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Résumé :

L'artérite gigantocellulaire touche entre 15 et 45 personnes sur 100 000 personnes de plus de 50 ans
en Europe du Nord. La présentation cranio-céphalique représente plus de deux tiers des cas et
impacte le pronostic fonctionnel en raison de I'atteinte ophtalmologique et du risque de cécité. De
nouvelles recommandations ont permis de faciliter le diagnostic en privilégiant le recours a
I’échographie des troncs supra-aortiques et des artéres temporales devant une probabilité clinique

forte.
Mots-clés :

Artérite gigantocellulaire ; vascularite ; manifestations cranio-céphaliques

Abstract:

Giant cell arteritis affects between 15 and 45 people out of 100,000 people over 50 in Northern
Europe. The cranial form predominates and impacts the functional prognosis due to the
ophthalmologic involvement and the risk of blindness. New recommendations have facilitated the
diagnosis by favoring the use of ultrasound of supra-aortic and temporal arteries in the face of a high

clinical probability.
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1. Introduction

L'artérite a cellules géantes (ACG) prédomine en Europe du Nord et aux Etats-Unis ou elle concerne
entre 15 et 45 personnes sur 100 000 personnes de plus de 50 ans, dont deux tiers de femmes.(1,2)
Le diagnostic est évoqué devant des céphalées le plus souvent temporales ou occipitales, des
troubles visuels pouvant évoluer vers la cécité, une hyperesthésie du cuir chevelu, une claudication
de la machoire chez des patients de plus de 50 ans, mais encore des accidents vasculaires cérébraux

ou anévrismes de I'aorte dans un contexte de syndrome inflammatoire biologique.(3)

Les critéres proposés par I’American College of Rheumatology en 1990 comprennent : un age de
début des symptomes supérieur a 50 ans, I'apparition de céphalées inhabituelles, une douleur a la
palpation de I'artére temporale ou diminution de sa pulsatilité, une augmentation de la vitesse de
sédimentation = 50 mm a la 1™ heure, la présence d’anomalies de la biopsie d’artére temporale
(BAT). La présence d’au moins 3 criteres est associé au diagnostic d’ACG avec une sensibilité de

93,5% et une spécificité de 91,2%.(4)

En revanche, la démarche diagnostique ne peut reposer sur ces seuls criteres qui sont plutot

destinés aux protocoles de recherche.

30 a 60 % des patients avec ACG présentent également une pseudo-polyarthrite rhizomélique (PPR)
associée, quel que soit la cinétique d’apparition des deux maladies.(1,3) La PPR se manifeste par des
douleurs des ceintures qui s'accompagnent d'une raideur matinale et d'un déficit d'élévation des
membres supérieurs .ll convient de rechercher systématiquement la présence de signes d’ACG, qui
changerait la prise en charge et le pronostic notamment visuel. Il n’a pas été montré que le profil de

I’ACG est différent lorsqu’une PPR y est associée.

Une méta-analyse de 2017 ne retrouvait pas d’augmentation de la mortalité a long-terme chez les
patients atteints d’ACG comparativement a la population générale. Les principales causes de déces
étaient cardiovasculaires (39%) par anévrismes artériels, dissections ou complications
hypertensives(5), cérébrovasculaires (14%), infectieuses (13%) et oncologiques (12%).(6) Les facteurs
de mauvais pronostic étaient la présence de comorbidités, la cécité et le maintien d’une

corticothérapie a forte posologie.(6)

2. Quelle présentation clinique de I’ACG cervico-céphalique ?

L'artérite a cellules géantes (ACG), vascularite des gros et moyens vaisseaux, touche principalement

les branches de la carotide externe (artére linguale, maxillaire, temporale, occipitale) ainsi que



I'aorte et ses branches (tronc brachio-céphalique, sous-claviéres, axillaires) expliquant les principaux
symptomes.(1,3) La forme cranio-céphalique est la forme prédominante et s’oppose a la forme
extra-cranienne ou a gros vaisseaux rassemblant les atteintes de I'aorte et ses gros troncs avec la
PPR. Les principaux symptdémes cranio-céphaliques dont les prévalences sont renseignées dans le
Tableau 1 sont : une anomalie des pouls temporaux (Figure 1), des céphalées, une claudication de la
machoire, une hyperesthésie du cuir chevelu, des troubles visuels, et des nécroses du scalp ou de la

langue.

L’International Headache Society a proposé en 2018 une définition de la céphalée attribuable a
I’ACG. Celle-ci doit présenter au moins deux caractéristiques parmi : - s'étre développée en relation
temporelle avec d'autres symptdmes et / ou signes cliniques ou biologiques d'apparition de I'AGC,
ou avoir conduit au diagnostic d'ACG ; - s’étre considérablement aggravée parallelement a
|'aggravation de I'AGC et / ou s’étre considérablement améliorée ou avoir disparu dans les 3 jours
suivant un traitement par stéroides a forte dose ; - &tre associée a une sensibilité du cuir chevelu et /
ou a une claudication de la machoire.(7) Dans une cohorte Japonaise, les céphalées étaient
principalement temporales (63%), occipitales (10,5%), frontales (10,5%) ou holocraniennes (5%). Les
céphalées étaient aussi bien pulsatiles que non pulsatiles (53 et 47%), persistantes que
paroxystiques ( 58 et 42%) et leur intensité étaient plus fréquemment rapportée comme sévere (
42%) que modérée (37%) ou légere (21%).(8)

Concernant les symptomes visuels, qui impactent le pronostic fonctionnel, ils s’observent chez 20 a
50% des patients.(3,9,10) Concernant I'atteinte anatomique, les symptomes visuels sont dus en
majorité aux neuropathies optiques ischémiques antérieures artéritiques, aux occlusions rétiniennes
centrales et aux atteintes des paires craniennes.(10) Les symptomes rapportés sont une amaurose
fugace (10 a 30% des patients) et une diplopie (5 a 15%).(10) La cécité persiste dans environ 20% des
cas, tendant a diminuer a 15% avec la précocité du diagnostic, et est bilatérale chez 7% des

patients.(9)

3. Quels sont les examens recommandés pour diagnostiquer

une ACG de forme céphalique ?

Devant une forte probabilité clinique d’ACG, les recommandations émises par I'EULAR en
2018 concernant I'utilisation de I'imagerie, préconisent de confirmer le diagnostic par un examen

d’imagerie rapidement accessible.(11)

3.1. Echographie des arteres temporales



L’échographie en mode B et en mode Doppler est 'examen de premiere intention pour mettre en
évidence une atteinte cervico-céphalique de I’ACG. Les arteres sous-claviéres, axillaires, vertébrales,
carotides, et temporales peuvent étre examinées. Les signes recherchés sont un signe du Halo, qui
correspond a un gonflement de la paroi de I'artere temporale apparaissant hypoéchogéne, une

sténose ou une occlusion artérielle.(12) (Figure 2)

Une méta-analyse de 5 études prospectives rassemblant 611 patients concernant le diagnostic
d’ACG par échographie (tous signes confondus) de I'artére temporale évaluait sa sensibilité a 78% et

spécificité a 91% en comparaison a la BAT.(13)

Van der geest et son équipe ont développé un score échographique, le Halo score, déterminé apres
examen de I'artére temporale, ses branches frontales et pariétales ainsi que des artéeres axillaires
(tableau 2). L’épaisseur du halo est ensuite mesurée a chacun des 4 sites, conférant des scores de 0 a
4 qui sont ensuite additionnés.(14) Un Halo score > 10/24 pour I'étude de 'artére temporale et ses
branches était associé a une spécificité de 95% pour le diagnostic d’ACG.(14) De plus, un Halo score
> 3 était associé a un risque de cécité d’origine ischémique.(14) Ce score échographique permettrait
également une stratification des patients selon leur pronostic ainsi qu’un suivi de I'activité de la

maladie, indépendamment de tout critere biologique souvent ininterprétable sous traitement.(15)

L'utilisation précoce de I'échographie permettrait de diminuer la survenue de cécité.(16) Cet examen
a de plus I'avantage de ne présenter aucune contre-indication, d’étre non irradiant et facilement
accessible. Il doit cependant étre réalisé par un opérateur entrainé. De faux négatifs sont possibles
en cas de sonde d’échographie inadaptée, d’atteinte trés segmentaire, de corticothérapie débutée
depuis plus de 5 jours ou d’opérateur inexpérimenté avec méconnaissance des signes d’ACG. De
faux positifs s’observent en cas d’occlusions ou sténoses artérielles non spécifiques et pré-existantes

a l'ACG.

3.2. IRM

D’apres 'EULAR, I'IRM peut étre une alternative a I’échographie pour diagnostiquer une ACG de
forme céphalique.(11) Les signes recherchés sont une augmentation de I'épaisseur de la paroi
vasculaire et de I'cedeme avec rehaussement des parois vasculaires en séquence T1. L'injection de
produit de contraste permet de détecter la présence de sténoses vasculaires.(11) L’angio-IRM a par
ailleurs I'avantage de cartographier toutes les artéres cervico-céphaliques y compris les artéres
intracraniennes, bien qu’une étude n’est pas démontré d’augmentation du nombre de diagnostics

d’ACG apres examen de ces artéres.(17)



Une méta-analyse de 6 études réunissant 443 patients évaluait la sensibilité de I'IlRM a 93% et sa

spécificité a 81% en comparaison a la BAT.(13)

En comparaison au diagnostic clinique, la sensibilité et spécificité de I'lRM (73% et 88%
respectivement) était inférieure a celles de I'échographie (77% et 96%).(13) En revanche, une étude
rétrospective ayant comparé I'angio-IRM a I'échographie retrouvait une sensibilité et une spécificité

similaires pour les deux examens.(18)

De fait, I'IRM est une alternative pertinente a I'échographie mais reste moins utilisée du fait de la

présence de contre-indications, du probleme d’accessibilité et de codt.

3.3. Tomodensitométrie et TEP scanner

L'utilisation du scanner ou du TEP-scanner classique n’est pas actuellement recommandée pour
évaluer I'atteinte des artéres craniales.(11) En revanche, une nouvelle génération de TEP-scanner
permet d’analyser les arteres craniennes et a été évaluée dans plusieurs essais.(19) Une étude cas-
témoins rétrospective a évalué la fixation des arteres temporales, vertébrales et axillaires en TEP-
scanner chez des patients atteints d’ACG selon les criteres ACR de 1990 en comparaison a des
patients atteints de mélanome. Apres interprétation de I'absorption de 18-FDG a I'étage cervico-
céphalique par 4 médecins nucléaires en aveugle du diagnostic, la sensibilité et la spécificité du TEP-
scanner étaient évaluées a 82 et 100% respectivement.(20) Dans une étude prospective rassemblant
58 patients suspects d’ACG, le TEP-scanner, interprété en aveugle par 2 médecins nucléaires, avait
une sensibilité 92% et une spécificité de 85% pour diagnostiquer I’ACG comparé a la biopsie d’artére

temporale.(21) (Figures 3 a 8)

3.4. Biopsie d’artere temporale (BAT)

Une revue de la littérature parue en 2020 rapportait une grande hétérogénéité des études sur les
performances des BAT avec proportion de BAT positives variant de 49,5 a 95,1%.(22) Les criteres
histologiques les plus fréquemment retrouvés pour retenir le diagnostic étaient l'infiltration de
cellules géantes, inflammatoires ou mononucléées, l'infiltration granulomateuse de la paroi
artérielle, la fragmentation de la tunique élastique interne, la présence de fibrose ou de

nécrose.(22,23)

En cas d’imagerie positive pour le diagnostic d’ACG et de probabilité clinique forte, il est maintenant
possible de surseoir a la BAT pour considérer le diagnostic établi. A contrario, une faible probabilité

cliniqgue accompagnée d’'une imagerie négative devra remettre en cause le diagnostic d’ACG.



Seules les situations intermédiaires pourront motiver la réalisation d’examens complémentaires

comme la BAT, qui reste I'examen de référence.(11)

4. Les diagnostics différentiels de I’ACG cervico-céphalique

4.1. Arthrite microcristalline

Le syndrome de la dent couronnée, lié principalement a des dépbts de pyrophosphate de calcium et
plus rarement d’hydroxyapatite au niveau des structures abarticulaires odonto-atloidiennes, est une
autre cause de céphalées et cervicalgies d’allure inflammatoire avec fievre et syndrome

inflammatoire biologique (Figure 9).

4.2. Spondylodiscite

Au niveau cervical la spondylodiscite peut donner des cervicalgies avec fiévre et syndrome

inflammatoire biologique.

4.3. Tumeur et métastase osseuses

Les tumeurs rachidiennes et métastases osseuses peuvent se révéler initialement par des douleurs

et un syndrome inflammatoire biologique avant I'apparition de signes neurologiques.

4.4. Neuropathie optique ischémique antérieure (NOIA) non

artéritique
Contrairement a I’ACG qui peut se présenter initialement par des troubles visuels de type cécité
unilatérale brutale dans le cadre d’une NOIA artéritique, I'artériosclérose est liée a une occlusion des

arteres ciliaires postérieures par une thrombose le plus souvent chez un patient présentant des

facteurs de risque cardio-vasculaires.

5. Quels traitements dans I’ACG cranio-céphalique en 2021 ?

5.1. Corticothérapie



Comme le rappellent les recommandations issues du PNDS révisées en 2020, la corticothérapie reste
le traitement de référence de I’ACG, a la posologie de 1 mg/kg/j dans les formes compliquées
(atteinte ophtalmologique ou aortique) contre 0,7 mg/kg/j dans les formes non compliquées.(24)
L'atteinte oculaire est une urgence thérapeutique qui peut justifier I'administration de bolus IV de
méthylprednisolone a 500 ou 1000 mg/jour pendant 1 a 3 jours avant relais par une corticothérapie
orale a 1 mg/kg/j.(24) U'efficacité des bolus intraveineux de corticoides sur la prévention des
complications, et notamment la cécité, n’a pas été clairement démontrée. lls semblent surtout avoir
un effet sur la réduction de la dose cumulée de corticoides oraux a long-terme.(25) En revanche, un
délai court (<1 jour) pour I'introduction de la corticothérapie suite au diagnostic d’ACG est un

facteur de bon pronostic concernant I’évolution des lésions ophtalmologiques.(26)

Néanmoins, la proportion de patients présentant une cortico-dépendance ou une mauvaise
tolérance de la corticothérapie est conséquente et le maintien d’une corticothérapie au long cours a
un impact sur le pronostic des patients. L'enjeu est donc au développement de traitements

épargneurs de corticoides.

La décroissance de la corticothérapie est débutée dés disparition des signes cliniques. Le schéma de
décroissance proposé par le PNDS est de 15 a 20 mg/j de prednisone a 3 mois, 7,5 a 10 mg/j a 6 mois
pour atteindre 5mg/j a 1 an de traitement.(24) Le suivi biologique de la CRP et/ou VS n’est pas
indiqué en dehors du cadre d’une récidive des symptomes pour distinguer une rechute de PPR d’une

affection mécanique isolée par exemple.

Pour rappel, la corticothérapie prolongée (>7,5mg/j pendant plus de 3 mois) s’accompagne de
traitements adjuvants pour en diminuer les effets secondaires : supplémentation vitamino-calcique,
bisphosphonates selon les facteurs de risque ostéoporotiques, inhibiteur de la pompe a protons

selon les antécédents digestifs et supplémentation potassique éventuelle.

5.2. Tocilizamab

Le Tocilizumab est le seul traitement a visée d’épargne cortisonique a avoir obtenu I’AMM pour une

utilisation par voie sous-cutanée dans I’ACG.

Dans une étude rétrospective comportant 60 patients atteints d’ACG et traités par corticoides puis
adjonction de Tocilizumab (d’emblée, a I'occasion d’une rechute ou a titre d’épargne cortisonique), il
a été observé que les rechutes avec manifestations visuelles étaient moins fréquentes apres
I'introduction du Tocilizumab et ce peu importe la présence de troubles visuels au moment du

diagnostic de I’ACG.(27)



Des cas cliniques ont rapporté la stabilisation voire I'amélioration de lésions ophtalmologiques qui
s’aggravaient sous bolus de méthylprednisolone apres introduction de Tocilizumab, mais sans que
I’on puisse faire la part des choses entre une efficacité retardée des corticoides IV et celle du

Tocilizumab administré précocement.

Un traitement par Tocilizumab 162mg par semaine par voie sous-cutanée peut étre envisagé dans
les formes d’ACG non compliquées en cas de rechutes ou cortico-dépendance ou de contre-

indications a la corticothérapie.

5.3. Meéthotrexate

Le Méthotrexate (MTX) est utilisé hors AMM a visée d’épargne cortisonique a la posologie de 7,5 a

15mg par semaine.

Dans un essai randomisé de 2001, incluant 98 patients traités par MTX a la posologie de
0,15mg/kg/semaine ou placebo associés a une corticothérapie a 1mg/kg/jour ne retrouvait pas de
différence significative sur le taux d’échec a 12 mois. La posologie médiane de MTX était de 15
mg/semaine.(28) Un autre essai contrélé randomisé ne retrouvait pas de différence sur la dose

cumulée de corticoides entre les deux bras MTX ou placebo.(29)

Une méta-analyse d’autres essais randomisés avec un suivi moyen de 54,7 semaines retrouvait une

diminution significative des rechutes jusqu’a la 48°™ semaine dans le bras MTX versus placebo.(30)

5.4. Autres traitements

Quelques études ont évalué I'utilisation d’autres molécules comme I'azathioprine, le Iéflunomide,
mycophénolate mofétil, la dapsone, I'hydroxychloroquine, la ciclosporine, le cyclophosphamide, les
anti-TNF, I'abatacept, 'anakinra ou ustékinumab mais avec un niveau de preuve trop faible pour
pouvoir recommander leur utilisation, quand elles n’étaient pas négatives ou en faveur d’'une

toxicité.

5.5. Antiagrégants plaquettaires et anticoagulants

Certaines études rétrospectives ont montré que les patients traités par aspirine +/- anticoagulant
présentaient moins de complications ischémiques que ceux sans aspirine.(31,32) Une revue de la
littérature menée en 2014 ne retrouvait pas d’essai controlé randomisé évaluant I'intérét de

I"aspirine dans I’ACG pour diminuer la survenue de complications ischémiques.(33) Une autre étude



observationnelle montrait une diminution des rechutes chez les patients traités par aspirine sur un

suivi moyen de 54,9 mois. (34)

Devant I'absence de preuve suffisante, il n’y a pas lieu de traiter les patients atteints d’ACG par
aspirine et/ou anticoagulant de fagon systématique. L'indication est a discuter au cas par cas selon la

sévérité de |'atteinte et les facteurs de risque du patient.

6. Conclusion

L’ACG se manifeste essentiellement par une atteinte artérielle cervico-céphalique. Les progres de
I'imagerie permettent de surseoir a la BAT en cas de suspicion clinique forte et de confirmer le
diagnostic par échographie en premiére intention, avec pour conséquence une diminution des
complications vasculaires de type cécité, du fait de la disponibilité plus rapide de cet examen.
L’enjeu est au développement de traitement d’épargne cortisonique pour améliorer le pronostic des
patients. Le MTX et le Tocilizumab offrent une alternative thérapeutique intéressante dans I’ACG en
rechutes ou cortico-dépendante ou en présence de contre-indication a la corticothérapie.
Néanmaoins, leur impact sur le pronostic fonctionnel reste a démontrer. Des études supplémentaires

sont nécessaires afin de recommander l'utilisation d’autres biothérapies dans I’ACG.
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Tableau 1 : Prévalence des symptéomes d’ACG

Fievre 10-41% (3,9,35)
Malaise 82% (9)
Anorexie 29-82% (9,34)

Perte de poids

10-38% (34,35)

Céphalées inhabituelles temporales ou occipitales

60-75% (3,9)

Claudication de la machoire

34-55% (9,36)

Douleur a la palpation des arteres temporales

77% (9)

Hyperesthésie du cuir chevelu

28-50% (3,9)

Troubles visuels

20-50% (3,9,10)

Syndrome de I'arche aortique

10-15% (3)

Pseudo-polyarthrite rhizomélique associée

30-60% (1,3)

Manifestations neurologiques (neuropathies, ischémies)

7-30% (3,34)

Symptdmes respiratoires et Orl (toux, odynophagie, enrouement) 10% (3)
Epanchements pleuraux 2% (36)
Epanchements péricardiques 3,5% (36)
Aortite 8% (36)
Anévrisme de |'aorte 3-6% (34,36)
Sténoses des artéres extra-craniennes 11% (34)

AVC 3-10% (36,37)
VS > 40mm/h 80-90% (3,9)
CRP > 1,5mg/dL 65% (9)
Anémie avec Hémoglobine < 11g/dL 59% (9)
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Tableau 2. Calcul du Halo score d'aprées van der Geest et al.
Artére Artére Artére Halo score .
Artere
Halo score temporale temporale temporale complet (48 iy
- P axillaire
3= (24 pts) superficielle pariétale frontale pts)
5 E Grade 0 <0,3 <0,2 <0,1 Grade 0 <0,5
QD
98 9 Grade 1 0,4 0,3 0,2 Grade 3 0,6
©
§- < Grade 2 0,5 0,4 0,3 Grade 6 0,7-0,8
Grade 3 0,6 ou0,7 0,5 0,4 Grade 9 0,9-1,5
Grade 4 20,8 20,6 20,5 Grade 12 21,6
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Légendes des figures :
Figure 1. Induration de I'artere temporale
Figure 2. Echographie-doppler d’artere temporale

Figure 3. TEP-scanner : Hyperfixation des artéres vertébrales, des artéres temporales et des
collatérales des carotides externes. Renforcement de fixation trés modéré de la paroi de I'aorte
thoracique

Figure 4. TEP-scanner : coupes axiales centrées sur les arteres temporales (a gauche) et vertébrales
(a droite)

Figure 5. TEP-scanner : Hyperfixation intense des parois des artéres vertébrales postérieures, des
arteres sous-clavieres s'étendant au niveau des artéres humeérales, de |'aorte prédominant dans sa
portion descendante jusqu'a la bifurcation aorto-iliaque, ainsi qu'au niveau des arteres thoracique
internes.

Figure 6. Coupes axiales et sagittales centrées sur les artéres vertébrales

Figure 7. TEP-scanner : Hyperfixation intense des artéres carotides communes, des arteres carotides
internes et externes, des artéres vertébrales, du tronc brachio-céphalique gauche, des artéeres sub-
clavieres bilatérales, des collatérales de la carotide externe, des artéres occipitales, des fémorales et
collatérales.

Figure 8. TEP-scanner : coupes coronales centrées sur les artéres sous-clavieres (a gauches) et
carotides (a droite)

Figure 9. Dent couronnée
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