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Objectifs pédagogiques

Å5ŞŎǊƛǊŜ ƭŀ ǇŀǘƘƻƎŞƴƛŜ Ŝǘ ƭŀ  ǇƘȅǎƛƻǇŀǘƘƻƭƻƎƛŜ ŘŜ 
ƭΩ!/D

Å9ǘŀōƭƛǊ ƭŜ ŘƛŀƎƴƻǎǘƛŎ ŘŜ ƭΩ!/D

Å/ƻƴƴŀƛǘǊŜ ƭŜ ǊƾƭŜ ŘŜ ƭΩL[πс ŀǳ ŎƻǳǊǎ ŘŜ ƭΩ!/D

Å/ƻƴƴŀƛǘǊŜ ƭŜǎ  ŀǇǇƭƛŎŀǘƛƻƴǎ ǘƘŞǊŀǇŜǳǘƛǉǳŜǎ

/ƻǊǘƛŎƻƠŘŜǎ

aŞǘƘƻǘǊŜȄŀǘŜ

LƴƘƛōƛǘƛƻƴ ŘŜ ƭŀ ǾƻƛŜ ŘŜ ƭΩL[πс Υ ǘƻŎƛƭƛȊǳƳŀō



++

ACG 



Horton :  La publication princeps par BT Horton, TB Magathet GE Brown de la  
maladie qui portera le nom du premier auteur

Une publication en 1932 avec deux cas seulement, puis huit 
Ŏŀǎ ǊŜǾǳǎΣ Ŝǘ ƭΩŀǊǘŞǊƛǘŜ ǘŜƳǇƻǊŀƭŜ Ŝǎǘ ƳŞŘƛŎŀƭŜƳŜƴǘ ƴŞŜΦ



муфл

1572

Maladie de Horton : une existence antérieure à Horton

940 - 1010





¢ƻǳŎƘŜ  ƭΩŀǊǘŝǊŜ ŎŀǊƻǘƛŘŜ ŜȄǘŜǊƴŜ Ŝǘ ǎŜǎ ōǊŀƴŎƘŜǎ     



ÇPronostic  fonctionnel  : cécité
ÇtǊƻƴƻǎǘƛŎ Ǿƛǘŀƭ  Υ ǊǳǇǘǳǊŜ ŘΩŀƴŞǾǊȅǎƳŜ

LƴǘǊƻŘǳŎǘƛƻƴ



ACG et registre des vascularites



ACG : Fréquence relative des vascularites



ACG : Epidémiologie

ÅVascularitesystémique fréquente en Europe    

ÅPrévalence : 1,8 à 23,3/100.000 habitants 

ÅPrévalence élevée : Europe du Nord, USA 

Å Incidence augmente avec âge. Exceptionnelle avant 50 ans  

ÅAtteinte féminine préférentielle: 2H/7F

ÅCŀŎǘŜǳǊǎ ƎŞƴŞǘƛǉǳŜǎ Ŝǘ ŘΩŜƴǾƛǊƻƴƴŜƳŜƴǘ
ÅPolymorphisme génétique
ïIL-6
ïTNF



ACG : Incidence



ACG : Pathogénie et physiopathologie



ACG : Facteurs génétiques

augmentation significative de la prévalence des allèles 
HLA-DRB1*04

Plusieurs travaux rapportent une



Facteur environnemental



Gradient Nord Sud



Emergence cyclique



Facteur infectieux



tƘȅǎƛƻǇŀǘƘƻƭƻƎƛǉǳŜ ŘŜ ƭΩ!/D Υ 
un modèle en 3 phases 

Réaction lymphocytaire T à un antigène
Profil de sécrétion TH1 des cytokines.

мπwǳǇǘǳǊŜ Řǳ ǇǊƛǾƛƭŝƎŜ ƛƳƳǳƴƛǘŀƛǊŜ Řŀƴǎ ƭϥŀŘǾŜƴǘƛŎŜ
нπwŜŎǊǳǘŜƳŜƴǘ ŘŜǎ [¢ /5пҌŜǘ ƭŜǳǊ ǇƻƭŀǊƛǎŀǘƛƻƴ
оπwŜŎǊǳǘŜƳŜƴǘ ŘŜǎ ƭȅƳǇƘƻŎȅǘŜǎ ¢ /5у Ŝǘ ŘŜǎ 
ƳƻƴƻŎȅǘŜǎ
π!ŎǘƛǾŀǘƛƻƴ ŘŜǎ ƳŀŎǊƻǇƘŀƎŜǎ
πwŜƳƻŘŜƭŀƎŜ ǾŀǎŎǳƭŀƛǊŜ



Etat de base :
artère saine



Rupture de tolérance et activation des cellules 
ŘŜƴŘǊƛǘƛǉǳŜǎ ǊŞǎƛŘŀƴǘŜǎ ŘŜ ƭΩŀŘǾŜƴǘƛŎŜ



Recrutement 
et polarisation des LT CD4+  



[Ŝ ǊŜƳƻŘŜƭŀƎŜ ǾŀǎŎǳƭŀƛǊŜ
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ÅInfiltrat inflammatoire 
pan-pariétal (artérite)
ïComportant des cellules 

géantes plurinucléées

ÅRupture de la limitante
élastique interne

ÅEpaississement fibro-
oedémateuxintimal avec 
diminution du calibre de la 

lumière artérielle

Adventice

Média

Intima

Résultat : une artérite avec des 
spécificités histologiques





wƾƭŜ ŘŜ ƭΩL[-с ŀǳ ŎƻǳǊǎ ŘŜ ƭΩ!/D

Å[ΩL[-6 est une cytokine produite par de nombreux types 
cellulaires, en particulier les monocytes/macrophages, et 
dont les effets biologiques sont variés

Å!ǳ ŎƻǳǊǎ ŘŜ ƭΩ!/D:

-ƭŀ ŎƻƴŎŜƴǘǊŀǘƛƻƴ ŘΩL[-6 sérique est augmentée et corrélée 
Ł ƭΩŀŎǘƛǾƛǘŞ ŘŜ ƭŀ ƳŀƭŀŘƛŜΦ 

- Balance Th17/TregΣ ŎƻƴǘǊƾƭŞŜ ǇŀǊ ƭΩL[-6 est déséquilibrée

-ƭΩL[-6 pourrait être indirectement impliquée dans les 
phénomènes de remodelage vasculaire



ŎƻƴǎŞǉǳŜƴŎŜ ŘŜ ƭŀ ǇǊƻŘǳŎǘƛƻƴ ŘΩL[-мŜǘ ǎǳǊǘƻǳǘ ŘΩL[-6 
par les macrophages infiltrant la paroi artérielle 

conséquence du remodelage de la paroi vasculaire 



ACG: diagnostic clinique

Å¢ƻǳǘŜ ŎŞǇƘŀƭŞŜƛƴƘŀōƛǘǳŜƭƭŜŘΩŀǇǇŀǊƛǘƛƻƴ ǊŞŎŜƴǘŜŎƘŜȊ ǳƴ 
ǎǳƧŜǘ ŘŜ Ǉƭǳǎ ŘŜ рл ŀƴǎΣ Ŝƴ ǇŀǊǘƛŎǳƭƛŜǊ ŀǇǊŝǎтл ŀƴǎΣ Řƻƛǘ 
ŦŀƛǊŜ ŞǾƻǉǳŜǊƭŜ ŘƛŀƎƴƻǎǘƛŎ ŘΩ!/DΦ 

Å[Ŝǎ ŀǳǘǊŜǎ ǎƛƎƴŜǎ ŞǾƻŎŀǘŜǳǊǎǎƻƴǘ ƭŜǎ ǎƛƎƴŜǎ ǾƛǎǳŜƭǎ όōŀƛǎǎŜ 
ŘŜ Ǿƛǎƛƻƴ ƻǳ ŘƛǇƭƻǇƛŜ ǘǊŀƴǎƛǘƻƛǊŜ ƻǳ ǇŜǊƳŀƴŜƴǘŜύΣ ƭŀ 
ŎƭŀǳŘƛŎŀǘƛƻƴ όƻǳ ŘƻǳƭŜǳǊύ ŘŜ ƭŀ ƳŀȸŎƘƻƛǊŜΣ ƭΩƘȅǇŜǊŜǎǘƘŞǎƛŜ
Řǳ ŎǳƛǊ ŎƘŜǾŜƭǳΣ ƭΩŀǎǇŜŎǘ ǎŀƛƭƭŀƴǘ Ŝǘ ƛƴŘǳǊŞŘŜǎ ŀǊǘŝǊŜǎ
ǘŜƳǇƻǊŀƭŜǎΣ ƭŀ ttw Ŝǘ ƭŜǎ ǎƛƎƴŜǎ ƎŜȳƴŞǊŀǳȄΦ 

Å¦ƴŜ !/D Řƻƛǘ ŀǳǎǎƛ ŜȸǘǊŜŜƴǾƛǎŀƎŞŜŘŜǾŀƴǘ ǘƻǳǘ ǎȅƴŘǊƻƳŜ 
ƛƴƅŀƳƳŀǘƻƛǊŜ ƛǎƻƭŞǇŜǊǎƛǎǘŀƴǘ .

Å5ƛŀƎƴƻǎǘƛŎ ŘΩŀƻǊǘƛǘŜ Ł ƭΩŀƴƎƛƻLwaƻǳ tŜǘ ǎŎŀƴ Χ



ACG: manifestations cliniques

forme typique





http://www.cri-net.com/prive/base_images/horton/grande/fig04.jpg
http://www.cri-net.com/prive/base_images/horton/grande/fig02.jpg
















http://www.cri-net.com/prive/base_images/horton/grande/fig03.jpg




ACG: Manifestationscliniques



Epaules  très caractéristique de 
pseudo-polyarthrite rhizomélique

[ΩŞŎƘƻƎǊŀǇƘƛŜ Ŝǘ ƭΩLwa ǇŜǊƳŜǘǘŜƴǘ 
ŘŜ ƳŜǘǘǊŜ Ŝƴ ŞǾƛŘŜƴŎŜ ŎŜǎ ōǳǊǎƛǘŜǎ 
ŀǾŜŎ ǳƴŜ ǎŜƴǎƛōƛƭƛǘŞ Ŝǘ ǳƴŜ 
ǎǇŞŎƛŦƛŎƛǘŞ Ҕ фл҈Φ

http://www.cri-net.com/prive/base_images/horton/grande/fig13.jpg


!/DΥ aŀƴƛŦŜǎǘŀǘƛƻƴǎ ŎƭƛƴƛǉǳŜǎ  

ÅLe GRAND risque de la MH est la cécité dans 15 à 20% des 
cas  souvent brutale, irréversible se 

ÅBilatérale dans 25 à 50% des cas

ÅSignes transitoires prémonitoires dans 65 % des cas

ÅAmaurose fugace

ÅAmauroseǇŜǊƳŀƴŜƴǘŜ ŘΩƻǊƛƎƛƴŜ ƛǎŎƘŞƳƛǉǳŜ Υ мл - 20 %.

Å5ƛǇƭƻǇƛŜ ǘǊŀƴǎƛǘƻƛǊŜΣ ǇǘƻǎƛǎΣ ǘǊƻǳōƭŜ ƻŎǳƭƻƳƻǘŜǳǊ Σ ΧΧΦΦ

Atteintes oculaires



ACG: Atteinte oculaire : 3 types les plus fréquents 





!/D Υ !ǘǘŜƛƴǘŜǎ ƻŎǳƭŀƛǊŜǎ



ACG : Atteintes oculaires



ACG: Manifestations cliniques

Å10 ς15 % des cas

ÅtŜǳǘ ǘƻǳŎƘŜǊ ƭΩŜƴǎŜƳōƭŜ Řǳ ǊŞǎŜŀǳ ŀǊǘŞǊƛŜƭ ŘŜ ƳƻȅŜƴ Ŝǘ 
de gros calibre. 

ÅAtteinte des gros troncs artériels : asymptomatique mais 
peut être responsable de manifestations ischémiques, de 
dissections ou de ruptures.(wƛǎǉǳŜ ŘΩŀƴŞǾǊȅǎƳŜ ŘŜ 
ƭΩŀƻǊǘŜ ǘƘƻǊŀŎƛǉǳŜ · мт ύ 

ÅVaisseaux à destinée cérébrale (dans leur portion 
extracrânienne) avec des syndromes déficitaires

ÅVaisseaux périphériques et profonds (syndrome de 
Raynaud pour les membres supérieurs, artérite 
oblitérantedes membres inférieurs , atteinte coronaire, 
ǊŞƴŀƭŜΣ ƳŞǎŜƴǘŞǊƛǉǳŜΧύΦ

Atteintes vasculaires





!ǊǘŝǊŜ ŀȄƛƭƭŀƛǊŜ

http://www.cri-net.com/prive/base_images/horton/grande/fig06.jpg




ACG: Manifestations atypique





Biologie

Ac anti ferritine ,anti cardiolipineΧ Κ



ACG : diagnostic par imagerie



5ƛŀƎƴƻǎǘƛŎ ǇŀǊ ƛƳŀƎŜǊƛŜ

ÅTDM  des gros troncs : intérêt dans le diagnostic 
ŘŜ ƭΩŀƻǊǘƛǘŜ (1) KarassaFB et al. Ann Intern Med 2005;142:359.



Echographie-doppler AT 

Halo hypo-échogèneautour de la paroi des artères 
temporales : sensibilité 69% et spécificité 82%

(1) Karassa FB et al. Ann Intern Med 2005;142:359.



9ŎƘƻƎǊŀǇƘƛŜπŘƻǇǇƭŜǊ !¢ 



TDM des gros troncs

Epaississement pariétal aortique





IRM/artère temporale

Hyper-ǎƛƎƴŀƭ ŘŜ ƭΩŀǊǘŝǊŜ ǘŜƳǇƻǊŀƭŜ ǎǳǊ Lwa Υ ¢Ǌŝǎ ǎǇŞŎƛŦƛǉǳŜ

IȅǇŜǊπǎƛƎƴŀƭ ŘŜ ƭΩŀǊǘŝǊŜ ǘŜƳǇƻǊŀƭŜ ǎǳǊ Lwa Υ ¢Ǌŝǎ ǎǇŞŎƛŦƛǉǳŜ



PET-scan









ACG : diagnostic histologique



!/D Υ ŘƛŀƎƴƻǎǘƛŎ ŘŜ ŎŜǊǘƛǘǳŘŜ Υ 
ƘƛǎǘƻƭƻƎƛŜ





ACG : histologie



ACG : diagnostic /état actuel



Applications thérapeutiques



Corticothérapie

Å/ƻƴǎǘƛǘǳŜ ƭŀ ǇƛŜǊǊŜ ŀƴƎǳƭŀƛǊŜ Řǳ ǘǊŀƛǘŜƳŜƴǘ ŘŜ ƭΩ!/DΦ 

Å9ŦŦƛŎŀŎƛǘŞ ǘǊŝǎ ǊŀǇƛŘŜ ƧǳǎǘƛŦƛŀƴǘ ƭŀ ƴƻǘƛƻƴ ŘŜ ǘŜǎǘ ǘƘŞǊŀǇŜǳǘƛǉǳŜ Ƴŀƛǎ  
Řƻƛǘ şǘǊŜ ǇǊŜǎŎǊƛǘŜ Ł ŦƻǊǘŜ ŘƻǎŜ ŀǳ ŘƛŀƎƴƻǎǘƛŎΦ 

ÅwŜŎƘǳǘŜǎ  ŎƻǳǊŀƴǘŜǎ Ŝǘ ŀƭƭƻƴƎŜŀƴǘ ƭŀ ŘǳǊŞŜ Řǳ  ǘǊŀƛǘŜƳŜƴǘ 

Åƭŀ ŎƻǊǘƛŎƻǘƘŞǊŀǇƛŜ ŀǳ ƭƻƴƎ ŎƻǳǊǎ ǊŜǎǘŜ ƭΩǳƴŜ ŘŜǎ ǇǊƛƴŎƛǇŀƭŜǎ ǎƻǳǊŎŜǎ 
ŘŜ ƳƻǊōƛŘƛǘŞ ŀǳ ŎƻǳǊǎ ŘŜ ƭΩ!/DΦ tƭǳǎ ŘŜ ур҈ ŘŜǎ ǇŀǘƛŜƴǘǎ ŀȅŀƴǘ ŀǳ 
Ƴƻƛƴǎ ǳƴ ŜŦŦŜǘ ǎŜŎƻƴŘŀƛǊŜ

Å[Ŝ ŘŞǾŜƭƻǇǇŜƳŜƴǘ ŘŜ ǎǘǊŀǘŞƎƛŜǎ ŘΩŞǇŀǊƎƴŜ Ŝƴ ŎƻǊǘƛŎƻƠŘŜǎ Ŝǎǘ ŘƻƴŎ 
ǳƴ ƻōƧŜŎǘƛŦ ŜǎǎŜƴǘƛŜƭ ǇƻǳǊ ŀƳŞƭƛƻǊŜǊ ƭŀ ǇǊƛǎŜ Ŝƴ ŎƘŀǊƎŜ ŘŜ ƭΩ!/D







Corticoïdes: place des bolus





Recommandations HAS 2017



Recommandations HAS 2017





Traitement adjuvant

ÅRecommandation EULAR : associer un antiagrégant 
ǇƭŀǉǳŜǘǘŀƛǊŜ ŎƘŜȊ ƭŜǎ ǇŀǘƛŜƴǘǎ ŀǘǘŜƛƴǘǎ ŘΩ!/D Ŝƴ ƭΩŀōǎŜƴŎŜ ŘŜ 
contre-indication 

Å Aucune donnée claire pour les anti-coagulants

wƛǎǉǳŜ Ř ΩŞǾŝƴŜƳŜƴǘǎ ƛǎŎƘŞƳƛǉǳŜǎ ŀǇǊŝǎ ŘƛŀƎƴƻǎǘƛŎ ŘΩ!/D



¢ǊŀƛǘŜƳŜƴǘ ŘΩŞǇŀǊƎƴŜ ŎƻǊǘƛǎƻƴƛǉǳŜ

Å[Ŝ ŘŞǾŜƭƻǇǇŜƳŜƴǘ ŘŜ ǎǘǊŀǘŞƎƛŜǎ ŘΩŞǇŀǊƎƴŜ Ŝƴ ŎƻǊǘƛŎƻƠŘŜǎ 
est donc un objectif essentiel pour améliorer la prise en 
ŎƘŀǊƎŜ ŘŜ ƭΩ!/DΦ 

Å[ŀ ǇƘȅǎƛƻǇŀǘƘƻƭƻƎƛŜ ŘŜ ƭΩ!/D ƴΩŜǎǘ Ǉŀǎ ŎƻƳǇƭŝǘŜƳŜƴǘ 
élucidée mais des progrès majeurs ont été réalisés ces 
ŘŜǊƴƛŝǊŜǎ ŀƴƴŞŜǎΣ ǇŜǊƳŜǘǘŀƴǘ ŘΩƛŘŜƴǘƛŦƛŜǊ ƭŜǎ ǇǊƛƴŎƛǇŀǳȄ 
acteurs cellulaires et cytokiniquesimpliqués dans cette 
vascularite. 

ÅCes données ont conduit au développement de thérapies 
ciblées particulièrement prometteuses pour la prise en 
ŎƘŀǊƎŜ ŘŜ ƭΩ!/DΦ



5Ŝǎ ǊŜŎƘŜǊŎƘŜǎ ǎǳǊ ƭŜǎ ŀƎŜƴǘǎ ŘϥŞǇŀǊƎƴŜ ǎǘŞǊƻƠŘƛŜƴǎ ǘŜƭǎ ǉǳŜ ƭϥŀȊŀǘƘƛƻǇǊƛƴŜΣ ǉǳƛ ǎϥŜǎǘ ǊŞǾŞƭŞŜ ŜŦŦƛŎŀŎŜ 
ǇƻǳǊ ǊŞŘǳƛǊŜ ƭŀ ŘƻǎŜ ƎƭƻōŀƭŜ ŘŜ ǎǘŞǊƻƠŘŜǎΣ ƻƴǘ ŞŎƘƻǳŞ Ŝƴ Ǌŀƛǎƻƴ ŘŜ ǘŀǳȄ Ǉƭǳǎ ŞƭŜǾŞǎ ŘϥƛƴǘŜǊǊǳǇǘƛƻƴ 
ǇŀǊ ǊŀǇǇƻǊǘ ŀǳȄ D/Φ [ΩŀȊŀǘƘƛƻǇǊƛƴŜΣ ƭΩƘȅŘǊƻȄȅŎƘƭƻǊƻǉǳƛƴŜΣ ƭŀ ŘŀǇǎƻƴŜǇƭǳǎ ǊŜŎŜƳƳŜƴǘƭŜǎ ŀƴǘƛπ¢bCπ
ƴΩƻƴǘǇŀǎ ƳƻƴǘǊŞ ŘΩŜŦŦƛŎŀŎƛǘŞ Ŝǘκƻǳ ǳƴŜ ǘƻȄƛŎƛǘŞ ǘǊƻǇ ŞƭŜǾŞŜΣ Řŀƴǎ ŎŜǘǘŜ ƛƴŘƛŎŀǘƛƻƴΦ 

¢ǊŀƛǘŜƳŜƴǘ ŘΩŞǇŀǊƎƴŜ ŎƻǊǘƛǎƻƴƛǉǳŜ





Cette méta analyse de 3 essais thérapeutiques randomisés contre placebo a montré que le 
méthotrexate (7,5 à 15 mg/semaine) a un effet modeste de prévention des rechutes

Seul le MéthotrexateǇŜǊƳŜǘ ŘΩƻōǘŜƴƛǊ ǳƴŜ ŞǇŀǊƎƴŜ Ŝƴ ŎƻǊǘƛŎƻƠŘŜǎ Ŝǘ ǊŞŘǳƛǘ ƭŜ 
ǊƛǎǉǳŜ ŘŜ ǊŜŎƘǳǘŜ Ƴŀƛǎ ŎŜǘ ŜŦŦŜǘ ǎŜƳōƭŜ ƳƻŘŜǎǘŜ Ŝǘ ƳŞǊƛǘŜǊŀƛǘ ŘΩşǘǊŜ ǊŞŞǾŀƭǳŞ

¢ǊŀƛǘŜƳŜƴǘ ŘΩŞǇŀǊƎƴŜ ŎƻǊǘƛǎƻƴƛǉǳŜ



[ŀ ǇǊŜǳǾŜ ŘŜ ƭϥǳǘƛƭƛǎŀǘƛƻƴ Řǳ ƳŞǘƘƻǘǊŜȄŀǘŜόa¢·ύ Ŝǎǘ 
ŎƻƴǘǊŀŘƛŎǘƻƛǊŜ Ŝǘ ǎǳǊ ƭŀ ƳŞǘŀπŀƴŀƭȅǎŜ ŀ ƳƻƴǘǊŞ ǳƴ 
ōŞƴŞŦƛŎŜ ƳƻŘŜǎǘŜ



LƴƘƛōƛǘƛƻƴ ŘŜ ƭŀ ǾƻƛŜ ŘŜ ƭΩL[-6 : Tocilizumab



ÅApproche prometteuse, et le tocilizumab(TCZ, un 
anticorps monoclonal recombinant humanisé anti-
IL-6 ) a été soumis à des ECR pour démontrer son 
efficacité son innocuité dans l'utilisation de la GCA

ÅLe blocage de l'IL-6 peut altérer ou arrêter la 
différenciation des cellules CD 4+ en cellules Th-17 
et pourrait potentiellement augmenter la 
production de cellules Treg.






