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GLOSSAIRE

e AIT : Accident ischémique transitoire

e AT : Artérite temporale

e AVC : Accident vasculaire cérébral

e BAT : Biopsie de I’artére temporale

e CAI: Complication artérielle ischémique

e (CCII : Complication céphalique ischémique irréversible
e CRP: C- réactive protéine

e [FN : Interféron

e IL : Interleukine

e IV :Intra veineuse

e MIF : Manifestation ischémique fugace

e MKJ : Milligramme par kilo et par litre

e NOIAA : Neuropathie optique ischémique antérieure aigué
e OACR : Occlusion de I’artére centrale de la rétine

e PDGEF : Platelet derived growth Factor

e PPR : Pseudo-polyarthrite rhizomélique

e VS : Vitesse de sédimentation
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La maladie de Horton est une panartérite a cellules géantes atteignant
préférentiellement les artéres de gros et de moyen calibre. Elle a été décrite la premiére
fois par Hutchinson en 1890 puis précisée par B.T. Horton en 1932 qui décrira les
premiéres manifestations oculaires ischémiques en 1937. La fréquence de ces
complications était de I’ordre de 30 & 50% avant I’ére de la corticothérapie et s’est
abaissée jusqu’a 14% depuis ['utilisation de celle-ci. Ces complications restent
cependant fréquentes et dominent le pronostic par leur gravité justifiant la mise en route
urgente d’une corticothérapic systémique.

Les complications ischémiques céphaliques extra-oculaires de la maladie de Horton sont
rares mais graves, touchant surtout le systéme nerveux central avec une fréquence plus
importante que la population générale.

La recherche de facteurs prédictifs de ces complications a fait I’objet de quelques études
récentes avec cependant des résultats disparates.

Nous avons donc tenté a partir d’une étude prospective portant sur 178 patients :

- d’établir la fréquence et les caractéristiques cliniques et paracliniques des patients
ayant présenté une complication céphalique ischémique irréversible (CCII)

- de comparer ces données aux cas sans complication ischémique

- et d’identifier les meilleurs facteurs prédictifs de complications.
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La maladie de Horton est une panartérite segmentaire et focale touchant les
artéres de gros et de moyens calibres. La premiére description clinique peut étre
attribuée Hutchinson en 1890, précisée ensuite par Horton a la Mayo Clinic en 1932.
Les complications oculaires d’origine ischémique signalées en 1937 par Horton puis par
Jennings, dominent le pronostic par leur fréquence et leur gravité, soulignées par
Wagener. La preuve d’une atteinte artérielle plus diffuse fut apportée en 1941 par
Gilmour puis en 1946 par Cooke. La diversité des aspects cliniques fut soulignée en

1960 par Paulley et Hughes (101).

1 PHYSIOPATHOLOGIE

Cette panartérite inflammatoire atteignant les trois tuniques de I’artére, a pour
conséquence la sténose puis I’oblitération artérielle. L’étiologie de cette vascularite
probablement dysimmunitaire est encore indéterminée, de nombreux arguments plaident
en faveur d’un mécanisme immunologique (101,33) : I’étude en immunofluorescence
des biopsies d’artéres temporales révele la présence de dépot d’immunoglobuline et/ou
de complément ce qui suggeére un mécanisme de vascularite & complexes immuns
circulants(105).L’étude de lésions d’artérite en immunohistochimie montre que
infiltrat inflammatoire est constitué d’une proportion sensiblement égale de
macrophages et de lymphocytes T en majorité auxiliaire. Il existe dans la média Iésée
des cellules présentatrices de I’antigéne (105). Cette artérite a cellules géantes pourrait
étre induite par I’activation des cellules T dans I’adventice des artéres de gros et de
moyens calibres. Les cellules T participent au recrutement et a la différenciation d’une

surpopulation de macrophages capables de destruction cellulaire par plusieurs
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mécanismes (156). Il reste encore a déterminer I’antigéne responsable de cette réaction
immune. Certaines études ont évoqué la responsabilité d’ agents infectieux viraux
(34,44) dans la pathogénie de la maladie de Horton, mais ces hypothéses restent a

vérifier.

2 EPIDEMIOLOGIE

La maladie de Horton est une maladie du sujet agé, la fréquence augmente avec
I’dge pour culminer a la tranche d’4ge 75-80 et redescendre ensuite (8). L’incidence
annuelle pour 100.000 habitants varie entre 5 et 9 (10,33) et ces valeurs oscillent entre
17 et 25 pour 100.000 si I’on considére uniquement la population 4gée de plus de 50
ans. Dans les principales séries publiées, I’4ge moyen de survenue de cette maladie se
situe entre 69 et 73 ans (101). Les femmes semblent plus souvent atteintes que les
hommes et cette prépondérance n’est peut étre pas uniquement due a la prédominance
féminine observée dans la tranche d’age considérée (9,60,101). Cette artérite a cellules
géantes touche principalement la race blanche. Son incidence est plus élevée dans les
populations nordiques et anglo-saxonnes : elle est plus rare dans les populations du sud
de I’Europe. Les observations de maladie de Horton sont exceptionnelles chez les noirs
africains (36,60,101). Plusieurs cas de maladie de Horton ont été décrits au sein de
familles ce qui peut étre en faveur soit d’une prédisposition génétique, soit d’un facteur
environnemental survenant sur un terrain prédisposé (9). Dans certaines études, il
semble exister une fréquence significativement élevée de I’allele HLA-DR4 chez les
patients atteints de maladie de Horton. D’autres travaux ont identifié 3 variants
alléliques du locus HLA-DRBI statistiquement reliés a la maladie chez les sujets

caucasiens (105,133,151,152).
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3 ETUDE CLINIQUE

Le polymorphisme clinique de la maladie de Horton est responsable de motifs
de consultations ou d’hospitalisations trés divers. Il peut s’agir de douleurs craniennes,
de manifestations céphaliques objectives dont les plus évocatrices sont temporales, de
signes rhumatologiques a types de pseudo polyarthrite rhizomélique, de signes généraux
parfois isolés a types d’altération de I’état général inexpliqués, de fiévres pseudo-
infectieuses, de différentes manifestations oculaires ou neurologiques qui peuvent étre
révélatrices. Le mode de début peut étre progressif, marqué par des signes généraux ou
rhumatologiques ou bien rapide annoncé par des signes temporaux, voir méme brutal,
révélé par une complication ischémique. Le délai diagnostic habituel entre le début de la

maladie et le diagnostic peut varier de 2 a 6 mois (101).

3-1 SIGNES GENERAUX

Ils sont fréquents dans la maladie de Horton. La fiévre est un signe habituel
retrouvé dans 60 a 100% des cas (13), elle dépasse le plus souvent 38° C, et atteint
quelquefois 39° C (75). Son aspect est variable : en plateau, irréguliére avec des
clochers fébriles, un maximum vespéral, elle peut étre prolongée pendant des semaines
parfois des mois. Les frissons sont habituellement absents mais des sueurs nocturnes
peuvent étre retrouvées. L’asthénie est un signe trés fréquent, ’amaigrissement est
constaté dans 40 a 80% des cas, I'importance est variable, pouvant atteindre plus de

10% du poids corporel (75).
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3-2 LA CEPHALEE

C’est le maitre symptome dont la fréquence varie de 60 a 100% des cas( 13,20)
leurs localisations sont typiquement temporales ou fronto-temporales, unies ou
bilatérales. Il s’agit de douleurs superficielles d’intensité variable, parfois discrétes
retrouvées seulement par interrogatoire, parfois permanentes avec des paroxysmes
déclenchés par le contact, le froid et pouvant entrainer des insomnies. Elles peuvent
s’associer a une hyperesthésie cutanée ou du cuir chevelu et étre exagérées par le port
d’un chapeau, le contact d’un oreiller ou le frottement d’un peigne (101). Les céphalées
peuvent siéger au niveau de la région occipitale, auriculaire postérieure ou quelquefois
faciale, maxillaire ou rétro-orbitaire (13). Ces céphalées sont tenaces, rebelles aux
antalgiques usuels, sont plutét d’horaires inflammatoires, mais disparaissent rapidement

sous corticothérapie.

3-3 LA CLAUDICATION DE LA MACHOIRE

Signalée par Horton, elle est retrouvée dans 20 & 50% des cas (101). II peut
s’agir d’une sensation de fatigue ou méme d’une véritable douleur survenant au niveau
des muscles masticateurs lors de I’alimentation et calmée par la mise au repos. Ce
caractére ischémique a une grande valeur diagnostic (67). Parfois il peut s’agir d’une
difficulté ou d’une impossibilité d’ouvrir totalement la bouche pouvant méme réaliser

un trismus.

3-4 AUTRES MANIFESTATIONS BUCCO-PHARYNGEES
Elles traduisent une atteinte des branches de la carotide externe et on peut

retrouver des douleurs linguales lors de 1’alimentation ou la parole, des douleurs



19

pharyngées pouvant entrainer une dysphagie, une toux quinteuse rebelle et non

productive et un enrouement (101).

3-5 LES SIGNES TEMPORAUX OBJECTIFS

L’artére temporale peut apparaitre nettement visible dessinant un cordon saillant
et tortueux. Elle peut étre dure, épaissie et sensible a la palpation qui entraine une
recrudescence des douleurs. Les battements artériels peuvent étre diminués ou abolis et
on peut quelquefois palper des petits nodules particuliérement sensibles. La peau en
regard de cette artére est hyperhémiée et infiltrée. Les signes temporaux peuvent €tre
discrets a type de sensibilité anormale de artére, induration, diminution ou abolition
des battements artériels (101). Enfin I’artére temporale peut étre normale a 1’examen
clinique tout en présentant des lésions histopathologiques témoignant d’un processus

artéritique en activité (75).

3- 6 AUTRES ATTEINTES CEPHALIQUES OBJECTIVES

Les autres artéres céphaliques superficielles peuvent étre atteintes notamment
les artéres faciales, occipitales auriculaires postérieures, ces atteintes ont la méme valeur
diagnostic que I’atteinte de I’artére temporale (101) . Une nécrose du cuir chevelu a été
signalée et décrite dans plusieurs publications (14,159). L’atteinte de la langue est rare,

pouvant aller de la simple douleur jusqu’a la nécrose (101).

3-7 MANIFESTATIONS RHUMATOLOGIQUES
Le tableau clinique le plus fréquent et le plus caractéristique est celui de la
pseudo-polyarthrite rhizomélique (PPR). Elle se caractérise par des douleurs de rythme

inflammatoire a localisation rhizomélique prédominant a la ceinture scapulaire d’ou elle
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irradie vers le cou et vers les bras. Les douleurs peuvent siéger au niveau des 2 hanches
et le long des gouttieres inférieures du rachis. Leur horaire est inflammatoire, elles sont
spontanées, exacerbées par le mouvement entrainant parfois une impotence
fonctionnelle importante. L’examen objectif montre une limitation, par la douleur, de la
mobilité active et une raideur articulaire et périarticulaire. Ces signes sont bilatéraux,
surtout marqués aux épaules et constituent, avec les signes généraux et le syndrome
inflammatoire, un des principaux critéres diagnostiques (9,60,101) . L’examen
radiologique ne retrouve pas de lésion ostéo-articulaire mais la scintigraphie peut
montrer une hyperfixation articulaire. Ces douleurs sont trés sensibles aux corticoides
ainsi qu’'aux anti-inflammatoires non stéroidiens. D’autres manifestations
rhumatismales sont possibles, il s’agit de polyarthrite inflammatoire généralisée et
transitoire, de mono-arthrite des grosses articulations touchant principalement les
genoux, de polyarthrite inflammatoire chronique séronégative pouvant mimer une
polyarthrite rhumatoide. Le liquide synovial est inflammatoire sans abaissement du

complément, la recherche du facteur rhumatoide demeure négative.

3-8 MANIFESTATIONS OCULAIRES

Par leur fréquence et leur gravité, elles dominent le pronostic de la maladie de
Horton. Elles peuvent laisser une cécité définitive, quelquefois bilatérale. Avant 1’ére
des corticoides leur fréquence était de 50 a 70% des cas. Depuis le recours systématique
a la corticothérapie leur fréquence n’est plus que de 20 a 30%, avec une amaurose
définitive dans 8 a 14% des cas, selon les séries et le mode de recrutement. Elles
surviennent surtout avant la mise en route de la corticothérapie, mais peuvent survenir

quelquefois peu de temps apres le début de celle-ci (97,101).
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3-8-1 Sémiologie des manifestations oculaires (97,101)

Elle est dominée par les troubles de la vision qui peuvent étre transitoires ou
permanents, atteindre un seul ou les 2 yeux. L’amaurose est la complication oculaire
majeure, elle survient brusquement ou de fagon rapidement progressive, et conduit
généralement 4 une perte totale ou quasi totale de la vision en quelques heures ou
quelques jours. Une fois installée, I’amaurose est définitive entrainant une perte totale
de la vision ou la persistance d’une simple perception lumineuse. Cette amaurose
définitive peut étre précédée quelques heures ou quelques jours auparavant de
manifestations visuelles paroxystiques a type d’amaurose fugace, de brouillards visuels
régressifs, d’amputation du champ visuel dans différents secteurs, de diplopie, de ptosis
et d’hallucinations colorées. Ces signes peuvent se répéter et /ou s’associer et doivent
étre considérés comme une urgence thérapeutique de part le risque de la bilatérisation

de I’amaurose qui doit toujours étre redoutée.

3-8-2 Examen ophtalmologique (64,97,101)

Il montre des signes qui dépendent de la localisation de I’atteinte artérielle. La
neuropathie optique ischémique antérieure aigué¢ (NOIAA) est 'atteinte la plus
fréquente, I’examen du fond de P’ceil montre au début une papille hyperhémice
légérement saillante, puis elle va devenir cedémateuse et pile s’associant parfois a
quelques hémorragies en flamméches péripapillaires. L’aspect évolue ensuite vers
I’atrophie optique avec une papille décolorée en totalité dans un secteur , et parfois des
excavations papillaires. Dans certains cas on constate I’association des lésions

d’infarctus rétinien.
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La neuropathie optique rétrobulbaire, plus rare, réalise le contraste entre une cécité
parfois totale et un fond d’ceil normal. L’occlusion de I’artére centrale de la rétine ou de
’une de ses branches (le plus souvent temporale supérieure) est rare. Elle se traduit par
une baisse trés brutale de 1’acuité visuelle, I’examen du fond d’ceil retrouve un champ
rétinien cedémateux , blanc laiteux tranchant avec la couleur rouge cerise de la fovéa.
Les artéres rétiniennes sont étroites, rétrécies, les veines se distinguent mal des artéres.
D’autres aspects sont possibles : nodules dysoriques ayant I’aspect de petits exsudats
disposés autour de la papille ; occlusion choroidienne entrainant des placards pigmentés

d’atrophie choroidienne.

3-8-3 Angiographie rétinienne (64,97,101)

En cas de NOIAA, elle montre au début une hypofluorescence de la papille,
aussi bien au temps précoce que tardif, et par la suite une diffusion du colorant au
niveau de la papille. En cas d’occlusion de ’artére centrale de la rétine, elle objective un
retard important 4 1’imprégnation des branches rétiniennes. Cet examen permet aussi de
mettre en évidence dans la moitié des cas des anomalies de perfusion du réseau

choroidien : retard d’apparition et allongement du temps de remplissage choroidien.

3-8-4 Autres manifestations oculaires

Une atteinte oculomotrice fréquente, survient dans environ 10 a 15% des cas,
elle se manifeste par un ptosis ou une diplopie uni ou bilatérale (76,110,134). II peut
également s’agir d’une limitation douloureuse des mouvements oculaires, d’une
exophtalmie, ou d’une ophtalmoplégie internucléaire. Ces manifestations sont

transitoires, volontiers répétitives et peuvent annoncer une amaurose permanente (54).
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Une ischémie du segment antérieur de 1’ceil est possible mais rare, pouvant évoluer vers
une ulcération de la cornée (101).

Ces manifestations oculaires sont d’origine ischémique siégeant au niveau des
artéres ophtalmiques, centrales de la rétine, ciliaires courtes postérieures, entrainant soit
un ramollissement ischémique du nerf optique, soit une occlusion de ’artére rétinienne
(101). L’atteinte oculomotrice est due a une atteinte ischémique des rameaux des nerfs
moteurs de I’ceil et des muscles de I’orbite (7). L’atteinte du segment antérieur de I’ ceil

est due a une ischémie des artéres ciliaires longues.

3-9 MANIFESTATIONS NEUROLOGIQUES
3-9-1 Accidents vasculaires cérébraux

Ils sont rares et peuvent atteindre le systéme carotidien et vertébro-basilaire
entrainant des tableaux cliniques divers : hémiplégie, aphasie, hémianopsie latérale
homonyme, ataxie avec ophtalmoplégie, syndrome de Wallenberg, cécité corticale
(24,124). Ces manifestations peuvent étre révélatrices, survenant dans les premiéres
semaines de I’évolution de la maladie de Horton, ou bien peuvent représenter une
complication tardive de cette maladie. Elles représentent une des 3 principales causes de
déces liés a ’artérite a cellules géantes (101). Il est cependant trés difficile en 1’absence
de preuves anatomiques de rapporter avec certitude a la maladie de Horton des
accidents neurologiques qui peuvent révéler des complications athéromateuses chez ces

personnes agées (148).

3-9-2 Les neuropathies périphériques
Elles sont exceptionnelles, mais leur fréquence est probablement sous-estimée. Au

niveau des membres il peut s’agir de mononévrites (sciatique poplitée externe, médian)
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de multinévrites, de polyneuropathies sensitivo-motrices distales plus ou moins
symétriques, de radiculopathies (6,22). La perte de 1’audition n’est pas exceptionnelle,
elle se traduit par une surdité brutale, associée ou non a des vertiges rotatoires (24,124).

Un syndrome du canal carpien a été décrit.

3-10 LES MANIFESTATIONS PSYCHIATRIQUES

Il s’agit le plus souvent de troubles mineurs a type d’états dépressifs, de
ralentissement intellectuel, parfois de confusion mentale ou d’état démentiel
(23,24,124). Elles doivent faire rechercher des signes d’artérite temporale chez ces
personnes Agées car elles sont favorablement et rapidement influencées par la

corticothérapie.

3-11 LES MANIFESTATIONS CARDIOVASCULAIRES
3-11-1 Les manifestations artérielles

La maladie de Horton peut s’étendre au niveau des gros troncs artériels et peut
se manifester au niveau des membres supérieurs par un syndrome de Raynaud, une
claudication des extrémités, une paleur voire une nécrose des extrémités (47,50,127). Il
est licite de rechercher la diminution ou la disparition du pouls, une inégalité
tensionnelle et/ou un souffle pergu au niveau des artéres sous claviéres, axillaires ou
humérales. L’examen Doppler est d’un grand intérét pour confirmer la présence de
sténose ou d’occlusion et permet de suivre 1’évolution sous traitement (101).
L’artériographie montre des lésions d’artérite inflammatoire habituellement bilatérale
mais le plus souvent asymétrique. Ces lésions peuvent s’améliorer sous corticothérapie
rendant alors inutile I’indication d’une chirurgie de revascularisation (101). L’atteinte

des membres inférieurs est plus rare et souvent plus difficile a distinguer d’une
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artériopathie athéromateuse. L’atteinte aortique a été décrite, elle peut demeurer
totalement asymptomatique mais peut étre responsable de dissection et/ou de rupture

aortique, de dilatation anévrismale de 1’aorte thoracique et d’insuffisance aortique (86).

3-11-2 Les manifestations coronariennes

Elles ne sont pas rares dans la maladie de Horton, mais il est difficile de les
considérer comme une manifestation de coronarite a cellules géantes, en effet la
fréquence des lésions athéromateuses coronaires a cet dge et le rdle éventuellement
favorisant de la corticothérapie peuvent rendre compte de la fréquence accrue de I’angor
et de I’infarctus du myocarde chez les sujets présentant une maladie de Horton (101). Il
existe cependant quelques observations d’infarctus du myocarde mortel du a une
thrombose coronaire développée au niveau d’une coronarite a cellules géantes (42,91).
Ces lésions ne se limitent pas aux gros troncs coronaires, mais touchent également les
artéres intramyocardiques. D’autres manifestations cardiaques ont été décrites il peut
s’agir d’une insuffisance cardiaque, d’une cardiomyopathie non obstructive ou d’un

épanchement péricardique(101).

3-12 MANIFESTATIONS ATYPIQUES

Ces manifestations sont le reflet de I’atteinte vasculaire diffuse de cette maladie.
Une atteinte digestive peut étre responsable d’un infarctus mésentérique, d’une nécrose
cesophagienne, d’une cholécystite aigué par vascularite. Une hépatite granulomateuse
choléstatique n’est pas rare (94). Cette cholestase est anictérique avec une élévation des
phosphatases alcalines aux alentour de 2 fois la normale. Sur le plan pulmonaire
’atteinte est rare, il peut s’agir d’atteinte interstitielle a type d’opacités

réticulonodulaires, de fibrose pulmonaire, d’opacités nodulaires pouvant
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secondairement s’excaver et d’épanchements pleuraux (86,101). Sur le plan endocrinien
un diabéte insipide et une dysthyroidie peuvent s’observer (60,101). Une hématurie

microscopique, une atteinte utérine et ovarienne ont été décrites.

4 EXAMENS COMPLEMENTAIRES

4-1 EXAMENS BIOLOGIQUES
4-1-1 L’hémogramme

Une anémie (hémoglobine < 12gr/dl) est habituellement observée, elle est
hypochrome (CCMH < 32) ou normochrome. La microcytose (VGM < 85micro®) n’est
pas rare. Cette anémie est peu régénérative (réticulocytose < 150.000 par mm?). Il n’y a
pas de signe d’hémolyse. C’est une anémie inflammatoire bien corrélée avec le
syndrome inflammatoire (16,60,137). Une hyperleucocytose ( >9000 par mm’) est
fréquente, elle dépasse rarement 12000 par mm?, mais peut étre parfois plus élevée. Elle
est constituée des polynucléaires neutrophiles sans ¢éosinophilie. La lignée
lymphocytaire est habituellement normale, mais il peut exister parfois une lymphopénie
(101). Une thrombocytose (> 400.000 mm?) n’est pas rare (16,85,88,130), elle peut
parfois étre franchement élevée, dépassant 700.000 par mm?®, elle est en rapport avec le
syndrome inflammatoire et se corrige comme les autres anomalies de I’hémogramme

sous corticothérapie.

4-1-2 Le syndrome inflammatoire
IL accompagne la grande majorité des cas de maladie de Horton. La vitesse de
sédimentation 2 la premiére heure est pratiquement toujours augmentée dans cette

maladie, sa moyenne est entre 81 et 115 ml & la premiére heure (75,90), elle peut
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toutefois étre normale dans 2 a 6% des cas (14,15,50,113,114,158,162). Les autres
protéines de I’inflammation sont également élevées avant le traitement : 1’élévation des
alpha 2-globulines est le plus souvent > & 10g/l, le fibrinogéne est augmenté de fagon
quasi constante avec un taux moyen entre 6,6 g et 8.4 g/l, la C-réactive-protéine est
franchement élevée ainsi que I’haptoglobine et I’orosomucoide. Les protéines de
I’inflammation sont significativement corrélées entre elles et avec la VS (95). La
surveillance du syndrome inflammatoire est nécessaire pour suivre I’évolution de cette

maladie sous corticothérapie.

4-1-3 L’albumine
Une hypoalbuminémie existe dans la maladie de Horton avec un chiffre moyen

entre 24 et 33 g/l (13,75158).

4-1-4 Anomalies de la coagulation

La fréquence des thromboses au cours de la maladie de Horton a fait recherché
des anomalies de la coagulation. 11 existe dans le cadre du syndrome inflammatoire une
élévation des fibrinogeénes et des plaquettes qui peut jouer un rdle éventuel dans la
survenue des thromboses. Il a été retrouvé des anticorps anti-cardiolipines & un taux
élevé dans cette maladie. Leur signification reste obscure et leur rdle éventuel dans les
complications ischémiques ne semble pas actuellement démontré (32,96,104,108,115).
On note également une élévation des D-diméres, des produits de dégradation de la
fibrine, du facteur de Von Willbrand. Ces anomalies seraient vraisemblablement liées
aux lésions vasculaires de la maladie de Horton et plus précisément aux altérations de

l'intima (101).
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4-1-5 Bilan hépatique

Les anomalies biologiques hépatiques sont fréquentes et surviennent dans 54 a
69% des cas, il s’agit le plus souvent d’une élévation des phosphatases alcalines et de la
5° nucléotidase a 2 ou 3 fois la normale, et plus rarement d’une élévation modérée des

transaminases (60,99,101).

4-1-6 Manifestations immunologiques

La prévalence du facteur rhumatoide et des facteurs antinucléaires n’est pas
plus importante dans la maladie de Horton que dans la population générale du méme
dge. Les anticorps anticytoplasmes des polynucléaires neutrophiles (ANCA) sont
rarement positifs au cours de la maladie de Horton. Il n’a pas été constaté de

consommation du complément (59,60,101).

4-2 EXAMENS MORPHOLOGIQUES
4-2-1 L’examen doppler

11 permet d’étudier le flux vasculaire temporal afin de rechercher et de localiser
des anomalies de perfusion qui ne seraient pas déceler par la clinique. Une absence de
signal sonore ou I’absence de courbe enregistrée est trés évocatrice d’artérite temporale.
La spécificité est de 100%, mais la sensibilité de 50 % ,en raison des faux négatifs,
(sténoses ou thromboses < & 60 %) et des faux positifs (Iésions sténosantes relevant
quelquefois d’un athérome). L’examen doppler peut apporter une aide a la biopsie
temporale qui reste ’examen fondamental. Il peut étudier également le flux des arteres
faciales et occipitales ainsi que le flux de I’artére ophtalmique et de ses branches (artére
centrale de la rétine, artére ciliaire courbe postérieure) assurant la vascularisation du

nerf optique, de la papille et de la rétine ; cette exploration se fera par voie trans-
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oculaire. Avec le doppler continu, il n’est pas possible de discriminer le flux de chaque
artére, le résultat obtenu est un pool des différents flux. Cependant les Iésions d’artérite
a cellules géantes sont presque toujours diffuses et dispersées sur toutes les artéres
assurant la vascularisation de la vision. Une trés faible vélocité des courbes est bien
corrélée a une atteinte oculaire ischémique, mais une courbe normale ne permet pas
d’exclure ’atteinte isolée d’une artére telle qu’une ciliaire courte postérieure. Le
doppler pulsé permet de mesurer séparément les flux sanguins de I’artére ophtalmique et
des artéres situées derriére le globe oculaire. Le flux artériel des gros vaisseaux de la
crosse aortique, ainsi que celui des arteres des membres inférieurs peut étre étudié afin
de confirmer des atteintes suspectes cliniquement ou asymptomatique et d’en suivre
I’évolution. Du fait de son caractére anodin et facilement reproductible I’examen

Doppler a sa place dans I’exploration de la maladie de Horton (101,141,150).

4-2-2 L’artériographie temporale et carotidienne externe

L’opacification des artéres temporales a ¢té proposée comme moyen
diagnostique de la maladie de Horton car elle pourrait révéler des signes d’artérite
inflammatoire. Cependant, cette méthode reste sensible mais non spécifique ne pouvant
se substituer a la biopsie. Par ailleurs elle allonge le temps opératoire de la biopsie et
n’est plus guére utilisée. L’artériographie carotidienne externe objective la diffusion des
Iésions artéritiques au niveau de la carotide externe principalement intraparotidienne et
de ses branches faciales, occipitales, linguales sous-orbitaires, méningées moyennes,
transverses de la face et palatines ascendantes. Son intérét diagnostique reste cependant

limité et son usage n’est pas dénué de risque chez des sujets 4gés athéromateux (101).
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5 DIAGNOSTIC DE LA MALADIE DE HORTON

Il repose essentiellement sur I’examen anatomopathologique des arteres
temporales. Un tableau d’artérite temporale inflammatoire pourrait a lui seul permettre
le diagnostic de la maladie de Horton. La claudication des machoires est un signe trés
évocateur car exceptionnellement rencontré dans d’autres affections (amylose BAN,
maladie de Wegener)(149) . Un aspect angiographique d’artérite sur les territoires
carotidiens externe est aussi un argument de valeur, mais tous ces éléments sont surtout
évocateurs du diagnostic, mais ne permettent pas un diagnostic sur de la maladie de

Horton.

5-1 LA BIOPSIE DE L’ARTERE TEMPORALE

Lorsqu’il existe des signes cliniques patents d’artérite temporale, le prélévement
d’un petit segment est généralement suffisant, par contre en leur absence, la biopsie doit
porter sur une longueur d’au moins 3 c¢m, voir de 4 4 6 cm pour certains auteurs en
raison du caractére segmentaire fréquent des lésions (101). Une biopsie temporale
bilatérale ne doit pas étre systématique du fait de la faible rentabilité¢ qu’elle apporte
(17). Cependant en ’absence de signes cliniques évocateurs d’atteinte temporale ou de
céphalées, on peut préconiser soit un examen extemporané de la piéce de biopsie qui
donne un résultat fiable, soit une biopsie d’emblée bilatérale. Cet acte chirurgical est
bien toléré et s’effectue sous anesthésie générale, il entraine rarement des
complications. Une biopsie positive permet d’affirmer le diagnostic d’artérite temporale
et assure la mise en route de la corticothérapie. Les 4 critéres histopathologiques

suivants sont nécessaire au diagnostic :
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-Destruction des cellules musculaires lisses de la média

-Infiltration inflammatoire polymorphe (contenant notamment des lymphocytes et des
histiocytes) des tuniques artérielles

-Destruction de la limitante élastique interne

-Absence de fibrose adventicielle.

Une biopsie négative est possible dans une authentique maladie de Horton, et chez les
malades suspectés de la maladie de Horton ayant une biopsie temporale négative, 9 %
d’entre eux ont présenté ultérieurement une artérite temporale. Cependant si la suspicion
de cette maladie reste élevée, la corticothérapie doit étre entreprise et un résultat
spectaculaire en 12 a 48 heures sur la symptomatologie clinique permettra un diagnostic
de présomption. Il faut noter que I’histologie typique de la maladie de Horton peut
persister plusieurs semaines sous corticothérapie, il ne faut donc pas hésiter a

commencer la corticothérapie avant la biopsie temporale (101).

6 DIAGNOSTIC DIFFERENTIELS

Une artérite temporale clinique et histologique évoque de principe le diagnostic
de maladie de Horton, toutefois une artérite temporale peut s’observer au cours d’autres
maladies : angéites systémiques ( PAN, angéite de Churg et Strauss, artérite temporale
juvénile, maladie de Buerger, maladie de Wegener, maladie de Takayasu) ; infection de
I’artére temporale (syphilis, abcés de D’artére temporale au cours d’endocardites
bactériennes) ; maladies artérielles non inflammatoires simulant une artérite temporale
(athéromatoses, faux anévrismes et fistules artério-veineuses, dissections, amyloses,

thromboses de ’artére temporale) (101)
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7 TRAITEMENT

7-1 LA CORTICOTHERAPIE

La corticothérapie est le traitement de choix de la maladie de Horton, elle doit
étre commencée dés que le diagnostic est porté, avant méme d’avoir le résultat de la
biopsie de I’artére temporale. Elle a pour but de prévenir les complications oculaires,
qui restent exceptionnelles une fois le traitement mis en route. Son efficacité clinique est
spectaculaire avec une régression des troubles cliniques en 12 a 48 heures, constituant
un test diagnostique d’un grand intérét lorsque la biopsie de I’artére temporale est
négative. La Prednisone est le corticoide le plus utilisé. En traitement d’attaque, une
posologie de I’ordre de 0,7 mg par kilo et par jour (mg/kg/j) d’équivalent Prednisone est
communément admise (101,103,139).

Dans les formes compliquées ou susceptibles de 1’étre, la dose de Prednisone peut étre
augmentée a 1 mg/kg/j. Les bolus intraveineux de Méthyl-prednisolone (Solumédrol®)
a raison de 250 a 500 mlg/jour pendant 1 a 3 jours sont parfois utilisés, le but étant de
controler plus rapidement le syndrome inflammatoire, de diminuer la fréquence des
cortico-résistances primaires, de permettre ainsi une épargne cortisonique a long terme
(11,46). La durée du traitement d’attaque est fonction de la normalisation des signes
cliniques et des paramétres biologiques de I’inflammation, et peut varier de 15 a 30
jours. Bien que les signes cliniques s’amendent rapidement, 1’inflammation biologique
s’abaisse progressivement pour revenir a la normale en un délai variant entre 1 a 6
semaines. Les lésions ischémiques constituées, oculaires ou cérébrales ne régressent
qu’exceptionnellement en totalité. Si la dose initiale n’entraine pas une amélioration

rapide elle doit étre augmentée ou associée a une autre thérapeutique.
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La diminution de la corticothérapie doit se faire sous surveillance clinique et biologique
stricte. Il existe une phase de dégression rapide dont le but est de raccourcir au
maximum la période d’utilisation des fortes doses de corticoides afin de limiter les
conséquences iatrogénes. La posologie initiale sera réduite de 50 % par paliers
successifs en ’espace de 4 a4 6 semaines. Cette diminution de doses n’est autorisée
qu’en I’absence de signes cliniques. La réduction sera ensuite plus lente, & partir d’une
dose variant entre 10 et 20 mlg/jour , tout en recherchant la dose minimale qui maintient
les malades asymptomatiques avec des protéines de l'inflammation normales. On peut
alors soit maintenir un palier prolongé pendant plusieurs mois, soit chercher a
poursuivre de fagon réguliere la décroissance de la corticothérapie mg par mg par palier
de 15 a 30 jours jusqu’a son arrét. La durée moyenne de la corticothérapie est le plus
souvent de 18 a 36 mois. Les rechutes survenant pendant le traitement ne sont pas rares
et imposent ’augmentation des doses de corticoides puis une nouvelle diminution
prudente (60,101,139).

Les effets secondaires de la corticothérapie sont importants et surviennent environ chez
30 % des malades, il s’agit surtout de I’ostéoporose cortisonique qu’il convient de
prévenir systématiquement par du calcium, 1 g/jour et de la vitamine D. En outre le
corticothérapie peut entrainer une myopathie cortisonique invalidante, aggraver ou
révéler un diabéte, favoriser des infections, des complications thrombo-emboliques
veineuses, précipiter 1’évolution d’une hypertension artérielle, d’un ulcére
gastroduodénal et d’une cataracte. Certains malades sont corticodépendants et rechutent
réguliérement a ’arrét du traitement ou lors de la diminution posologique, de plus il
existe des formes rebelles a la corticothérapie ce qui ameéne a rechercher d’autres

traitements (11,101,103,139).
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7-2 ALTERNATIVES A LA CORTICOTHERAPIE
7-2-1 La Dapsone (106)

Elle a été proposée en raison de son action anti-inflammatoire. A la posologie
de 50 & 100 mlg/jour selon le poids du malade, et en association aux corticoides, ce
traitement constitue un agent d’épargne de la corticothérapie et permet souvent
d’écourter la durée totale du traitement. Malheureusement ses effets secondaires sont
fréquents (anémie hémolytique, méthémoglobinémie) et peuvent étre trés graves
(agranulocytose), malgré une surveillance hématologique rapprochée. C’est pourquoi il

est prudent d’en réserver I’indication aux seuls corticaux résistants.

7-2-2 Les immunodépresseurs (136)
L’azathioprine, le cyclophosphamide, et le méthotrexate a faibles doses ont été
proposés. Ils sont réservés aux formes qui résistent a la corticothérapie y compris aux

bolus de Méthyl-Prednisolone par voie veineuse.

7-2-3 Les antipaludéens de synthése (101)

IIs ont été proposés dans la maladie de Horton en association a la
corticothérapie 4 une dose de 100 a 150 mg/jour de Chloroquine. Leur efficacité serait
réelle méme en cas de lésions vasculaires. Une étude prospective et randomisée est

nécessaire pour mieux apprécier leur efficacité et leur place dans la maladie de Horton.

7-2-4 Le traitement anticoagulant (101,103,139)
Certains auteurs préconisent une anticoagulation ou les antiagrégants
plaquettaires 4 la phase initiale du traitement pour prévenir les risques thrombo-

emboliques tant de la vascularite que de la corticothérapie. La nature de I’anticoagulant
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(antiagrégant  plaquettaires , antivitamine K, héparinothérapie classique ou de bas

poids moléculaire), la posologie et la durée du traitement restent a préciser.

8 PRONOSTIC DE LA MALADIE DE HORTON

Grice au traitement le taux de survie des patients est comparable a celui des

sujets témoins du méme age (101).
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1 PATIENTS

Nous avons réalisé une étude prospective portant sur 178 patients consécutifs,
vus initialement dans le service de médecine interne du CHU de Limoges 01.01.1976 au
31.08.1999. Tous les patients ont bénéficié d’une biopsie de I’artére temporale (BAT).
Le diagnostic de maladie de Horton a été posé soit sur la positivité de la BAT, soit sur
les critéres de 1’American College of Rheumatology (ACR) pour ’artérite a cellules

géantes (78).

1-1 CRITERES DIAGNOSTIQUES DE LA MALADIE DE HORTON:

1-1-1PATIENTS A BAT POSITIVE :

Les critéres anatomopathologiques classiquement retenus sont :
-Destruction des cellules musculaires lisses de la média.
-Infiltration inflammatoire constituée de lymphocytes et de cellules de la lignée
macrophagique (histiocytes, cellules géantes) atteignant les trois tuniques de I’artére ou
tout au moins deux d'entre elles dont la média.
-Destruction de la limitante élastique interne d’étendue variable avec a son contact une

réaction hystiocytaire avec ou sans cellules géantes.

1-1-2 PATIENTS A BAT NEGATIVE :

IlIs remplissaient tous au moins trois parmi les quatre critéres clinico-
biologiques de I’ACR pour I’artérite a cellules géantes qui sont :
-Age supérieure ou égal 4 50 ans au début de la maladie.

-Céphalées localisées d’apparition récente.
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-Abolition du pouls temporal ou induration de I’artére temporale.

-Elévation de la vitesse de sédimentation supérieure ou égale a 50mm/heure.

2 DEFINITIONS

2-1 CLINIQUES :

2-1-1SIGNES HABITUELS DE LA MALADIE DE HORTON

Les signes généraux sont définies par une fievre supérieure a 38°C, séparée ensuite en
deux catégories; entre 38° et 39° C et supérieure a 39°C. L’amaigrissement est
quantifi¢é en pourcentage de perte de poids par rapport au poids initial. Cette
quantification est également séparée en trois catégories : inférieure a 5% ; entre 5 et
10% et supérieure a 10%. Une asthénie est notée quand elle est présente.

L’intensité et la topographie des céphalées ont été précisées ainsi que 1’existence d’une
hyperesthésie du cuir chevelu.

Les signes bucco-pharyngeés :

Nous avons recherché la présence d’une claudication ischémique des
machoires définie par une douleur des méchoires déclenchée par la mastication et
s’arrétant aprés ’arrét de celle ci. Il a été aussi noté la présence ou non d’une douleur
maxillaire, dentaire, linguale, laryngée, pharyngée, d’une toux ainsi que la présence
d’une dysphagie.

Les signes temporaux objectifs.

L’artére temporale etait considérée comme anormale si elle présentée un ou
plusieurs des signes suivants : signes inflammatoires cutanés en regard, induration des
artéres temporales, douleur a la palpation, présence de nodules, absence de battement.

Pseudo polyarthrite rhizomélique.
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Elle est définie par des douleurs modérées ou séveres, associées a une raideur
matinale touchant au moins deux localisations suivantes: le cou, les épaules et la
ceinture pelvienne.

Artérite des gros troncs.

Elle est définie par I’atteinte ischémique des membres supérieurs, des membres
inférieurs, responsable de claudication intermittente, d’abolition du pouls, la présence
d’un souffle artériel a ’auscultation, la présence de signes de nécrose ou d’un syndrome
de Raynaud.

L’atteinte cardiaque quand elle est présente est notée. Il peut s’agir de signes de
cardiopathie ischémique évolutive, d’infarctus du myocarde récent, de signes

d’insuffisance cardiaque.

2-1-2 TABLEAUX CLINIQUES
A partir des signes habituels définis pour la maladie de Horton, les patients ont
été classés en fonction du tableau clinique qu’ils présentaient au moment du diagnostic.

Ce sont :

- L’artérite temporale : Patients présentant des signes temporaux objectifs.

- L’artérite temporale frustre : les patients sans signes temporaux objectifs, mais avec
des céphalées superficielles associées ou non avec une hyper esthésie cutanée, une
claudication des machoires et des signes laryngés.

- La pseudo-polyarthrite rhizomélique avec BAT + isolée ou associée avec une
artérite temporale.

- La forme systémique pure : I’expression clinique se résume aux signes généraux
sans signe d’atteinte céphalique (céphalées, signes temporaux objectifs, signes

bucco pharyngés).
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2-1-3 COMPLICATIONS CEPHALIQUES ISCHEMIQUES

Nous avons regroupé sous le terme de complications artérielles céphaliques
ischémiques (CACI) toute manifestation ischémique quelle soit transitoire ou
constituée, survenant au niveau céphalique. Ces manifestations sont divisées en deux
catégories :

2-1-3-1 Transitoires :

Nous les avons regroupées sous un terme générique intitulé manifestation
ischémique fugace (MIF). Sur le plan oculaire Il s’agit de I’amaurose fugace qui est
définie par une perte de la vue temporaire suivie d’une récupération totale de 1’acuité
visuelle sans anomalie & I’examen ophtalmologique. La diplopie est définie par une
paralysie des muscles oculomoteurs extrinséques objectivée a I’examen clinique ou
signalée par le patient par une vision double. Il a également été notée la présence de
brouillards visuels, des visions colorées ou de scintillement.

la MIF neurologique est définie par la survenue d’un accident ischémique
transitoire, ou d’une surdité transitoire survenue brutalement a I’acmé de la maladie
avec une récupération totale de [’acuité auditive.

2-1-3-2 Constituées :

Sur le plan oculaire il s’agit de 1’amaurose définitive, définie par une perte
partielle ou complete de la vision , touchant un ou deux yeux. Un examen
ophtalmologique a été réalisé avec pour tous les patients de ce groupe ainsi qu’un fond
d’ceil, et pour certains d’entre eux un champ visuel, une angiographie rétinienne et une
échographie doppler des artéres temporales et/ou ophtalmiques.

Sur le plan neurologiques, elles sont définies par un accident vasculaire

ischémique constitué de localisation corticale ou de I’atteinte d’un nerf cranien
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survenant a4 I’acmé de la maladie en I’absence de toute autres cause ischémique
d’origine thrombotique et/ou embolique. Une tomodensitométrie cérébrale a été réalisé

pour ces patients.

2-2 BIOLOGIQUES :
Le syndrome inflammatoire est défini par une vitesse de sédimentation
supérieure 2 30 mm & la premiére heure, une C protéine réactive > a 5 mg/l un

fibrinogene > a 4g/1, une orosomucoide > a 1.4g/1. et une haptoglobine > a 2.5g/1.

2-3 BIOPSIE DE L’ARTERE TEMPORALE :

Elle est réalisée par un ophtalmologiste. La date de la réalisation, la longueur, le
diameétre, I’uni ou la bilatéralité de la biopsie sont notés. Les résultats de la BAT sont
classés en trois stades anatomopathologiques : stade 1 : forme récente, stade 2 : forme

granulomateuse, stade 3 : forme cicatricielle.

3 RECUEIL DES DONNEES

Il a été réalisé a partir d’un cahier spécifique de recueil de données
comportant 174 items cliniques et paracliniques comprenant les éléments définis dans
la chapitre précédent (ANNEXE). Certaines anomalies biologiques ont été
collectées plus précisément : Il s’agissait d’une hémoglobine < a 11 g/dl, d’une
albumine < & 40 g/l des globules blancs > & 10.000 par mm3, des plaquettes > a
450.000 par mm3 et des anomalies du bilan hépatique comprenant une phosphatase
alcaline > a 120 UI/l, des gamma glutamyl transférase > a 35 Ul/l, des transaminases

(Aspartate aminotransférase et/ou alanine aminotransférase) > a 40 Ul /litre.
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A partir de toutes ces données, nous avons regardé celles qui pouvaient constituer un
facteur prédictif des complications ischémiques constituées, dix variables cliniques et
dix variables biologiques ont été sélectionnés arbitrairement (tableau 1) elles ont été

utilisées pour les analyses statistiques.

4 ANALYSES STATISTIQUES

4-1 STATISTIQUES DESCRIPTIVES :

Les résultats ont été exprimés en moyenne quand la distribution était normale

et en médiane en cas de distribution anormale.

4-2 STATISTIQUES COMPARATIVES :

A partir des 20 items sélectionnés, les variables qualitatives ont ét€ comparées
par le test du chi 2, lorsque les effectifs étaient suffisants, sinon par le test de
probabilité exacte de Fischer. Les variables quantitatives ont comparées a ’aide du

test « U » de Mann-Whitney.
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TABLEAU 1
PARAMETRES CLINIQUES PARAMETRES BIOLOGIQUES
Durée des symptomes VS
D_ébut Fibrinogéne
aigu
Signes généraux CRP
Fiévre Haptoglobine
Amaigrissement Orosomucoide
Signes physiques d'AT Albumine
MIF Hémoglobine
Artérite des gros troncs Plaquettes
Signes de PPR Leucocytes
Claudication des machoires Bilan hépatique

Durée des symptomes : délai entre le début de la maladie et le diagnostic

AT : Artérite temporale :Tableau clinique comportant céphalées et signes temporaux
objectifs.

MIF : Manifestation ischémique fugace.

PPR : Pseudo-polyarthrite rhizomélique.

VS : Vitesse de sédimentation

CRP : Proteine C-réactive
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L’ étude a été réalisé au CHRU Dupuytren de Limoges sur une période de 23
ans et 8 mois du 1% janvier 1976 au 31 aolt 1999. Parmi les 178 patients inclus dans
cette étude, I’Age moyen était de 74,96 ans (+/-7,1) [57 — 94]. 1l s’agissait de 111
femmes et 67 hommes. La biopsie de ’artére temporale était positive chez 149 patients.
Le délai entre le début des symptomes et le diagnostic était de 68.69 jours (+/- 78.55)
[4-430]. Leurs caractéristiques cliniques et biologiques des 20 variables sélectionnées
sont résumées dans le tableau 2. Les complications artérielles céphaliques ischémiques
fugaces et constituées sont survenues chez 56 patients (31.46%) avec un sex ratio a
0.64. Vingt-cinq patients (14.04%) ont présenté des complications céphaliques
ischémiques irréversibles, il s’agissait de 22 amauroses définitives, de deux accidents

vasculaires cérébraux et d’ une surdité totale bilatérale.

1 MANIFESTATIONS CLINIQUES GENERALES DES

PATIENTS AYANT PRESENTE UNE CCII

Ces manifestations ont été comparées a celles des patients n’ayant pas présenté
de CCII. Ces données sont résumées dans le tableau 3. Parmi les 25 patients ayant
présenté une CCII il y avait 7 hommes et 18 femmes avec un dge moyen de 77,72 ans
(£6,6) [64 — 94]. Vingt et un patients avaient une BAT positive (84 %) et 4 autres
patients remplissaient 3 crittres de ACR. Le délai diagnostique était de 49.7 jours
(+56.5) [4-430]. Les signes généraux étaient présents chez 14 patients (56 %). Les
caractéristiques de la fievre présente dans 9 cas sont illustrées par la figure 1.
L’amaigrissement était présent dans 12 cas (figure 2). Les céphalées étaient présentes

chez 23 patients (92 %), elles étaient intenses pour 16 d’entre eux (64 %) avec une
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hyperesthésie cutanée dans 12 cas (48 %). Elles étaient localisées au niveau temporal
chez 18 patients (78 %), associées dans un tiers des cas avec une localisation frontale.

La localisation oculaire a été retrouvée 2 fois, pariétale 3 fois et occipitale 4 fois.
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TABLEAU 2

POPULATION TOTALE (n=178)

VARIABLES CLINIQUES NOMBRE %
AGE moyen 74,96
HOMMES 67 37,64
FEMMES 111 62,35
DELAI DIAGNOSTIC (jours) 68,69
DEBUT AIGU 61 (n=170) 35,88
MIF 42 23,59
AT 95 53,37
ATF 67 37,64
F. syst pure 12 0,67
PPR 47 26,4
ARTERITE GROS TRONCS 28 15,73
SIGNES GENERAUX 115 (n=174) 66,09
FIEVRE 74 (n=172) 43,02
AMAIGRISSEMENT 69 (n=165) 41,81
AEG 34 (n=170) 20
CLAUDICATION MACHOIRES 64 (n=169) 37,86
BAT 149 83,7
VARIABLES BIOLOGIQUES VALEURS MOYENNES ECARTS TYPES
VITESSE DE SEDIMENTATION 91,31(n=171) 28,2
C PROTEINE REACTIVE 93,78 (n=142) 59,6
FIBRINOGENE 5,87 (n=119) 1,69
HAPTOGLOBINE 4,86 (n=121) 2,35
OROSOMUCOIDE 1,89 (n=107) 0,67
ALBUMINE 33,89 (n=136) 5,8
HEMOGLOBINE 11,34 (n=166) 1,52
LEUCOCYTES 8920,55 (n=162) 2688,73
PLAQUETTES 423911 (n=157) 145912
ASAT 18,34 (n=143) 22,58
ALAT 26,18 (n=143) 58,98
PHOSPHATASES ALCALINES 145,8 (n=140) 122,02

GAMMA -G T 65,87 (n=114) 107,76
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TABLEAU 3
PATIENTS PATIENTS
SANS CClII (n= 153) AVEC CClIl (n=25)

VARIABLES CLINIQUES NOMBRE % NOMBRE %

AGE 74,51 77,72
HOMMES 60 39,21 7 28
FEMMES 93 60,78 18 72

DELAI DIAGNOSTIC (jour) 71,7 (+/-81,13) 49,72 (+/-56,52)
DEBUT AIGU 51 (n=148) 34,45 10 45,45
AT 81 52,94 14 56
ATF 56 36,6 11 44
F. syst pure 12 6,7 0
PPR 46 30,06 1 4
ARTERITE GROS TRONCS 28 18,3 0

SIGNES GENERAUX 101(n=149) 67,78 14 56
FIEVRE 66 (n=149) 44,29 9 36
AMAIGRISSEMENT 61(n=142) 42,95 12 48
AEG 29(n=146) 19,86 12 48
CLAUDICATION MACHOIRES 53(n=145) 36,55 1 44
MIF 31 20,26 11 44
BAT 128 83,66 21 84
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CCli : FIEVRE (n=9)

ENON m<38°C 038°C - 39°C B>39°C

FIGURE 1

CCli: POIDS (n=12)

FANON BPERTE<5 % [5-10% H>10%

FIGURE 2
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Les signes temporaux étaient présents chez 17 patients ( 68 %), elles étaient
objectives chez 14 patients (56 %). La figure 3 résume la répartition des différents

signes femporaux.

CCli: SIGNES TEMPORAUX (n=17)

EDQULEUR WABSENGE DE PQULS OINFLAMMATION OJINDURATION ENODULES

FIGURE 3

Les signes bucco-pharyngés ont été retrouvés chez 15 patients (60 %) une
¢laudication intermitiente des méchoires était présente 11 fois (44 %). Le nombre ¢t la
nature des signes bucco pharyngés sont illustrés dans la figure 4. Une pseudo
polyarthrite rhizomélique n’était présente que dans 1 cas avee une BAT positive (4 %),
Partérite des gros trones n° était jamais présenie chez ces patients. La fréquence des
signes généraux dans cette population est résumée dans la figure 5. Le tableau chimque
4’ artérite temporal est survenu chez 14 patients (56 %). Le tableau d’artérite temporale

frustre etait présent dans 11 cas (44 %), il n’y a pas eu de forme systémique pure. Des
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manifestations ischémiques fugaces ont été retrouvé chez onze patients (44%), leurs

caractéristiques seront détaillées dans le chapitre suivant.

CCIl : SIGNES BUCCAUX (n=15)

4
[ Claudication des machoires O Difficulté a I'ouverture buccale
O Dysphagie- Douleur pharyngée O Toux

@ Douleur laryngée
Figure 4

CCll: SIGNES GENERAUX

Nombre de patients B e e TR

25+5

20

15+

10

1

OFievre (n=16) O Amaigrissement (n=16) [ Asthénie (n=15) @ Céphalées
Signes temporaux [ Signes bucco-pharyngés EPPR

Figure 5
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En comparant par une analyse univariée les 10 variables cliniques sélectionnées
entre la population avec CCII et la population sans CCII, (tableau 4), on ne notait pas
de différence significative pour la durée des symptdmes, le début aigu, les signes
généraux, la fievre, ’amaigrissement, les signes d’artérite temporale et le claudication
intermittente des machoires. Il existait par contre une corrélation inverse pour I’artérite
des gros troncs qui était absente chez les patients ayant une CCII ( 0 versus 18,3 %, p =
0,042) ainsi que pour la pseudo polyarthrite rhizomélique qui était présente seulement
chez 1 patient avec CCII (4 % versus 30,6 %, p = 0,019). Enfin on note une forte
corrélation positive entre la présence d’une manifestation ischémique fugace et la
survenue d’ une CCII (44 % versus 20,26 %, p = 0,019).

Nous avons sélectionné ensuite les patients avec BAT + pour éliminer le risque
théorique d’inclure des sujets ayant une autre pathologie. La comparaison entre la
population avec CCII et la population sans CCII chez ces patients révele des

différences significatives pour les mémes variables cliniques.
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TABLEAU 4

SERIE COMPLETE SERIE BAT+

(n=178) (n=149)
Variables cliniques p p
Durée des symptomes 0.17 0.21
Début aigu 0,44 0.94
Manifestation Ischémique fugace 0,019 0.026
Signes Généraux 0,35 >0.9
Fiévre 0.5 0.88
Amaigrissement 0.63 >0.9
Signes physiques d’'AT >0.9 >0.9
Artérite des gros troncs 0,042* 0.12
Signes de PPR 0.019* 0.05*
Claudication des machoires 0,52 0.21

* indique une corrélation inverse
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2 PATIENTS AYANT PRESENTE UNE MANIFESTATION

ISCHEMIQUE FUGACE

Nous avons consacré un chapitre particulier 4 cette population afin de déterminer
leurs caractéristiques cliniques et biologiques et d’isoler d’éventuels facteurs prédictifs
des CCII. 11 s’agissait de 39 MIF oculaires et 3 MIF neurologiques. L’4ge moyen de ces
42 patients (23.59%) était de 75,29 ans (+-6,8) [62-94], il s’agissait de 24 femmes et 18
hommes, la biopsie de ’artére temporale était positive chez 32 patients (76.19%). Le
délai diagnostique était de 53.13 jours (+/- 58.27) [4-365] Les principales

caractéristiques cliniques et biologiques sont résumées dans le tableau 5.

2-1 Les manifestations oculaires :

Elles étaient présentes chez 39 patients, leur nombre et leur nature sont résumes
dans la figure 6. L amaurose fugace était le signe le plus fréquent suivi du brouillard
visuel. Une diplopie est notée chez neuf patients. Elle demeure isolée trois fois et
s’associait six fois & une autre MIF oculaire ( 2 amauroses fugaces, 4 brouillards visuels

et une vision colorée).
Figure 6

NATURE DES MIF OCULAIRES (N=39)

ODIPLOPIE COAMAUROSE FUGACE OBROUILLARD VISUEL EIVISION COLOREE



PATIENTS

VARIABLES CLINIQUES

AGE moyen
HOMMES
FEMMES

DELAI DIAGNOSTIC (jours)

DEBUT AIGU

AT
ATF
F. syst pure
PPR
ARTERITE GROS TRONCS
SIGNES GENERAUX
FIEVRE

AMAIGRISSEMENT

AEG

CLAUDICATION MACHOIRES
BAT

VARIABLES BIOLOGIQUES

VITESSE DE SEDIMENTATION
C PROTEINE REACTIVE
FIBRINOGENE
HAPTOGLOBINE
OROSOMUCOIDE
ALBUMINE
HEMOGLOBINE
LEUCOCYTES
PLAQUETTES
ASAT
ALAT
PHOSPHATASES ALCALINES
GAMMA -G T
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TABLEAU 5

AVEC

NOMBRE

75,29
18
24
53,13 (+/- 58,27)
17 (n=39)
30
12
0
16
5 (n=41)
31
22
21
24
25
32

MIF (n=42)
%

42,85
57,14

43,58
71,42
28,57

38
12,19
73,8
52,38

50
57,14
59,52
76,19

VALEURS MOYENNES ECARTS TYPES

8327  (n=40)
104,45 (n=30)
553  (n=24)
4,313 (n=30)
1,72 (n=28)
3417  (n=29)
11,79  (n=40)
11536 (n=40)
427500 (n=36)
222  (n=34)
38,48 (n=33)
153,58 (n=34)
87,46 (n=26)

321
75,77
1,9
3,41
0,75
5,06
1,27
28,3
135912
41,98
108,81
1569,2
200,78
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Sur ces 39 patients 11 ont évolué vers une CCII oculaire et leurs caractéristiques
cliniques et évolutifs seront abordées dans le chapitre suivant. Parmi les vingt-huit
patients restants, huit ont présenté soit une atteinte bilatérale, soit des épisodes
récidivants de MIF, soit les deux événements. Sur ces huit patients, cinq ont présenté
une bilatéralisation, six des épisodes récidivants dont 5 avant la mise en route de la
corticothérapie et un aprés le début de celle-ci, et trois les deux événements. Le nombre
d’yeux atteints était de 33.

Un examen doppler temporal et/ou ophtalmique a été réalisé 20 fois, et était
anormal dix fois. L’artére temporale était atteinte chez six patients dont deux atteintes
bilatérales. Des anomalies de I’artére ophtalmique ont €té retrouvées dans six cas dont
une atteinte bilatérale. Les anomalies observées consistaient surtout en la diminution ou
en I’absence de signal sonore. Il faut noter que les trois patients ayant une atteinte
bilatérale a I’examen doppler n’avaient pas d’atteinte clinique bilatérale. Par ailleurs un
seul des cinq patients qui ont présenté une atteinte clinique avait un doppler anormal.
Un examen du fond d’ceil a été effectué chez 23 patients sur 28 MIF oculaires , il était
anormal une fois. Il s’agissait d’'un cedéme papillaire bilatérale survenant chez un
patient ayant présenté des épisodes de MIF récidivants avec une atteinte clinique
bilatérale sans anomalie au doppler. Chez ces 28 patients, une seule récidive de MIF
oculaire a été constaté aprés la mise en route de la corticothérapie , il s’agissait
d’amauroses fugaces répétées des deux yeux entre le huitiéme et le quinziéme jour du
traitement. Tous ont récupéré une acﬁité visuelle normale. Le Tableau 6 résume

I’ensemble de ces données.
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TABLEAU 6

MIF EXAMEN DOPPLER FO
OPH TEMP

BILAT| REPETITION |[ANORMAL | Ophtalmo |BILAT| Temporal | BILAT
1 NON NON NL
2 NON NL
3 Oul oul ANL ANL oul NL
4 NON NL
5 NON Oul NL ANL NL
6 Oul NON NON NL
T NON NL
8 oul Oul NON ANL
9 NON NON NL NL NL
10 NON oul ANL NL NL
11 NON NON NL NL NF
12 NON NON NL NL NL
13 NON NON NL NL NL
14 NON oul ANL oul NL NL
15 NON oul NL ANL NL
16 NON (0]1]] ANL NL NL
17 NON NL
18 NON NL
19 NON NON NL
20 | oul oul oul ANL NL NL
21 Oul NON
22 NON oul NL ANL Oul NL
23 oul
24 NON oul ANL ANL
25 | Oul oul NON NL NL NL
26 NON NON NL NL NL
27 NON oul NL ANL
28 oul NL

TRT ANT: Traitement antérieure au diagnostic

NL: Normal

ANL: Anormal

BILAT: Bilatéral
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2-2 Autres manifestations ischémiques fugaces :

Elles étaient présentes chez 3 patients, il s’agissait un accident ischémique
cérébral transitoire et de 2 surdités bréves dont une bilatérale. Aucun épisode récidivant
n’a été constaté. L’examen doppler était anormal chez un seul patient objectivant une
anomalie du flux temporal. L’examen du fond d’ceil était normal dans tous les cas et
I’évolution a été favorable sous corticothérapie pour ces trois patients.

Le schéma 1 et 2 illustre les interactions existant entre manifestations ischémiques

fugaces et CCIL

SCHEMA 1
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3 CARACTERISTIQUES SPECIFIQUES DES CCIL

Elles sont survenues chez 25 (14.04%) patients avec 22 atteintes oculaires, 2
atteintes neurologiques, une surdité totale. La biopsie de I’artére temporale était positive
chez 21 patients (84%).Un stade II a été retrouvé 17 fois, un stade I trois fois et un stade

111 une fois. Elle a été bilatérale et positive pour deux patients

3-1LES ATTEINTES OCULAIRES

Une amaurose définitive est survenue chez 22 patients. Elle étaif bilatérale chez
3 patients et 25 yeux étaient atteints. Elle est précédée d’une manifestation ischémique
fugace oculaire chez 11 malades (Figure 7). Le brouillard visuel était le plus fréquent

suivi de I’amaurose fugace. Une diplopie est notée deux fois.

Figure 7

CCIl: MIF oculaire (n=11)

O Diplopie O Amaurose fugace O Brouillard visuel EVision colorée
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Chez ces onze malades le délai moyen entre I’apparition de la MIF et la
survenue de I’amaurose définitive était de 12.8jours + 21.8 [1-69]. Une atteinte
bilatérale était notée deux fois. Quatre patients ont présenté des épisodes récidivants de
MIF oculaires dont trois avant la mise en route de la corticothérapie et un aprés le début
de celle-ci. Le tableau 7 résume les caractéristiques cliniques oculaires de ces patients.
Par comparaison entre les patients ayant présenté une MIF oculaire seule et les patients
avec une MIF oculaire compliquée de CCII, I’événement « épisodes récidivants de MIF
oculaire » n’est pas significativement corrélé avec la survenue de CCII (p=0.52).

Onze patients ont présenté d’emblée une amaurose définitive, une atteinte bilatérale a

été noté une fois.
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Le fond d’ceil a mis en évidence 21 neuropathies optiques ischémiques
antérieures aigués (NOIAA) et une oblitération de ’artére centrale de la rétine (OACR).
Un examen doppler des artéres temporales et/ou ophtalmiques a été réalisée chez 14
patients, il était anormal 11 fois (78.57 %) a type d’amortissement net des courbes
correspondant a 10 NOIAA et une OACR. Une anomalie de I’artére ophtalmique était
présente chez 6 des 12 patients ayant bénéficié de cet examen, une atteinte bilatérale
était présente chez 4 patients. L’artére temporale était anormale 10 fois sur 11 patients
(90.9 %) avec une atteinte bilatérale dans 3 cas.

L’angiographie rétinienne a ¢té réalisée chez 10 patients, elle était normale chez 2
patients, I’absence d’opacification était retrouvée une fois, un cedéme papillaire 2 fois,
une hémorragie rétinienne 1 fois, une oblitération de I’artére cilio-rétinienne 1 fois et

des signes de neuropathie optique ischémique aigué 4 fois.

3-2 ATTEINTES NEUROLOGIQUES ET AUDITIVES

Deux patients ont présenté un accident vasculaire cérébral constitué. Il s’agissait
pour un patient d’une atteinte sylvienne superficielle et pour 1’autre un infarctus massif
du tronc cérébral. Une surdité totale et définitive est survenue chez un patient 4 1’acmé

de la maladie. Aucun de ces patients n’a présenté de MIF
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3-3 CARACTERISTIQUES BIOLOGIQUES

Les valeurs moyennes des variables biologiques sélectionnées pour cette étude
ont été comparées entre les patients avec et sans CCII. Elles sont résumées dans le
tableau 8. On remarque que les patients avec CCII ont des valeurs moyennes des
variables inflammatoires (vitesse de sédimentation, C- réactive protéine, fibrinogéne ,
haptoglobine et orosomucoide) moins élevées que les autres patients. Nous avons trouvé
une corrélation négative entre le taux moyen de la vitesse de sédimentation (p=0,004) et
du fibrinogéne (p=0,02) et la survenue d’une CCII . Pour I’hémogramme les valeurs
moyennes des trois lignées sont légerement plus élevées chez les patients avec CCII que
chez les patients sans CCIL. Nous avons trouvé une corrélation positive entre le taux
moyen des plaquettes et la survenue de CCIL. Une thrombocytose, définie arbitrairement
comme un taux de plaquettes > a 450000/mm3, est présente respectivement dans 40%
des cas contre 27.04% (p=0,043) avec des valeurs moyennes de 499045/mm3 +/-
191220 et de 410723/mm3 +/-134168. Nous avons ensuite analysé les mémes variables
biologiques dans la série des patients ayant une biopsie de 1’artére temporale positive.
Une corrélation inverse est toujours retrouvé pour la vitesse de sédimentation et le
fibrinogéne (p= 0,012 et p=0,02). En ce qui concerne I’hémogramme, les plaquettes
sont toujours significativement plus élevé dans le groupe avec CCII (38.09% contre
25.5%, p=0,002) et il en a de méme pour I’hémoglobine (p=0,05) ce qui n’était pas

présent dans la série compléte (tableau 9) .



VARIABLES BIOLOGIQUES

VITESSE DE SEDIMENTATION

C PROTEINE REACTIVE

FIBRINOGENE

HAPTOGLOBINE

OROSOMUCOIDE

ALBUMINE

HEMOGLOBINE

LEUCOCYTES

PLAQUETTES

ASAT

ALAT

PHOSPHATASES ALCALINES

GAMMA -G T
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TABLEAU 8

PATIENTS

SANS CCll (n=153)

VALEURS MOYENNES

93,85  (n=147)
96,79  (n=124)
6,01 (n=105)
479 (n=107)
1,92 (n=94)
3362  (n=117)
11,28 (n=144)
8763,07 (n=140)
411667  (n=135)
18,04  (n=124)
2575  (n=124)
14523  (n=122)

66,69 (n=101)

PATIENTS
AVEC CCII (n=25)

VALEURS MOYENNES

75,75 (n=24)
70,3 (n=20)
4,83 (n=14)
4,30(n=16)
1,62(n=15)
31,01 (n=23)
11,94
9820
499045
19,7 (n=20)
28,15 (n=20)
149,72 (n=18)

54,26 (n=15)
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TABLEAU 9

SERIE COMPLETE SERIE BAT+

(n=178) (n=149)

Variables biologiques p p
Vs 0,004* 0.012*
Fibrinogéne 0,02* 0.02*
CRP 0,12 0.18
Haptoglobine 0,85 >0.9
Orosomucoide 0,19 0.33
Albumine 0,15 0.38
Hémoglobine 0,13 0.05
Plaquettes 0,043 0.02
Leucocytes 0,36 0.2
Anom. Hépatiques 0.57 0.81

* indique une corrélation inverse



67

3-4 TRAITEMENT

I a été débuté dans le service de médecine interne A chez 21 patients sur 24.
Le délai médian entre la survenue d’une CCII et la mise en route de la corticothérapie
est de trois jours avec une moyenne de 7.2 jours £ 9.9. Un assaut cortisonique par voie
intraveineuse par bolus de méthylprednisolone a été réalisé 17 fois avec un relais par
voie orale dans tous les cas par prednisone. La posologie de la prednisone était de 1mg
par kg et par jour (M/K/J) chez 18 patients, supérieure a 1 M/K/J chez un patient et
entre 0,6 et 1 M/K/J chez 5 patients. La posologie moyenne était de 0,96 M/K/J . Le

tableau 10 résume les modalités de la corticothérapie et de sa mise en route.

3-5 EVOLUTION

Parmi les vingt-deux patients ayant présenté une amaurose définitive, cinq ont constitué
leur CCII apres la mise en route du traitement par bolus de méthylprednisolone. Sur ces
5 malades deux ont présenté un MIF avant le traitement dont un de fagon récidivante ;
un patient a constitué une amaurose définitive d’emblée; un patient s’est aggravé
brutalement avec bilatéralisation de la NOIAA et le dernier a constitué une cécité
bilatérale d’emblée. Le délai moyen entre le début du traitement et la survenue de

’amaurose définitive était de 4 jours. Aucun de ces patients n’a récupéré.

Une amélioration partielle est survenue chez 3 patients qui présentaient tous une
NOIAA. Les séquelles observées chez deux patients étaient modérées dont un avec une

acuité visuelle a 3/10 et on notait une récupération quasi totale pour le dernier patient.
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Un seul a bénéficié d’un bolus de solumédrol® il s’agit du patient ayant gardé une
acuité visuelle a 3/10. Les 2 autres ont re¢u directement une corticothérapie par voie

orale. Le patient qui a présenté une récupération quasi totale a re¢u 1,5 MKJ

Aucun des patients qui ont présenté des CCII extra oculaire n’ont vu leur état
s’améliorer.

Un seul décés est survenu dans cette population de CCII, avant la mise en route
de la corticothérapie, il s’agissait de la patiente qui a présenté I’infarctus massif du

tronc cérébral.
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TABLEAU 10
DELAI CORTICOTHERAPIE
CCIl/ITRT (jours) LIEU BOLUS | DOSE

1 0 SERVICE Oul 1
2 0 SERVICE OuUl 1
3 3 SERVICE Oul 1
A 4 SERVICE Oul 1
5 2 SERVICE Oul 1
6 4 SERVICE OuUl 1
7 SERVICE Oul 1
8 0 SERVICE Oul 0,7
9 1 SERVICE Oul 1
10 11 SERVICE 0,85
1 1 SERVICE oul | 0,75
12 30 SERVICE 1
13 3 AUTRE 1
14 URGENCES| OUl 1
15 SERVICE Oul 1
16

17 3 SERVICE Oul 1
18 5 SERVICE 0,6
19 30 SERVICE Oul 0,7
20 18 AUTRE 1.5
21 0 SERVICE 1
22 1 SERVICE Oul 1
2 12 SERVICE 1
24 0 SERVICE Oul 1
25 2 SERVICE Oul 1

Moyenne: 7,2

Médiane: 3
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4 CONCLUSION

Au terme de ces résultats, certaines variables cliniques et biologiques semblent
corrélées avec la survenue de complications céphaliques ischémiques irréversibles, ce
sont :

La manifestation ischémique fugace oculaire (p =0.019) dont la présence doit faire
redouter la survenue d’une amaurose définitive.

L’ absence de signes de Pseudo-polyarthrite rhizomélique (p = 0.019) et d’artérite des
gros troncs (p =0.042).

Une vitesse de sédimentation et un taux de fibrinogene peu élevé ( respectivement p =
0.004 et p =0.02).

Un taux d’hémoglobine et de plaquettes élevés ( respectivement p = 0.02 et p = 0.043).

Ces facteurs ont été identifié par comparaison entre une population de patients
présentant une CCII et une population mixte comprenant des patients n’ayant présenté
aucune manifestation ischémique et des patients pour lesquels au moins un événement
ischémique résolutif est survenue. Nous avons voulu savoir ensuite s’il y avait une
différence significative ,sur le plan clinique et biologique, entre des patients présentant
un phénomene ischémique qu’il soit fugace ou constitué (n = 56), et des patients
indemnes de toute complication artérielle ischémique (CAI)( n =122). En comparant les
20 variables cliniques et biologiques prédéfinies entre ces deux populations, nous avons
~ constaté que I’absence d’artérite des gros troncs et de forme systémique pure étaient

corrélés avec la survenue d’une CAI ( p = 0.056 et p= 0.035 ) ainsi qu’une vitesse de
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sédimentation plus basse ( p= 0.0052) et un taux d’hémoglobine et de leucocytes plus
élevé (p = 0.045 et p=0.03).

Nous avons réalisé cette méme opération en comparant deux sous-groupes de
population (patients avec CCII et ceux avec MIF seule) aux patients sans CAI. Cette
analyse a montré que les facteurs prédictifs de CCII étaient, excepté I’hémoglobine,
identiques a ceux retrouvés lors de la comparaison entre la population avec CCII et la
population mixte restante (n =153). Par contre un taux de leucocytes plus élevé était le
seul facteur prédictif retrouvé dans la survenue de MIF. La comparaison entre les
patients avec CCII et les patients avec MIF seule ne retrouvait pas de différence
significative. Les différents facteurs prédictifs de complications ischémiques retrouvés
lors de la comparaison de ces différents sous-groupes de population sont résumés dans

le tableau 11 .
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TABLEAU 11
FACTEURS PREDICTIFS DE COMPLICATIONS ISCHEMIQUES
COMPARAISON DE SOUS-GROUPES DE POPULATION
CCIlf SANS CCIl | CAlV SANS CAl | CCIl/ SANS CAI| MIF/ SANS CAI
VARIABLES CLINIQUES p p p p
MIF 0,019 <0,001
ARTERITE GROS TRONCS 0,042 0,056 0,03
PPR 0,019 0,01
FORME SYSTEMIQUE PURE 0,035
VARIABLES BIOLOGIQUES
VITESSE DE SEDIMENTATION 0,004 0,0052 0,021
FIBRINOGENE 0,02 0,025
HEMOGLOBINE 0,05 (BAT+) 0,045
LEUCOCYTES 0,03 0,043
PLAQUETTES 0,043 0,041

CCllI:Patients avec complication céphaliques ischémiques irréversibles (n=25)
SANS CClI: Patients sans CCIl (n=153)

CAll: Patients avec complication ischémique artérielle (n=56)

SANS CAIL: patients sans CAl (n=122)

MIF: patients avec manifestation ischémique fugace seule (n=31)







74

La maladie de Horton est une infection vasculaire diffuse due a une panartérite
inflammatoire segmentaire et focale intéressant préférentiellement les branches de la
carotide externe et de I’ophtalmique. Le pronostic de cette maladie est lié a la survenue
de complication céphalique ischémique irréversible notamment oculaire dont la
fréquence reste trop importante . Dans le but de prévenir ces événements nous avons
mené une étude prospective sur une période de 23 ans et 3 mois portant sur 178 patients.
L’ objectif de cette étude était d’établir la fréquence et les particularités des patients
présentant une CCII , de comparer ces informations aux cas sans CCII afin d’identifier

les meilleurs facteurs prédictifs de ces complications .

1 ETUDE CLINIQUE

1-1 EPIDEMIOLOGIE

Cette artérite temporale touche surtout les sujets de plus de 60 ans avec une
prédominance féminine. Dans notre étude 1’dge moyen était de 74,9 ans et les femmes
représentaient 62,3 % des patients. Ces données rejoignent différentes études qui
retrouvent un dge moyen se situant entre 69 et 73 ans avec une prépondérance féminine
entre 60 et 70 %. (12, 77, 80, 111). Cette prépondérance ne semble pas étre due
uniquement a la prédominance de la population féminine observée dans ces tranches

d’age (8).

1-2 DELAI DIAGNOSTIQUE
Le délai entre le début des symptomes et le diagnostic de la maladie de Horton

est souvent difficile a préciser de fagon exacte et Il est variable dans différentes séries
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allant de 36 a 56 jours (54, 109). Dans notre série ce délai diagnostique est plus court
chez les patients ayant présenté des complications ischémiques irréversibles (49,7 jours
contre 71,7 jours) mais cette différence n’est pas significative, comme I’a retrouvé CID
dans sa série (28) . Cependant une étude espagnole (54) et une étude israélienne (121)
ont retrouvé un délai significativement plus court chez les patients présentant des
complications ischémiques irréversibles, 1’événement ischémique obligeant les patients
a consulter plus tot. La discordance entre ces résultats est difficile a interpréter, les
informations recueillies pouvant étre parfois imprécises dans cette tranche d’age de la

population.

1-3 SIGNES GENERAUX

Les signes généraux sont habituellement fréquents dans la maladie de Horton,
ils ont été retrouvés dans 66 % des cas de notre population totale, la fi¢vre était présente
dans 43 % des cas. Ces données sont comparables a d’autres études (13, 75). Il n’avait
pas été retrouvé de différences significatives entre la population ischémique et non
ischémique pour les signes généraux , la fievre et I’amaigrissement. Ces données ne
rejoignent pas celles d’Aiello (1) qui retrouve une fiévre et un amaigrissement moins
importants chez les patients présentant des complications ischémiques oculaires

(respectivement p < 004 et p < 001).

1-4 LA CLAUDICATION DES MACHOIRES

La claudication intermittente des méachoires est un signe trés évocateur de la
maladie de Horton, et elle est rarement retrouvée dans d’autres infections (70, 73,149).
Ce signe oriente fortement vers la maladie de Horton, méme en I’absence de signes

temporaux objectifs (52). Il est 'un des principaux facteurs prédictifs d’artérite
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temporale chez des patients présentant une pseudo-polyarthrite rhumatoide dans une
étude espagnole portant sur 227 malades (138) Sa fréquence varie de 20 2 67 % (4, 13,
80, 109). Il semble témoigner de I’extension du phénomene ischémique (67).Nous
n’avons pas retrouvé de corrélation entre la claudication intermittente de la méchoire et
la survenue de complications ischémiques irréversibles, comme dans d’autres études
(68). Deux études, une espagnole et une américaine ont retrouvé cette corrélation
positive avec respectivement un p<0,056 et p<0.02 (1, 54). Cette discordance est peut
étre expliquée par des différences de méthodologie notamment en ce qui concerne le
recueil des données. Dans notre étude monocentrique, les examinateurs sont sensibilisés
a ce signe particulier et toutes les informations sont collectées dans un méme cahier

pour chaque patient.

1-5 LES SIGNES TEMPORAUX OBJECTIFS

Les signes d’artérite temporale objectifs peuvent étre fortement évocateurs de la
maladie, notamment lorsqu’ il existe une inflammation au niveau de la peau en regard
(101) IlIs sont présents dans plus de 50 % des cas dans notre série, mais ne sont pas

corrélés a la survenue de complications ischémiques oculaires.

1-6 LA PSEUDO-POLYARTHRITE RHIZOMELIQUE

La pseudo- polyarthrite rhizomélique (PPR) est un syndrome clinique
caractérisé par des douleurs d’horaire inflammatoires associées a des raideurs des
ceinture scapulaire et pelvienne. Parfois une synovite touchant surtout les genoux et les
poignets peut s’observer, sans aucune anomalie radiologique. Certains auteurs étudient
dans le méme cadre I’artérite temporale et la PPR. Il existe des similitudes cliniques et

biologiques entre ces deux entités, on observe un tableau clinique de PPR dans 40 a
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60% des cas d’artérite temporale (56) et 10% de PPR apparemment isolées sont
associées a une maladie de Horton (45). Une étude espagnole portant sur 227 patients
(138) a essayé d’identifier des facteurs prédictifs d’artérite a cellules géantes chez des
patients présentant une PPR. Les facteurs retrouvés étaient des céphalées récentes, des
signes objectifs d’artérite temporale et la présence d’une claudication intermittente des
machoires. En revanche des patients ayant un dge inférieur a 70 ans, sans céphalée et
sans signe patent d’artérite temporale ont un risque de 1.1% d’avoir une maladie de
Horton. L’auteur suggére que chez ce sous-groupe de patients la BAT peut étre différer
et que le traitement peut se limiter a des petites doses de corticoides. Des résultats quasi
similaires avaient été retrouvés dans une étude américaine portant sur 525 patients (43).
Le tableau clinique des patients présentant une maladie de Horton associée a une PPR
ne semble pas différent de ceux présentant une maladie de Horton seule (53). Par contre
une altération de 1’état général, un syndrome inflammatoire plus important, une
thrombocytose et un taux d’hémoglobine plus bas semble significativement plus
fréquent chez les patients porteurs de PPR associées au maladie de Horton que les
patients présentant une PPR seule (53). Les complications ischémiques oculaires
peuvent survenir chez des patients porteurs d’une PPR isolée (20) leur fréquence est de
I’ordre de 2-3% (1). Dans les formes de maladie de Horton associée a la PPR, cette
fréquence est plus importante allant de 13.3 a 46.9% des cas (28, 53, 54). Dans notre
étude un seul patient avec une ischémie oculaire irréversible présentait des signes de
PPR (4.5%). La PPR semble significativement moins fréquente chez les patients avec
une amaurose définitive (p = 0.019). Cette constatation, présente aussi dans notre série a

BAT + (p =0.05), est également retrouvé par Gonzalez-Gay (p =0.058) (51, 54).
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1-7 ARTERITE DES GROS TRONCS

La fréquence de I’artérite des gros troncs, notamment des membres supérieurs
est variable, Klein rapporte une fréquence de 14,5 % sur une étude portant sur 248
patients, alors que Godeau rapporte une fréquence de 8 % sur une étude de 47 patients.
(50, 86). Les manifestations habituelles de cette atteinte comprennent la claudication
intermittente de membres supérieurs, un phénoméne de Reynaud, une paleur, une
diminution ou une suppression du pouls, la perception d’un souffle au niveau des
artéres des membres supérieurs (101). Un cas de gangrene révélatrice de la maladie de
Horton a été décrite(47), cette atteinte ne semble pas liée a la présence d’anticorps
anticardiolipides (108). Elle peut parfois apparaitre a4 la phase initiale de la
corticothérapie (40). Dans notre série elle est présente dans 15,37 % des cas et son
absence semble étre corrélée avec la survenue d’une complication ischémique
irréversible (p < 0,042). Nous pouvons noter que des observations isolées rapportant
une artérite des gros troncs du membre supérieur ne s’accompagne pas de complication

ischémique céphalique (40, 47).

1-8 ATTEINTES ISCHEMIQUES OCULAIRES ET NEUROLOGIQUES
1-8-1 ATTEINTES OCULAIRES FUGACES ET CONSTITUEES
La fréquence des complications ischémiques oculaires était importante avant
I’ére de la corticothérapie. Elle pouvait survenir dans 50 & 60 % des cas (56, 76). Cette
fréquence est actuellement de ’ordre de 20 a4 40 % avec une atteinte irréversible dans
environ 10 & 15 % des cas (41,142,141,143 et 138). Dans notre étude la fréquence de
complications ischémiques oculaires est de 21,9 % et I’atteinte oculaire irréversible est

survenue chez 12,3 % des patients. Cependant des études ophtalmologiques (1, 68) ont
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mentionné une fréquence élevée des complications ischémiques oculaires aux alentours
de 40 a 50 %. Ces données peuvent étre en rapport avec un biais de recrutement.
La manifestation ischémique fugace oculaire a été définie dans notre étude comme un
syndrome comprenant : I’amaurose fugace, la diplopie, le brouillard visuel et les visions
colorées.
L’amaurose fugace est un signe important dans la maladie de Horton. Elle se présente
comme une perte compléte ou sectorielle et indolore de la vision, dont la durée varie de
quelques minutes a quelques dizaines de minutes. Son installation est brutale et elle peut
récidiver le méme jour ou quelques jours plus tard (101). Elle doit étre considérée
comme une menace d’amaurose définitive a trés court terme précédant de quelques
heures & quelques jours I’installation d’une amaurose permanente. Sa présence dans le
cadre d’une neuropathie optique ischémique antérieure aigué (NOIAA), est un argument
important en faveur de la maladie de Horton car elle est rarement associée a une cause
non artéritique de NOIAA (65)
La diplopie a été rapportée par plusieurs auteurs avec une fréquence allant de 2 a 15 %
des cas (21, 65, 68). Pour Hollenhort (76) I’atteinte de la verticalit¢ est la premiére et la
plus fréquente des atteintes oculo-motrices, pour d’autres la diplopie est le plus souvent
due a une atteinte du nerf oculo-moteur externe (144) mais peut étre secondaire a une
ophtalmoplégie internucléaire. Rarement on peut observer un ptosis (31) Cette
manifestation est habituellement incompléte et peut &tre uni ou bilatérale.

La diplopie est due & une ischémie des muscles oculomoteurs (7, 31).
L’évolution habituelle de cette manifestation se fait vers une récupération totale ou

partielle dans les 24 heures qui suivent la mise en route de la corticothérapie.(68).



80

Ces 2 principales manifestations ischémiques fugaces oculaires sont le plus
souvent annonciatrices d’une amaurose définitive (13, 20, 56, 76). Dans notre étude la
MIF a précédé dans 50 % des cas une amaurose définitive avec un délai médian de 2
jours [1-69]. Une atteinte bilatérale a été présente chez 2 patients et des épisodes
récidivants des MIF oculaires ont été retrouvés chez 4 patients, dont un aprés la mise en
route de la corticothérapie. Cette MIF est fortement corrélée avec la survenue d’une
atteinte oculaire irréversible (p =0,019). Cette corrélation positive est retrouvée dans
d’autres études (54). Son caractére récidivant n’est pas prédictif de la survenue d’une
amaurose permanente (p=0,52), cependant il constitue ’un des principaux facteurs de
risque dans la survenue d’une complication céphalique ischémique irréversible.

L’examen ophtalmologique d’un patient atteint d’un trouble de la vision au
cours de la maladie de Horton apporte des renseignements variables. Plusieurs types de
lésions oculaires peuvent étre présents dans cette maladie (65, 97).

Il peut s’agir :

- d’une neuropathie optique ischémique antérieure aigué qui survient dans 70 a 80 %
des cas,

- d’une occlusion de I’inter central de la rétine dans 4 a 21 % des cas,

- d’une occlusion de I’artére ciliorétinienne dans 20 % des cas,

- d’un infarctus choroidien périphérique dans 5 a 8 % des cas,

- d’une neuropathie ischémique dans 3 a 6 % des cas,

- de nodules dysoriques dans 14 4 30 % des cas.

Plusieurs types de lésions peuvent coexister sur un méme fond d’ceil.

La NOIAA est de loin la plus fréquente des manifestations oculaires dans la

maladie de Horton. Il est cependant important d’éliminer les autres causes de NOIAA :
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dans les causes vasculaires, il peut s’agir d’une artériosclérose de loin la plus fréquente,
du diabéte, de la syphilis, d’une thrombo-angéite oblitérante, d’une maladie de
Raynaud, d’une maladie de Takayashu et parfois d’une migraine accompagnée. Des
phénomeénes emboliques provenant du systéme cardiovasculaire ont été rapportés.
Certains désordres hématologiques (polyglobulie, leucémie, purpura thrombopénique,
anémie profonde) peuvent étre responsables de NOIAA. Localement un simple
glaucome chronique peut entrainer ce type de désordres (63). Classiquement la NOIAA
survient brutalement de fagon indolore et entraine une perte de la vision pouvant aller
jusqu’a la seule perception de la iumiere. L’amaurose définitive reste la complication
majeur dans la maladie de Horton, sa fréquence varie de 8 a 14 % selon la série, elle est
de 13,3 % dans notre série. Une fois installée, elle est le plus souvent définitive. Elle
peut étre précédée de manifestations oculaires fugaces comme nous I’avons déja décrit,
mais parfois elle peut résumer 2 elle seule la maladie de Horton (69). Sa bilatérisation
doit étre toujours redoutée, elle est survenue 3 fois dans notre série ainsi que dans la
série d’Aiello. Elie survient le plus souvent dans un délai trés bref et le plus souvent

dans la semaine qui suit I’atteinte du premier ceil (76, 82).

La NOIAA peut étre responsable d’une perte de la vision totale, centrale,
altitudinale ou occuper un secteur périphérique. Au fond d’ceil I’aspect de la papille est
évolutif (64) : Au début elle peut étre hyper émiée et saillante, puis elle va devenir en
quelques jours pale et cedémateuse, d’un blanc crayeux ;I’cedéme est peu important et
s’accompagne parfois de quelques hémorragies en flamméches péripapillaires. Cet
cedéme va persister quelques jours ou quelques semaines, et 1’aspect évoluera ensuite
vers 1’atrophie optique. La papille peut étre décolorée en totalité ou dans un seul secteur

avec parfois une excavation papillaire, le réflexe pupillaire est aboli, mais le réflexe
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consensuel est conservé. La NOIAA est la lésion la plus fréquente dans la maladie de
Horton, elle est observée dans 95,4 % des cas dans notre série, sa fréquence est variable
dans les autres séries, allant de 66 4 88 % des cas (1, 28, 49, 68, 109).

La fréquence de I’occlusion de I’artére centrale de la rétine est variable selon les
études allant de 4 2 21 % (1, 68, 109). Elle est de 4,5 % dans notre étude. L’examen du
fond d’ceil retrouve le plus souvent une rétine cedémateuse avec des artéres rétiniennes
minces et rétrécies, gréles, se distinguant mal des veines (64). L’examen doppler est
utile au diagnostic de Horton, il peut montrer une diminution des flux sanguins (90), et
parfois un halo hypo hicogéne anormal autour de I’artére qui représenterait un cedéme
de la paroi artérielle avec une sensibilité de 73 % et une spécificité de 100 % pour la
maladie de Horton (141). La Voie transoculaire est utilisée pour rechercher des
anomalies de I’artére ophtalmique, elle peut aider au dépistage du malade a risques
lorsqu’elle montre une réduction du flux ophtalmique. Cependant cet examen peut €tre
pris en défaut (101). Cet examen a été contributif dans notre étude, puisqu’il a été
anormal 11 fois sur 16 (78 %) correpondant a des noiaas et & une oblitération de I’artére

centrale de la rétine.

I’angiographie rétinienne a la fluorescéine a une grande importance dans
I’exploration des troubles oculaires de la maladie de Horton, en cas de NOIAA (64) on
trouve une hypofluorescence de la papille, aussi précoce que tardive et par la suite une
diffusion du colorant au niveau de la papille. Cet aspect a été retrouvé chez 4 patients
dans notre série, cependant seulement 10 patients avaient bénéficié de cet examen . En
cas d’occlusion de D’artére centrale de la rétine elle objective un retard important a
I’imprégnation des branches rétiniennes, voir une absence d’opacification, ce qui a été

retrouvé chez un de nos patients. Cet examen permet aussi de mettre en évidence dans la
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moitié des cas, les anomalies de perfusion du réseau choroidien (143): retard
d’apparition et allongement du temps de remplissage choroidien. Cela témoigne de la
diffusion de ’atteinte artérielle et représente un argument diagnostique en faveur de la

maladie de Horton.

Ces manifestations oculaires sont d’origine ischémique (97, 101). Les troubles
de la vision sont dus 2 des Iésions d’artérite a cellules géantes avec ou sans thrombus,
souvent multiples et diffuses, siégeant sur les artéres assurant la vascularisation du nerf
optique, de la papille, de la rétine et de la choroide : I’artére ophtalmique, Iartére
centrale de la rétine, avant ou aprés sa pénétration dans le nerf optique, I’artére ciliaire
courte postérieure. Il en résulte un ramollissement ischémique de la téte du nerf optique,
des infarctus rétiniens voir une association des deux, on comprend bien alors que ces
Iésions ischémiques soient définitives. Les artéres ciliaires antérieures peuvent

également étre atteintes et entrainer une ischémie de la chambre antérieure de I’ceil.

1-8-2 ATTEINTES NEUROLOGIQUES FUGACES ET CONSTITUEES

Les complications ischémiques neurologiques vasculaires peuvent affecter tous
Jes systémes nerveux. Leur fréquence est faible et varie de 3 & 7 % des cas (21, 76).
Cependant les accidents vasculaires cérébraux sont plus fréquents que dans la
population générale (21, 134). Elles peuvent étre responsables de troubles
psychiatriques dont ’expression clinique peut étre trés variable et grave (syndromes

démentiels, confusionnels, états dépressifs et délirants) (38, 61). Des troubles de la
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conscience allant jusqu’au coma sans signes de localisation peuvent se voir (58). Il n’a
pas été retrouvé d’explications a I’examen anatomopathologique lorsque I’évolution
s’est faite vers la mort. Les vertiges des troubles auditifs ont été signalés, soit par une
atteinte du tronc cérébral, ou par une atteinte du nerf cochléo-vestibulaire (21, 74). Les
vertiges et la baisse de I’audition sont des plaintes fréquentes chez les patients porteurs
d’ACG. Beaucoup de patients développent des vertiges au cours de la phase aigué¢ de la

vascularite ou sous traitements corticoides (21).

Les souffles carotidiens surviennent dans 10 & 20 % des cas et sont fréquemment
bilatéraux. Prés de 40 % des patients avec un souffle carotidien souffriront de
complications oculaires ou cérébrales ischémiques, bien que le déficit permanent

n’apparaisse pas plus fréquent que chez les patients sans souffle carotidien (21).

Le clinicien doit savoir évoquer une vascularite cortico-sensible chez des
patients présentant des accidents ischémiques transitoires ou un infarctus cérébrai bien
que I’athérosclérose et les embolies d’origine cardiaques soient les 2 causes dominantes
chez les sujets agés (21, 23). A la différence de la population générale les AIT et les
infarctus cérébraux, surviennent avec une égale fréquence dans les territoires carotidiens
et vertébro-basilaires suggérant ainsi une relative plus grande fréquence d’accidents
vertébro-basilaires que dans la population générale (21). Cependant aucune étude ne 1’a
démontré. Le tableau clinique neurologique ne permet pas d’orienter vers une
vascularite ou une cause athéromateuse. Dans le territoire carotidien le tableau est plutét
celui de I’atteinte d’une grosse artére qu’un syndrome lacunaire par atteinte des petites
artéres. Les infarctus vertébro-basilaires se manifestent plus volontiers par un syndrome

confusionnel (21, 23). Cela est probablement en rapport avec I’existence de lésions
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thalamiques temporales internes et mésencéphaliques que seul un scanner cérébral ou
mieux une imagerie par résonance magnétique réalisés précocemment pourraient
démontrer. Certains patients présentent des acces confusionnels répétés, avec ou sans
signes confusionnels focaux, précédant I’apparition d’une démence due a des infarctus
multiples (23). Cependant ces anomalies n’ont pas été vérifiées par ’examen

anatomopathologique (21).

L’artériographie cérébrale peut montrer des signes de vascularite faits de
sténoses segmentaires et multiples ou une occlusion totale sous les artéres vertébrales et
les branches de I’artére carotidienne externe (21, 23). Sur le carotide interne il peut y
avoir une occlusion non spécifique, sans signes caractéristiques de vascularite.
L’athérosclérose survenant dans la méme tranche d’age, il peut étre impossible de
déterminer si une embolie est due a I’athérosclérose ou a la vascularite ou aux deux,

méme sur des données artériographiques (21).

Des myelopathies et des neuropathies périphériques (6) ont été décrites dans la
maladie de Horton. Pour les atteintes médullaires la vascularite peut s’étendre a Iartere
spinale antérieure a partir de I’artére vertébrale conduisant parfois a la mort (48). Les
neuropathies uniques ou multiples sont attribuées a une vascularite des arteres
nourriciéres des troncs nerveux, possiblement a la naissance d’une plus grosse artére

(22, 39).

La surdité peut précéder ou accompagner les signes d’artérite temporale,
I’évolution se fait en général vers une récupération partielle ou totale aprés le mise en

route de la corticothérapie (62, 87). Les accidents vasculaires cérébraux, peuvent étre
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précédés d’atteintes  oculaires ischémiques fugaces ou définitives et deux facteurs
prédictifs de la survenue d’un accident vasculaire cérébral ont été¢ identifiés dans une
étude espagnole, il s’agit de la claudication intermittente et d’une amaurose définitive
(54). Dans notre étude 2 patients ont présenté¢ un accident vasculaire cérébral, un
touchant les territoires de la carotide interne et ’autre celui de la vertébro-basilaire et
une surdité latérale et définitive est survenue. Aucunes maﬁifestations annonciatrices de
ces événements n'ont été isolées. Ces patients n’ont pas présenté d’amaurose

définitive.

2 HYPOTHESES IMMUNOHISTOCHIMIQUES ET SOUS-
GROUPES PHENOTYPIQUES DE LA MALADIE DE

HORTON

Une analyse histologique et immunohistochimique de I’infiltrat inflammatoire dans
la maladie de Horton permet de mieux comprendre la pathogénie des phénomeénes
ischémiques.

De nombreuses publications portant sur de grandes séries ont déja décrites et
analysées les lésions histologiques de la maladie de Horton (100). Ces Iésions
comportent un infiltrat inflammatoire parfois étendu a toute la paroi, mais prédominant
dans la média, et réparti, d’une part, au contact de limitante élastique interne, et d’autre
part , dans I’adventice prés de la limitante élastique externe. Cet infiltrat polymorphe
est fait de lymphocytes, de quelques polynucléaires neutrophiles et surtout d’histiocytes
macrophages. Parmi ces derniers, les cellules géantes multinuclées, sont les éléments les

plus caractéristiques :elles sont disposées au contact de limitante élastique interne et
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certaines renferment dans leur cytoplasme des débris de matériel élastique. La réaction
cellulaire s’associe a une nécrose des fibres musculaires lisses de la média, d’étendue et
d’intensité variables. La nécrose fibrinoide est rare mais possible. Chez les sujets agés
I’intima est épaissie par une endartérite fibreuse. L’adventice est le siége d’un infiltrat
inflammatoire modéré. De petits infiltrats lymphoides sont souvent présents autour des
vasa vasorum (100).

Des études immunohistochimiques récentes ont permis une meilleure
connaissance des cellules qui forment I’infiltrat inflammatoire, des cytokines sécrétées
par ces cellules et des facteurs responsables de la destruction de la paroi artérielle. Les
lymphocytes présents dans I’infiltrat sont des lymphocytes T CD4+. IIs sont localisés a
la jonction adventice média et sécretent de 1'I1-2 et de I'IFN-y (89, 154) responsables
entre autre du recrutement des macrophages CD68+ qui forment une part importante de
la population inflammatoire. Ces macrophages activés vont sécrétés de I’Il-1B,de I’Il-6
et duTGF-B1 ; la destruction des structures vasculaires dépend aussi de la sécrétion de
métalloprotéinases et d’une augmentation de NO-synthétase par des macrophages situés
dans I’intima, alors que les précédents sont essentiellement présents au contact des
lymphocytes T activés de 1’adventice. Le PDGF un facteur de croissance des cellules
musculaires lisses, est retrouvé de fagcon importante dans la maladie de Horton. Sa
présence est corrélée quantitativement avec le degré d’occlusion de I’artére. Les
macrophages CD4+ situés au niveau de I’intima et les cellules géantes multinuclées sont
les principaux producteurs de PDGF et I’hyperplasie intimale induite par le PDGF est
responsable des signes ischémiques retrouvés au niveau oculaire, neurologique et
mandibulaires (131). L’IFN-y est la cytokine clef de cette vascularite par ses capacités a
promouvoir une réaction autoimmune cellulaire Thl et la formation de cellules géantes

(153)
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Des études récentes de biologies moléculaires permettent peut étre d’expliquer
pourquoi I’artérite des gros troncs et la pseudo-polyarthrite rhumatoide sont si peu
fréquemment associées a la survenue de CCIIL. Les artéres des patients atteints de PPR
isolées contiennent des génes exprimant des cytokines pro-inflammatoires comme
'IL1B, I'IL-2 et 'IL-6 , mais le géne exprimant L’IFN-y n’y est pas retrouvé suggérant
que les mécanismes de I’inflammation dans la maladie de Horton « pure » est différente
de celle retrouvée dans les PPR associée aux vascularites. Cette distinction persiste chez
les patients porteurs d’artérite temporale associée a une PPR, I’IL-2 restant la cytokine
la plus fréquemment exprimé par les lymphocytes T activés de la paroi artérielle (155).
Ces données suggére que les patients présentant une maladie de Horton associée & une
PPR ont un risque moins important de présenter une CCII. Cette prédominance dans la
production de I’IL-2 dans les artére temporales est également retrouvé chez les patients
présentant une artérite des gros troncs (18) suggérant aussi un risque plus faible de

CCI.

3 EXAMENS BIOLOGIQUES

3-1 SYNDROME INFLAMMATOIRE

La maladie d’Horton est généralement associée a un syndrome inflammatoire
biologique et 1’élévation de la vitesse de sédimentation est pratiquement toujours
présente dans une maladie de Horton évolutive. Cependant I’interprétation d’une

élévation de la vitesse de sédimentation est difficile & effectuer dans une population
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gée de plus de 50 ans. Il est admis que la valeur de la VS augmente avec ’age, qu’elle
est plus élevée chez la femme (146). Hayreh dans une étude portant sur 363 patients
suspects de maladie de Horton a trouvé qu’une valeur < a 33 mn par heure chez
I’homme ou < 4 35 mn par heure chez la femme, était normale avec une sensibilité de
92 % et une spécificité de 92 %. Dans une maladie de Horton évolutive son élévation
est fréquente (95, 101) les valeurs moyennes se situent en général entre 80 et 115 mm
de mercure a la premiére heure (3, 75). Pourtant d’authentiques maladies de Horton se
présentent sans élévation de la VS aprés plusieurs controles. La fréquence de ces formes
est <a 10 % (101). Il ne semble pas y avoir de différences d’dge ou de sexe dans la
maladies de Horton avec la VS élevée (137). Certaines études ont montré que le
pronostic n’est pas meilleur et le risque oculaire est le méme que les formes habituelles
(162). La C réactive protéine est une protéine plasmatique présente a la phase aigué de
la formation et généralement élevée dans I’ACG (95). Contrairement a la vitesse de
sédimentation elle ne s’éléve pas avec 1’4ge ou ’anémie. Elle est présente dans 100 %
des cas en période évolutive de maladie de Horton (95). Son élévation est tres
importante variant de 16 4 21 fois la normale (59, 95). Pour certains auteurs, elle est un
meilleur marqueur de I’inflammation dans la maladie de Horton que la VS (59, 101).
Hayreh a montré que la sensibilité et la spécificité de la CRP dans la détection de
I’ACG étaient de respectivement 100 et 83 % chez les hommes et de 100 & 119 % chez
les femmes. En comparant la CRP et la VS chez les patients présentant une maladie de
Horton, avec une biopsie de I’artére temporale positive ce méme auteur a trouvé une
association significative entre la CRP et la positivité de la biopsie de I’artére temporale,
suggérant Iutilité de cette protéine dans les diagnostics et les suivis des artérites

temporales.
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Les autres protéines de [I’inflammation (fibrinogénes, orosomucoides,
haptoglobines et alpha2) sont fréquemment élevées dans la maladie de Horton, elles
sont retrouvées dans 96 a4 100 % des cas pour le fibrinogéne, |’orosomucoide et
I’haptoglobine et seulement dans 92 % des cas pour I’alpha2 globuline (95). Dans notre
étude, la valeur moyenne de la VS est plus basse chez les patients présentant une CCII
(75,75 contre 93,85 cette différence est significative (p=0,004) dans la série compléte et
(p=0,012) dans la série 8 BAT positive). Nous avons également retrouvé un taux de
fibrinogénes plus bas dans la population présentant des complications ischémiques
irréversibles (4,83 gr/l contre 6,01 gr/l) avec également une différence significative dans
la série compléte et celles avec la biopsie de I’artére temporale positive et celle la BAT
positive avec un (p=0,02). Ceci suggére que la survenue de ces CCII est inversement
corrélée avec I’importance du syndrome inflammatoire. Cependant cette constatation ne
se vérifie pas ni avec la CRP, ni avec I’haptoglobine, ni avec I’orosoglucoide. Ces
résultats discordants peuvent s’expliquer par un nombre insuffisant de prélévements
pour ces trois derniéres protéines. CID a retrouvé également une corrélation entre la
survenue des complications des CCII et un syndrome inflammatoire modéré avec VS et
I’haptoglobine. Avec respectivement un (p=0,0001) et un (p=0,0026) (28). Il avait par
ailleurs mené une étude en 1996 avec un nombre de patients moins important (n=147) et
avait retrouvé également une VS significativement moins importante (p=0,01) chez les
patients présentant une complication CCII et évalue en nombre absolu ( >.4 5 kgs) alors
que dans la notre nous avons évalué en fonction de pourcentage de perte de poids, par
rapport au poids initial. Gonzalés-Gay a également retrouvé une corrélation inverse
entre la survenu des CCII et I'importance des signes généraux, notamment

’amaigrissement qui est également évalué en fonction d’un nombre absolu de perte de

poids (= 4 kgs).
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La faible réponse inflammatoire retrouvée chez les patients présentant une CCII a été
retrouvée dans d’autres études (14, 15, 68, 109, 121), se basant sur un taux plus faible
de sédimentation, seul Hayreh (69) a retrouvé un taux de CRP significativement plus
bas dans cette population. Il reprend le concept d’artérite a cellules géantes occultes déja
décrit par d’autres auteurs (29, 71, 144, 158). Les patients présentant ce type de tableau
ne manifestaient aucun signe systémique inflammatoire ni de signe d’artérite temporale
objectif, le motif d’hospitalisation étant le plus souvent des signes en rapport avec une
ischémie occulaire. Ceci suggére que ’importance du syndrome inflammatoire peut

étre inversement corrélé a la survenue de CCII .

3-2 HEMOGRAMME

Une anémie est fréquement rencontrée dans la maladie de Horton et peut en étre
un signe révélateur. Son profil est plutdt de type inflammatoire et la corrélation entre
I’augmentation de la VS et 'importance de 1’anémie est significative(16, 101).Une
hyperleucocytose est souvant retrouvé dans I’artérite de la maladie de Horton. Elle est
principalement constitué¢ de polynucléaire et peu parfois étre supérieur a 12000/mm3.
Une thrombocytose peu étre constatée dans 30 a 70% des cas(13, 16).Elle peut dépasser
700000/mm3,et a été décrite comme une augmentation de la production médullaire dans
le cadre du syndrome inflammatoire. Dans notre étude, si on considére ’ensemble des
patients, on ne retrouve pas de différence significative entre la population avec CCII et
celle sans CCII, pour les valeurs moyennes de I’hémoglobines et des leucocytes, par
contre en comparant seulement les patients avec BAT + nous avons retrouvés un taux
d’hémoglobine significativement plus élevé chez avec CCII (p = 0.05). Cette
constatation semble étre corrélé avec une réponse inflammatoire moins importante chez

ces patients. Deux études espagnoles par la méme équipe nous rejoignent dans cette
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constatation (28) avec un p =0.0001 alors que d’autres ne retrouvaient pas cette
corrélation (54, 68, 121).

Une thrombocytose est associée de fagon significative a la survenue de CCII dans notre
¢tude (499045 contre 411667 p=0.043 et p=0.02 chez les patients a BAT+)
contrairement & I’étude de Cid (28). Cette association a déja été décrite (101, 130). Sur
une étude portant sur 56 patients De keyser avait émis deux hypothéses sur la relation
entre la présence d’une hyperplaquettose et la survenue de complications ischémiques:
premicrement 1’hyperplaquettose pourrait étre le reflet d’un certain degré de sévérité de
la maladie. Il n’y avait pas de corrélation entre le taux de plaquettes et la VS dans son
¢tude ; dans notre série la VS moyenne était significativement plus basse chez les sujets
présentant une CCII. La seconde hypothése serait que la thrombocytose pourrait jouer
un réle dans la survenue de complications ischémiques. Cependant aucune étude n’a
démontré cette hypothése, et 1’auteur a suggeré que la thrombocytose pouvait étre un
facteur surajouté de thrombose dans les artéres inflammatoires et rétrécies des patients

porteurs d’une maladie de Horton.

3-3 ANOMALIES DU BILAN HEPATIQUE

Les anomalies du bilan hépatique sont fréquemment signalées dans la maladie
de Horton. La cholestase est plus fréquente que la cytolyse sans toutefois étre
cliniquement décelable.La ponction biopsie hépatique montre généralement des lésions
aspécifiques,des  granulomes lymphohistiocytaires  étaient  exceptionnellement
retrouvés(94).Dans notre étude, ces perturbations se résumaient le plus souvent a une
cholestase sans différence significative entre la population avec CCII et sans CCII.

Gonzales-Gay a montré que les patients qui présentaient une CCII avaient le plus
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souvent un bilan hépatique normal(p=0,017),sans en préciser les mécanismes
physiopathologiques.

Dans notre série, les valeurs moyennes de I’albumine sont plus basses chez les patients
avec CCII que les patients sans CCll,sans toutefois que 1’on observe de différence
significative, contrairement & Side qui retrouve un taux d’albumine plus élevé chez les

patients présentant des événements ischémiques irréversibles(p=0,0024).

En comparant notre série a d’autres études dont I’objectif était d’identifier les
facteurs prédictifs des CCII(1, 28, 54, 58, 69) la principale manifestation clinique
retrouvée est la présence d’une manifestation oculaire fugace (28, 54); sur le plan
biologique, une réponse inflammatoire modérée est fréquemment présente chez les
patients présentant une CCII (28, 54, 58, 69).Toutefois, il est difficile de retrouvé une
valeur seuil concernant la VS et les autres protéines de I’inflammation du fait de
I’hétérogénéité de ces différentes études. Le tableau 12 illustre les facteurs de risques de
CCII identifiés dans ces différents études.

Nous avons ensuite résumer dans le tableau 11 quels étaient les facteurs prédictifs de
complications artérielles ischémiques tout venant. Les variables cliniques et biologiques
sont & part ’hémoglobine identiques a ceux retrouvés pour les patients avec CCII

suggérant que le profil de ces deux populations (CAI et CCII) est identique.
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TABLEAU 12
] l [
Facteurs prédictifs des CClI
CID [GONZALEZ-GAY|NESHER| AIELLO | HAYREH | LIOZON

Durée des symptémes NON NON Qul NON
Manifestation ischémique fugace | OUI Qul oul
Fiévre oul QuI NON QuI NON
Amaigrissement Ooul Ooul NON oul NON NON
Artérite des gros troncs NON NON Oul
Signes de PPR NON NON NON Qul
Claudication machoire NON Oul OuI NON NON
VS* oul NON NON NON Oul
Fibrinogéne™ NON Oul
CRP NON NON
Haptoglobine* oul NON
Albumine élevée QuI NON
Hémoglobine élevée* Qul NON NON Oul
Plaquettes élevées NON QuI
Bilan hépatique anormal NON oul NON

*indique une corrélation inverse
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4 TRAITEMENT ET EVOLUTION

Le but de la corticothérapie est de prévenir la survenue d’une complication
ischémique chez les patients initialement indemnes de cet événement. Dans le cadre
d’une CCII son objectif est d’éviter une aggravation ou une bilatéralisation des lésions
et de récupérer le maximum de vision de I’ceil atteint (101).

Dans les formes non compliquées de la maladie de Horton, la dcce d’attaque
quotidienne d’équivalent prednisone est de 0.7 MKJ pour la plupart des auteurs (11,
103, 139).

Dans les formes compliquées ou susceptibles de I’ étre, la posologie doit étre augmentée
a 1 MKJ ,en effet ’utilisation d’une dose plus faible est risqué (11, 46). Les bolus
intraveineux de méthylprednisolone sont également proposés dans ce contexte et
certains auteurs ont rapporté une amélioration de ’acuité visuelle avec ce type de
traitement chez des patients présentant une amaurose définitive (109) cependant aucun
consensus n’a encore été établi encore qui concerne les modalités d’utilisation de ces
bolus (26). L’amélioration de la vision tient compte plus de la précocité que de ces
modalités . Dans notre étude la posologie moyenne était de 0.96 MKJ chez les patients
présentant un CCII, des bolus de méthylprednisolone ont été réalisés chez 17 patients
sans toutefois éviter dans cinqg cas une aggravation ou une bilatéralisation comme 1’avait
déja décrit Aiello (1).

Une amélioration est survenue chez trois de patients (patient n°8, 12 ,19) un seul avait
regu des bolus de méthyl prednisolone, nous n’expliquons pas pour deux d’entre eux le
long délai séparant la survenue de la CCII et la mise en route de la corticothérapie

(respectivement 18 et 30 jours).
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Les accidents vasculaires représentent la principales causes de décés dans la
maladie de Horton dont I’étiologie peut étre rattacher a I’évolutivité de [’artérite
temporale, aux complications athéromateuses et au risque iatrogéne de la
corticothérapie . Dans I’histoire naturelle de la maladie de Horton les atteintes
cardiovasculaires et les accidents vasculaires cérébraux sont les principales causes de
déces (101) . Dans notre étude nous avons déploré un déces en rapport avec un infarctus
massif du tronc cérébral. Cet événement est survenue trés brutalement et la

corticothérapie par voie IV n’a pu étre introduite.
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Nous avons tenté dans cette étude d’identifier les facteurs de risques des CCIIL. Une
analyse univariée de 20 paramétres cliniques et biologiques a isolé 6 parameétres
pouvant étre corrélés avec la survenue de CCII. Cependant certains de ces parametres
n’ont pas été collectés chez tous les patients, notamment certaines protéines de
I’inflammation de cinétique lente et rapide, ce qui peut rendre difficile |’interprétation
des résultats statistiques. D’autre part la durée de cette étude explique que certains
paramétres n’ont pu étre exploités de fagon correcte notamment sur le plan
immunologique (anticorps anti-cardiolipines). Tous les patients n’ont pas une BAT
positive ce qui peut fausser les statistiques mais nous avons remédié a ce probléme en
étudiant les mémes parameétres cliniques et biologiques chez tous les patients a BAT
positif.

Le but de cette étude était d’identifier les patients a risques de CCII afin
d’établir une stratégie thérapeutique. Une multicentrique nationale est actuellement en
cours pour déterminer ’efficacité de la corticothérapie selon 3 protocoles différents :

- 1 bolus IV de 240 mg de Methylprednisolone + 0,7 MKJ de Prednisone Per Os

- 1 bolus IV de 240 mg de Methylprednisolone + 0,5 MKJ de Prednisone Per Os

- Pas de bolus mais 0,7 MKJ de Prednisone Per Os

Ce protocole s’applique a une population ayant une forme simple de maladie de
Horton il est difficile de 1’extrapoler sur une population ayant une CCII. 11 a surtout
pour but de déterminer un traitement d’épargne cortisonique optimum. Le bolus de
méthylprednisolone semble de rigueur en de CCII mais sans consensus précis.

Le r6le des anticoagulants est difficile & définir, il y a eu peu d’études sur ce sujet et
nous ne savons pas pour I’instant si une anticoagulation préventive permettrait de
réduire le risque de CCII . Les antiagrégants plaquettaires n’ont pas une place bien

définie. Ils doivent étre prescrits chez les patients porteurs d’une athérosclérose. Leur
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action n’est pas dénuée de risques hémorragiques et peu d’études ont démontré son

efficacité dans la maladie de Horton.
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Les complications ischémiques dans la maladie de Horton sont fréquentes et
dominent le pronostic par leur gravité. L’identification des facteurs de risques de ces
complications ischémiques reste un sujet préoccupant. Notre étude a confirmé que la
présence de manifestation ischémique fugace oculaire est annonciatrice d’une
complication ischémique irréversible. Il semble exister une corrélation inverse entre la
pseudo polyarthrite rhizomélique, I'artérite des gros troncs et la survenue de
complications ischémiques irréversibles. Par ailleurs un syndrome inflammatoire moins
important a été retrouvé chez les patients qui ont présenté des complications céphaliques
ischémiques irréversibles.

Une analyse multifactorielle de ces facteurs de risque permettrait de mieux préciser un
profil clinique et biologique des patients a risque de CCII. Ceci pourrait ouvrir des
perspectives thérapeutiques sur les modalités de la corticothérapie dont le but serait de

prévenir la survenue de CCII et de limiter les effets secondaires.
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EVOLUTION AVANT L'HOSPITALISATION

(indiquer les symptomes précédant I'hospitalisation et leur date d'apparition)

* (indiquer s'il est survenu auparavant un épisode infectieux, un  zona, une
extraction dentaire)

* (préciser si le malade a regu ou non des corticoides avant son hospitalisation
a quelle date et a quelle dose)

ANTECEDENTS

(indiquer  seulement l'existence d'un Diabete, d'une cardiopathic ischémique,
d'une HTA)
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EXAMEN CLINIQUE LORS DE L'HOSPITALISATION
(ou de la CONSULTATION)

----------------------------------------------------------------

POIDS TAILLE

SIGNES TEMPORAUX OBJECTIFS oul NON
Signes inflammatoires cutanés oui non
Induration des artéres temporales oui non
Douleur a la palpation oui non
Présence de nodules oui non
Absence de battements oui non

(préciser le coté pour tous ces signes)

Ischémie/nécrose du cuir chevelu oui non

CEPHALEES oUl NON
(avouées spontanément / retrouvées par l'interrogatoire)
(préciser leur date d'apparition : )
Superficielles Oui Non
Intenses oul non
Insomniantes oui non
Hyperesthésie cutance oui non
Topographic :  Temporales Droite Gauche
Frontales Droite Gauche
Pariétales Droite Gauche
Oculaires Droite Gauche
Faciales Droite Gauche
Rétro-auriculaires Droite Gauche
Occipitales
Profondes Oui Non
SIGNES BUCAUX-PHARYNGES OUl NON
(préciser leur date d’apparition : )
Claudication ischémique des machoires oui non
Difficulté a 1'ouverture de la bouche oui non
Douleur maxillaire oui non
Douleur linguale/ischémie linguale oui non
Douleur pharyngée oui non
Dysphagie oui non
Enrouement oui non

Toux irritative oui non
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SIGNES RHUMATOLOGIQUES OoUl NON
Pseudo-poly-arthrite rhizomélique oui non
atteinte scapulaire isolée oui non

atteinte cervicale isolée oui non

atteinte coxo-fémorale isolée oui non
Poly-arthrite inflammatoire Oui Non
Mono-athrite Oui Non

(préciser l'articulation atteinte)

Poly-arthrite chronique Oui Non
Myalgies Oui Non
Sd canal carpien Oui Non

(préciser la date d'apparition des manifestations rhumatologiques)

SIGNES OCULAIRES (01 0) | NON DATE
Manifestations paroxystiques Oui Non
Amaurose fugace oul non
Brouillard visuel oui non
Vision colorée oui non
Diplopie oul non
(préciser si elles ont ¢été uniques ou récidivantes)
Atteinte permanente Oui Non
Amaurose définitive oui non
Ptosis oui non

préciser pour chaque manifestation
I'oeil atteint :
la date de survenue

MANIFESTATIONS NEUROLOGIQUES oUl NON
(préciser la date de survenue : )
Accident vasculaire cérébral oul non

topographie
Neuropathie périphérique oui non

Atteinte du VIII ouli non
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MANIFESTATIONS PSYCHIATRIQUES oul NON
Etat confusionnel oul non
Désorientation lemporo-spatiale oul non
Etat dépressif oui non
Etat démentiel oui non

ATTEINTE ARTERIELLE oUl NON
Membres supérieurs Oui Non

Sd de Raynaud Dr G
Claudication Dr G
Absence d'un pouls Dr G
Souffle artériel  sous-clavier Dr G
axillaire Dr G
humeéral Dr G
Pression artérielle Dr G
Gangréne extrémité Dr G
Membres inférieurs Oui Non
Claudication Dr G
Souffle fémoral - Dr G
Abolition d'un pouls Dr G
Gangrene Dr G
Autres atteintes artérielles Oui Non
Carotidienne oul non
Mésentérique oul non

ATTEINTE CARDIAQUE OoUl NON
Cardiopathie ischémique évolutive ouli non
Infarctus du myocarde récent oui non
Insuffisance cardiaque oul non

ATTEINTE AORTIQUE oUl NON
Insuffisance aortique oul non
Anévrysme aortique oui non

ATTEINTE PULMONAIRE oUl NON
Opacité parenchymateuse oul non
Pleurésie oui non

AUTRES ATTEINTES VISCERALES
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SIGNES GENERAUX

Fievre Oui Non
date de découverte
constatée dans le service oui non
importance < 38°
> 38° < 39°
> 30°
Frissons oui non
Sueurs oui non
Amaigrissement oui non
Perte de poids : < 5% - 52a10% - > 10% poids corporel
Asthénie oui non
TABLEAU CLINIQUE (au moment du diagnostic)

AT (avec signes temporaux objectifs)

AT (sans signes temporaux objectifs, mais avec
céphalées superficielles/hyperesthésie cutanée
claudication des machoires/signes laryngés)

PPR

PPR + AT

FORME sans AT ni PPR
Forme systémique
Forme oculaire
Artérite des membres supérieurs (isolée)

Autre forme :
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EXAMENS COMPLEMENTAIRES
(pratiqués avant corticothérapic)

NUMERATION-FORMULE SANGUINE

Hématies Anémie oui non

Hémoglobine

VGM

Cchb

Réticulocytose

Leucocytes Hyperleucocytose oui non

Poly-neutro

Eosinophiles

Basophiles

Lymphocytes

Monocytes

Plaquettes Thrombocytose oui non
SYNDROME INFLAMMATOIRE oui non

VS

FIBRINOGENE g/l

CRP mg/l

OROSOMUCOIDE mg/l

HAPTOGLOBINE mg/l
PROTIDES SERIQUES Hypo-albuminémie oui non

Protides totaux g/l

Albumine g/l

Globulines g/l

a2 globuline g/l

vy globuline g/l
BILAN HEPATIQUE Atteinte  hépatique oui non

TIB s mcrssnsmsanmmsmmesasrsranmsmamsnnesbissiatessassin Nlea.

F 1« P —— Nle.....

Phosphatages alcalines..isvsvevassumvssssvvnsaass Nle.....

(AR O eeesssisiss i AR SRS Nigcou.

5" nucléotidase..........cooviirmrimrmminnninunn. Nle.....

Taux prothrombife..xsmmsmsmomsacomeomms
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BILAN IMMUNOLOGIQUE

Anticorps anti cardiolipine : pratiqué le
Latex : 2

Waaler-Rosc

FAN :

Complément total : C3: C4:

Dosages immunoglobulines [gG= IgA= [eM=

Autres examens

BILAN THYROIDIEN

TSH
T4L
Anticorps antithyroide

BILAN RENAL

Albuminurie (24 h)
Hématurie microscopique

EXAMEN DOPPLER Pratiqué le : Par :
Temporal
Ophtalmologique :

Membres supérieurs

EXAMEN OPHTALMOLOGIQUE

FO Pratiqué le :
Normal (absence de signes de maladie de Horton)
NOIAA :

Thrombose artére rétinienne
Nodules dysoriques
Autres lésions
(préciser 1’oeil  atteint)
ANGIOGRAPHIE FLUROSCEINIQUE Pratiqué le :

CHAMP VISUEL Pratiqué le :
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BIOPSIE TEMPORALE POSITIVE

Pratiquée le
Pat

Longueur de la biopsie
Nombre de sections

Résultats [ 0 1N )
Stade [ (forme récente)
Stade II (forme granulomateuse)
Stade III (forme cicatricielle)
Artérite sénile
Artere normale

Relecture par le Pr. Liozon :

Date :
Résultats

NEGATIVE

Diametre de [’artére :
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EVOLUTION ET TRAITEMENT
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DATES DES CONSULTATIONS :
1)-
2)-
3)-

4)-

10)-
11)-
12)-
" 13)-
14)-

15)-

NOMBRE TOTAL DES CONSULTATIONS DE SURVEILLANCE :
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CORTICOTHERAPIE

DEBUTEE LE :
DUREE PERIODE ATTAQUE :

DUREE DECROISSANCE RAPIDE :

* TRAITEMENT EN COURS

* TRAITEMENT TERMINE
DATE FIN DU TRAITEMENT :
DUREE TOTALE CORTICOTHERAPIE :

DOSE TOTALE CORTICOIDES RECUE :

* MALADE PERDU DE VUE

DATE DERNIERE CONSULTATION
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lére consultation

Date : Médecin :
Traitement en cours
Cortancyl  dose : depuis le :

Autres médicaments

Doléances :

Examen clinique
Etat général : Poids

Signes temporaux

Signes rhumatologiques

Atteinte artérielle membres sup
Examen général

Coeur :

PA
Signes Insuf cardiaque
Etat veineux memcbres inf:

Poumons:
Divers:

Tolérance corticothérapie : Bonne Meédiocre Mauvaise
Myopathie Signes cutanés Facies  cushingoide
Douleurs  rachidiennes Manifestations digestive

Examens biologiques pratiqués en ville le:

Résultats

CONCLUSION :

Malade devant étre revu le
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PREMIER TRAITEMENT

TRAITEMENT D’ATTAQUE

Bolus de méthylprednisolone oul non
date :
dose des bolus . nombre de bolus:
Prednisone per os
dose :

Date de début du traitement d’attaque
Date de fin du traitement d’attaque :
Durée du traitement d’attaque

Dose utilisée durant le traitement d’attaque

DECROISSANCE RAPIDE

(réduction de la dose en 6 semaines)

Date de début :

Date de la fin :

Bien effectuée Mal effectuée

DECROISSANCE LENTE

Date de début
Date de la fin
Durée

ARRET DU 1ler TRAITEMENT
Date :

__________________________________________________________________________

DUREE DU PREMIER TRAITEMENT :

DOSE TOTALE DE PREDNISONE UTILISEE :

AUTRE TRAITEMENT ADJUVANT UTILISE OUI NON
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Médicament
Dose :

Date de début :
Arrel

Durée

REPRISES EVOLUTIVES DURANT LE ler
OUl
Nombre de rerises évolutives
1ére reprise évolutive
Date :

Nombre de jours de traitement

TRAITEMENT
NON

Dose de Prednisone au moment de la reprise :

Manifestations  cliniques

Marqueurs biologiques de I’inflammation

ACL :
Décision thérapeutique

reprise évolutive
Date :
Nombre de jours de traitement :

Dose de Prednisone au moment de la reprise :

Manifestations  cliniques
ACL. :
Marqueurs biologiques de I'inflammation

Décision thérapeutique

reprise évolutive
Date :
Nombre de jours de traitement

Dose de Prednisone au moment de la reprise :

Manifestations  cliniques
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Marqueurs biologiques de I'inflammation

ACL :
Décision thérapeutique

COMPLICATIONS DE LA CORTICOTHERAPIE
Nombre de complications

Complications osseuses
Date de survenue
Nombre de jours de traitement
Dose de Prednisone lors de la complication :
Dose totale de Prednisone regue :
Type de la complication :
Tassement vertébral
Fracture membre
Ostéonécrose
(préciser la localisation)
Décision thérapeutique

Myopathie cortisonique
Date de survenue
Dose de Prednisone lors de la myopathie :
Importance

Complication digestive
Date :
Dose de Prednisone lors de la complication :
Description

Décision thérapeutique

Complication infectieuse
Date :
Dose de Prednisone lors de la complication :
Description

OoUul

oui

oui

oui

oui

NON

non

non

non

non
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Maladie thrombo-embolique veineuse oui non
Date :
Dose de Prednisone lors de la complication :
Description

Décision thérapeutique

Diabéte de novo /Aggravation diabéte préexistant oui non
Date :
Dose de Prednisone lors de la complication :
Résultats  biologiques

Décision thérapeutique

Aggravation d’une HTA oui non
Date :
Dose de Prednisone lors de la complication :
PA :

Décision thérapeutique

Complications oculaires oui non
cataracte nécessitant une intervention
glaucome

Insuffisance surrénalienne en fin de traitement oui non

résultats examens  biologiques
Décision  thérapeutique

Autres complications: oui non

ACCIDENTS SURVENUS AU COURS DU TRAITEMENT
NON LIES A L’ACG NI AU TAITEMENT

Description:
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Date de survenue

COMPLICATIONS LIEES a PARTERITE A CELLULES GEANTES
SURVENUES DURANT LE TRAITEMENT

COMPLICATIONS OCULAIRES OUl NON
Date de survenue :
Dose de Prednisone lors de la complication :
Description

Résultats de 1’ex ophtalmologique :

Décision thérapeutique

Evolution des signes :  disparition / régression partielle
absence d’amélioration
aggravation / bilatéralisation

ATTEINTE ARTERIELLE DES MEMBRES OoUul NON

Date de survenue :

Dose de Prednisone lors de la complication :

Description

Doppler :
Artériographie

Décision thérapeutique

COMPLICATIONS NEUROLOGIQUES OUl NON
Date de survenue :
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Dose de Prednisone lors de la complication :

Description

MANIFESTATIONS CORONARIENNES OoUl NON
Date : (apprécier 1’imputabilité)
Description

Evolution
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RESUME

La maladie de Horton est une panartérite inflammatoire segmentaire et focale
responsable d’une atteinte vasculaire diffuse touchant principalement les artéres de la carotide
externe. Les complications céphaliques ischémiques irréversibles notamment la cécité, sont
encore fréquentes malgré la corticothérapie et dominent le pronostic par leurs gravités.

Nous avons réalisé une étude prospective portant sur 178 malades hospitalisés au CHU
de Limoges de janvier 1976 au 31 aofit 1999 afin de rechercher les facteurs prédictifs des
complications céphaliques ischémiques irréversibles dans la maladie de Horton.

Parmi ces patients 25 ont présentés une complication céphalique ischémique
irréversible (14%) avec 22 amauroses définitives, 2 accidents vasculaires cérébraux et une
surdité bilatérale et définitive.

En comparant 20 paramétres cliniques et biologiques chez les patients avec et sans
CCII I’analyse statistique univariée a montré une corrélation positive entre la présence d’une
manifestation ischémique fugace oculaire, le taux d’hémoglobine et de plaquettes plus élevés
et la survenue d’une CCII. Une corrélation négative a été retrouvée pour la pseudo
polyarthrite rhizomélique, ’artérite des gros troncs, la vitesse de sédimentation et les
fibrinogenes.

Conclusion : Cette étude confirme que la présence des manifestations ischémiques
fugaces oculaires doit faire redouter la survenue d’une CCII. Le syndrome inflammatoire
moins important ainsi que I’absence de certains signes cliniques semblent étre corrélés avec la
survenue d’une CCII. Le réalisation d’une étude avec une analyse multivariée de ces
paramétres, permettrait d’identifier avec plus de précision les facteurs de risques de CCII.

Mots clés : Maladie de Horton, facteurs de risques, et complications ischémiques.



