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INTRODUCTION

La maladie de Takayasu ou "maladie des femmes sans pouls" est une
aorto-artérite inflammatoire, intéressant l'aorte et ses branches principales.
Elle se caractérise par une atteinte segmentaire et focale, associant sténoses
et ectasies.

Décrite pour la premiére fois en 1908 par TAKAYASU et ONISHI (22),
elle garde le terme de "pulseless disease" (syndrome de la crosse aortique)
jusqu'en 1963 ol Nasu révele l'atteinte possible de tous les autres segments
de l'aorte et de ses collatérales.

La symptomatologie de la maladie de Takayasu est riche. Parmi les
différents symptémes, l'atteinte cardiaque gréve le pronostic de survie du
patient, qu'elle soit directe : coronaropathie (8), myocardiopathie, ou
secondaire a une hypertension artérielle pulmonaire (HTAP), une
hypertension artérielle systémique (HTA), ou une valvulopathie aortique.

L'atteinte coronarienne dans la maladie de Takayasu intéresse 7 % a
32 % des malades (3, 36), 9 % dans la série de Lupi Herrera. Elle est
classiquement ostiale ou tronculaire, proximale.

Nous présentons le cas d'un homme aux multiples facteurs de risques
cardio-vasculaires, atteint d'une maladie de Takayasu et porteur d'une
coronaropathie.

Nous discuterons la responsabilité de la maladie de Takayasu et celle

de l'artériosclérose dans la survenue des lésions coronariennes.
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CAS CLINIQUE
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Mr F... est un homme de 46 ans en 1996, d'origine frangaise. I
travaille comme informaticien aux P.T.T. Il est sédentaire et d'un naturel
anxieux. Il a des antécédents familiaux d'hypertension artérielle (mére et
grand-mere).Dans ses antécédents personnels, on retient :

- une appendicectomie en 1960,

- une HTA découverte en 1990 et traitée par l'association atenolol et

nicardipine

- un tabagisme estimé a 20 années/paquet (arrét du tabac en 1992),

- une dyslipidémie mixte équilibrée sous simvastatine 10 mg

(cholestérol = 2,50 g/dl, triglycérides 2,60 g/dl)

- une allergie cutanée aux bandes adhésives élastiques,

- on ne retrouve pas d'antécédents tuberculeux.

Son histoire semble débuter en 1990 avec la découverte d'une HTA
(200 mm de Hg/100 mm de Hg) nécessitant d'emblée une bithérapie
(Atenolol et nicardipine)

En 1992, Mr F... remarque une fatigabilité des deux jambes, lors des
efforts musculaires intenses. Il cesse progressivement son activité sportive
(vélo, tennis) et ne poursuit que la marche en terrain plat, son périmétre de
marche restant illimité. Il cesse également son intoxication tabagique.

En Janvier 1993, Mr F... est hospitalisé pour bilan d'une hypertension
artérielle. Le bilan paraclinique comporte une échographie cardiaque; celle-
ci retrouve une hypertrophie modérée du ventricule gauche avec bourrelet
septal sous aortique, sans obstruction dynamique intra-ventriculaire. La
fonction systolique ventriculaire gauche est normale. Les valves aortiques
sont d'aspect normal, ainsi que les valves mitrales et tricuspides. On note
une dilatation de l'aorte initiale @ 41 cm. L'aorte descendante est de diamétre
normal. L'échographie rénale retrouve deux reins de taille normale et
symétrique. On réalise une artériographie rénale qui montre une sténose

modérée de I'extrémité du tronc de l'artére rénale gauche et la présence de
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deux artéres rénales polaires droites. Sur I'aorto-artériographie des membres
inférieurs on visualise des Iésions de surcharge aortique débutant en aval
des artéres rénales; les lésions s'étendent aux deux axes iliaques avec une
sténose a l'origine de l'iliaque primitive droite et de liliaque externe gauche.
Par ailleurs on note la présence de lésions identiques au niveau des deux
artéres fémorales superficielles, et de I'artere poplitée droite. Les deux troncs
tibio-péronniers sont perméables, sans lésion athéromateuse notable. Le
dosage de l'urée sanguine, la créatininémie et le ionogramme sanguin sont
dans des valeurs normales. On ne note pas de protéinurie des 24 heures. La
vitesse de sédimentation sanguine (VS) est a 64 a la premiere heure. Au
terme de ce bilan, le diagnostic d'hypertension réno-vasculaire n'est pas
retenu. Les lésions artérielles sont rapportées a une étiologie athéromateuse.

On réévalue le traitement anti-hypertenseur qui comporte 150 mg de
nicardipine associé a 50 mg d'Aténolol, 5 mg de Benazepril chlorhydrate et
25 mg d'hydrochlorothiazide associé a 2,5 mg de chlorhydrate d'amiloride.

En octobre 1993 I'HTA n'est toujours pas contrélée (pics tensionnels a
210 mm de Hg/110 mm de Hg); on décide l'introduction d'un traitement par
inhibiteur de I'enzyme de conversion de I'angiotensine (IEC). En préalable on
réalise un nouvel examen échographique rénal. Les reins sont de taille
normale et symétrique. L'aorte abdominale n'est pas visualisée a cause
d'interposition digestive.

En Mars 1994, Mr F... est hospitalisé a la suite d'un malaise avec
perte de connaissance survenue peu de temps aprés son lever. La tension
artérielle systolique relevée lors du malaise est a 90 mm de Hg. A I'admission
a I'ndpital la TA est & 160/90 en position couchée. Elle chute a 110/60 en
position debout. L'examen cardiague ainsi que pulmonaire est normal. Il
existe des varicosités importantes des membres inférieurs. Les pouls
pédieux sont absents. Les pouls tibiaux sont pergus. Lors de l'auscultation on

note la présence de souffles en région abdominale et fémorale. L'examen
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neurologique ne retrouve pas de déficit moteur ou sensitif. Les analyses
biologiques ne révelent comme anomalie qu'une élévation de la VS a 30 a la
premiére heure. Une nouvelle échographie cardiaque est réalisée. Elle
retrouve un épaississement pariétal ventriculaire gauche diffus, symétrique,
concentrique, sans signes d'obstruction. Les valves aortiques sont normales.
Il existe une dilatation de l'aorte initiale (43 cm) avec fuite minime aortique.
La crosse de l'aorte mesure 27 mm de diameétre. L'aorte ascendante est de
taille normale (18 mm). L'aorte abdominale est normale. L'examen écho-
Doppler cervical retrouve des flux normaux sur tous les axes vasculaires
cervicaux et les sous clavieres. L'échotomographie des carotides cervicales
met évidence un aspect de surcharge pariétale sur I'axe de la carotide
primitive droite et de la carotide primitive gauche. On note de petites plagues
a lorigine de la carotide interne gauche sans retentissement
hémodynamique lors de l'analyse dans les différents modes Doppler. Une
échographie rénale retrouve des reins symétriques et de taille normale.

On conclut 2 un malaise imputable a une hypotension orthostatique,
favorisée par la présence de varices, le traitement diurétique et les
bétabloguants. Son traitement anti-hypertenseur est modifié; il comporte du
chlorhydrate d'acébutolol , du trandolapril ,et de lisradipine. Lors de la
lecture de l'enregistrement tensionnel ambulatoire, les chiffres de tension
artérielles sont normaux.

En 1996, Mr F... consulte un cardiologue devant l'apparition de
douleurs basi-thoraciques a irradiation dorsale; elles surviennent
inconstamment a l'effort, parfois au repos. Suspectant une dissection
anévrismale, on réalise une échographie de l'aorte abdominale, qui met en
évidence un épaississement concentrique des parois aortiques dans le
segment en dessous des artéres rénales. La lumiere résiduelle est estimée a
15 % de l'artére. En doppler, les flux sont normaux sur le tronc coeliaque et

sur l'artére mésentérique supérieure. Les reins sont de dimension normale.
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La vitesse maximale d'écoulement du flux sanguin est @ 1 m/s au niveau de
l'ostium de l'artére rénale droite, elle est moins rapide a gauche.

L'aspect échographique des lésion aortiques et la présence d'un
syndrome inflammatoire persistant font évoquer une artérite inflammatoire.
L'IRM réalisée alors retrouve un épaississement des parois de la crosse

aortique ainsi qu'une insuffisance aortique modérée.

Mr F... est hospitalisé en service de Cardiologie pour compléter le
bilan d'une artérite inflammatoire associée a des précordialgies (Aolt 1996).
Linterrogatoire ne permet pas de retrouver d'antécédents particuliers
évocateurs d'une phase pseudo-occlusive de maladie de Takayasu. Il n'y a
pas d'antécédent de tuberculose, ni de syphilis. L'examen clinique retrouve
une tension a 160/90 symétrique aux deux bras. Il n'y a plus de pilosité sur
les membres inférieurs. Les pouls radiaux sont pergus. Les pouls tibiaux sont
présents. On ne palpe pas les pouls pédieux. Il existe des souffles
systoliqgues en situation para-ombilicale, au niveau des scarpas ainsi qu'au
niveau des deux axes carotidiens. Les bruits du coeur sont réguliers. On
percoit en parasternal gauche un souffle diastolique peu intense.

On retrouve un syndrome inflammatoire; la CRP est a 39 mg/l; il
existe une hyperleucocytose a 10 000 /mm3 sans hyperéosinophilie ainsi
qu'une thrombocytose a 450 000/mm3 et une anémie normocytaire. Les
bilans sanguin et urinaire sont par ailleurs normaux. On ne retrouve pas de
protéinurie. La sérologie syphilitique est négative.

L'intra-dermo réaction (IDR), lue a 72 h, est négative. La radiographie
pulmonaire n'objective pas de Iésion parenchymateuse évolutive ou ancienne

évocatrice de tuberculose.
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On compléte le bilan vasculaire en réalisant une études des différents
axes en écho-Doppler, une échocardiographie transthoracique puis
transoesophagienne et une artériographie rénale. L'échographie cardiaque
ne met pas en évidence d'anomalie morphologique. On retrouve une cavité
ventriculaire gauche modérément dilatée sans hypertrophie pariétale
concentrique. La fonction systolique ventriculaire gauche est conservée. |l
n'existe pas de trouble de cinétique segmentaire. La morphologie de la valve
aortique est normale. |l existe une insuffisance aortique centrale modérée.
Les cavités droites sont normales.

L'aorte ascendante est modérément dilatée (45 mm). Au dessus des
sigmoides aortiques la paroi aortique présente un aspect "feutré" avec un
épaississement pariétal de 3 a 4 mm; il est homogéne, peu échogéne, sans
composante calcaire. La lésion s'étend sur environ 2 cm; elle est
circonférentielle. On note la présence d'un épaississement de méme type
mais moins important au niveau de la crosse et du segment thoracique
descendant; de plus on retrouve sur ce dernier segment une plaque
athéromateuse typique. Le diametre de l'aorte thoracique descendante est
régulier. L'aorte abdominale et ses branches sont analysées lors des
examens écho-Doppler et artériographiques. Au dessus des artéres rénales
l'aorte parait normale. En dessous on retrouve |'aspect précedemment décrit.
Le vaisseau est dilaté (26 mm). La paroi est épaissie (11 mm) sur toute la
circonférence. La lésion est hypoéchogene. Elle se poursuit sur les axes
iliaques. A droite elle constitue une sténose sur l'artére iliaque primitive
(vitesse maximale a 2.2 m/s en Doppler pulsé). A gauche la lésion la plus
importante siége au départ de l'artére iliaque externe (vitesse maximale 2.5
m/s). En aval l'artére fémorale commune droite est dilatee (14 mm); elle
présente une lésion circonférentielle hypoéchogene homogene. Il existe une
petite plaque postérieure au niveau de l'artére fémorale gauche. Les axes

artériels fémoro-poplités sont perméables. Les branches collatérales de
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l'aorte abdominale sont pathologiques. L'origine de l'artére mésentérique
supérieure est dilatée (17 mm). L'examen écho-Doppler et I'artériographie
retrouvent une sténose au niveau de l'ostium de l'artére rénale supérieure
droite. La lésion est estimée a 30% sur l'artériographie. En Doppler la vitesse
maximale est a 2,2m/s. Les flux artériels au niveau des hiles sont normaux.
Les reins sont de dimensions normales. Les axes artériels cervicaux sont
pathologiques. Les parois des artéres carotides primitives présentent un
aspect d'épaississement circonférentiel, homogéne, peu échogéne. Ces
Iésions n'entrainent pas de retentissement hémodynamique. Les bifurcations
carotides sont indemnes. Il existe une lésion du méme type au niveau du
premier segment de l'artére sous claviére gauche.

Au total on retrouve des lésions étagées de l'aorte et de ses
branches avec des aspects de dilatations et de sténoses. Devant I'aspect et
la topographie de ces lésions associées a un syndrome inflammatoire on
évoque une maladie de Takayasu. Par ailleurs le sujet présente
d'authentiques lésions athéromateuse. Les douleurs thoraciques font
craindre la présence d'une atteinte coronarienne. On réalise une épreuve
d'effort est en externe. Lors de cette derniére le patient présente un malaise

vagal avec perte de connaissance bréve et un sus décalage du segment ST.

Mr F... est alors hospitalisé en Cardiologie. Quelques heures plus tard,
les douleurs thoraciques se renouvellent. On visualise sur
l'électrocardiogramme un sous décalage du segment ST en territoire
antéro-latéral (V4 a V6). Les CPK s'élevent a 560 Ul
L'électrocardiogramme se modifie progressivement avec apparition d'une
onde Q en DII, DIll, AVF. Une exploration hémodynamique est réalisée. Lors
de l'angiographie ventriculaire gauche la cavité n'apparait dilatee; la
cinétique est normale. La fraction d'éjection est & 66%. L'angiographie sus

sigmoidiennne aortique permet d'évaluer [linsuffisance aortique a 1/4. La
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coronarographie met en évidence des sténoses multiples. Le tronc coronaire
gauche présente une sténose distale & 40%. Les autres lésions siégent sur
linterventriculaire antérieure moyenne (sténose a 80%), la premiere
diagonale (sténose a 70%), la circonflexe proximale (sténose a 60 %). Le
troisieme segment de la coronaire droite totalement est occlus. Le lit d'aval
est trés médiocre. Dans ce contexte de suspicion maladie de Takayasu, avec
infarctus myocardique et sténose tritronculaire, on retient l'indication d'un

pontage aorto-coronarien.

Le geste chirurgical consiste en un pontage par greffon veineux de
linterventriculaire antérieure et de la circonflexe proximale. L'artere
diagonale trés petite n'est pas revascularisée. Lors de lintervention le
chirurgien préléve en vue d'une analyse anatomo-pathologique, un fragment
de l'aorte ascendante et I'extrémité de l'artere mammaire interne gauche. Sur
le fragment aortique la média est dissociée par une fibrose discréte associée
a un infiltrat inflammatoire mononucléé. L'adventice est siege d'un infiltrat
infammatoire trés cellulaire associé a une fibrose cellulo-adipeux
environnant. |l n'existe pas de lésion granulomateuse ou giganto-cellulaire.
Ces lésions sont compatibles avec une maladie de Takayasu. Au niveau de
'extrémité de l'artére mammaire interne on note un épaississement fibreux
de lintima, sans cellules spumeuses. Les limitantes sont bien visibles. La
média et l'adventice semblent dépourvus de lésion. On releve un discret
infiltrat lymphocytaire autour des lésions. On ne retrouve pas de lésions
granulomateuse. Cet aspect est compatible avec des Iésions
d'athérosclérose.

Au 12 @Me jour post-opératoire une corticothérapie est débutée & la
dose de 0,5 mg/kg. La CRP est a 71mg/l, la VS a 78 a la premiére heure. Mr
F... bénéficie d'un séjour d'un mois en rééducation fonctionnelle. La

surveillance biologique objective une rapide normalisation de la VS et de la
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CRP (CRP a 3,9 et VS a 12). L'hyperleucocytose persiste. Le patient
retourne a son domicile au bout d'un mois. Il est revu en consultation externe
en chirurgie 40 jours aprés son intervention. Le sujet n'a pas représenté de
récidive douloureuse angineuse. Les atteintes périphériques semblent
stables. Il décrit toujours une fatigabilité a I'effort au dépens de son membre
inférieur droit. Il n'a pas présenté de manifestation neurologique en post-
opératoire. Les anti-coagulants et la corticothérapie sont bien tolérés.
Cliniguement, la tension artérielle est élevée a 190/100 aux deux bras. Les
pouls périphériques sont pergus. Les souffles fémoraux et abdominal sont
nets. Il n'a pas de signes d'insuffisance cardiaque. Les bruits du coeur sont
réguliers sans bruits surajoutés. Les cicatrices sont correctes. Le sternum est
solide. Le dosage de la CRP est 3.4 mg/L. La corticothérapie est diminuée de
5 mg.
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DISCUSSION
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1 - Arguments diagnostics

Nous présentons le cas d'un homme de 46 ans porteur d'une maladie
de Takayasu. Nous discuterons cette observation au regard des différents
critéres diagnostics. On constate que ni le sexe, ni I'age ne correspondent
aux valeurs établies dans |'épidémiologie de cette maladie rare. C'est une
maladie touchant préférentiellement la femme, entre 10 et 30 ans, les
symptémes débutant toujours avant 40 ans. Son incidence en 1991 aux USA
(23) est de 2,6 cas par million de personnes et par an. Sa fréquence par
rapport aux autres artériopathies (21) varie de 0,1 % aux USA & 2,25 % au
Mexique. Bien que sa distribution soit universelle, il existe des disparités tant
géographiques que symptomatologiques. Les cas observés en France
proviennent de 3 foyers principaux (20) : France Métropolitaine (1/3), Magreb
(1/4), Antilles (1/5). En Europe, les lésions sténosantes prédominent, par
rapport aux lésions ectasiantes.

La ou les étiologies de cette artérite demeurent inconnues. La
tuberculose a été incriminée, les rapports avec une pathologie
dysimmunitaire restent flous. Les disparités relevées tant au niveau
géographigue que sur l'expression de la maladie laissent penser qu'une
influence sinon raciale, du moins génétique entre en jeu. Les résultats des
typages HLA different suivant les études. La prévalence HLA Bw 52 était de
44% dans la série de Kahn(23). Des études nord américaines (33) ont
évoqué la prépondérance des groupes DR4 et MBg.

GODEAU (20) rapporte dans une étude une prévalence de 23 % de
tuberculose en cas de maladie de Takayasu. Des études sur le lapin ont
permis de démontrer le développement de Iésions vasculaires identiques a
celle de la maladie de Takayasu aprés injection de bacilles tuberculeux dans
une paroi artérielle. Chez I'homme, on considére que la proximité de

ganglions tuberculeux induirait la réaction inflammatoire vasculaire. Chez Mr



21

F..., nous n'avons pas relevé d'antécédent tuberculeux. L'IDR est restée
négative.  Régulierement, on rapporte I'association  d'affections
rhumatismales et/ou auto-immunes a la maladie de Takayasu. Si la
corrélation a un lupus, une périartérite noueuse, un pyoderma gangrenosum
reposent sur des arguments insuffisants, la fréquence de son association a la
maladie de Crohn ou a une spondylarthrite ankylosante écarte une simple
coincidence. Le pronostic vital de ces associations repose sur ['évolution
méme de la maladie de Takayasu (19). La présence d'AC anti-artére est
inconstante et manque de spécificité. Ce dosage n'a pas été effectué dans
notre observation.

Le diagnostic de maladie de Takayasu repose sur un faisceau

d'arguments ; les données histologiques occupent une grande place
parmi ceux ci. Les lésions anatomo-pathologiques touchent la jonction medio
adventicielle, associant des lésions scléreuses et inflammatoires. On dissocie
les criteres macroscopiques et microscopigues.
Lors de l'analyse macroscopique l'artere atteinte est épaissie par un feutrage
péri-vasculaire la rendant adhérente aux organes voisins. A l'ouverture du
vaisseau : * lintima est épaissie, boursouflée, blanche, grisatre. Cette
prolifération intimale peut oblitérer l'ostium des artéres collatérale,

* on note rarement une thrombose intra vasculaire,

* I'évolution est principalement sténosante. On reléve aussi
l'apparition d'anévrysmes fusiformes. L'association de ces deux types de
lésions est fortement évocatrice de maladie de Takayasu. C'est la seule
artériopathie inflammatoire a évolution sténosante. Dans notre cas clinique
le sujet présente une atteinte segmentaire et diffuse de tout l'axe aortique,
sténosante mais aussi ectasique. Lors de lintervention la paroi de l'aorte
ascendante est jugée épaissie.

La lésion histologique (tableau n°1) est une panartérite prédominant

dans la partie externe de la paroi artérielle. Les modifications les plus
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importantes sont médio adventicielles. La premiére composante est la
sclérose. L'adventice est le siége d'une sclérose dense, englobant les vasa
vasorum dont les parois sont épaissies ou oblitérées. Elle fait corps avec la
partie externe de la média. La média est mutilée, fragmentée, avec des ilots
de néovascularisation dissociant les lamelles élastiques. La deuxieme
composante est I'élément inflammatoire son importance est variable, de la
présence de nappe lympho-histiocytaires a de rares amas pétri-vasculaires.
Il prédomine toujours a la jonction médio-adventicielle. On peut observer des
cellules géantes. Il est rare de noter la présence de foyers de nécrose
fibrinoide. La média interne, la limitante élastique interne sont habituellement
préservées. L'intima est épaissie, siege d'une réaction fibro-oedémateuse
lache sans néovascularisation ni dépdts d'hémosiderine, ni d'éléments
inflammatoires. Une thrombose murale est rarement observée. Selon
l'importance des phénoménes inflammatoires, on note 3 stades:

- un forme granulomateuse,

- une forme productive lymphoplasmocytaire,

- une forme cicatricielle.

L'aspect histologique est le reflet de I'évolutivité clinique et biologique.
A la période aigué, le tissu de granulation et l'infiltrat lymphoplasmocytaire
envahissent et détruisent la paroi aortique. La destruction rapide des
éléments musculo-élastiques peut entrainer la constitution d'ectasies
artérielles. Plus souvent I'évolution se fait sur un mode sténosant : le
processus inflammatoire disparait laissant place & un tissu scléreux. A ce
stade, on retrouve fréquemment lésions athéromateuses (secondaires) et
calcifications de la media. La fibrose péri-artérielle notée parfois est la
cicatrice de l'atteinte inflammatoire. "Lorsqu'il existe une atteinte
athéromateuse le diagnostic a posteriori est dés lors souvent difficile, méme

en présence de Iésions des vasa-vasorum” (23).
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Tableau n°1
Modification anatomo-pathologique dans la maladie de
Takayasu de la paroi vasculaire

Tuniques Structures Modifications retrouvées lors de la
Maladie de Takayasu
- tissu conjonctif =>sclérose dense
Adventice
- vasa vasorum =»vasa vasorum épaissis,
oblitérés
- limitante externe =>la limitante externe fait corps
avec la partie externe de la média
Jonction =>présence de nappes ou ilots
médio- lymphohistiocytaires ou/et de
adventitielle quelgues cellules géantes
-fibres musculaires lisses | =>les fibres musculaires lisses
Média sont fragmentées, mutilées
-fibres élastiques >les lamelles élastiques sont
dissociées par une
néovascularisation
=»la limitante élastique interne est
préservée
- endothélium = endothélium épaissi
Intima -membrane basale =»réaction fibro-oedémateuse de
collagéne la membrane basale
- sous endothélium =»absence d'éléments
(collagéne-fibres inflammatoires et de
élastiques - fibrobastes) | néovascularisation dans le sous
endothélium
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Sur la biopsie intéressant la racine de l'aorte nous retrouvons les
lésions décrites ci dessus. La média apparait dissociée par une fibrose
discréte. L'infiltrat inflammatoire est de type mononuclée. L'adventice est le
siege d'un infiltrat inflammatoire trés cellulaire associé a une fibrose
importante, qui s'étend au tissu cellulo-adipeux avoisinant. Il n'y a pas de

lésion granulomateuse ou giganto-cellulaire.

Les manifestations cliniques de la maladie de Takayasu sont
dépendantes de ['évolution. La maladie comporte habituellement deux

phases. La premiére "pré-occlusive" s'éteint en quelques mois; la seconde
"ischémique" survient en moyenne 6 a 7 ans plus tard (11, 23); cette période
de latence peut étre plus courte voire inexistante.

En Europe le diagnostic est rarement posé lors de la phase pré-
occlusive. Comme pour notre patient la maladie peut passer inapergue a ce
stade. Parfois les manifestations sont plus bruyantes. Les signes observés
sont variés souvent de type "pseudo-grippaux". En cas de manifestations
rhumatologiques on peut évoquer une maladie rhumatoide notamment une
pseudo-polyarthrite rhumatoide (19). On reléve aussi des manifestations de
sérites (épanchements pleuraux ou péricardiques), des manifestations
oculaires : iritis, épi-sclérites. Les manifestations cutanées sont notée dans
12,5 % des cas (3); elles sont a type d'érythéme nerveux, hypodermite
nodulaire, rash cutané, et peuvent évoluer vers un pyoderma gangrénosum.
La constatation de douleurs a la palpation des trajets artériels serait
spécifiqgue (23). Chez I'enfant, le début des manifestations est volontiers aigu
avec des manifestations générales sévéres, un syndrome inflammatoire, des
complications ischémiques (HTA, défaillance cardiaque). Le pronostic

semble étre plus sombre que chez l'adulte.
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Lors de la phase occlusive la symptomatologie clinique est dominée
par les manifestations ischémiques des territoires vasculaires atteints
(Annexe 1).

Les manifestations cliniques liées a lischémie du SNC sont
nombreuses et variées. Elles sont transitoires, déclenchées par l'effort,
certaines postures ou spontanées. Dans 50 % des cas (3) elles se
manifestent sous forme de céphalées, de migraines, d'un accident
ischémique transitoire, d'une perte de connaissance initiales évocatrice de
crise comitiale. Les accidents vasculaires cérébraux ischémiques sont rares
car le plus souvent les sujets développent une riche circulation collatérale au
pourtour de la lésion. Les hémorragies cérébrales sont fréquentes. Elles
surviennent dans un contexte d HTA sévere ou de revascularisation
chirurgicale. Notre patient est asymptomatique sur le versant neurologique.
L"épisode de malaise avec perte de connaissance, présenté en 1994, semble
plus imputable a une hypotension orthostatique

Les complications oculaires sont exceptionnelles en France,
fréquentes au Japon; elles sont a type d'amaurose transitoire, de retinopathie
hypertensive; les shunts artério-veineux seraient caractéristiques. On
rapporte des manifestations chroniques telles que glaucome et cataracte. La
rétinopathie ischémique se divise en 4 stades, corrélés a la pression
systolique rétinienne et a l'atteinte des 4 axes (carotides, vertébrale) a
destinée encéphalique (Annexe n° 2).

L'atteinte  vasculaire des membres supérieurs a été déctrite tres
précocément. Elle apparait dans 50% des cas. Elle se traduit par une
claudication intermittente mais aussi une fatigabilité a I'effort, une asymétrie
tensionnelle ou I'abolition d'un pouls, un phénoméne de Raynaud, voir un vol
sous clavier. Mr F... ne présente pas de manifestations ischémiques des

membres supérieurs.
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L'hypertension artérielle (HTA) est souvent sévere. Comme dans notre
observation le contréle de I'HTA par le traitement médical est difficile(40 a
70 % des cas selon les séries). Son origine pour 2/3 des cas est réno-
vasculaire, par sténose uni ou bilatérale des artéres rénales ou par
coarctation de l'aorte. On invoque aussi parfois un dysfonctionnement des
baro-récepteurs des sinus carotidiens, une diminution de la compliance
aortique ou du flux cérébral (20). Toutes ces causes peuvent étre évoquées
et associées dans le cas de notre patient ; malgré tout la sténose artérielle
rénale ne semble pas suffisamment serrée pour évoquer une HTA réno-
vasculaire. Bien que I'hypertension artérielle soit d'origine réno-vasculaire
dans 2/3 des cas, linsuffisance rénale reste exceptionnelle, méme lors
d'atteintes bilatérales des arteres rénales. Pour Godeau (20) un geste
chirurgical de réperméation d'un axe brachio-céphalique pourrait étre motivé
par la nécessité d'une surveillance tensionnelle.

Il faut rechercher une atteinte du tronc coeliaque ou de la
mésentérique supérieure ( 10 %,15 % des cas ) (11), s'exprimant par des
douleurs abdominales, une diarrhée. Les cas d'infarcissement intestinaux
sont rares. lls témoignent d'une atteinte artérielle sévére et étendue. En effet,
on constate fréquemment un développement de 'arcade de Riolan, suffisant
a assurer la vascularisation intestinale. L'atteinte de la partie terminale de
l'aorte abdominale et l'atteinte des iliaques provoquent une claudication des
membres inférieurs, manifestations précoce (des 1992) chez Mr F...

Coronaropathies (ostiales plus spécifiqguement, mais aussi
tronculaires), valvulopathie (aortique par atteinte directe ou par dilatation de
I'anneau, parfois mitrale), myocardite (rare) émaillent I'évolution méme de la
maladie de Takayasu. L'insuffisance cardiague souvent observée, est de
mécanisme variable ; elle peut étre secondaire a une hypertension artérielle
pulmonaire en cas dinsuffisance droite, ou par atteinte valvulaire,

complication d'un infarctus du myocarde ou d'une cardiopathie hypertensive
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en cas dinsuffisance cardiaque gauche (annexe 3). Dans le cas clinique
décrit, Mr F..présente trois atteintes cardiaques éventuellement imputables a
une maladie de Takayasu: une insuffisance aortique, une hypertrophie
ventriculaire gauche et des lésions coronaires. L'imputabilité de latteinte
valvulaire aortique est discutable car les cuspides sont fines; classiqguement
la valve est épaissie. Une dilatation importante de la racine de l'aorte
représente un deuxieme mécanisme de fuite. L'aorte de notre patient est
modérément dilatée (45 mm). Pour la plupart des auteurs (20, 33, 35)
I'hypertrophie ventriculaire gauche est fréquente. Elle est secondaire a I'HTA.
En outre Mr F... a présenté des manifestations angineuses qui ont évolue
vers une nécrose myocardique inférieure. L'atteinte coronarienne de la
maladie de Takayasu intéresserait 7 % (36), 9 % (11) a 32 % (3) des
malades étudiés et serait certainement sous estimée. Les manifestations
cliniques sont angineuses (70 %) avec 40 % d'infarctus du myocarde, en
sachant que linfarctus peut étre la manifestation inaugurale de latteinte
coronarienne (9). Classiquement, ['atteinte coronaire est ostiale, par
extension de l'atteinte aortique ascendante et/ou tronculaire proximale. Ces
lésions tronculaires segmentaires (parfois diffuses & tout le réseau)
atteignent les différents troncs coronariens. La coronarographie sélective est
indispensable dans un but opératoire, offrant un bilan Iésionnel
topographique précis, I'appréciation de la cinétique du ventricule gauche, de
la continence valvulaire aortique (32). Les lésions touchent l'ostium de fagon
partielle ou compléte. Les sténoses localisées, proximales, offrent toujours
un bon lit daval. Les lésions histologiques ont déja été décrites. Une
évolution vers la fibrose est notée dans 50 % des cas. Cette évolution
fibreuse provoque un rétrécissement de la lumiére artérielle associee a un
épaississement intimal. Parfois, on note une thrombose intra-luminale
favorisée par les lésions pariétales. Les lésions anévrismales sont rares et de

pronostic morbide. Autant les Iésions ostiales, en l'absence d'un contexte
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syphilitique, sont trés évocattices d'une maladie de Takayasu, autant les
lésions tronculaires sont discutables (35). Il ne faut pas négliger une possible
responsabilité de [I'hypertension artérielle dans la survenue des lésions
athéromateuses précoces. En dehors de la sténose a 40% sur le tronc
coronaire gauche, les sténoses coronariennes du sujet présenté sont de
topographie distale. Notamment, 'occlusion de la coronaire droite avec un lit
d'aval médiocre, fait discuter la responsabilité d'une coronaropathie
athéromateuse associée. L'évolution de |'atteinte coronarienne est difficile a
évaluer. Selon de nombreuses études (14), la majeure partie des décés dans
I'évolution de la maladie de Takayasu sont d'origine cardiaque (Infarctus du
myocarde, insuffisance cardiaque, mort subite). Dans ce contexte, le
traitement chirurgical aprés coronarographie, dans le cadre d'un angor
instable ou d'un Infarctus du myocarde, semble s'imposer pour améliorer
l'espérance de vie du patient. Le recul insuffisant des résultats des
techniques d'angioplastie transluminale dans ['atteinte coronarienne fait
préférer le pontage aorto-coronarien. Dans le cas clinique présenté, il n'y a
pas eu de probléeme per-opératoire mais le geste opératoire peut étre rendu
difficile du fait de I'extension méme de la maladie de Takayasu. Comme pour
Mr F... l'utilisation de I'artere mammaire interne est impossible s'il existe une
sténose sous claviére proximale; limplantation du greffon (veineux ou
artériel) est parfois difficile si l'aorte ascendante est épaissie. En post-
opératoire immédiat, il n'y a pas eu de complications (hémorragie,
insuffisance cardiaque). A 1 mois, le patient n'a pas eu de nouvelles
manifestations angineuses. La fonction cardiaque est bonne. Mais la
littérature rapporte la nécessité d'une réintervention chirurgicale de quelques
semaines (33) a quelques années (36) aprés le geste initial, motivée par la
réapparition d'un angor instable. L'efficacité du traitement par Corticoides,

sur des lésions coronariennes symptomatiques, a été peu étudiée
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jusqu'alors. En post-opératoire, il est régulierement instauré pour stabiliser la
maladie inflammatoire.

Beaucoup d'auteurs (9, 32, 36, 39 ) s'accordent & penser que la
recherche systématique de lésions coronariennes dans la maladie de
Takayasu est indispensable, avant que n'apparaissent IDM, insuffisance
cardiaque, troubles du rythme. Jusqu'alors sous estimées, les lésions
coronariennes sont péjoratives dans I'évolution et la survie du patient atteint
de la maladie de Takayasu.

Mr F... ne présente pas de manifestation clinique ou paraclinique
évocatrice d'une atteinte de l'artére pulmonaire ou de ses branches. Quand
l'artére pulmonaire est atteinte, les manifestations cliniques sont les
symptémes d'une hypertension artérielle pulmonaire en poussée
hémoptysies, toux. Selon une étude de Beltry (12), les atteintes pulmonaires
dans la maladie de Takayasu sont fréquentes et le plus souvent
asymptomatiques. La réalisation d'angiopneumographie ou de scintigraphie
pulmonaire semble indispensable devant des anomalies cliniques ou
radiologiques. L'artérite pulmonaire est rarement révélatrice d'une maladie de
Takayasu ; elle offre 3 types de localisations:

- sténoses pulmonaires proximales,

- sténoses pulmonaires distales,

- artériolite pulmonaire.

Les sténoses pulmonaires proximales s'illustrent par une dyspnée
majorée & l'effort, hémoptysies, syncopes. La radiographie pulmonaire met
en évidence un élargissement du tronc des artéres pulmonaires, une
diminution de la trame vasculaire et une hyperclarté pulmonaire du champ
atteint. L'angiopneumographie est I'examen le plus contributif : les Iésions
sidgent essentiellement & droite : sténose serrée en occlusion des troncs de
lartére pulmonaire. Le risque est la survenue d'hémoptysies. Les sténoses

distales sont fréquemment associées aux sténoses proximales (50 % des
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cas). Elles évoquent souvent des sténoses congénitales ce qui est source
d'erreurs diagnostiques. Le risque évolutif est la survenue d'une hypertension
artérielle pulmonaire. L'artériolite pulmonaire est a suspecter chez des
patients ayant une hypertension artérielle  pulmonaire  avec
angiopneumographie normale. Les lésions sont microscopiques sans atteinte
des gros troncs.

Les manifestations emboliques artérielles sont exceptionnelles. La
littérature (29) rapporte la migration d'éléments thrombotiques depuis de
volumineux thrombus du carrefour aortique a I'origine d'embols poplités.

Le développement de Iésions anévrysmales est plus rare en Europe
Des dilatations segmentaires fusiformes post-sténotiques sont cependant
observées. Les volumineux anévrismes sont rares dans la maladie de
Takayasu. Quelle que soit leur localisation, ils n'ont habituellement pas
d'expression clinique avant les complications et sont découverts sur des
radiographies standards (calcifications) ou lors d'un bilan angiographigue.
C'est le cas pour notre patient : un anévrisme a l'origine de la mésentérique
supérieure est de découverte angiographique ainsi qu'une dilatation de
l'artére fémorale commune droite. La dilatation de I'aorte initiale est révélée
échographiquement. Les complications s'illustrent a travers des troubles
compressifs, des ruptures, et une insuffisance aortique. Ainsi TOURE (37)
rapporte 3 cas particuliers : une ectasie de laorte ascendante avec
insuffisance secondaire volumineuse, une ectasie sacciforme de l'aorte
descendante avec calcifications intra-pariétales ainsi qgu'un pseudo-
anévrisme par rupture artérielle sur une fémorale superficielle. Ces
anévrismes peuvent poser des problémes diagnostiques, d'autant que leur
mécanisme n'est pas forcément univoque : anévrisme vrai ou faux
anévrisme, séquelles de lartérite inflammatoire en rapport avec des

altérations pariétales, voire secondaires a une rupture artérielle par
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endartérite. Si les anévrismes sont volumineux, ils doivent faire l'objet d'un

traitement chirurgical.

Le bilan biologique recherche un syndrome inflammatoire, mais
parfois ce dernier est absent. Notre patient a un syndrome inflammatoire
persistant, illustré par une :

- accélération de la VS,

- augmentation de la CRP,

- hyperleucocytose modérée sans éosinophilie,

- thrombocytose,

- anémie normocytaire (ou microcytaire, que l'on reléve dans 30 % des
cas dans la maladie de Takayasu).

Le reste du bilan sanguin offre peu d'intérét. Le bilan rénal est souvent
normal et ce malgré une atteinte rénale bilatérale. La recherche d'AC anti-
nucléaire ou de facteur rhumatoide est négative hors collagénose associée.

La présence d'AC anti-artére est inconstant (50 % des cas environ) et non
spécifique. lls n'ont pas été recherchés chez notre patient. D'autre part, un
bilan infectieux se doit d'étre fait, pour éliminer une autre pathologie :
sérologie syphilitique, ASLO. Le bilan de tuberculose est motivé par la
pathogénicité qu'on lui attribue ,et dans ['éventualité d'un traitement par

corticothérapie. Un bilan de collagénose est recommandé.

Dans la maladie de Takayasu, I'imagetrie, a visée diagnostique a pour
but de rechercher les différents territoires impliqués. Une classification en
fonction des territoires vasculaires pathologiques a été proposée par Lupi
Herrera (annexe n°4). L'imagerie est dominée par I'échodoppler artériel et
I'angiographie numérisée. La radiographie pulmonaire standard, normale
chez notre patient, offre dans un cas sur deux des renseignements :

anomalie de la silhouette cardiaque, de l'aorte, des artéres pulmonaires, du
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gril costal. Plus fréquemment, sont relevées des sténoses aortiques, des
calcifications linéaires, un élargissement de I'ombre aortique. Les champs
pulmonaires sont le siége d'hyper-clartés segmentaires ou lobaires (atteintes
des artéres pulmonaires et diminution de la vascularisation). On s'intéressera
également a un processus infectieux pulmonaire évolutif ou cicatriciel
(cavernes, miliaire tuberculeuse...).

L'échographie artérielle est un examen de choix, tant pour |'évaluation
de la topographie des Iésions que pour 'analyse de la paroi artérielle. Chez
Mr F... les lésions hypoéchogénes, homogénes et circonférentielles sont
notées sur les artéres carotides primitives au tiers moyen et dans le segment
inférieur, au niveau de l'aorie ascendante ainsi qu'a la partie terminale de
l'aorte abdominale, sur les iliaques primitives et la fémorale commune droite.
Ces lésions different des lésions athéromateuses par leur aspect
échographique et leur topographie. Une lésion d'athérome est souvent
hétérogéne, parfois plus échogéne, plus limitée sur la paroi vasculaire. Les
territoires préférentiellement atteints sont les bifurcations vasculaires alors
que les lésions décrites ici apparaissent en dehors de celles-ci. Chez Mr F...,
on releve quelques plagues athéromateuses au niveau de l'aorte, de la
fémorale commune gauche. Mais ces lésions sont de caractére trés différent;
elles sont limitées. Les fémorales superficielles sont libres ainsi que les
poplitées alors que dans les processus athéromateux elles sont souvent
pathologiques.

L'échographie cardiaque dans ses différents modes apprécie l'intégrité
des appareils valvulaires; elle précise la présence d'une éventuelle
cardiopathie hypertensive, d'une myocardiopathie. Elle permet de rechercher
des éléments en faveur d'une hypertension artérielle pulmonaire . Pour notre
patient, outre la présence d'une cardiopathie hypertensive et d'une
insuffisance aortique centrale, elle a apprécié la dilatation de I'aorte initiale

précocément, associée a un épaississement pariétal non calcifie sur 2 cm.
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L'échocardiographie transoesophagienne permet une exploration étendue de
l'aorte thoracique a la recherche tant des lésions d'épaississement pariétal
que la présence de sténoses ou de dilatations.

Malgré le développement de techniques d'imagerie nouvelles moins
invasives (IRM notamment),l'angiographie numérisée reste indispensable
pour établir le diagnostic de maladie de Takayasu, objectivant sténoses,
occlusions et/ou anévrismes de l'aorte et de ses branches. Elle compléte le
bilan vasculaire écho-Doppler. Ces images ont une valeur diagnostique
prépondérante :

. par certaines topographies lésionnelles : que I'on note chez Mr F...
une atteinte des carotides primitives, I'absence de lésions distales, mais
aussi l'atteinte de la sous claviére dans son segment post-vertébral (annexe
e 5j,

. au niveau de l'aorte, selon Fiessinger, la maladie de Takayasu est la
seule artériopathie inflammatoire a entrainer des Iésions sténosantes.
L'atteinte est multifocale, associant plusieurs lésions séparées par des
segments radiologiquement indemnes. Malgré tout au niveau de l'aorte, une
atteinte macroscopique visible en artériographie n'est pas constante. En
France, l'atteinte aortique implique préférentiellement le segment sous
diaphragmatique plus que la crosse; de méme que les Iésions sténosantes
sont plus fréquentes que les anévrismes. Les lésions les plus
caractéristiqgues des branches de I'aorte sont au niveau des sous claviéres
post-vertébrales, des carotides primitives et a l'origine de la mésentérique
supérieure.

La tomodensitométrie comme I'échographie apprécie I'épaisseur de la
paroi artérielle mais aussi la diffusion de la péri-aortite aux tissus voisins. On
décrit des lésions hyperdenses ou un aspect de double contour au niveau

des vaisseaux. Elle permet de localiser les ectasies aortiques, les
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calcifications pariétales. Sa sensibilité serait supérieure a celle de
l'aortographie.

L'IRM est encore peu utilisée. Mr F... en a bénéficié; elle permet ici de
noter I'épaississement de Il'aorte horizontale et un épaississement
concentrique de l'aorte abdominale, aspects d'allure inflammatoire.

La coronarographie n'est pas réalisée systématiquement. Elle est
indispensable dans un but pré-opératoire, et souvent réalisée lors de
symptomatologie angineuse ou d'IDM. Les Iésions touchent habituellement
l'ostium de fagon partielle ou compléte. Les sténoses sont proximales avec
un bon lit d'aval. Ce n'est pas le cas de notre observation ou c'est plutét en
distalité que les coronaires sont atteintes, avec des sténoses , significatives,
impliquant les symptémes. Seule la sténose tronculaire de la coronaire
gauche pourrait étre discutée dans le cadre de la maladie de Takayasu.
Certains auteurs (35) rapportent I'association fréquente de lésions
athéromateuses distales ,tant coronaires qu'au niveau des membres,
secondaires a une hypertension artérielle souvent sévére dans le cadre de
la maladie de Takayasu.

La surveillance de I'évolutivité de la maladie de Takayasu par
limagerie s'appuie sur des contrdles réguliers échographiques , dopplers et
sur la panaortographie. L'ultrasonographie duplex donnerait des résultats
plus sensibles et supérieurs & ceux d'une angiographie, dans la détection de
lésions carotides(27). Mais tout comme pour ['utilisation de ['angiographie
digitalisée par voie veineuse ,le faible nombre de patients évalués ne permet
aucune conclusion. Le recours a I'lRM est proposé ,mais d'introduction trop

récente encore.
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2 - CRITERES DIAGNOSTIQUES

La maladie de Takayasu, panartérite inflammatoire non spécifique,
offre une symptomatologie riche et variée, nuancée par des facteurs raciaux,
pathogéniques. La biologie offre peu d'intérét. L'imagerie en particulier
échodoppler et artériographie permettent de noter des critéres assez
spécifiques. L'histologie peut offrir des résultats concluants, mais c'est

inconstant.

Notre observation illustre bien la difficulté de poser le diagnostic, par le
retard méme pris chez ce patient a suspecter une maladie de Takayasu. Et
I'on est en droit de se demander si l'aspect de surcharge athéromateuse de
l'aorte et des iliaques primitives, mentionné dans I'artériographie de 1993, n'a
pas été mal interprété.

Au cours de la derniére décennie, FIESSINGER et Coll. ont proposé
un tableau de critéres diagnostics (Tableau 2) (15,16). En 1990, le College
Américain de rhumatologie offre un tableau de critéres restreints dont la
sensibilité est de 90,5 % et la spécificité de 97,8 % (Tableau 3). Un troisiéme
tableau de criteres est proposés par les service de Cardiologie et de
Médecine interne de la Pitié Salpétriere (Tableau 4). Ces critéres ont pour
but d'aider le clinicien dans sa démarche diagnostique, plus précisément lors
de cas litigieux .
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Tableau n°2

FIESSINGER et Coll. - Critéres diagnostics de la maladie de Takayasu

(16)

- Age de début <30 ans (1) - A. pulmonaire (5)
-VS>20 (1) - Epaississement pariétal
- Pays d'endémie (1) (écho - scanner) (4)
- Antécédent de BK ou - Infiltrat inflammatoire

strepto (1) média adventiciel (10)
- Ectasie + Sténose - Sclérose adventicielle

aortique (10) isolée (4)
- Sténose aortique (5) - Lésions non spécifiques
- Carotide primitive (4) non athéromateuses (4)

- Sous claviere post
vertébrale ou axillaire  (4)

Un score = 10 rend le diagnostic hautement probable

Tableau n° 3
Criteres de classification proposé par I'ACR (21)

1 - Age de début < 40 ans

2 - Claudication d'une extrémité (++ membres supérieurs)

3 - Diminution d'un ou des deux pouls huméraux

4 - Différence de plus de 10 mm Hg de la pression systolique aux deux bras

5 - Souffle systolique d'une artére sous claviére ou de 'aorte abdominale

6 - Sténose ou occlusion segmentaire ou focale, de l'aorte, de ses branches
primitives ou des grosses artéres des membres sans autre étiologie.

La présence de trois criteres permet de retenir le diagnostic avec une

sensibilité de 90% et une spécificité de 97%
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Tableau n°4

Criteres proposés par le service de Cardiologie - Pitié Salpétriére dans
la maladie de Takayasu (12)

* Criteres cliniques et biologiques
1 - Age < 40 ans
2 - Absence de facteurs de risques vasculaires

3 - Syndrome inflammatoire biologique

* Critéres artériels
4 - Sténose ou occlusion du segment Il ou IV de l'aorte
5 - Ectasie des segments Il ou IV de l'aorte
6 - Sténose ou occlusion d'une artére sous claviere post-vertébrale
7 - Sténose ou occlusion d'une carotide primitive
8 - Epaississement pariétal artériel objectivé par écho, scanner ou
chirurgie,

9 - Lésions artérielles dans différents territoires.

* Critére d'exclusion : Horton (céphalée caractéristique et/ou biopsie de
l'artére temporale aprés 55 ans).
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La tendance actuelle (25) serait de se passer de preuve histologique
si le diagnostic est suffisamment étayé par la diffusion, la topographie et la
morphologie des lésions, et ce d'autant qu'il existe un phénomeéne
inflammatoire. L'attitude doit étre différente si la Iésion est isolée, la phase
pré-occlusive absente, si le syndrome inflammatoire manque, si une maladie
de Horton est suspectée. La biopsie artérielle prend alors un caractéere
indispensable pour affirmer le caractére médio adventiciel des lésions
(NB: dans la maladie de Horton, les Iésions sont a prédominance intimo
médiale, avec présence de cellules géantes et nécrose infarctoide).

Dans notre observation, Mr F... regoit un score de 19 dans les critéres
de Fiessinger : VS > 20 (1), atteinte de la carotide primitive (4),
épaississement pariétal (écho) (4) et lésions scléro-inflammatoires média
adventicielles (10). Des criteres de I'ACR, on retiendra 3 éléments : la
claudication d'un membre, le souffle abdominal, les anomalies de l'aorte et
de ses branches segmentaires associant sténoses et ectasies (carotides
primitives, racine de l'aorte, aorte abdominale, artére polaire supérieure
droite du rein, artére mésentérique, artéres iliaques primitives, fémorale
commune droite). Enfin, des criteres de la Pitié Salpétriere, on retiendra la
sténose du segment IV de l'aorte, la sténose des carotides primitives,
l'épaississement pariétal artériel objectivé en échographie, les lésions
artérielles dans différents territoires. Soit donc au total 5 critéeres. Une
maladie de Horton n'est pas compatible, ni cliniquement ,ni histologiquement.
Dans tous les cas, le diagnostic de maladie de Takayasu est retenu. On
remarque que les lésions coronaires, bien que spécifiques par leur
localisation, n'apparaissent pas dans ces choix de critéeres déterminants,

jugées probablement trop rares.
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3 - DIAGNOSTIC DIFFERENTIEL (11, 22)

Les études actuelles permettent de préciser les aspects cliniques,
topographiques, radiologiques et thérapeutiques de la maladie de Takayasu.
La démarche diagnostique se doit d'écarter des pathologies probabilistes ou
évocables, d'étiologie différente. Et si la fréquence de la maladie de
Takayasu tend a augmenter avec la connaissance que l'on en a, elle reste
assez exceptionnelle.

De la clinique, il faudra écarter une dissection aortique avec abolition
d'un pouls radial, une maladie neurologique invalidante a l'effort (névralgie
cervico-brachiale, symngomyélie, défilé thoraco-brachial ou costo-claviculaire
étroit).

De [l'association a un syndrome inflammatoire, on se doit de
rechercher une pathologie auto-immune ou un rhumatisme inflammatoire :
Lupus érythémateux disséminé, polyarthrite rhumatoide, pseudo polyarthrite
rhizomélique, polymyosite, dermatomyosite et sclérodermie.

Le diagnostic différentiel principal est représenté par l'athérome.
Lorsque la maladie de Takayasu est trés localisée, il peut étre difficile de la
différencier d'une athérosclérose, d'autant que les Iésions inflammatoires de
la maladie de Takayasu et des lésions athéromateuses peuvent coexister
(r6éle de I'nypertension artérielle). L'athérome reste I'une des causes les plus
fréquentes d'obstructions des axes vasculaires chez 'homme de plus de 45
ans. Comme nous l'avons vu notre patient présente d'authentiques lésions
athéromateuses bien que le diagnostic de maladie de Takayasu soit retenu.

La syphilis réalise une aortite inflammatoire avec lésions mutilantes de
la média et de I'adventice évoluant vers l'ectasie. Les vasa vasorum sont
atteints préférentiellement au niveau de l'aorte ascendante ,mais aussi au
niveau de l'aorte horizontale et descendante. La sérologie syphilitique est

positive. Les expressions anatomo-cliniques les plus fréquentes sont : la



40

coronarite ostiale, l'insuffisance aortique,la présence de calcifications en
pinceau de l'aorte thoracique, le développement d'anévrismes du sinus de
Valsalva de l'aorte thoracigue ou de I'aorte sus rénale.

Lors des tuberculoses on note un granulome inflammatoire a cellules
géantes (type langhans) obstruant la lumiére artérielle. Il s'y associe des
anévrismes aortiques. D'autre part, une adénite tuberculeuse peut étre
responsable d'une rupture artérielle érosive par infection pariétale vasculaire
de contiguité.

Le rhumatisme articulaire aigu :il réalise une panariérite vraie. En
anatomo-pathologie , on note une nécrose fibrinoide et inflammatoire des
trois couches(intima ,média ,adventice). L'atteinte vasculaire est moins
fréquente que l'atteinte valvulaire. Quand l'atteinte vasculaire est présente,
elle peut étre diffuse ou segmentaire, localisée a l'aorte abdominale
principalement mais toujours limitée a l'aorte. Elle peut induire |'apparition
d'anévrisme fusiforme. A noter, pour mémoire, la possibilité d'artérite aigué
avec thrombose artérielle au cours du typhus.

Certains estiment qu'il est difficile de différencier la maladie de
Takayasu de la maladie de Horton. D'autres comme Fiessinger (14)
opposent ces deux artérites inflammatoires point par point (Tableau n° 5 ).

La maladie de Buerger (ou thrombo-angéite oblitérante). Elle
appartient au groupe des artériopathies juvéniles. Il faudra savoir I'évoquer
devant l'association de plusieurs critéres :

- sujet jeune masculin,

- artériopathie distale sévere,

- phlébite superficielles récidivantes, plus rarement profondes,

- tabagisme important,

- négativité de l'enquéte étiologique (absence de diabéte, de

dyslipidémie, d'athérosclérose).
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Eléments du diagnostic différentiel entre maladie de Horton

et maladie de Takayasu

HORTON TAKAYASU
Age de début Sujet agé > 60 ans Sujet jeune : 20 - 30 ans
Antécédents Pas d'antécédent Antécédents
tuberculeux tuberculeux fréquents
Topographie des Périphérique : 10 % Centrale : aorte et ses

lésions artérielles

d'atteinte des gros

vaisseaux

branches, artére

pulmonaire

Anatomo-pathologie

Lésions prédominantes
a la partie interne de la
média, a la limitante

élastique interne

Lésions a prédomi-
nance médio-
adventicielle -

Respect de la limitante
élastique interne
Biopsie de [lartére
temporale normale
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Les coarctations aortiques congénitales représentent un autre
diagnostic différentiel. La maladie de Marfan caractérisée par une
dégénérescence des fibres élastiques de la média, avec media-nécrose et
appatrition d'ectasies, de dissections pariétales. Plus fréquentes au niveau de
la crosse de l'aorte, on retrouve ces anomalies également au niveau de
l'aorte abdominale et de ses branches. L'existence d'une ectasie aortique et
d'un syndrome dysmorphique chez un sujet jeune, ainsi qu'une biopsie
cutanée, aideront au diagnostic. La maladie d'Ehler Danlos de type IV
provoque une hypoplasie et une dégénérescence de la média, responsables
d'une fragilisation de la paroi artérielle. On observe cependant trés rarement
I'apparition de dissections d'anévrysmes aortiques développés au cours de
cette maladie.
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4 - COMMENTAIRES

Dans le cas présenté la pathologie responsable des Iésions
coronariennes est discutable: est ce I'athérome ou la maladie de Takayasu?
Bien que le sujet soit plus 4gé que de coutume le diagnostic de maladie de
Takayasu peut étre retenu. La distribution des lésions correspond & un type
lll. L'atteinte coronarienne de la maladie de Takayasu est rare mais sa
présence influe grandement sur le pronostic vital de la maladie. D'aprés
Thomas (36) les lésions sont soit ostiales par extension de l'atteinte aortique
soit tronculaires ou du moins proximales. Lors des études nécropsiques on
note la trés nette prédominance des lésions ostiales (tableau n° 6). Ces
données sont confirmée par les études coronarographiques ( tableau n°7).
Les lésions plus distales sont parfois retrouvées chez le sujet jeune; malgré
tout elles conservent un caractére proximal. Lorsque les Iésions sont diffuses
a l'ensemble du réseau les sujets ont souvent plus de 40 ans. Certains
auteurs (36) évoquent la responsabilité de lésions athéromateuses précoces
dont le développement serait favorisé par I'hypertension. Notre patient
présente une lésion tronculaire, des lésions proximales et des lésions
distales. Ces lésions sont apparues chez un sujet qui présente de nombreux
facteur de risque vasculaire; ainsi on peut évoquer la responsabilité de
l'athérome dans la genése des |ésions distales. Seule une étude anatomique
aurait permis de préciser les étiologies. Initialement devant les nombreux
facteurs de risque et I'dge du sujet on s'était orienté vers une étiologie

athéromateuse exclusive.
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Tableau n°6 (D'aprés D Thomas (36))
Lésions coronariennes et maladie de Takayasu (études anatomiques)

Auteur sexe ige localisation des lésions
Frowig F 26 OCG,0CD
Dawson M 10m CD
Barker F 64 OCG,0CD
Goormaghtigh F 9 OCG,0CD, TCG
Ask-Upmark F 40 OCG,0CD
Myers M 39 OCG,0CD
Kinney F 45 TCG
Marty F 47 OCG
Takeda E 30 OCG,0CD
Danargj F 21 OCD

M 30 OCD
Schire F 11 QOCD, IVA, Cx, CD
Juzi F 57 OCG, OCD

F 60 OCG, OCD
Vinijchaikul F 25 OCG, OCD
Roberts F 46 TCG, IVA, Cx, CD
Munoz M 25 OCG
Rosen M 44 OCG, TCG, Cx, CD
Sen M 35 OCD
Pasternac F 40 IVA, Cx, CD
Rose F 15 CD

M 29 Cx,CD
Chun F 45 OCG
Aufderheide M 49 TCG, Cx, CD

M 60 OCG, OCD, TCG
Cohle F 19 TCG

CD: coronaire droite, Cx: circonflexe, D: artére diagonale, F: féminin, IVA: interventriculaire
antérieure, M: masculin, OCD: ostium coronaire droit, OCG: ostium coronaire gauche, TCD:
tronc coronaire droit, TCG: tronc coronaire gauche
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Tableau n°7
Lésions coronariennes et maladie de Takayasu
(études coronarographiques)

Auteur sexe age localisation des Iésions
Zepa M 10 OCG
Gotsman M 8 OCD
M 18 vol CD
F 27 vol CG
Roberts F 46 lésions diffuses (autopsie)
Kozuda » 34 OCG, dilatation CD
Froment F 32 TCG, CD
F 50 OCG
Young F 18 TCG, D
Pasternac F 40 IVA, Cx, CD
Cipriano F 26 OCG, OCD
Schurtz E 43 OCG, OCD
Thomas F 28 TCG
F 17 TCG
F 32 Cx
cas personnel M 46 TCG, IVA, D, Cx, CD

CD: coronaire droite, Cx: circonflexe, D: artére diagonale, F: féminin, IVA: interventriculaire
antérieure, M: masculin, OCD: ostium coronaire droit, OCG: ostium coronaire gauche, TCD:
tronc coronaire droit, TCG: tronc coronaire gauche
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Le pronostic de la maladie de Takayasu est difficile a préciser. Les
causes de décés sont essentiellement cardiaques et cérébrales. L'HTA est
considérée unanimement comme le facteur pronostic essentiel, la plupart
des décés étant, au moins en partie, la conséquence de la maladie
hypertensive : AVC, insuffisance cardiaque, rupture d'anévtisme. En 1982,
Vayssairat propose une classification basée sur la présence et l'association
de plusieurs facteurs essentiels de mauvais pronostic, débouchant sur une
estimation de survie (38) (cf. Tableau 8). Mais il ne prend pas en compte
I'atteinte coronarienne de la maladie de Takayasu. Pour Fiessinger (14) la
présence des lésions coronaires doit étre prise en compte comme critére de
mauvais pronostic au méme titre que I'HTA, les complications occulaires, la
rétinopathie avec anastomose artério-veineuse; l'insuffisance aortique et les
lésions anévrismales. Une étude récente(30),évalue la mortalité a 45% a
6ans,en présence de complications graves au moment du diagnostic ,alors
gu'elle ne serait que de14% a 19 ans, en absence de complications graves.

Les indications de revascularisations chirugicales ne se posent que
devant un échec du traitement médical ou s'il existe un risque vital a bréve
échéance, une insuffisance vasculaire persistante, une HTA rebelle, un
anévrisme volumineux (10) avec risque de rupture, un angor sévere. Dans
notre observation, Mr F... a bénéficié d'un double pontage aorto-coronarien
utilisant des greffons veineux. L'artére mammaire interne gauche n'a pas été
utilisée; le sujet présentait une lésion sous claviere homolatérale.
L'angioplastie coronaire, proposée dés 1987 (19), ne semble pas étre
universellement tentée peut étre a cause de l'atteinte souvent diffuse des
troncs coronariens avec des degrés de sténose variables. La localisation

ostiale ou tronculaire proximale des lésions représente une autre limite.
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Tableau n°8

PRONOSTIC
Eléments de mauvais Classifications Pronostic
pronostic
HTA | : aucun élément de Trés bon pronostic

mauvais pronostic

Rétinopathie 0 % de décés

lla : modéré abans
Insuffisance
aortique Il - un seul élément
Anévrisme Ilb : sévere Mauvais pronostic

30 % de décés

abans

Il : plus d'un élément

de mauvais pronostic
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CONCLUSION

La maladie de Takayasu est une aorto-artérite inflammatoire, touchant
l'aorte et ses branches principales. Classiquement développée chez la
femme jeune, elle s'illustre également chez I'homme. Assez rare, on doit
cependant penser a I'évoquer devant un faisceau d'arguments cliniques,
biologiques et radiologiques. Les Iésions histologiques sont médio-
adventicielles.

Les manifestations cardiaques sont fréquentes dans ce maladie, sous
forme de complications évolutives ou symptdémes inauguraux. Les lésions
coronariennes sont ostiales ou tronculaires proximales, avec un bon lit d'aval.

Leur traitement associe chirurgie et corticothérapie secondaire.

De l'observation de cette maladie de Takayasu chez un homme
guadragénaire aux multiples facteurs de risque vasculaires, on peut faire
guelgues remarques :

- l'expression inaugurale de la maladie sur un terrain inhabituel ne
donne pas toujours lieu a un diagnostic rapide et un retard peut étre pris pour
évoquer le caractére inflammatoire de lésions,

- le développement de lésions athéromateuses au cours de la maladie
de Takayasu n'est pas exceptionnelle par I'action méme de I'HTA sévére sur
les parois vasculaires. La fréquence de ces lésions pourrait étre corrélée
avec I'age des sujets et la durée d'évolution de la maladie.

- le retard pris dans l'affirmation du diagnostic expose le patient aux
complications évolutives de la maladie (insuffisance cardiaque, trouble du
rythme, IDM, mort subite, AVC),

- g'il n'y a pas encore de concensus sur la durée du traitement par
corticoides ni sur les modalités de son arrét, le traitement doit étre

systématique en cas de syndrome inflammatoire persistant.
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ANNEXES
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Annexe 1

Symptdémes d'appel : Fréquence
Claudication d'un membre a l'effort 50 %
Syndrome de Raynaud 14 %
HTA 40 % (8)

50 - 70 % (11)

Abolition d'un pouls périphérique 85 %
Souffle vasculaire 70 %
Manifestations neurologiques 50 %
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Annexe 2

Stades de la rétinopathie de maladie de Takayasu

Stades F.O.

| Dilatation veineuse

Il Micro anévrismes

1l Anastomoses artério-veineuses

vV Complications oculaires

N.B. :

Le stade Il n'apparait pas si la pression systolique rétinienne est
inférieure a 40 mm Hg.

Ce stade est régressif si la TAg rétinienne redevient supérieure a 40

mm Hg.

Le stade IV appparait si I'atteinte est diffuse aux 4 axes artériels.

On remarque une cataracte évolutive par atteinte du segment
antérieur de l'oeil et une rétinopathie proliférante, des hémorraies du vitré,
une ischémie optique conduisant a la cécité dans latteinte du segment
postérieur.
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Annexe 3

Cause de l'insuffisance cardiaque (25 cas)
dans une série de 75 patients
- Pitié Salpétriere -

Ordre de fréquence décroissant :
- |ésions coronaires,

- HTA systémique,

- valvulopathie aortique ou mitrale,
- myocardite a cellules géantes,

- HTAP.
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Annexe 4
Classification de Lupi HERRERA
Type | : Arc Aortique et des branches (8 %)
Type Il : Aorte thoracique et abdominale sans l'arc (11%)
Type Ill : Arc aortique + Aorte thoracique + Aorte thoracique
abdominale (65 %)
Type IV : Artere pulmonaire associée ou non a I'un ou l'autre des

types précédents (45 %)



Annexe 5

54

Topographie des lIésions artérielles chez 107 patients
atteints de maladie de Takayasu
(aortographie et anatomo-pathologie)

Arteres Pourcentage Cas de Mr F...

Arc aortique et Aorte 27 % Oui
descendante

Aorte descendante 67 % Oui

A. sous claviére 85 % Oui
Carotide 44 % Oui
Tronc brachio-céphalique 15 % Non

Tronc de la coronaire

Coronaire 9 % gauche
Vertébrale 19 % Non
Pulmonaire 14 % Non
Splénique 2% Non
Mésentérique 14 % Qui
Rénal 62 % Oui
liague 16 % Qui
Fémoral 3% Oui
Brachial 5% Non
Tibial 4% Non
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RESUME

La maladie de Takayasu est une artérite inflammatoire non spécifique,
intéressant l'aorte et ses branches principales. Les |ésions sont segmentaires et
focales, associant sténoses et ectasies. Les lésions histologiques sont médio-
advanticielles. Les manifestations cliniques, variées, sont modulées par I'étendue
de¢ - sns. L'atteinte coronarienne plus spécifiquement ostiale est un facteur
péjoratif. Nous présentons un homme quadragénaire, hypertendu, dyslipidémique et
tabagique. Dans ce contexte favorable au développement d'une artério-sclérose,
nous discutons la part imputable a la maladie de Takayasu dans la survenue de
iésiz i : des corcreiLs compligiée.. .2 infarctus du myocarde. Un pontage aorto-
coronarien est réulisé chez ce patient, les Iésions coronariennes symptomatiques
snnt distales et trés probablement d'origine athéromateuse. Son pronostic vital
dépend de I'évolutivité de sa maladie de Takayasu, sur fond d'artério-slcérose et

d'hypertension artérielle sévere.

Maladie de Takayasu
Artérite inflammatoire
Insuffisance coronarienne

Artério-sclérose




