique (céphalées, anomalies du scalp) et les anomalies
caractéristiques a la biopsie de D’artere temporale sont des ¢éléments plus
discriminants en faveur d’une artérite a cellules géantes. Les autres étiologies
d’aortites doivent étre systématiquement évoquées et €cartées. L’ origine infectieuse
(principalement en rapport avec la tuberculose, la syphilis, ou dans des tableaux
cliniques plus bruyants le staphylocoque, le streptocoque et la salmonelle) sera

évoqueée selon le contexte clinique et avec un bilan biologique adapté. Les autres
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pathologies inflammatoires et/ou auto-immunes, telles que la maladie de Behget, le
syndrome de Cogan, la polychondrite atrophiante, la polyarthrite rhumatoide ou la
granulomatose avec polyangéite, seront évoqués en présence de signes cliniques

caractéristiques et/ou de marqueurs auto-immuns spécifiques.

Les autres pathologies vasculaires non inflammatoires telles que 1’athérome, les
maladies vasculaires génétiques (syndrome de Marfan et apparentés, syndromes de
Loeys-Dietz, syndrome de Williams-Beuren, syndrome d’Ehlers-Danlos
vasculaire), ’artérite post-radique, la dysplasie fibromusculaire seront éliminés sur
les antécédents personnels, familiaux et les caractéristiques cliniques et
radiologiques du patient. Les péri-aortites (Erdheim Chester, maladie a 1gG4, les

fibroses rétroperitonéales péri anevrismales ...) peuvent ¢galement tre évoquées.

4.6.7 Evaluation de ’activité de la maladie

Il n’existe pas de criteres fiables de progression de 1’artérite de Takayasu et il n’y
pas de marqueurs biologiques spécifiques, tels que la présence d’anticorps
spécifiques. Le bilan auto-immun usuel est négatif. Les signes biologiques sont en
rapport avec un syndrome inflammatoire, a D’origine de 1’augmentation des
parameétres inflammatoires : VS, CRP, fibrinogene, orosomucoide, haptoglobine.
Le syndrome inflammatoire reste néanmoins un reflet imparfait de 1’activité¢ de la
maladie sous-jacente, une maladie active étant possible en I’absence de syndrome
inflammatoire chez environ 30% des patients. A ’inverse, on peut observer la
présence d’un syndrome inflammatoire chez environ 30% des patients sans activité
clinique. D’autres marqueurs biologiques ont été¢ étudiés, tels que les taux de
différentes cytokines, des taux plus élevés de RANTES, TNFa et d’IL-6 étant mis
en évidence en cas de maladie active et d’autres marqueurs, tels que la pentraxine-

3 ou BAFF, seraient également élevés en cas de maladie active, mais ces
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marqueurs ne sont pas realisables en routine. Ces molécules témoignent de
I’activité du processus inflammatoire, mais leur avantage par rapport a d’autres

marqueurs de I’inflammation (VS, CRP, fibrinogene) reste a démontrer.

Des critéres d’activité de 1’artérite de Takayasu ont été¢ définis a partir du suivi
prospectif d’une série de 60 patients du National Institute of Health (NIH). Ils
reposent sur I’apparition récente ou 1’aggravation d’au moins 2 des 4 critéres

suivants :

e des signes d’ischémie ou d’inflammation vasculaire

e des symptomes systémiques non attribuables a d’autres éveénements

e des anomalies angiographiques

e une augmentation des marqueurs de [I’inflammation (VS, CRP,

fibrinogéne, orosomucoide, haptoglobine).

Dans cette étude, 88% des patients ayant une maladie cliniqguement active voyaient
apparaitre de nouvelles atteintes artérielles. Plus récemment, une équipe turque a
essay¢ de valider un score d’activité de 1’artérite de Takayasu (Disease extent index
Takayasu), les équipes indiennes utilisent un autre score, I'ITAK dont la
concordance semble trés proche du score d’activite¢ du NIH. Quelques essais de
suivi de I’artérite de Takayasu par tomographie a émission de positrons ont été
réalises mais on ne connait pas encore la sensibilité et la spécificité de cette
imagerie. L’IRM a également €té proposée pour sa capacité a identifier un cedeme
pariétal mais les corrélations anatomo-pathologiques et clinico-biologiques ne sont
pas encore établies. Les criteres d’activité définis par le NIH sont actuellement les

plus utilisés dans la pratique pour définir et suivre 1’activité de la maladie.
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4.6.8 Evolution et pronostic

L’évolution est trés variable. Malgré les traitements actuels, environ 50% des
patients rechutent ou développent une complication vasculaire dans les 10 ans qui
suivent le diagnostic de maladie de Takayasu. Les lésions vasculaires peuvent

progresser de facon totalement silencieuse.

L'évaluation de l'activité¢ de 1’artérite de Takayasu répond a des critéres a la fois
cliniques, biologiques et d’imagerie. La rémission se définit par l'absence de
nouveau symptome, l'absence de syndrome inflammatoire, I'absence de
modification radiologique. La rémission soutenue doit étre obtenue avec un
objectif de prednisone < 0,1 mg/kg/j. Dans une étude francaise récente, apres un
suivi médian de 6,1 ans, des rechutes ont été observées dans 43% des cas, des
complications vasculaires dans 38% des cas et des deces dans 5% des cas. Les taux
de survie sans evénement a 5 et 10 ans, de survie sans rechute et de survie sans
complication étaient de 48,2% et de 36,4%, 58,6% et 47,7% et 69,9% et 53,7%,
respectivement. Le sexe masculin, la CRP élevée et la carotidodynie étaient
associés au risque de rechute ; 1’évolution progressive, I’atteinte de I’aorte

thoracique et la rétinopathie au risque de complications vasculaires.

Le pronostic vital de l’artérite de Takayasu est globalement bon. Toutefois,
I’artérite de Takayasu est associée a une mortalité accrue. La survie a 15 ans est de
85% et a 20 ans de 75% dans des etudes anciennes datant des années 80. Le taux
de mortalité standardisé était de 3,0 compare a la population générale du méme
age. Une identification précoce des patients présentant des facteurs de mauvais
pronostic pourrait aider a prévenir ces décés. Le pronostic aprés un AVC n’a pas
été specifiqguement étudié, mais les AVC sont réguliérement cités comme cause de

déces dans les séries publiées.
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4.7 PRISE EN CHARGE
4.7.1 But

Il n’y a pas, a ce jour, de consensus thérapeutique dans I’artérite de Takayasu. La
plupart des données proviennent de séries rétrospectives et sur de petites cohortes
de patients. Le traitement de I’artérite de Takayasu repose sur le traitement
médical, qui a pour but de traiter la part inflammatoire de la maladie, et dans

certains cas sur la revascularisation par angioplastie ou chirurgie.

4.7.2 Moyens

4.7.2.1 Professionnels impliqueés (et modalités de coordination)

Le traitement est idéalement coordonné par le médecin spécialiste ayant une
expertise dans ’artérite de Takayasu, le plus souvent un médecin vasculaire ou un
médecin interniste. D’autres professionnels peuvent étre impliqués comme les
cardiologues ou néphrologues en cas d’HTA réno-vasculaire, les
gastroentérologues en cas de MICI associée ; les rhumatologues en cas de
spondyloarthropathie associée ou d’ostéoporose fracturaire cortico-induite, les
ophtalmologistes en cas d’atteinte oculaire spécifique, les pneumologues en cas
d’HTAP, les radiologues et chirurgiens vasculaires en cas de discussion de geste de

revascularisation.

4.7.2.2 Molecules disponibles

Dans la phase inflammatoire, la corticothérapie orale est le traitement de référence
spécifique de D’artérite de Takayasu. Elle est habituellement incontournable et
suffisante pour traiter la maladie. La molécule généralement prescrite est la
prednisone. Tous les autres traitements spécifiques d’une artérite de Takayasu sont
prescrits en association: les immunosuppresseurs (méthotrexate, azathioprine,

mycophénolate mofétil) et les biothérapies ciblées (anti-TNF, anti-IL6).
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Certains experts proposent de mettre du méthotrexate systématiquement en
premiere ligne dans un but d’épargne cortisonique. En revanche, les traitements
adjuvants, notamment le méthotrexate ou les biothérapies ciblées (anti-TNF, anti-
IL6), pourraient avoir un intérét pour traiter les rechutes itératives ou des situations

de corticodépendance.

4.7.3 Indications

4.7.3.1 Corticothérapie

La corticothérapie est recommandee dans les formes actives de la maladie. La
posologie de prednisone géneralement prescrite en traitement d’attaque se situe
entre 0,5 (formes peu séveres avec atteinte artérielle limitée) et 0,7 a 1 mg/kg/j
(sans dépasser 70 mg/j) dans les formes plus sévéres (atteinte d’organe vital,
Iésions artérielles multiples et/ou évolutives, HTA rénovasculaire, insuffisance
rénale vasculaire, coronarite, ischémie de membre, infarctus cérébral en lien avec
I’artérite des TSA, ischémie digestive symptomatique, insuffisance aortique).
[’administration de bolus de corticoides (méthylprednisolone) n’est pas indiquée
en dehors de formes graves mettant en jeu le pronostic vital. La dose initiale est
généralement maintenue pendant 2 a 4 semaines. La phase de décroissance peut
étre débutée des que les manifestations cliniques et le syndrome inflammatoire
biologique se sont notablement amendés. Pendant cette phase de décroissance, les
objectifs suggérés de dose de prednisone a atteindre sont de 15 a 20 mg/jour au
3¢me mois, et < 0,1mg/kg/j au 6¢éme mois du début de traitement. Le traitement a
partir de ce seuil de 5 mg/jour de prednisone correspond a la phase de sevrage. Le
principe du sevrage consiste a réduire trés progressivement la posologie de
prednisone, genéralement de 1 mg par mois et/ou de réaliser un test au synacthéne.
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L’objectif de décroitre la prednisone de maniere prudente est double : d’une part,
identifier une éventuelle dose minimale efficace de corticoides pour maintenir une
artérite de Takayasu en rémission et, d’autre part, laisser la sécrétion surrénalienne
se rétablir afin d’assurer une sécrétion adéquate de cortisone endogene.
Habituellement, une tentative d’arrét du traitement corticoide est envisagée au
terme de 24 mois de maladie quiescente. La corticothérapie est d’autant plus utile
et efficace que le diagnostic de la maladie est porté tét, en phase pré-occlusive. La
corticothérapie seule permet d’obtenir une rémission dans 25 a 50% des cas. Les
rechutes lors de la décroissance de la corticothérapie sont décrites dans 30 a 40%
des cas. Dans la série prospective du NIH portant sur 60 patients, 48 avaient des
signes d’activit¢ de la maladie et ont regu une corticothérapie (prednisone 1
mg/kg/j). Sur ces 48 patients, 25 (52%) ont eété mis en rémission. Seize (64%)
patients ont rechuté et ont été retraités par corticoides avec une réponse favorable
dans la moitié des cas. La corticothérapie au long cours peut se révéler délétere
dans cette pathologie en raison notamment des complications cardiovasculaires
qu’elle peut engendrer. Selon les séries, 20 a 50% des patients développent des
effets secondaires en rapport avec la corticothérapie, incluant cataracte, cedéme

périphérique, myopathie, fracture, infection et diabéte.

4.7.3.2 Méthotrexate

Au cours de I’artérite de Takayasu, soit d’emblée ou en cas de non-réponse ou de
rechute lors de la décroissance de la corticothérapie un traitement
immunosuppresseur est habituellement proposé. Le recours au méthotrexate dans
cette indication semble intéressant mais ce traitement n’a été évalué¢ que dans des
études ouvertes et sur de faibles effectifs. Le meéthotrexate est généralement

prescrit aux doses de 0,3 mg/kg/semaine.
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L’adjonction du méthotrexate aux corticoides permet d’obtenir une rémission dans
50 a 80% des cas de corticorésistance ou de cortico-dépendance. Dans une étude
pilote sur 16 patients ayant une artérite de Takayasu cortico-résistante, 13 sur 16
(81%) ont eté mis en rémission. Des rechutes sont survenues dans 44% des cas (7
patients sur 13). Aprés un suivi moyen de 18 mois, 50% des patients restaient en
rémission prolongée. La durée du maintien du traitement immunosuppresseur n’est
pas clairement définie dans I’artérite de Takayasu. Le méthotrexate est tératogeéne
(provoque des anomalies de fermeture du tube neural) et donc contre-indiqué au

cours de la grossesse ou de l'allaitement.

4.7.3.3 Azathioprine et purinéthol

L’azathioprine (2 a 3 mg/kg/jour maximum 150 mg/j) en association avec les
corticoides, chez 65 patients, permettait I’obtention d’une rémission clinique, ainsi
que ’absence de progression artérielle pendant une durée de suivi de 12 mois. En
revanche, il n’y avait pas d’amélioration des 1€sions radiologiques préexistantes
sous azathioprine. En cas d’intolérance digestive a ’azathioprine, le purinéthol (1 a

2 mg/kg/jour) peut étre essayeé.

4.7.3.4 Mycophénolate mofétil

Parmi 10 patients traités par le mycophénolate mofeétil (2 g/jour), une rémission
clinique et un effet d’épargne cortisonique étaient obtenus chez tous les patients.
Dans une autre étude, 21 patients traités par mycophénolate mofétil présentaient
une amélioration clinique et un effet d’épargne cortisonique pendant une durée

médiane de suivi de 9,6 mois.

L’utilisation du cyclophosphamide rapportée dans des publications plus anciennes

n’est désormais plus utilisée avec 1’arrivée des biothérapies.
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4.7.3.5 Anti-TNF alpha

L’intérét des biothérapies a été évalué principalement dans des études ouvertes
rétrospectives chez des patients réfractaires aux immunosuppresseurs classiques ou
corticodépendants. Les antagonistes du TNFa, principalement 1’infliximab, ont été
évalués dans plusieurs séries ouvertes. Les taux de réponse clinique (complete ou
partielle) d’environ 80% et 1’effet d’épargne cortisonique chez ces patients, ayant
eu le plus souvent plusieurs lignes d’immunosuppresseurs, semblent indiquer une

efficacité de ces agents.

4.7.3.6 Tocilizumab

Plusieurs séries ouvertes rétrospectives ont montré 1’efficacité du tocilizumab, un
anti-IL6R, en termes de rémission clinico-biologique et un effet d’épargne
cortisonique. La comparaison des antagonistes du TNFa par rapport au tocilizumab
a montré des résultats similaires en termes de réponses cliniques (61% et 70% a 6
mois), avec une fréquence similaire de complications vasculaires au cours du suivi,
ainsi qu’une survie a 3 ans sans rechute de 91% et 85,7%, respectivement. Au
cours du suivi, 21% d’effets secondaires ont €té¢ noté chez 49 patients traités, dont
la moitié ont nécessité I’arrét de la biothérapie. La fréquence des complications
n’était pas différente entre les antagonistes de TNFa et le tocilizumab. Dans cette
méme étude, la comparaison avec les immunosuppresseurs classiques semblait étre
en faveur des biothérapies (antagonistes de TNFa et tocilizumab) en termes de
survie sans rechute et sans évenements vasculaires ; sous réserve des biais liés a
I’analyse rétrospective. Il faut souligner néanmoins que 1’évaluation radiologique,
et en particulier I’effet des biothérapies sur les 1ésions existantes et I’apparition de

nouvelles localisations artérielles, est habituellement peu analysée.
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Un essai randomisé évaluant 1’efficacité du tocilizumab versus placebo dans les
maladies de Takayasu réfractaires a été récemment publié par une équipe Japonaise
(TAKT study). Le temps jusqu’a la rechute était le critére d’évaluation principal et
18 patients ont été inclus dans chaque bras de traitement. Les résultats de cette
étude suggerent un effet bénéfique en faveur du tocilizumab bien que le critére

principal d’évaluation n’ait pas été atteint en analyse en intention de traiter.

4.7.3.7 Traitement des rechutes et des formes corticodépendantes de haut
niveau
Le sevrage définitif de la corticothérapie n’est pas toujours facilement obtenu. Une
reprise évolutive clinico-biologique d’une artérite de Takayasu préalablement mise
en rémission par le traitement survient dans au moins 40% des cas. En principe, les
rechutes ou récidives sont diagnostiquées sur la réapparition ou I’accentuation
concomitante de signes cliniques et/ou radiologiques d’artérite de Takayasu et du
syndrome inflammatoire biologique. La principale question est ainsi de savoir a

qui et quand il faut prescrire un traitement adjuvant.

4.7.3.8 Traitements de revascularisation

Les complications vasculaires sont la source principale de morbi-mortalité au cours
de l’artérite de Takayasu. La prise en charge de ces complications vasculaires est
proche de celle des lésions d’athérosclérose commune. Le point important est
d’éviter une intervention sur des lésions artérielles en période inflammatoire, le
risque de resténose étant particulierement important et serait multiplié par 7 dans
ce contexte. Ce risque de resténose était de 32% dans une autre étude, et plus
fréquent chez les patients sous corticoides seuls en comparaison a ceux sous un

Immunosuppresseur associé.
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La surveillance réguli¢re est nécessaire afin de dépister 1’apparition de nouvelles
Iésions artérielles, ainsi que les complications telles que les sténoses, les
thromboses ou les anévrismes. Les modalités et le rythme de cette surveillance ne
sont pas consensuels, et doivent tenir compte du controle de la maladie, de
I’existence et du siége des complications artérielles, de 1’age du patient et des
techniques disponibles au niveau de chaque site. Le traitement de revascularisation
d'une lésion sténosante symptomatique devrait faire l'objet d'une discussion

pluridisciplinaire par une équipe entrainée.

4.7.4 Mesures associées

4.7.4.1 Traitements a visée vasculaire

Il convient d’évaluer individuellement le risque d’événement cardiovasculaire et de
contrler les facteurs de risque. En cela une eéchelle du type SCORE
(www.heartscore.org) peut étre une aide a I’intégration de I’ensemble des facteurs
de risque (age, sexe, index de masse corporelle, tours de taille et de hanche,
tabagisme, cholestérol, pression artérielle, diabete, activité physique) et offre une
meilleure évaluation du risque cardiovasculaire global. De cette stratification
découlent des adaptations hygiéno-diététiques, psychosociales et médicamenteuses
basées sur des objectifs a atteindre. Les explorations cardiovasculaires de dépistage
sont a discuter au cas par cas avec un specialiste des maladies cardiovasculaires

dans une stratégie globale de stratification du risque cardiovasculaire.

4.7.4.1.1 Antiagrégants plaguettaires et anticoagulants

Le rationnel de prescrire un traitement antiagrégant aux patients diagnostiqués
avec une artérite de Takayasu est faible. Dans ce contexte d’incertitude, il semble
raisonnable de réserver la prescription d’aspirine a dose antiagrégante (75 a 300

mg/jour) aux artérites de Takayasu avec atteinte sténosante serree.
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Chez I’enfant la dose d’aspirine est de 3-5 mg/kg (sans dépasser 75 mg/j) ; son
usage varie entre 30-60%. La prescription systématique d’un traitement

anticoagulant n’est pas recommandée.

4.7.4.1.2 Statines

L’impact préventif des statines sur la survenue de complications cardio-vasculaires
n’a pas été spécifiquement démontré pour 1’artérite de Takayasu. Il existe une
interaction complexe entre les maladies inflammatoires et le développement de
I’athérosclérose. Des traits spécifiques liés a ’inflammation et a la nature de la
maladie inflammatoire conduisent a une athérosclérose précoce et a un risque accru
de maladie cardiovasculaire atheroscléreuse. Ainsi, il a été suggére de multiplier
par 1,5 le risque cardiovasculaire établi a partir des facteurs de risque classique
présents chez un individu. Néanmoins, la présence d’une maladie inflammatoire
n’est pas en elle-méme une indication suffisante pour systématiquement prescrire
une statine. Il n’y a pas non plus de cibles de LDL-cholestérol spécifiques en cas
de maladie inflammatoire ou inférieures a celles recommandées aux individus sans
maladie inflammatoire. Les cibles sont telles que décrites ci-aprés selon les
recommandations Européennes 2019. Pour les patients a bas risque CV
(4,9mmol/L (soit 1,9 g/L). Pour les patients a risque moderé CV (1-5% de
mortalit¢ cardiovasculaire a 10 ans), D’objectif de LDL-cholestérol est d’étre
inférieur a 2,6 mmol/L (soit 1 g/L). Pour les patients a haut risque CV (5-10% de
mortalit¢ cardiovasculaire a 10 ans), D’objectif de LDL-cholestérol est d’étre
inférieur a 1,8 mmol/L (soit 0,7 g/L). Pour les patients a tres haut risque CV (>10%
de mortalité cardiovasculaire a 10 ans), 1’objectif de LDL-cholestérol est d’étre

inférieur a 1,4 mmol/L (soit 0,55 g/L).
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C’est également la cible préconisée pour tout patient en prévention secondaire
cardiovasculaire et tout patient avec insuffisance rénale sévere (debit de filtration
glomérulaire inférieur a 30 mL/min/1,73m?2). Les hypolipémiants a prescrire sont
les statines en premiére intention avec augmentation des doses pour atteindre la

cible, et / ou I’adjonction d’ézétimibe en seconde intention.

4.7.4.1.3 Autres mesures de protection vasculaire

En cas de I¢ésions structurales de I’aorte, la pression artérielle doit faire I’objet d’un
contréle selon les recommandations en vigueur pour les anevrysmes aortiques. Le
tabagisme est un facteur de risque de complication d’une aortite et ’arrét du tabac
s’impose chez tous les patients. Les données actuellement disponibles ne sont pas
suffisamment solides pour préconiser la prescription systématique d’un inhibiteur
de I’enzyme de conversion (ou d’un antagoniste des récepteurs de I’angiotensine
I1) aux patients nouvellement diagnostiqués avec une artérite de Takayasu.
Neéanmoins il convient de garder une vigilance particuliere sur le dépistage d’une
hypertension artérielle, et le contréle d’une hypertension artérielle traitée. Les
recommandations sur la prise en charge de I’hypertension ne sont pas modifiées
dans le cadre de la prise en charge de D’artérite de Takayasu. Les moyens
nécessaires doivent faire appel aux mesures ambulatoires de pression artérielle
(MAPA) ou automesures, et non simplement aux mesures cliniques au cabinet
médical. On privilégiera I’association de 2 traitements anti-hypertenseurs a
I’instauration d’un traitement contre I’hypertension. On privilégiera les traitements
combinés en une prise. On privilégiera I’association IEC ou ARA2 (antagonistes
des récepteurs de 1’angiotensine 2) avec un inhibiteur calcique ou un diurétique

thiazidique.
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4.7.4.2 Prévention de I’ostéoporose cortisonique

L’importance de la prévention de 1’ostéoporose cortisonique est souvent sous-

estimée. Cette prévention a pour objectif de limiter le risque de fracture chez les

patients sous corticothérapie au long cours (= 7,5 mg/ jour d’équivalent prednisone

pendant > 3 mois). Des recommandations frangaises ont été émises en 2014 ; elles

envisagent le cas des femmes non ménopausées et des hommes de moins de 50

ans, principale population concernée par I’artérite de Takayasu mais pour laquelle

la conduite a tenir en prévention de I’ost€oporose cortisonique est moins évidente

gue pour une population plus agee.

4.7.4.2.1Evaluation initiale du risque fracturaire

La réalisation d’une densitométrie osseuse (DMO) est recommandée pour
les patients deébutant une corticothérapie prolongée (= 7,5 mg/ jour
d’équivalent prednisone pendant > 3 mois) ou chez ceux sous
corticothérapie depuis plus de 3 mois sans DMO initiale.

Le dépistage de fractures infra-cliniques par des radiographies du rachis doit

étre réalisé en cas de perte de taille > 4 cm par rapport a la taille a 20 ans

4.7.4.2.2 Mesures génerales

Prescrire la dose minimale efficace de corticothérapie.

Encourager des apports suffisants quotidiens en calcium, de préférence via
I’alimentation ; la prescription systématique de calcium n’est en effet pas
recommandée.

Mesure du taux de vitamine D et son maintien au-dessus de 30 ng/mL.
Encourager I’activité physique.

Le sevrage tabagique est indispensable.

Eviter une consommation excessive d’alcool.
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4.7.4.2.3 Traitement spécifique de I’ostéoporose

Dans la population de femmes non ménopausées et d’hommes de moins de 50 ans,
le risque fracturaire est moins élevé et 'utilisation de traitements spécifiques est
rendue difficile au vu du manque de données de la littérature sur I’efficacité de ces
traitements dans cette population et sur le risque associ¢é a [’utilisation de
bisphosphonates chez les femmes en cas de grossesse ultérieure. Cette prescription
ne doit étre envisagée qu’en cas de mise en €vidence de fractures de fragilité (dont
les fractures vertébrales infra-cliniques). Dans tous les cas, la décision de
traitement doit étre portée apres évaluation individuelle (pathologie sous-jacente,
dose et durcée de la corticothérapie, résultats de la DMO) et devrait faire ’objet
d’une consultation spécialisée. Dans cette population, les bisphosphonates doivent
étre associes a une contraception efficace chez la femme et une grossesse ne doit
pas étre débutée dans les 6 mois suivant leur arrét (privilégier le risédronate chez la

femme jeune). Le tériparatide peut étre utilisé dans le cadre de son AMM.

4.7.4.24Prise en charge du risque infectieux et métabolite sous
corticothérapie
La corticothérapie augmente le risque infectieux et peut faire émerger des
infections latentes qu’il convient de prévenir par la vaccination ou des traitements
anti-infectieux prophylactiques. 1l est recommandé de mettre a jour les
vaccinations le plus tot possible au cours de la maladie auto-immune, avant la mise
en route du traitement immunosuppresseur si possible, en particulier pour les
vaccins vivants atténués (fievre jaune, varicelle-zona, rougeole, oreillons, rubéole).
Les vaccins vivants atténués sont theoriquement contre-indiqués chez les sujets
recevant un traitement immunosuppresseur, une biothérapie et/ou une

corticothérapie a dose immunosuppressive.
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Chez un patient non immunisé et particulierement en contexte épidémique, la

balance bénéfice/risque doit étre discutée au cas par cas.

Un contact récent avec une personne atteinte de tuberculose ou en cas
d’antécédents de tuberculose non traitée et spontanément guérie, d’une intradermo-
réaction a la tuberculine > 10 mm en ’absence de vaccination par le BCG doivent
faire discuter le traitement d’une tuberculose latente parallélement a 1’instauration
de la corticothérapie. En cas de prescription de rifampicine, les doses de
corticothérapie doivent étre majorées d’environ 30% pour contrecarrer 1’effet

d’induction enzymatique de la rifampicine.

L’anguillulose d’hyperinfestation ou 1’anguillulose maligne doit étre prévenue par
un traitement anti-parasitaire éradicateur au moment de I’introduction de la
corticothérapie chez tout patient ayant s€¢journé dans une zone d’endémie (régions

tropicales, subtropicales, sud de I’Europe).

La prévention des effets métaboliques secondaires d’une corticothérapie prescrite
au long cours (autres que 1’ostéoporose) représente un autre volet majeur de la
prescription de corticoides. Les diabetes cortico-induits sont fréquents et doivent

étre dépistés des I’initiation de la corticothérapie.

Les soignants prenant en charge ces patients doivent les informer ainsi que leurs
aidants de ’importance de la prise réguliere de la corticothérapie, du risque d’un
arrét brutal de celle-ci, des signes d’alerte évocateurs de rechute ou de

complication de I’artérite de Takayasu.
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4.7.4.2.5Suivi

e Toute utilisation d’un traitement spécifique de 1’ostéoporose au-dela de 2 ans
doit étre réévaluée par un spécialiste.

e Il est recommandé une surveillance annuelle de la DMO durant les 2
premiéres années de traitement et a I’arrét de celui-ci, au minimum,

e Le dépistage de fractures infra-cliniques par des radiographies du rachis doit
étre réalisé en cas de perte de taille > 2 cm au cours du suivi ou de douleurs
rachidiennes.

e La mesure des marqueurs de remodelage osseux n’a pas d’intérét.

e [arrét d’un traitement spécifique doit faire 1’objet d’une évaluation du

rapport bénéfice/risque au cas par cas (consultation specialisée).

4.7.4.3 Traitements de revascularisation

Les complications vasculaires sont la source principale de morbi-mortalité au cours
de I’artérite de Takayasu. La prise en charge de ces complications vasculaires est
proche de celle des lésions d’athérosclérose commune. Le point important est
d’éviter une intervention sur des lésions artérielles en période inflammatoire, le
risque de resténose étant particulierement important et serait multiplié par 7 dans
ce contexte. Ce risque de resténose était de 32% dans une autre étude, et plus
fréquent chez les patients sous corticoides seuls en comparaison a ceux sous un
Immunosuppresseur associé. La surveillance réguliere est nécessaire afin de
dépister I’apparition de nouvelles 1ésions artérielles, ainsi que les complications
telles que les sténoses, les thromboses ou les anévrismes. Les modalités et le
rythme de cette surveillance ne sont pas consensuels, et doivent tenir compte du
contréle de la maladie, de I’existence et du siege des complications artérielles, de

I’age du patient et des techniques disponibles au niveau de chaque site.
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Le traitement de revascularisation d'une lésion sténosante symptomatique devrait

faire I'objet d'une discussion pluridisciplinaire par une équipe entrainée.

4.7.5 Suivi thérapeutique

D’artérite de Takayasu est une maladie chronique qui évolue par poussées
inflammatoires vasculaires dont la phase de cicatrisation engendre le plus souvent
une lésion sténosante d’un tronc artériel. A ce titre elle nécessite un suivi tout
particulier car pres de 50% des patients vont présenter au moins une rechute au
cours de I’évolution de la maladie. Le suivi implique de s’assurer de la bonne
réponse thérapeutique des manifestations cliniques et biologiques de la maladie
lors des poussées et d’inventorier les Iésions séquellaires (sténosantes ou
anévrysmales) dont le caractere fixé peut étre affirmé dans les 3 a 6 mois suivant

une prise en charge thérapeutique adaptee.

4.7.5.1 Objectifs

De facon générale le suivi va s’articuler autour des 6 points suivants :

1. S’assurer du bon contrdle de I’activité de la maladie et dépister et traiter les
éventuelles rechutes de I’artérite de Takayasu

2. S’assurer de la décroissance du traitement chez les patients dont I’activité de
la maladie est controlé

3. Vérifier la tolérance du traitement

4. Dépister les complications précoces et tardives de la maladie ou de ses
traitements

5. Dépister et traiter précocement les séquelles liées a ’artérite de Takayasu ou
de ses traitements

6. Assurer I’éducation thérapeutique du patient
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L’objectif principal est de prévenir la survenue de poussées inflammatoires
vasculaires de [1’artérite de Takayasu, ceci afin d’éviter les conséquences
hémodynamiques d’un processus de cicatrisation sténosant (claudication, ischémie,
nécrose) et plus rarement anévrysmal (embolisation, thrombose). L’idéal est
d’empécher la poussée inflammatoire dont les premiers signes morphologiques

peuvent préceder les signes cliniques.

4.7.5.2 Suivi de Pactivité de la maladie

Ce sont usuellement les criteres NIH qui sont utilisés pour suivre ’activité de
I’artérite de Takayasu. Ils impliquent d’avoir un patient symptomatique
cliniquement que ce soit a la phase inflammatoire de la maladie ou a la phase

occlusive.
Les criteres d’activité NIH sont :
Apparition récente ou aggravation d’au moins 2 des critéres suivants :

e Signes d’ischémie ou d’inflammation vasculaire cliniques : claudication
d’un membre, diminution ou abolition d’un pouls, souffle ou douleur
vasculaire, asymétrie tensionnelle,

e Signes d’aggravation ou nouvelles 1ésions vasculaires en imagerie

e Symptdmes systémiques : fievre, arthromyalgies, épisclérite

e Syndrome inflammatoire biologique

Compte tenu de I’existence ces formes évolutives a bas bruit, il est 1égitime de
réaliser des examens annuellement chez les patients paraissant cliniguement et

biologiquement quiescents et peut-&tre tous les six mois lorsque la maladie parait

active
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4.7.5.3 Dépistage et surveillance des complications du traitement

Comme pour tout patient traité par une corticothérapie fortement dosée, ce
traitement impose une surveillance des effets indésirables des corticoides tel qu’un
diabete par des mesures régulieres des glycémies a jeun, une hypertension
artérielle, notamment par la réalisation d’automesures tensionnelles, ou d’autres
signes de rétention hydrosodée et une prise de poids. Les crampes, une
hypokaliémie, les troubles du sommeil ou de I’humeur, les tremblements, les états
psychotiques, une ostéonécrose aseptique peuvent également survenir. Les
complications infectieuses doivent étre prévenues, depistees et traitées rapidement.
Toute fievre doit prioritairement conduire a suspecter une infection. L’ostéoporose
peut nécessiter une surveillance spécifiqgue par ostéodensitométrie. Les

complications oculaires (cataracte, glaucome) justifient un suivi ophtalmologique.

Pendant la période de sevrage de la corticothérapie, il existe un risque
d’insuffisance corticotrope qui impose une diminution lente et progressive du
médicament et cela des la posologie de 7,5 mg/jour de prednisone. La pratique de
substituer systématiguement la prednisone (a partir de 5 mg/jour) par
I’hydrocortisone (20 a 30 mg/jour) n’apporte pas d’avantage clair par rapport a la
réduction progressive de la prednisone le temps que la secrétion de cortisone
endogeéne soit rétablie. Certains praticiens proposent d’évaluer la réponse de la
sécrétion endogene de cortisone par un test de stimulation a la corticotropine
(Synacthéne®) a 250 pg. En effet, la nécessité de maintenir une corticothérapie
substitutive (par prednisone ou hydrocortisone) est inutile chez les patients ayant
une bonne réponse a ce test, soit environ un patient sur deux. Dans tous les cas, il
faut garder a ’esprit le risque d’insuffisance corticotrope chez ces patients sous
corticothérapie prolongée lorsqu’ils se trouvent dans une situation de stress, telle

qu’une infection intercurrente ou une intervention chirurgicale.
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La prescription de méthotrexate impose une surveillance de 1’hémogramme, du
bilan hépatique, de la fonction rénale et de signes respiratoires qui pourraient
traduire une pneumopathie médicamenteuse aigué. Il convient de rappeler aux
patients sous méthotrexate le risque de foetopathie, et de s’assurer donc de la prise
d’une contraception efficace. En cas de grossesse débutée sous méthotrexate, celui-
ci doit étre immédiatement arrétée et une consultation spécialisée en milieu
obstétrical spécialisé organisée afin d’évaluer le risque de feetopathie, et les

modalités de poursuite ou d’arrét de la grossesse.

La prescription d’azathioprine impose une surveillance de I’hémogramme, du bilan
hépatique, de la fonction rénale et de signes digestifs qui pourraient traduire une
pancréatite médicamenteuse aigué. Il convient de vérifier et prévenir le risque
d’interaction médicamenteuse, notamment avec 1’allopurinol, le fébuxostat et la
ribavirine. Il convient deés I’instauration du traitement, voire méme avant, de
verifier le statut métabolique du patient vis a vis de la thiopurine-méthyl
transférase. En cas de phénotype metaboliseur lent, la posologie devra étre réduite
afin de ne pas exposer le patient aux effets secondaires notamment de cytopénie.
Enfin, il est possible de doser les métabolites de I’azathioprine, les 6 thioguanines
nucléotides, permettant de vérifier I’absence de sous-dosage en cas d’inefficacité.
L’utilisation des anti-TNF nécessite au cours du suivi (en plus du bilan pré-
thérapeutique) un examen clinique régulier recherchant des signes d’insuffisance
cardiague, des éléments évoquant une pathologie maligne ou auto-immune, une
pathologie infectieuse, des signes cutanés d’allure allergique dans les heures qui

suivent 1’utilisation de 1’anti-TNF.
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4.7.5.4 Dépistage des complications vasculaires
L’évaluation du caractére inflammatoire des 1ésions artérielles au cours du suivi de

I’artérite de Takayasu est primordiale.

Tous les moyens d’exploration morphologiques et biologiques utiles lors du

diagnostic peuvent étre utilisés au cours du suivi.

Le suivi biologique des parametres de I’inflammation (profil inflammatoire avec
C-réactive protéine, fibrinogéne, orosomucoide...) permet d’identifier une phase
inflammatoire précocement et une ¢lévation méme modérée d’un de ces
parametres au cours du suivi justifie de rechercher une rechute par des examens

compléementaires.

Ces signes peuvent s'améliorer sous traitement mais ne se normalisent pas toujours
en phase quiescente. En phase chronique, [’aspect radiologique
tomodensitométrique de Dartérite de Takayasu est moins caractéristique et le
diagnostic différentiel avec les 1ésions d’athérosclérose est difficile. Il n’existe pas
en principe de prise de contraste pariétale tardive significative. La TEP est
théoriquement intéressante pour déterminer I’activité de la maladie et évaluer la
réponse au traitement avec une sensibilit¢ meilleure que les autres moyens
d’imagerie. Cependant, il n’existe pas de corrélation formelle entre 1’avidité pour
le FDG de la paroi artérielle et 1’activité de la maladie. Il peut exister une fixation

pariétale dans les phases quiescentes.

Au total, en sus d’une évaluation biologique pluriannuelle, une ¢évaluation
morphologique et fonctionnelle annuelle semble nécessaire pour le suivi évolutif
d’une artérite de Takayasu: 1’association au minimum d’un écho-Doppler et d’une

angioTDM/IRM nous semble pertinente.
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Etant donné les conséquences de I’apparition d’une nouvelle 1ésion vasculaire, la
présence de signes d’évolutivité¢ de la maladie sur un examen doit étre confirmée
par une autre modalité d’imagerie et faire discuter une intensification

thérapeutique.

4.7.5.5 Dépistage des complications cardiovasculaires

L’atteinte myocardique est rare, souvent infraclinique. La recherche par
¢chocardiographie d’une atteinte valvulaire, en particulier une insuffisance
aortique, doit étre systématique car fréquente. En cas d’aortite thoracique
évolutive, une atteinte ostiale coronaire est possible et nécessite d’€tre recherchée

par I’interrogatoire, I’examen clinique, ’ECG et éventuellement un coroscanner.

La recherche d’une HTA est indispensable car fréquente. Ses différentes étiologies
conditionnent les explorations a réaliser : recherche de sténoses d’artéres rénales,
d’une sténose aortique descendante entrainant une pseudo-coarctation aortique.
Afin de ne pas sous-estimer une HTA, la recherche d’une Iésion artérielle sous-
claviére ou axillaire est nécessaire. La prise de pression artérielle aux chevilles
peut étre une alternative en I’absence de lésion sur 1’aorte ou ses branches a
destinée des membres inférieurs. Le pronostic de la maladie est influencé par
quatre complications : I’HTA, la rétinopathie ischémique, I’insuffisance aortique et

la présence d’un anévrisme artériel.
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OBSERVATION
CLINIQUE
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5 NOTRE OBSERVATION CLINIQUE

Il s’agit d’une femme agée de 52 ans, mariée, ménagere, de latéralité droitiére,
résidente a Bamako. Vue en consultation externe au service de neurologie CHU

Gabriel Touré pour céphalées associées a une paralysie faciale centrale gauche.

Elle a comme antécédent médical personnel, une céphalée chronique depuis 5 ans
environs, elle est sans antécédent chirurgical et sans notion de contage tuberculeux

¢vidente et ayant €t¢ vaccinée contre la tuberculose a I’enfance.

Selon T’histoire, le début fut marqué par des céphalées chroniques d’intensité
modérée, en casque, parfois pulsatile, aggravée par les variations de position
légérement soulagée par les antalgiques usuels, accompagnées de flous visuels.
Ces céphalées ont persisté dans un contexte de polyarthralgie, de myalgie diffuse
avec notion de fatigabilité des membres inférieurs a la marche et des membres

supérieurs au cours des travaux manuels domestiques.

Devant ’apparition d’une déviation labiale droite et une impotence fonctionnelle
du membre supérieur gauche d’installation brutale, elle consulte en neurologie.
L’examen clinique retrouve un syndrome pyramidal gauche a prédominance
brachio-faciale fait d’un déficit moteur a 4/5 du membre supérieur gauche et une

paralysie faciale centrale modérée et sans déficit sensitif.

L’hypothése d’AVC fut évoquée et la TDM cérébrale réalisée était en faveur de
deux (2) infarctus cérébraux lacunaires subaigués dans le territoire sylvien profond

intéressant la capsule interne et la téte du noyau caude.

Les bilans de recherche étiologique comportant un ECG, une échographie
cardiaque, et le bilan lipidique étaient tous normaux et n’ont pas orienté vers une

cause ¢vidente. L’¢tiologie fut donc classée indéterminé selon le critére TOAST.
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Parallelement au traitement préventif secondaire par AAS, 1’évolution fut marquée
par des poussées de fatigabilité avec claudication pendant les efforts. Et Trois (3)
années plus tard par 1’apparition des troubles de la mémoire a type d’amnésie
transitoire (elle perdait le fil de la récitation du Coran pendant ces priéres) et par

des syncopes a répétition.

Devant ces nouveaux symptomes, la patiente revient en consultation, et I’examen
de ce jour notait une pression artérielle imprenable aux deux (2) bras avec abolition
des pouls aux membres supérieurs, associées a un souffle carotidien bilatéral. Ces
derniers éléments cliniques associés a son antécédent d’infarctus lacunaires (fig 5),

nous a incité a réaliser un angioscanner des troncs supra-aortique (figure 3 et 4).

Selon les critéeres ACR, notre patiente avait 4/6 points (Claudication des extrémités,
diminution d’au moins un pouls brachial, souffle auscultatoire sur une artere sous-

claviere et les anomalies angiographiques a I’angioTDM.

Ainsi les images constituées ont montré un aspect évocateur d’une artérite de
Takayasu. Le bilan infectieux, dont une sérologie HIV et un TPHA/VDRL, était
négatif. Le bilan immunitaire avec un test IDR a la tuberculine a provoqué une

réaction d’hypersensibilité a 15 mm (Figure 6).

Une prise en charge a base de corticoide associée aux traitements adjuvants fut
instaurée chez la patiente avec une bonne amélioration des symptdomes clinique.
Elle était initialement a forte dose, puis régressive avec maintien d’une dose basale

faible comme traitement de fond. A ce traitement fut associé les antituberculeux.

Nous n’avons noté aucune poussée évolutive de la maladie depuis I’instauration de

la corticothérapie.
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Figure 3 : L’angioscanner des axes artériels avec A : épaississement pariétal de

la crosse de [’aorte a 7 mm, et B du tronc brachio-céphalique a 3,4 mm
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Eigure 4 : Reconstitution 3D des axes
vasculaires aortique et brachio-
céphaliques montrant des lésions
intéressantes  plus les  arteres
carotides avec sténoses completes par

endroit.
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Figure 5: Infarctus lacunaire ancien du noyau caudé droit
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Figure 6 : Test d’IDR a la tuberculine avec lecture faite a 72h sur le site

d’injection de la tuberculine montrant une réaction d’hypersensibilité a 15 mm.
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6 COMMENTAIRES ET DISCUSSION

Bien vrai que la maladie de Takayasu fat décrite pour la premiere fois il y a plus
d’un siécle [4], la plupart des données proviennent des études monocentriques

rétrospectives et des observations de cas cliniques.

6.1 Epidémio-clinique

Son association avec la tuberculose fut plusieurs fois décrite a travers le temps.
Nous avons pu recenser quelques études dans lesquels il y a soit des antécédents de
tuberculoses ou une tuberculose maladie au cours de 1’artérite de Takayasu. Elle
était de 6% pour A. El Asri et al en 2002 [22], de 15,3% (2/13) pour Toumi S. et al
en 2009 [23], de 9,3% pour |. Benghorbel et al en 2012 [24], de 6% pour Z.
Meddeb et al. 2017 [25], et de 16% pour Abdelmoughit Dady en 2021 [26].

Cette affection est probablement sous-estimée en Afrique subsaharienne. Les plus
grands nombres de série sont rapportés en Maghreb et en Afrique du sud [27]. Sa
révélation par un infarctus cérébral est encore plus remarquable. La plus large série
de collecte rétrospective monocentrique dans notre revue fut celle de Mammeri A.
et al [28] en Algérie, portait sur 279 patients sur une période de 35 ans et avait
trouvé un infarctus cérébral comme mode révélateur dans 12% de cas. Au Maroc,
deux (2) études sur des séries de cas d’artérite de Takayasu avec un mode de
révelation par un infarctus cérébral furent réalisées, celle Hsaini Y et al chez sept
(7) en 2008 et celle 1. Derouich et al chez trois (3) patients en 2013 dont 1 cas
associé a une tuberculose ganglionnaire [29,30]. Une étude tunisienne
monocentrique et rétrospective en 20 ans sur 27 patients de Ghannouchi Jaafoura
N et al, avait retrouve une claudication artérielle a 1’effort comme principal signe

révelateur soit 81,5%, intéressant plus le membre supérieur soit dans 74% [31].
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De méme, dans la thése de Abdelmoughit Dady [26], la claudication des membres
supérieurs constituait le principal motif de consultation chez 11/19 patients (soit
58%) suivi par un AVC révélateur chez 4/19 patients (soit 21%).

L’enquéte rétrospective notait des signes généraux de la maladie survenus plusieurs
mois chez notre patiente avant le diagnostic. Ceci est la regle dans la littérature

avec un intervalle de délai diagnostic qui pourrait aller de 0,8-3,5 ans [3].

Des céphalées chroniques existaient chez notre patiente et fut rapporté également
dans le cas clinique décrite au Sénegal par Nahantchi A.A et al [32], certains ont
stipulé que cela se voit dans 57% de cas lors du diagnostic [33]. Notre patiente
n’est pas restée en marge des symptomes classiques, nous avons retrouve chez elle
une notion de polyarthralgies, des myalgies, de douleurs thoraciques, de lipothymie

et de floues visuelles binoculaire.

L’age de découverte chez notre patiente était de 52 ans, mais les symptomes pré-
occlusifs existaient bien avant, ainsi que des céphalées qui, apparaissent en genéral
a la phase occlusive, étaient présentes cing (5) annees plus tot. Ces éléments
suggerent que notre patiente se trouve dans la fourchette d’age de début classique
de la maladie qui est de 40 ans environs. La moyenne d’age la plus retrouvé dans
les séries de cas que nous avons consulté était la trentaine, celle Mammeri A. et al
[28] en Algérie était de 34 ans et celle de Ghannouchi Jaafoura N. et al [31] en

Tunisie était de 33,2 ans.

Chez notre patiente, le diagnostic fut posé a la phase vasculaire dite occlusive. I
fut orienté par 1’abolition des pouls aux membres supérieurs, une pression artérielle
imprenable aux 2 bras, donc témoins d’une atteinte de 1’axe vasculaire carotidien et

axillo-sous-claviere.
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Dans I’étude de N. Ghannouchi Jaafoura et al [31] en Tunisie la totalité des 27
patients (a 100%) avaient soit une diminution ou une abolition du pouls (radial
chez 25 patients, carotidien chez 4 patients et fémoral chez 4 patients). A. El Asri
et al [22] au Maroc en 2002 avait retrouvé une abolition d’un pouls chez 35/47

patients et une diminution du pouls chez 10/47 patients.

La pression artérielle était imprenable aux 2 bras chez notre patiente, cela serait di
a une sténose serrée du lit vasculaire d’aval. Lorsqu’elle est prenable le plus
souvent il y a une hypertension artérielle. El Asri et al [22] avait retrouvé 17/47
(soit 36%) de patients avec une HTA. Dans 1’étude Algérienne monocentrique [26]
portant sur HTA et maladie de Takayasu, la pression artérielle était imprenable
dans 6,8% des cas et ’HTA était révélatrice dans 54% de cas. N. Ghannouchi
Jaafoura et al [31] en Tunisie avait retrouvé une HTA chez 11/27 patients (soit
40,7%). Son étiologie suspectée le plus souvent est une sténose des artéres rénales,
qui doit étre recherché systématiquement en cas d’HTA sur maladie de Takayasu.
C’est un facteur de mauvais pronostic. Chez notre patiente, les infarctus cérébraux
¢taient de types lacunaires, avec une symptomatologie intéressante 1’hémicorps

gauche.
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Tableau 3 : Quelques cas cliniques d’AT et hémisphéres cérébraux atteints

. Sexe et Hémicorps Types
Auteurs (Pays et Année) . _
age atteint d’infarctus
Kamaoui I. et al Femme _— ACA et sylvien Non
roi
(Maroc 2006) 24 ans gauche précisé
Raveloson H et al Femme Broit ACA et sylvien Non
roi
(Madagascar 2012) 18 ans gauche précisé
Leila Rzigui et al Femme . Non
o Gauche ACA bilatérale L
(Tunisie 2016) 48 ans précise
Nahantchi A et al Femme _ A sylvienne o
o Droit ) Negatif
(Sénegal 2017) 24 ans précoce gauche
Notre étude Femme Lacunes sylvien Positif a
) Gauche
(Mali 2024) 52 ans profond 15 mm

6.2 Paracliniques

Les marqueurs inflammatoires (VS et CRP) étaient tous élevés chez notre patiente.
Ces marqueurs (VS et CRP) sont augmentés de facons inconstante et aspecifique
au cours des poussees de la maladie de Takayasu. Plusieurs études ont rapporte des
cas répondants a des formes actives en 1’absence de syndrome inflammatoire.
L’angioscanner troncs supra aortiques (TSA) réalisé chez notre patiente avait
retrouvé un épaississement pariétal des gros troncs artériels, notamment de la
crosse de 1’aorte (7 mm) et des troncs supra-aortiques (TABC a 3,4 mm, sous-
clavieres gauche a 5,6 mm), respectant les artéres vertébrales, associées a une nette
réduction du calibre des artéres carotides avec sténoses quasi complete par

endroits, le tout faisant évoquer une vascularite de Takayasu de type I1A.
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Notre patiente avait non seulement un épaississement pariétal, mais aussi des
Iésions sténosantes. Abdelmoughit Dady [26] dans sa thése, 3/19 patients (18%)
avaient réalisé 1’angioTDM des TSA et avaient retrouvé un épaississement avec
sténose du tronc artériel brachio-céphalique, de la crosse de 1’aorte, des arteres
carotides ou de I’artére sous-claviere. Dans la série d’El Asir et al [22], 37/47
(78,72%) des patients avaient une atteinte radiologique des troncs supra-aortiques.
Tandis que I’angioscanner des TSA n’a pas révélé d’épaississement de la paroi
artérielle dans le cas rapporté par Nahantchi A et al [32] ainsi que pour Ghannouchi
N. et al [31] qui n’avaient pas retrouvé d’épaississement, mais plutot des 1ésions
sténosantes.

Le diagnostic chez notre patiente fut posé apres la survenue d’AVC, qui avec
I’HTA, I’hémorragie intracranienne, sténose et/ou occlusion, ischémie et

défaillance des organes constituent les signes de complications de la maladie.

L’électrocardiogramme et 1’échographie cardiaque était normale dans notre cas.

6.3 Traitement

Dans notre observation, la patiente a bénéficié d’une corticothérapie a base de
prednisone débuté a la dose par 1mg/kg/jours, ensuite régressive sur 2 semaines.
Elle fut associée a un traitement adjuvent et a un anti agrégant plaquettaire (AAS a
100mg/J). Parallélement a cette corticothérapie, un traitement antituberculeux fut
instauré. Vue la bonne amelioration des symptémes cliniques sous ces molécules,
nous n’avons pas eu recours aux autres lignes thérapeutiques. Selon la littérature,
cette corticothérapie seule permet d’obtenir une rémission dans 25 a 50% des cas et
est d’autant plus efficace que le diagnostic de la maladie est précoce (en phase pré-

occlusive). Cette corticothérapie fut la regle dans la plupart des séries rapportees,
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avec un taux de ’utilisation de 100% dans I’étude de Abdelmoughit Dady [26], de
87% dans la série de El Asri [22], et 66,6% dans la série de Ghannouchi [31].

Le traitement antiagrégant plaquettaire fut prescrit a 74% des patients
Abdelmoughit Dady [26], a 44,6% des patients de la série de El Asri [22] et a
33,3% des patients de la série de Ghannouchi [31].

6.4 Evolution et pronostic

Chez notre patiente, 1’évolution fut satisfaisante avec une régression de la majeure
partie des symptdomes en 2 mois. Abdelmoughit Dady [26] avait noté une bonne
évolution clinique dans 84% des cas et radiologique dans 26,3% sans notion de
rechutes. Cela fut rapportée également dans la série de EI Asri [22] chez
respectivement 49% et 19% des patients avec 12,7% de rechutes ; ainsi que dans
37,5% des cas dans I’étude de Ghannouchi [31] avec 48,1% de rechutes.

Nous n’avons pas noté de complications liées aux traitements a ce jour. Ces
complications sont le plus souvent liées a la corticothérapie. Un cas d’HTA cortico-
induite avait notifié par Abdelmoughit Dady [26], et dans la série de Ghannouchi
[31] fut notifié¢ 2 cas d’HTA, 2 cas de diabéte et 1 cas de cataracte tous cortico-
induite. El Asri a rapporté aussi d’autres types de complications, une myopathie

cortisonique et un cas d’ostéonécrose aseptique de la téte fémorale.

Quatre types de complications conditionnent le pronostic de ’artérite de Takayasu:
I’HTA, la rétinopathie ischémique, I’insuffisance aortique et la présence d’un

anévrisme artériel [34].
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CONCLUSION
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7/ CONCLUSION

Lartérite de Takayasu est une entité rare dont 1’étiopathogénie n’est pas clairement
établie. Ces manifestations cliniques, bien qu’ils soient assez discrets au départ,
peuvent devenir spectaculaires pendant la phase occlusive, notamment par la
survenue d’un infarctus cérébral. Certains agents pathogénes tel que le
Mycobacterium tuberculosis se voit étre mise en cause dans la survenue de 1’état
dysimmunitaire et inflammatoire qui sont observés au cours de cette pathologie.
L’artérite de Takayasu devrait étre évoquée devant tout cas d’infarctus cérébral
chez la jeune femme. La recherche d’une tuberculose quiescente doit é&tre

systématique vue son caractere endémique dans notre contexte.
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RECOMMANDATIONS
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8 RECOMMANDATIONS

< A la Société Malienne de Neurologie et des Neurosciences

v’ Sensibiliser les décideurs face aux problématiques des affections
neurologiques.

v/ Elaborer des protocoles nationaux ou des algorithmes décisionnels pour la
prise des affections neurologiques, particulicrement pour D’artérite de
Takayasu.

v Promouvoir la recherche clinique sur les maladies neurologiques rares.

¢+ Aux personnels médicaux et Paramédicaux

v’ Etre méticuleux dans la démarche diagnostic clinique et étiologique au cours
des consultations de routines.

v Référer a temps les situations cliniques particuliéres vers les spécialités les
plus appropriées.

v Promouvoir la collaboration multidisciplinaire.
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Résume :

Cette observation de cas clinique, de type descriptif, a été menée chez une patiente
vue en consultation au Service de Neurologie du C.H.U Gabriel Touré pour
paralysie faciale centrale gauche dans un contexte de céphalée chronique.

Il s’agit d’une femme de 52, de latéralité droiticre, céphalalgique depuis 5 ans, sans
autre antécédent particulier, ayant fait une déviation labiale droite, chez qui
I’examen neurologique a retrouvé un syndrome pyramidal gauche brachio-faciale.
La tomodensitométrie cérébrale réalisée a objectivé deux (2) infarctus cérébraux
lacunaires subaigus dans le territoire de 1’artére sylvienne profonde.

L’étiologie fut initialement classé indéterminée selon TOAST. Devant une
évolution marqueée par une fatigabilité avec claudication des 4 membres a 1’effort,
la seconde évaluation clinique a retrouvé une pression artérielle imprenable aux
deux (2) bras, une abolition des pouls aux membres supérieurs et un souffle

carotidien bilatéral.
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L’angioscanner réalisé a montré des signes évocateurs d’une artérite de Takayasu.
Vue [D’incrimination du Mycobacterium tuberculosis dans sa survenue, une
intradermoréaction a la tuberculine réalisée était revenue a 15 mm.

Une corticothérapie par prednisolone a 1mg/kg avec ces mesures adjuvantes
associée a un traitement antituberculeux a permis une bonne amélioration clinique
et aucune poussée évolutive de la maladie ne fut rapportée a ce jour.

En conclusion I’artérite de Takayasu est une vascularite rare dont les symptdmes de
début sont discrets, mais pouvant se révéler aux stades de complications
vasculaires notamment un infarctus cerébral. Vue I’endémicité de la tuberculose
dans notre contexte et leurs associations fréquentes, sa recherche doit étre
systématique en cas d’artérite de Takayasu

Mots cles : Artérite de Takayasu, infarctus cérébral, tuberculose, Neurologie CHU
Gabriel Toure, Mali.
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