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} Avant-propos

Nous sommes heureux de vous proposer cet ouvrage de référence de dossiers progressifs
troisiéme cycle du Collége National des Enseignants de Médecine Interne (CEMI) destiné aux
internes inscrits au DES de Médecine interne et Immunologie clinique ainsi qu’aux autres DES de
spécialités médicales.

Il s’agit d’un deuxiéme ouvrage consacré aux pathologies rares, le premier, paru en décembre
2018 étant consacré aux pathologies fréquentes. Cet ouvrage couvre la partie du programme des
compétences du DES de Médecine interne et Immunologie clinique consacrée aux pathologies
rares et regroupe 98 dossiers progressifs commentés : 55 dossiers courts a 5-6 questions a
réponses multiples (QRM) et 43 dossiers longs a 15 QRM.

Ce travail collaboratif impliquant 81 auteurs, pour la plupart membres du CEMI, s’inscrit dans le
contexte de la réforme du troisiéme cycle des études médicales mise en place depuis novembre
2017. Dans le prolongement de ’Examen national classant (ECN), il constitue une innovation
pédagogique et permet aux DES de s’entrainer dans une modalité connue, celle des dossiers
progressifs. Il répond également a l'attente des étudiants de troisiéme cycle qui recherchent
un enseignement adapté a I’évolution récente des objectifs du DES de Médecine interne et
Immunologie clinique.

Les cas se présentent sous forme d’un texte introductif, suivi des QRM. Des commentaires sont
fournis qui permettent a ’étudiant d’asseoir ses connaissances et de comprendre ses éventuelles
erreurs. Les principales références bibliographiques sontindiquées. S’y ajoutent les « points clés »
et le « coup de pouce de I’enseignant » basé sur les principaux piéges a éviter qui ponctuent
chaque item. Une riche iconographie accompagne chaque texte et un cahier regroupe ’ensemble
des photographies en couleur a la fin du livre.

Au-dela du troisiéme cycle, nous pensons que cet ouvrage peut étre destiné aux médecins en
activité, ainsi qu’aux médecins exer¢ant dans des services de Médecine polyvalente.

Nous tenons a remercier ’ensemble des auteurs pour le temps qu’ils ont passé a la rédaction des
dossiers progressifs malgré des emplois du temps chargés et particulierement les relecteurs :
Fleur Cohen, Estibaliz Lazaro, Alexis Mathian et Benjamin Terrier qui ont fourni un important
travail de relecture pour ce deuxiéme tome.

Nous avons eu beaucoup de plaisir et d’enthousiasme a coordonner cet ouvrage et nous espérons
que cela transparaitra lors de sa lecture et communiquera aux DES de Médecine interne et
Immunologie clinique le dynamisme et la fougue nécessaires a 'apprentissage de cette spécialité.

Pr Luc Mouthon et Pr Jean-Francois Viallard
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ENONCE

Mr G, 8o ans, est adressé au service d’accueil des urgences a 18 h pour des troubles de I’équilibre d’apparition
i brutale dans un contexte d’altération de I’état général. Il a pour antécédent une hypertension artérielle essen-
tielle traitée par nebivolol depuis 27 ans et un diabéte de type 2 traité par répaglinide. Il rapporte une altération
¢ de ’état général depuis environ 1 mois : perte de 5 kg, anorexie et asthénie. Il décrit également une sensation
fébrile le soir mais n’a pas pris sa température. Son médecin traitant a prescrit un scanner thoraco-abdomino-
pelvien il y a une semaine qui est interprété comme normal (vous disposez simplement du compte rendu, sans
les images). A Uinterrogatoire, il rapporte des céphalées récentes (depuis moins d’une semaine), diffuses et
résistantes au paracétamol. Depuis ce matin, il mentionne aussi des troubles de I’équilibre. Les symptémes sont
apparus brutalement vers g h.

L’examen montre :
- pression artérielle = 170/110 mmHg ; température = 37,2 °C; fréquence cardiaque = 77 bpm;
H - élargissement du polygone de sustentation, démarche ébrieuse et danse des tendons lors de la marche ;
- vertige et chute latéralisée a gauche lors de la fermeture des yeux en position debout ;
- ’examen oculaire retrouve un ptosis, une enophtalmie et un myosis du coté droit ;
H - auscultation cardio-pulmonaire et des carotides : pas d’anomalie.
: Sur le plan biologique :
- hémoglobine (Hb) = 11,2 g/dl;
: - volume globulaire moyen (VGM) = 87 p3;
- leucocytes = 7700/mm3 (polynucléaires neutrophiles [PNN] = 5080/mm3 ; polynucléaires éosinophiles [PNE] =
100/mm3 ; polynucléraires basophiles [PNB] =50/mm3 ; lymphocytes = 1770/mm3 ; monocytes=700/mm3) ;
: - plaquettes = 268 ooo/mms3 ;
: - protéine C-réactive [CRP] = 47 mg/L;
- vitesse de sédimentation = 50 mm a la 1 heure ;
- créatininémie = 98 pmol/L ; Na = 141 mmol/L ; K = 4,1 mmol/L.

Electrocardiogramme (ECG) : rythme sinusal, pas de troubles de la repolarisation.

..............................................................................................................................................................

» QRM1

Quelle(s) est (sont) la(les) proposition(s) vraie(s)
concernant I'examen neurologique du patient :

U syndrome de Wallenberg

U syndrome de Claude Bernard Horner droit
U syndrome cordonal postérieur

U syndrome vestibulaire

U syndrome cérébelleux statique

m o N W >

v

QRM 2

Vous réalisez en urgence un angioscanner cérébral
(Figure 1).

Figure 1. Angioscanner cérébral
(A : coupe transversale avec injection de produit
de contraste iodé ; B : coupe coronale avec injection
de produit de contraste iodé).
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Parmi les propositions suivantes concernant I'angio-
scanner cérébral, laquelle (lesquelles) est (sont)
vraie(s) ?

A [ il est normal

B [ il met en évidence une thrombose de I'artére verté-
brale droite

C U il met en évidence un infarctus cérébral cérébelleux
droit

D U il met en évidence un infarctus cérébral cérébelleux
gauche

E U il met en évidence une thrombose partielle de I'ar-
tere carotide droite

» QRU3

L’angioscanner met évidence une thrombose partielle
de l'artére vertébrale droite et un infarctus cérébral
dans le territoire de I'artére cérébelleuse postérieure et
inférieure (PICA) (lobe cérébelleux droit). Il existe aus-
si un infarctus latéro-bulbaire expliquant le syndrome
de Claude Bernard Horner et le syndrome vestibulaire.
Le diagnostic de syndrome de Wallenberg est retenu
et un traitement par acide acétylsalicylique 250 mg/j
est débuté et le patient est hospitalisé en unité neuro-
vasculaire. Le bilan étiologique de cet infarctus céré-
bral montre :

- Holter-ECG des 24 heures :
rythme paroxystique.

- Echocardiographie trans-cesophagienne : pas de
végétation, aucune cardiopathie emboligéne, pas de
plaque d’athérome au niveau de la crosse de I'aorte.
- Hémocultures et examen cytobactériologique des
urines (ECBU) stériles.

-CRP: 57 mg/L.

- Echo-Doppler des troncs supra-aortiques (TSA) :
athérome non significatif des artéres carotides et
thrombose de I'artére vertébrale droite. Artére verté-
brale gauche perméable. La paroi des deux artéres
vertébrales est épaissie et cedémateuse.

pas de trouble du

Parmi les diagnostics suivants, lequel évoquez-vous
en priorité ?

) une endocardite infectieuse

[ un infarctus cérébral dans un contexte de maladie
athéromateuse

[ un infarctus cérébral cardio-embolique

U une artérite a cellules géantes (ACG, maladie de
Horton)

E U une artérite de Takayasu

w >

o N

> QRMy4

Vous évoquez donc le diagnostic d’ACG. Parmi les
traitements suivants, lequel (lesquels) proposez-vous
dans I'immédiat ?

U poursuite de I'acide acétyl salicylique 250 mgl/j

U ajout d'un traitement par héparine a dose curative
[ prednisone par voie orale a la dose de 0,7 mg/kg/j
[ prednisone par voie orale a la dose de 1 mg/kg/j

U aucun traitement tant que le diagnostic d’ACG n’est
pas confirmé

m oo m >

> QRM5

Parmi les examens suivants, lequel (lesquels) pouvez-
vous réaliser pour confirmer le diagnostic d’ACG ?

A [ aucun examen car le diagnostic est déja certain
B U une biopsie d’'artére temporale

C [ un écho-Doppler des artéres temporales

D [ un angioscanner aortique

E O une TEP scanner

v

QRM 6

Vous réalisez une biopsie d’artere temporale (BAT)
pour confirmer le diagnostic. Parmi les propositions
suivantes concernant la BAT au cours de I'ACG,
laquelle (lesquelles) est (sont) vraie(s) ?

U la BAT est normale dans environ 1/3 des cas d’ACG

[ la BAT met en évidence un infiltrat inflammatoire, pa-
nartériel, riche en lymphocytes T et en macrophages

U la BAT peut mettre en évidence des lésions de né-
crose fibrinoide

D U une BAT de bonne qualité doit mesurer au moins

0,5 cm apres fixation dans le formol
E U les Iésions de vascularite disparaissent aprés
15 jours de traitement par corticoides

@ >

(@]

> QRM7

A propos de la physiopathologie de 'ACG, parmi les
propositions suivantes, laquelle (lesquelles) retenez-
vous ?

A U la concentration d'interleukine-6 (IL-6) est corrélée a
I'activité de la maladie

B U la concentration d’interleukine-17 (IL-17) est corré-
Iée a l'activité de la maladie
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Dossier 1

C [ ractivation des cellules dendritiques de I'adventice A [ vous poursuivez I'acide acétyl salicylique a dose
est essentielle au déclenchement de la vascularite anti-agrégante

D U a linverse des macrophages, les lymphocytes T B U vous débutez la décroissance des corticoides
CD4* jouent un réle mineur dans la physiopathologie lorsque le syndrome inflammatoire est controlé
de 'ACG C [ vous diminuez la corticothérapie avec pour objec-

E O les antigénes impliqués dans cette pathologie sont tif d’atteindre la dose de 15-20 mg/j a 3 mois, 7,5-
clairement identifiés 10 mg/j a 6 mois, 5 mg/j a 12 mois et de stopper la

corticothérapie a 18 mois
» QRMS D U vous diminuez la corticothérapie avec pour objectif

d’atteindre la dose de 10 mg/j a 3 mois, 5 mg/j a
6 mois et de stopper la corticothérapie a 9 mois

Vous réalisez une BAT (Figure 2)
E U vous diminuez la corticothérapie avec pour objectif

Figure 2. Biopsie d'artere temporale. d’atteindre la dose de 15-20 mg/j a 3 mois, 10 mg/j a
Coloration HES (hématoxyline, éosine, safran), 6 mois puis vous laissez la dose de 10 mg/j au long
grossissement x40. Limage du bas est un zoom cours pour éviter les rechutes
du carré noir sur l'image du haut.

N

» QRM1o

Parmi les mesures adjuvantes suivantes, laquelle
(lesquelles) prenez-vous ?

A U aucune mesure diététique n’est nécessaire chez le
sujet agé
B [ conseils diététiques recommandant de manger peu
salé
U supplémentation en vitamine D et en calcium
U traitement par bisphosphonates

U conseils diététiques recommandant d’éliminer les
sucres rapides

m o 0O

» QRM111

Grace a votre traitement, Mr G va beaucoup mieux.
Il n’a plus de céphalées, a repris son poids de forme.
Il garde néanmoins quelques séquelles, en particulier
cérébelleuses, de son infarctus cérébral. Vous dimi-
nuez donc progressivement la corticothérapie. Apres
un an de traitement, vous atteignez la dose de 5 mg/j
de prednisone. Lors du passage de 6 a 5 mg/j, le pa-
tient vous rapporte la réapparition d’'une fatigue, de
douleurs des 2 épaules a prédominance matinale et
d’une toux séche. Son médecin traitant a fait réaliser
un scanner thoraco-abdominal (Figure 3).

Figure 3. Scanner thoraco-abdominal
avec injection d’iode.

Parmi les lésions suivantes, laquelle (lesquelles) ob-
servez-vous sur cette BAT ?

A U une infiltration des 3 tuniques par des cellules mono-
nuclées

une hyperplasie intimale

une fragmentation de la limitante élastique interne
un thrombus luminal

une sténose de la lumiere vasculaire

mo o
I I Iy

> QRMy9

La BAT étant positive, le diagnostic d’ACG ne fait plus
aucun doute. Quelle attitude thérapeutique adoptez-
vous (une ou plusieurs réponses exactes) ?
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Parmi les propositions suivantes concernant ce scan-
ner, laquelle (lesquelles) est (sont) exacte(s) ?

A [ n’est pas interprétable

B U estnormal

C [ met en évidence des calcifications de la paroi aor-
tique

[ met en évidence une aortite thoraco-abdominale

U met en évidence un tassement vertébral

m O

» QRM 12

Votre examen clinique n’apporte pas d’éléments nou-
veaux. Vous réalisez un bilan biologique :

- Hb=12,1¢g/dL.

- Leucocytes = 9200 / mm?3.

- Plaquettes = 254 000 /mmé.

- CRP =41 mg/L; fibrinogéne = 5,1 g/L.
Parmi les propositions thérapeutiques suivantes,
laquelle (lesquelles) adoptez-vous ?

A [ maintien de la prednisone a 5 mg/j et contréle du syn-
drome inflammatoire dans une semaine

B U poursuite de la décroissance de la prednisone et
contrdle du syndrome inflammatoire dans une se-
maine

] augmentation de la prednisone entre 0,5 et 0,7 mg/
kglj et contréle du syndrome inflammatoire dans une
semaine

D [ augmentation de la prednisone a 1 mg/kg/j et controle
du syndrome inflammatoire dans une semaine

U hospitalisation et réalisation de bolus de méthylpred-
nisolone (500 mg/j 3 jours de suite) en urgence

(@]

m

» QRM13

Parmi les symptdmes suivants, lequel (lesquels) est
(sont) compatible(s) avec I'existence d’'une aortite ?

A U aucun symptéme
B U asthénie

C U toux séche

D U dyspnée

E U dorsalgie

v

QRM 14

Vous augmentez la dose de prednisone a 40 mg/j avec
un excellent résultat sur les symptdomes. Cependant,
la corticothérapie déséquilibre de fagon majeure le
diabéte du patient. Son diabétologue débute donc un
traitement par insuline et vous demande de diminuer
rapidement la corticothérapie car ’'HbA1c du patient est
a1l %.

A ce stade, parmi les traitements suivants, lequel (les-
quels) pouvez-vous associer a la corticothérapie, a but
d’épargne cortisonée ?

U azathioprine (2 mg/Kg/j)

[ méthotrexate (10 a 20 mg/semaine)
U leflunomide (20 mg/j)

U hydroxychloroquine (400 mg/j)

U mycophénolate mofétil (2 g/j)

m o N W >

v

QRM 15

Malheureusement, Mr G ne tolére absolument pas le
méthotrexate (10 mg/semaine) per os que vous venez
d’introduire puisqu’il présente une importante cytolyse
hépatique aprés la 2° prise, accompagnée de vomisse-
ments intenses. Vous envisagez de remplacer le mé-
thotrexate par une biothérapie. Parmi les propositions
suivantes, laquelle (lesquelles) proposez-vous a votre
patient ?

U abatacept
U tocilizumab
U rituximab
U infliximab
U adalimumab

m o N W >

» QRM 16

Vous décidez de débuter un traitement par tocilizumab
162 mg/semaine par voie sous-cutanée. Parmi les pro-
positions suivantes concernant ce traitement, laquelle
(lesquelles) est (sont) vraie(s) ?

A U il s’agit d'un anticorps monoclonal dirigé contre I'in-
terleukine-6 (IL-6)

B U il s’agit d'un anticorps monoclonal dirigé contre le
récepteur de I'lL-6

C U il s’agit d’'un anticorps monoclonal dirigé contre la
sous-unité commune de I'lL-12 et I'lL-23

D U il s’agit d'un anticorps monoclonal dirigé contre I'IlL-17

E U il s’agit d'un anticorps monoclonal dirigé contre le
récepteur de I'lL-17

» QRM1y

Parmi les anomalies biologiques suivantes, laquelle
(lesquelles) peut (peuvent) étre provoquée(s) par le
tocilizumab ?

[ élévation du LDL-cholestérol

U hypofibrinogénémie et CRP indosable
[ élévation des transaminases

U neutropénie

U thrombopénie

m o O w >
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REPONSES

» QRM1

Quelle(s) est (sont) la (les) proposition(s) vraie(s)
concernant I'examen neurologique du patient :

AV syndrome de Wallenberg

B v syndrome de Claude Bernard Horner droit
C O syndrome cordonal postérieur

D v syndrome vestibulaire

E v syndrome cérébelleux statique

w Réponse:A,B,D, E

Commentaires :
- Syndrome cérébelleux statique : élargissement
du polygone de sustentation, démarche ébrieuse et
danse des tendons lors de la marche.
- Syndrome vestibulaire : vertige et chute latérali-

sée a gauche lors de la fermeture des yeux en posi-
tion debout.

- Syndrome de Claude Bernard Horner :
enophtalmie et myosis.

ptosis,

- Syndrome de Wallenberg : la forme pure et com-
plete du syndrome de Wallenberg est rarement
observée. Le syndrome de Wallenberg associe de
grands vertiges, des céphalées a prédominance
postérieure, des troubles de la déglutition, des
vomissements et quelquefois un hoquet. Du coté
de la lésion on observe : nystagmus, syndrome
cérébelleux avec ataxie majeure, signe de Claude
Bernard Horner, atteinte du V et paralysie du voile
du palais a lorigine de fausses routes. De l'autre
coté : anesthésie thermo-algique épargnant la
face. Le plus souvent le syndrome est incomplet,
comme dans le cas présent.

» QRM:2

Vous réalisez en urgence un angioscanner cérébral
(Figure 1).

Figure 1. Angioscanner cérébral
(A : coupe transversale avec injection de produit
de contraste iodé ; B : coupe coronale avec injection
de produit de contraste iodé).

Parmi les propositions suivantes concernant I'angio-
scanner cérébral, laquelle (lesquelles) est (sont)
vraie(s) ?

A O il est normal

B v il met en évidence une thrombose de I'artére ver-
tébrale droite

C il met en évidence un infarctus cérébral cérébel-
leux droit

D © il met en évidence un infarctus cérébral cérébel-
leux gauche

E O il meten évidence une thrombose partielle de I'ar-
téere carotide droite

w Réponse:B,C

Figure 1bis. Angioscanner cérébral
avec identification des anomalies.
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Commentaires : La coupe transversale (panneau A
a hauteur de la fosse cérébrale postérieure montre
une hypodensité au sein du lobe cérébelleux droit,
en rapport avec un infarctus cérébral cérébelleux
droit (fleche blanche).

Sur la coupe coronale (panneau BJ, on ne visualise
pas les artéres carotides sur ce cliché. En revanche,
on visualise l'artére vertébrale gauche qui est per-
méable (fleches noires] mais lartére vertébrale
droite n'est pas visible car elle est thrombosée.

> QRU3

L’angioscanner met évidence une thrombose partielle
de l'artére vertébrale droite et un infarctus cérébral
dans le territoire de I'artere cérébelleuse postérieure
et inférieure (PICA) (lobe cérébelleux droit). Il existe
aussi un infarctus latéro-bulbaire expliquant le syn-
drome de Claude Bernard Horner et le syndrome ves-
tibulaire.

Le diagnostic de syndrome de Wallenberg est retenu
et un traitement par acide acétyl salicylique 250 mg/j
est débuté et le patient est hospitalisé en unité neuro-
vasculaire. Le bilan étiologique de cet infarctus céré-
bral montre :

- Holter-ECG des 24 heures :
rythme paroxystique.

- Echocardiographie trans-cesophagienne : pas de
végeétation, aucune cardiopathie emboligéne, pas de
plaque d’athérome au niveau de la crosse de |'aorte.
- Hémocultures et examen cytobactériologique des
urines (ECBU) stériles.

- CRP : 57 mg/L.

- Echo-Doppler des troncs supra-aortiques (TSA) :
athérome non significatif des artéres carotides et
thrombose de I'artére vertébrale droite. Artere verté-
brale gauche perméable. La paroi des deux artéres
vertébrales est épaissie et cedémateuse.

pas de trouble du

Parmi les diagnostics suivants, lequel évoquez-vous
en priorité ?

A O une endocardite infectieuse

B O un infarctus cérébral dans un contexte de maladie
athéromateuse

C O uninfarctus cérébral cardio-embolique

D v une artérite a cellules géantes (ACG, maladie de
Horton)

E O une artérite de Takayasu

w Réponse:D

Commentaires : L'association d'un déficit neurolo-
gique aigu et d'un syndrome inflammatoire doit faire
évoquer le diagnostic d’endocardite infectieuse (El).
En effet, une El peut se compliquer d’infarctus céré-
bral en raison de 'embolie d'une végétation dans la
circulation cérébrale. Suivant la nature de 'embole
(septique ou non), la lésion sera suppurée, inflam-
matoire ou purement ischémique. Dans cette obser-
vation, le patient est apyrétique, les hémocultures
stériles et l'échocardiographie normale, ce qui per-
met d'écarter le diagnostic d'El.

Compte tenu des antécédents du patient (hyperten-
sion artérielle (HTA) et diabéte], on pourrait évoquer
le diagnostic d'infarctus cérébral dans un contexte
de maladie athéromateuse en mettant les céphalées
sur le compte de 'HTA mal équilibrée. Cependant,
cela n'explique pas la présence d'un syndrome in-
flammatoire, l'altération de l'état général et l'athé-
rome est par ailleurs modeste au Doppler des TSA.

Le bilan n'a retrouvé aucun argument pour une car-
diopathie emboligéne.

Le tableau est évocateur d’'une vascularite des gros
vaisseaux. L'artérite de Takayasu survenant avant
50 ans, le diagnostic a évoquer en priorité chez ce
patient est une artérite a cellules géantes (ACG) de-
vant : altération de l'état général, fievre, syndrome
inflammatoire, infarctus cérébral en rapport avec une
thrombose d'un vaisseau de gros calibre (artére ver-
tébrale). Laspect cedémateux de la paroi de l'artére
vertébrale est tres évocateur du diagnostic de vascu-
larite, a Uinstar du signe du Halo qui est visible au
Doppler des arteres temporales. Les infarctus céré-
braux sont rares au cours de 'ACG mais peuvent étre
révélateurs de la maladie ou apparaitre au moment
ou le traitement est débuté. Ils peuvent intéresser le
territoire carotidien et plus fréquemment vertébro-
basilaire [1-3]. Dans une étude récente, nous avons
montré qu'un infarctus cérébral survenait chez 7%
des patients atteints d’ACG a BAT positive, corres-
pondant a une incidence annuelle de 10,9 cas pour
100 000 habitants dans la population de plus de 50 ans
résidant a Dijon. Ces infarctus cérébraux, a linverse
de ceux de la population générale de plus de 50 ans,
survenaient préférentiellement chez des hommes et
affectaient le territoire vertébro-basilaire [4].

> QRM 4

Vous évoquez donc le diagnostic d’ACG. Parmi les
traitements suivants, lequel (lesquels) proposez-vous
dans I'immédiat ?
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AV poursuite de I'acide acétyl salicylique 250 mgl/j

B O ajout d’'un traitement par héparine a dose curative
C O prednisone par voie orale a la dose de 0,7 mg/kg/j
D v prednisone par voie orale a la dose de 1 mg/kg/j

E O aucun traitement tant que le diagnostic d’ACG n’est
pas confirmé

w Réponse:A,D

Commentaires : Il faut bien entendu continuer Uaspi-
rine a dose anti-agrégante dans ce contexte d'infarc-
tus cérébral ischémique. Ceci devra s'accompagner
des autres mesures thérapeutiques habituellement
mises en place : prévention des facteurs d'agression
cérébrale secondaire d'origine systémique, controle
des facteurs de risque cardiovasculaires. Mention-
nons également que le délai est dépassé pour recou-
rir a la fibrinolyse IV (9 h dans cette observation alors
que le délai maximal est de 4h30).

Il n’y a pas d’indication a débuter une héparinothé-
rapie a dose curative car le patient est en rythme
sinusal et car lintérét de 'héparine n’a jamais été
clairement démontré pour le traitement et la pré-
vention des complications ischémiques de 'ACG [5].
A Uinverse, plusieurs études, certes avec des limites
méthodologiques, suggerent que l'aspirine a dose
anti-agrégante diminue le risque de complication
ischémique oculaire ou cérébrale [5].

Concernant la dose de corticoides, les recommanda-
tions du Groupe Francais de U'Etude de UACG (GEFA)
préconisent la posologie initiale de 0,7 mg/kg/j
d’équivalent prednisone en l'absence de complication
ischémique (notamment ophtalmologique ou céré-
brale) et 1 mg/kg/j (ou bolus de 500 mg de méthyl-
prednisolone) en cas de complication ischémique. En
cas de complication ischémique, la supériorité des
bolus de méthylprednisolone par rapport a la cortico-
thérapie orale n'a jamais été démontrée. Le facteur
essentiel semble étre la rapidité de la mise en ceuvre
de la corticothérapie. Ainsi, en cas de complication
ischémique, il est préférable de donner rapidement
1 mg/kg/j de prednisone plutdt que d’attendre que le
patient soit hospitalisé puis perfusé avant de recevoir
un bolus de méthylprednisolone [5].

> QRM5

Parmi les examens suivants, lequel (lesquels) pouvez-
vous réaliser pour confirmer le diagnostic d’ACG ?

A O aucun examen car le diagnostic est déja certain
B v une biopsie d’artére temporale

C O un écho-Doppler des artéres temporales

D v  un angioscanner aortique

E v une TEP scanner

w Réponse:B,D, E

Commentaires : Si le diagnostic d’ACG est retenu, la
corticothérapie sera prolongée. Il est donc important
de confirmer le diagnostic via la mise en évidence des
lésions de vascularite soit histologiquement (BAT)
soit en mettant en évidence une atteinte des gros
vaisseaux (aorte et ses branches) d’allure inflamma-
toire sur l'angio-scanner ou la TEP-scanner. On peut
également avoir recours a l'angio-IRM mais son ac-

DP 1 B ALTERATION DE L’ETAT GENERAL CHEZ UNE PERSONNE AGEE

Dossier 1

cés est plus difficile et le temps d'examen est long, ce
qui rend impossible une étude exhaustive de toutes
les portions de l'aorte.

Les criteres diagnostiques de LUACG, définis par
lAmerican College of Rheumatology ne retiennent
que 5 critéres : céphalées récentes ; age > 50 ans ;
VS > 50 mm/h ; anomalie & U'examen des artéres
temporales ; positivité de la BAT [6]. Ainsi, la mise
en évidence de lésions inflammatoires des gros vais-
seaux ne fait pas partie de ces critéeres, probablement
car ils sont trop anciens (1990]). En effet, les essais
thérapeutiques récemment menés au cours de 'ACG
ont proposé de retenir le diagnostic d/ACG devant
l'association de signes non équivoques d’ACG ou de
pseudo-polyarthrite rhizomélique (PPR]) et d'une
preuve de vascularite soit histologique, soit par ima-
gerie (angio-TDM et PET-scanner en particulier) [7].

Le role de limagerie des artéres temporales, en par-
ticulier via 'écho-Doppler, dans la stratégie diagnos-
tique au cours de UACG est plus difficile a préciser.
L'intérét de cet examen est limité par son caractere
opérateur-dépendant. La mise en évidence d'un
signe du halo au niveau de l'artére temporale a une
sensibilité de 68% et une spécificité de 91% pour le
diagnostic d’ACG. La spécificité augmente lorsque
le halo est bilatéral [8]. De plus, la réalisation d'un
écho-Doppler des artéres temporales pour guider la
BAT ne semble pas en augmenter les performances
en comparaison a un examen attentif des arteres
temporales [9].

» QRM6

Vous réalisez une biopsie d’artére temporale (BAT)
pour confirmer le diagnostic. Parmi les propositions
suivantes concernant la BAT au cours de I'ACG, la-
quelle (lesquelles) est (sont) vraie(s) ?

A la BAT est normale dans environ 1/3 des cas d’ACG

B  la BAT met en évidence un infiltrat inflammatoire,
panartériel, riche en lymphocytes T et en macro-
phages

C O la BAT peut mettre en évidence des Iésions de né-
crose fibrinoide

D v une BAT de bonne qualité doit mesurer au moins
0,5 cm apres fixation dans le formol

E O les lésions de vascularite disparaissent aprés 15
jours de traitement par corticoides

w Réponse:A,B,D

Commentaires : LACG est une vascularite granulo-
mateuse qui atteint avec prédilection les branches de
l'artere carotide externe, en particulier l'artére tem-
porale, raison pour laquelle on réalise une BAT. Du
fait du caractéere segmentaire et focal de UACG et car
'atteinte des arteres temporales n’est pas constante,
la BAT est positive dans environ 2/3 des cas (49-85%
en fonction des séries) [5]. Il est parfois nécessaire de
recouper tout le bloc.

Histologiqguement, l'atteinte concerne les 3 tuniques
de lartére (adventice, média, intima : on parle de
panartérite] et Uinfiltrat inflammatoire est composé
de lymphocytes T, de macrophages et de cellules
géantes, la présence de ces derniéeres n'étant pas
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constante. De plus, il existe un important remodelage
vasculaire : les limitantes élastiques (en particulier
interne) sont fragmentées, la média est détruite et
Uintima hyperplasique du fait de la migration et de
la prolifération des cellules musculaires lisses. Cela
contribue a diminuer le calibre de Uartere et explique
les symptdmes ischémiques de la maladie [10].

Habituellement, linfiltrat est pauvre en lymphocytes
B et en polynucléaires neutrophiles et ne contient pas
de nécrose fibrinoide, la présence de cette derniere
devant faire évoquer un autre type de vascularite :
périartérite noueuse (PAN) ou vascularite associée
aux anticorps anti-cytoplasme de polynucléaires neu-
trophiles (ANCA) a fortiori si l'atteinte concerne les
vasa-vasorum.

> QRM7

A propos de la physiopathologie de 'ACG, parmi les
propositions suivantes, laquelle (lesquelles) retenez-
vous ?

A V la concentration d’interleukine-6 (IL-8) est corrélée
a l'activité de la maladie

B O la concentration d’interleukine-17 (IL-17) est corré-
lée a l'activité de la maladie

C v lactivation des cellules dendritiques de I'adventice
est essentielle au déclenchement de la vascularite

D O a linverse des macrophages, les lymphocytes T
CD4" jouent un réle mineur dans la physiopatholo-
gie de 'ACG

E O les antigénes impliqués dans cette pathologie sont
clairement identifiés

w Réponse:A,C

Commentaires : La physiopathologie exacte de lACG
n'est pas parfaitement connue mais les mécanismes
impliqués dans cette pathologie sont de mieux en
mieux identifiés [10, 11]. Le facteur déclenchant de
cette vascularite n’est pas connu mais l'hypothese,
jamais confirmée a ce jour, d'un agent infectieux acti-
vant les cellules dendritiques de l'adventice est pri-
vilégiée. Une fois activées, les cellules dendritiques
vont conduire au recrutement et a l'activation des
lymphocytes T CD4* qui se polarisent en lymphocytes
Th1 et Th17, qui produisent respectivement de linter-
féron-gamma et de U'IL-17. Par la suite, sont recrutés
des lymphocytes T CD8* et des monocytes/macro-
phages qui vont amplifier la réponse inflammatoire
locale et contribuer, avec les cellules résidentes de
la paroi artérielle, a la destruction et au remodelage
de la paroi artérielle conduisant in fine a Uocclusion
de la lumiére vasculaire a l'origine des complications
ischémiques de ces pathologies [10, 11].

L'interleukine-6 est élevée dans le sérum des pa-
tients atteints d’ACG et son taux est corrélé a celui
de la CRP et a lactivité de la maladie [12]. L'IL-17,
comme la plupart des autres cytokines pro-inflam-
matoires (interféron-gamma, IL-12, IL-23...) n’est pas
mesurable dans le sérum.

» QRM 8

Vous réalisez une BAT (Figure 2)

Figure 2. Biopsie d'artere temporale.
Coloration HES (hématoxyline, éosine, safran),
grossissement x 40. L'image du bas est un zoom

du carré noir sur l'image du haut.
P2 IR S N &

Parmi les Iésions suivantes, laquelle (lesquelles) ob-
servez-vous sur cette BAT ?

A une infiltration des 3 tuniques par des cellules mo-
nonuclées

v une hyperplasie intimale

v une fragmentation de la limitante élastique interne
O un thrombus luminal

v/ une sténose de la lumiére vasculaire

m o O w

w Réponse:A,B,C,E

Commentaires : Il n'y a pas de thrombus dans la
lumiére vasculaire méme si cette derniére est sté-
nosée en raison de Uhyperplasie intimale (trait blanc
sur limage ci-dessous). De plus, il existe un infiltrat
en cellules mononucléées (colorées en violet par
UHES] dans les 3 tuniques de lartére (panartérite).
Sur limage zoomée (panneau inférieur), on voit clai-
rement la fragmentation de la limitante élastique
interne (LEI) : les fleches noires pleines montrent
la LEI normale et les fleches noires pointillées la LEI
fragmentée.
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Figure 2bis. Biopsie d'artere temporale
avec légendes. Coloration HES (hématoxyline,
éosine, safran), grossissement x40. Limage du bas
est un zoom du carré noir sur l'image du haut.

N S ~ %

Adv : adventice ; int : intima ; med : média.

> QRM9

La BAT étant positive, le diagnostic d’ACG ne fait plus
aucun doute. Quelle attitude thérapeutique adoptez-
vous (une ou plusieurs réponses exactes) ?

A v vous poursuivez I'acide acétyl salicylique a dose
anti-agrégante

B v vous débutez la décroissance des corticoides
lorsque le syndrome inflammatoire est contrélé

C v vous diminuez la corticothérapie avec pour objec-
tif d’atteindre la dose de 15-20 mg/j a 3 mois, 7,5-
10 mg/j a 6 mois, 5 mg/j a 12 mois et de stopper la
corticothérapie a 18 mois

vous diminuez la corticothérapie avec pour objectif
d’atteindre la dose de 10 mg/j a 3 mois, 5 mg/j a
6 mois et de stopper la corticothérapie a 9 mois

vous diminuez la corticothérapie avec pour objectif
d’atteindre la dose de 15-20 mg/j a 3 mois, 10 mg/j
a 6 mois puis vous laissez la dose de 10 mg/j au
long cours pour éviter les rechutes

DP 1 I ALTERATION DE L’ETAT GENERAL CHEZ UNE PERSONNE AGEE

w Réponse:A,B,C

Commentaires : On débute habituellement la dé-
croissance des corticoides une fois le syndrome in-
flammatoire controlé (1 & 2 semaines maximum en
générall. En France, la durée de la corticothérapie est
plus longue que dans les pays anglo-saxons. Le GEFA
recommande de se fixer des objectifs pour la décrois-
sance des corticoides : de 15-20 mg/j a 3 mois, 7,5-10
mg/j & 6 mois, 5 mg/j a 12 mois et de stopper la cor-
ticothérapie a 18 mois [5]. Il ne faut pas traiter moins
de 6 mois au risque de voir apparaitre des rechutes
potentiellement sévéres (signes visuels) [13]. A Uin-
verse, il est inutile et dangereux de prolonger la cor-
ticothérapie car cela expose le patient a la survenue
d’effets indésirables cortico-induits qui sont une im-
portante source de morbidité dans cette population.
Si la décroissance a été bien conduite, les rechutes
peuvent survenir mais sont généralement modérées
et faciles a contréler. Il faut donc s’acharner a essayer
de sevrer la corticothérapie et ne pas laisser 5 a 10
mg/j au long cours de facon systématique [5].

» QRM 10

Parmi les mesures adjuvantes suivantes, laquelle (les-
quelles) prenez-vous ?

A O aucune mesure diététique n’est nécessaire chez le
sujet agé
B v conseils diététiques recommandant de manger peu
salé
v/ supplémentation en vitamine D et en calcium
v/ traitement par bisphosphonates

E v conseils diététiques recommandant d’éliminer les
sucres rapides

o O

w Réponse:B,C,D,E

Commentaires : Il s'agit des mesures classiques a
mettre en place lors de linstauration d’une cortico-
thérapie au long cours (2 7,5 mg/j pendant plus de

3 mois ; Agence francaise de sécurité sanitaire des
produits de santé [AFSSAPS], 2003).

Les recommandations de lAmericain College of Rheu-
matology 2010 conseillent la prescription d'un bis-
phosphonate chez 'lhomme de plus de 70 ans et chez
la femme ménopausée, dés lors que la corticothérapie
excéde 5 mg/j pendant plus de 3 mois, quelle que soit
la densité minérale osseuse.

» QRM 11

Grace a votre traitement, Mr G va beaucoup mieux. Il
n’a plus de céphalées, a repris son poids de forme. Il
garde néanmoins quelques séquelles, en particulier cé-
rébelleuses, de son infarctus cérébral. Vous diminuez
donc progressivement la corticothérapie. Aprés un an
de traitement, vous atteignez la dose de 5 mg/j de pre-
dnisone. Lors du passage de 6 a 5 mg/j, le patient vous
rapporte la réapparition d’une fatigue, de douleurs des 2
épaules a prédominance matinale et d’'une toux séche.
Son médecin traitant a fait réaliser un scanner thoraco-
abdominal (Figure 3).

Dossier 1
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Figure 3. Scanner thoraco-abdominal
avec injection d’iode.

Parmi les propositions suivantes concernant ce scan-
ner, laquelle (lesquelles) est (sont) exacte(s) ?

A O n’est pas interprétable

B O estnormal

C v met en évidence des calcifications de la paroi aor-
tique

D v/ met en évidence une aortite thoraco-abdominale

E O meten évidence un tassement vertébral

w Réponse:C,D

Commentaires : Ce scanner est tout a fait interpré-
table. Il montre des lésions d'athérome calcifié au
niveau de l'aorte thoracique et abdominale, ce qui est
logique chez ce patient de 80 ans a haut risque vas-
culaire. De plus, il existe un épaississement circonfé-
rentiel et homogéne de la paroi aortique, en dehors
de ces lésions calcifiées. L'épaisseur maximale est de
3,4 mm, ce qui signe le diagnostic d'aortite [14].

La recherche d'une atteinte des gros vaisseaux, en
particulier de l'aorte, est recommandée par le GEFA
pour rechercher une aortite au diagnostic d’ACG [5],
méme si sa valeur pronostique est encore débattue.

Les examens les plus utilisés pour le diagnostic
d'aortite sont [14] :

- L'angioscanner aortique : laortite est caractéri-
sée par un épaississement circonférentiel et homo-
gene de la paroi aortique. Le seuil pour définir une
paroi épaisse varie selon les auteurs : 2 mm (plus
sensible mais moins spécifique) ou 3 mm (moins
sensible mais tres spécifique).

- La TEP-scanner : montre typiquement un hyper-
métabolisme diffus de la paroi aortique, avec un
niveau de fixation supérieur a celui du parenchyme
hépatique. Il faut étre vigilant avec la TEP-scanner
car:

» Les lésions athéromateuses peuvent fixer le
fluoro-déoxyglucose (FDG) mais leur localisation
est assez caractéristique (naissance des collaté-
rales)

» La fixation diminue significativement apres
3 jours de corticothérapie [15]

- L'angio-IRM dont l'acces est plus difficile et qui ne
permet difficilement de réaliser une imagerie com-
plete de l'aorte.

> QRM 12

Votre examen clinique n’apporte pas d’éléments nou-
veaux. Vous réalisez un bilan biologique :

- Hb=12,1g/dL.

- Leucocytes = 9200 / mm3.

- Plaquettes = 254 000 /mm?.

- CRP =41 mg/L; fibrinogéne = 5,1 g/L.

Parmi les propositions thérapeutiques suivantes, la-
quelle (lesquelles) adoptez-vous ?

A O maintien de la prednisone a 5 mg/j et contréle du
syndrome inflammatoire dans une semaine

poursuite de la décroissance de la prednisone et
contréle du syndrome inflammatoire dans une se-
maine

C v augmentation de la prednisone entre 0,5 et 0,7 mg/
kg/j et contréle du syndrome inflammatoire dans
une semaine

augmentation de la prednisone a 1 mg/kg/j et
contréle du syndrome inflammatoire dans une se-
maine

hospitalisation et réalisation de bolus de méthylpre-
dnisolone (500 mg/j 3 jours de suite) en urgence

B ©

E O

w Réponse:C

Commentaires : La réapparition de quelques signes
généraux, d'un syndrome inflammatoire et le fait de
documenter une aortite au scanner permet de confir-
mer la rechute de UACG. Il faut donc majorer le trai-
tement de UACG. Cependant, l'existence d’'une aortite
ne constitue en rien un signe de gravité de UACG. Il
n'est donc pas nécessaire d'augmenter la dose au-
dela de 0,7 mg/kg/j. Il faut augmenter la dose de pre-
dnisone entre 0,5 et 0,7 mg/kg/j afin de contréler le
syndrome inflammatoire puis diminuer a nouveau la
dose. L'angio-scanner pourra étre contrélé 3 a 6 mois
plus tard (afin de voir si U'épaississement de la paroi
aortique disparait).

» QRM 13

Parmi les symptdmes suivants, lequel (lesquels) est
(sont) compatible(s) avec I'existence d’'une aortite ?

A aucun symptdme
B v asthénie

C v toux séche

D v dyspnée

E v dorsalgie

w Réponse:A,B,C,D, E

Commentaires : En dehors des complications [(dis-
section), U'existence d'une aortite est généralement
asymptomatique ou responsable de signes non spé-
cifiques et généralement modérés : douleur dorsale,
asthénie, toux seche, dyspnée...
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> QRM 14

Vous augmentez la dose de prednisone a 40 mg/j avec
un excellent résultat sur les symptdomes. Cependant,
la corticothérapie déséquilibre de fagon majeure le
diabéte du patient. Son diabétologue débute donc un
traitement par insuline et vous demande de diminuer
rapidement la corticothérapie car ’'HbA1c du patient est
a 11%.

A ce stade, parmi les traitements suivants, lequel (les-
quels) pouvez-vous associer a la corticothérapie, a but
d’épargne cortisonée ?

O azathioprine (2 mg/Kg/j)

v/ méthotrexate (10 & 20 mg/semaine)
O leflunomide (20 mg/j)

O hydroxychloroquine (400 mg/j)

m oo @ >

O mycophénolate mofétil (2 g/j)

= Réponse:B

Commentaires : L'azathioprine, le leflunomide, le
mycophénolate mofétil et 'hydroxycholoroquine n'ont
pas démontré leur efficacité pour le traitement de
UACG. A linverse, le méthotrexate diminue le risque
de rechute et permet d’obtenir une épargne en corti-
coides [16]. C’est donc le bon choix ici.

Le tocilizumab, bien que tres efficace au cours de
UACG, n'est (pour le moment) pas recommandé au
diagnostic ou lors d'une rechute d’ACG. Sauf contre-
indication, on préféere donc utiliser dans un premier
temps le méthotrexate car il est moins colteux et
plus facile d’utilisation [5].

> QRM 15

Malheureusement, Mr G ne tolére absolument pas le
méthotrexate (10 mg/semaine) per os que vous venez
d’introduire puisqu’il présente une importante cytolyse
hépatique aprés la 2¢ prise, accompagnée de vomis-
sements intenses. Vous envisagez de remplacer le
méthotrexate par une biothérapie. Parmi les proposi-
tions suivantes, laquelle (lesquelles) proposez-vous a
votre patient ?

A V abatacept
B v tocilizumab
C O rituximab
D O infliximab
E O adalimumab

w Réponse:A, B

Commentaires : Le rituximab n’est d'aucune utilité
au cours de UACG, les lymphocytes B étant minori-
taires au sein de lUinfiltrat inflammatoire.

Aucun des essais thérapeutiques évaluant les anti-

TNF-a (infliximab, étanercept et adalimumab) n’a
montré d’efficacité au cours de LACG [17-19].
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Le tocilizumab [20] et U'abatacept [21] ont tous deux
montré leur efficacité en association a la corticothé-
rapie pour le traitement de VACG. Compte tenu de
limpossibilité de réintroduire le méthotrexate et de
la nécessité d'obtenir chez ce patient une épargne
cortisonée, il est logique de proposer un traitement
par tocilizumab ou abatacept.

» QRM 16

Vous décidez de débuter un traitement par tocilizumab
162 mg/semaine par voie sous-cutanée. Parmi les pro-
positions suivantes concernant ce traitement, laquelle
(lesquelles) est (sont) vraie(s) ?

A O il s’agit d’'un anticorps monoclonal dirigé contre

I'interleukine-6 (IL-6)
B v il s’agit d’un anticorps monoclonal dirigé contre le
récepteur de I'lL-6

il s’agit d’'un anticorps monoclonal dirigé contre la
sous-unité commune de I'lL-12 et I'lL-23

il s'agit d’un anticorps monoclonal dirigé contre I'lL-17

il s’agit d’'un anticorps monoclonal dirigé contre le
récepteur de I'lL-17

w Réponse:B

Commentaires : Le tocilizumab est un anticorps mono-
clonal humanisé dirigé contre les récepteurs membra-
naires et solubles de I'lL-6.

> QRM 17

Parmi les anomalies biologiques suivantes, laquelle
(lesquelles) peut (peuvent) étre provoquée(s) par le
tocilizumab ?

A élévation du LDL-cholestérol

B v hypofibrinogénémie et CRP indosable
C V élévation des transaminases

D v neutropénie

E v thrombopénie

w Réponses:A,B,C,D, E

Commentaires : Surtout en cas d’association avec
les corticoides, le tocilizumab entraine tres fréquem-
ment une élévation du LDL-cholestérol, ce qui peut
parfois nécessiter d’instaurer un traitement spéci-
fique, surtout si le traitement est prolongé.

Du fait du blocage de la voie de U'lL-6 qu’entraine le
tocilizumab, la synthése de CRP par 'hépatocyte est
stoppée et la CRP est généralement indosable et les
autres protéines de linflammation trés basses, ce
qui rend difficile le suivi des patients atteints d’ACG
traités par tocilizumab. Le traitement par tocilizu-
mab nécessite une surveillance mensuelle de la NFS

(cytopénies) et des transaminases.
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...................................................................................................................................................

»  ITEMS CONCERNES

¢ ITEMS :

{ -112. DIAGNOSTIQUER ET PRENDRE EN CHARGE UNE ARTERITE A CELLULES GEANTES ET UNE PSEUDO-POLYARTHRITE
RHIZOMELIQUE.

¢ -113. CONNAITRE LA CLASSIFICATION DES VASCULARITES - CONNAITRE LES DIFFERENTES VASCULARITES LEURS

i CARACTERISTIQUES CLINIQUES BIOLOGIQUES PERMETTANT DE LES DIFFERENCIER.

i -114. DIAGNOSTIQUER ET PRENDRE EN CHARGE LA MALADIE DE TAKAVASU.

.
...................................................................................................................................................
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POINTS CLES : ARTERITE A CELLULES GEANTES

1. Lartérite a cellules géantes (ACG) est la vascularite la plus fréquente de 'adulte. Elle concerne les
patients de plus de 50 ans et son pic d’incidence se situe entre 70 et 80 ans.

2. Il s’agit d’une vascularite granulomateuse affectant les vaisseaux de gros calibre.

3. La BAT reste le gold standard pour le diagnostic d’ACG mais du fait du caractére segmentaire et
focal de ’ACG, elle ne montre des lésions de vascularite que dans 49 a 85 % des cas.

4. L'imagerie des gros vaisseaux (angio-TDM, angio-IRM ou TEP-scan) peut permettre de mettre
en évidence des signes indirects de vascularite des gros vaisseaux dont la valeur diagnostique a
augmenté ces derniéres années.

5. En fonction des méthodes diagnostiques et des définitions retenues, 20 a 65 % des patients
atteints d’ACG présentent une aortite au diagnostic. La signification pronostique de ce type d’at-
teinte reste débattue etiln’y a pas de nécessité d’intensifier le traitement par rapport a une ACG
classique.

6. LACG peut se révéler par une complication ischémique :

— Visuelle (le plus fréquent) : neuropathie optique ischémique antérieure aigué (NOIAA) surtout,
plus rarement paralysie occulo-motrice (atteinte du Il est trés évocatrice du diagnostic), occlu-
sion de l'artére centrale de la rétine (OACR) ou plus rarement neuropathie optique ischémique
postérieure.

— Neurologique (environ 7 % des cas) : ces infarctus cérébraux sont ischémiques et concernent le
territoire vertébro-basilaire dans la grande majorité des cas. Ils concernent surtout les hommes
qui présentent d’autres facteurs de risque vasculaire, alors que ’ACG et les infarctus cérébraux
sont 2 pathologies plus fréquentes chez la femme.

7. Le traitement de ’ACG repose sur la corticothérapie, débutée entre 0,7 et 1 mg/kg/j en fonction
de l’existence de complications ischémiques initiales. Ensuite, il n’y a pas de schéma prédéfini
de décroissance mais il faut se fixer des objectifs : 15-20 mg/j a 3 mois, 7,5-10 mg/j a 6 mois,
5 mg/j a 12 mois et stopper la corticothérapie a 18 mois. Prolonger la durée du traitement expose
au risque d’effets indésirables. Raccourcir la durée du traitement, en particulier en dessous de
6 mois expose au risque de rechute avec potentiellement des signes oculaires.

8. Le traitement anti-inflammatoire doit s’accompagner d’une prévention des effets secondaires
de la corticothérapie (en particulier 'ostéoporose) et d’une optimisation des facteurs de risque
cardio-vasculaires, ce d’autant qu’il a été démontré que les patients atteints d’ACG présentaient
un sur-risque d’AVC, de cardiopathie ischémique et d’artérite des membres inférieurs [22].

9. En cas de rechutes multiples ou de corticodépendance a un niveau jugé trop élevé pour le patient
(cela dépend donc de son terrain), on peut ajouter un traitement d’épargne en corticoides :

— En 1*¢intention le méthotrexate ;
— Ensuite une biothérapie : tocilizumab ou éventuellement abatacept.

10. Le suivi des patients traités par tocilizumab est difficile car le mécanisme d’action de ce traite-
ment entraine une diminution majeure des protéines de I'inflammation, et en particulier la CRP
qui est généralement indosable. Il faut donc rester vigilant car il est probable que la maladie
puisse étre active malgré une CRP a 0.
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+++ LE COUP DE POUCE DE L’ENSEIGNANT

1. Leterme « d’artérite temporale » ne doit plus étre utilisé pour parler de ’ACG (ex. maladie de Hor-
ton). En effet, ’ACG a une prédilection pour l’artére temporale mais d’autres types de vascularites
peuvent atteindre l'artére temporale, en particulier les vascularites nécrosantes. Ainsi, la mise en
évidence de lésions de vascularite nécrosante affectant la paroi de l’artére temporale doit faire
évoquer le diagnostic de périartérite noueuse et non pas d’ACG. La présence de lésions de vas-
cularite nécrosante affectant les vasa vasorum de l’artére temporale devra faire rechercher une
vascularite associée aux ANCA. Il faut garder en mémoire qu’il n’y a jamais de nécrose fibrinoide
dans les lésions d’ACG.

2. Mé&me en cas de complication ischémique, la supériorité des bolus de méthylprednisolone n’a
jamais été démontrée par rapport a 'instauration d’une corticothérapie a 1 mg/Kg/j. Dans le cas
d’une NOIAA, l'objectif de cette corticothérapie urgente est d’éviter la bilatéralisation plutdt que
de permettre la récupération visuelle. Plutdt que la dose, c’est le mode d’administration qui per-
mettra la prise de corticoides dans les plus brefs délais qu’il faut privilégier.

3. Dans 95 % des cas, ’ACG est associée a un syndrome inflammatoire. Néanmoins, il faut garder
a lesprit que la VS est inférieure a 50 mm/h dans 10,8 % des cas d’ACG et que ces formes « peu
inflammatoires » sont les plus a risque de complications visuelles [23].

4. llfaut toujours essayer de sevrer la corticothérapie chez les patients suivis pour une ACG. Il existe
toujours un risque de rechute mais celles-ci sont généralement modérées, sans atteinte visuelle
(si le traitement a été bien mené au départ) et faciles a prendre en charge puisque le patient est
déja suivi.

5. La réapparition d’un syndrome inflammatoire chez un patient traité pour une ACG doit faire évo-
quer en priorité une complication intercurrente de nature infectieuse (sigmoidite, infection uri-
naire, infection pulmonaire). La corticothérapie au long cours a en effet tendance a décapiter les
signes infectieux.
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