Des Céphalées, cing avis -
spécialisés: les pieges diagnostiques
pour la maladie de Horton
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Headaches, five expert opinions: The
pitfalls involved in the diagnosis of giant
cell arteritis

Giant cell arteritis (GCA) (or Horton’s disease)
is a systemic disease affecting the vessels of
medium and large sizes. The incidence in-
creases with age (the disease develops ra-
rely before age 50) and the etiology remains
unknown. Clinical manifestations may vary (in-
cluding asthenia, temporal headache, visual
disturbances, etc.) and GCA can potentially
lead to dramatic consequences (permanent
loss of vision). Although some anomalies in
the investigations may help in the diagnosis
of GCA, research and confirmation of the diag-
nosis of GCA may be difficult, especially when
the symptoms presented by patients are
spread out in time and appear to be nonspe-
cific at first.

Lartérite a cellules géantes (ACG) (ou maladie de Horton) est
une pathologie systémique touchant les vaisseaux de grande et
moyenne tailles, dont I'incidence augmente avec I'age et dont
I'étiologie reste encore inconnue. Les manifestations cliniques
peuvent étre variées (par exemple asthénie, céphalées tem-
porales, troubles visuels, etc.) et les conséquences potentiel-
lement dramatiques (perte de la vision permanente). Bien qu'il
existe des anomalies aux examens complémentaires qui aident
a poser le diagnostic d’ACG, la recherche et la confirmation du
diagnostic peuvent parfois étre difficiles, en particulier lorsque
les symptomes présentés par les patients s’échelonnent dans le
temps et apparaissent comme aspécifiques au premier abord.

INTRODUCTION

Certains diagnostics qui semblent évidents rétrospectivement
ne le sont pas forcément dans I'évolution naturelle d’'une patho-
logie. Le médecin de premier recours (MPR) peut s’appuyer
sur ses collégues spécialistes pour avancer dans la démarche
diagnostique. Toutefois, lorsque ces évaluations spécialisées
sont échelonnées dans le temps et permettent ainsi de n’avoir
qu’'une vision fragmentaire d’'une maladie, les avis sollicités
peuvent parfois différer. Cela est particulierement vrai pour
les maladies systémiques, qui peuvent se manifester au cours
de leur évolution par des symptdmes isolés aspécifiques et
induire des investigations médicales multiples dans le cadre
de leur bilan.

Nous décrivons le cas d’une patiente qui s'est présentée a la Policlinique médi-

cale universitaire (PMU) et faisons une syntheése de la littérature sur la maladie

de Horton.

CAS CLINIQUE

Une patiente de 61 ans en bonne santé habituelle, sans antécédent de mi-
graine, est adressée a la PMU pour le bilan médical de céphalées quotidiennes
évoluant depuis cing mois. Alternant initialement entre les hémicranes droit
et gauche, les céphalées ont progressivement migré vers les régions frontale
et occipitale, se présentant sous la forme de briilures et par moments de dé-
charges électriques. Sur les cinq mois d’évolution des symptémes, la patiente
décrit l'installation progressive de troubles visuels (déformations intermit-
tentes des images visuellement percues), le développement d’une dyspnée a
I'effort accompagnée d’épisodes intermittents d’oppressions thoraciques, ainsi
qu’une claudication intermittente de la méachoire.

Compte tenu de I'évolution du tableau clinique dans le temps, plusieurs bi-
lans médicaux se sont succédés. Le bilan biologique effectué initialement
s'est révélé sans particularité. La maladie de Horton est écartée du diagnostic
différentiel & ce moment-la en raison d’une VS (vitesse de sédimentation)
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dans la norme (5 mm/h). Un examen ophtalmologique
effectué cinq semaines apres le début des symptomes
a permis notamment d’exclure un glaucome. En raison
du changement progressif de la localisation et du carac-
tere des céphalées, un premier avis neurologique est
organisé, évoquant des céphalées sur névralgies occipi-
tales ou d’origine cervicale, compte tenu des résultats
d’'une IRM de la colonne cervicale montrant des disco-
pathies dégénératives étagées. Le bilan par angio-IRM
était par ailleurs sans particularité. Au vu de la persis-
tance des céphalées devenant invalidantes, un second
avis neurologique est demandé, retenant plutét le diag-
nostic de céphalées en grappe. Un traitement antimi-
graineux est rapidement interrompu en raison de I'ap-
parition de palpitations.

Les investigations médicales ont été complétées par
un avis maxillo-facial, ne mettant pas en évidence de
pathologie des articulations temporo-mandibulaires. Un
examen chez un cardiologue ne permet pas de retenir
de pathologie cardiaque a l'origine de la dyspnée et des
oppressions thoraciques (test d’effort doublement né-
gatif). En I'absence d’évolution favorable des sympto-
mes, un bilan biologique est a nouveau effectué environ
cing mois apres le début des symptdémes, montrant cette
fois-ci un syndrome inflammatoire modéré (VS a 34 mm/h,
CRP (protéine C-réactive) a 51 mg/l).

La patiente nous est adressée a ce moment-la pour un
nouveau bilan médical. A 'anamnése, nous relevons I'ap-
parition de symptomes généraux (asthénie, transpira-
tions nocturnes, perte d’appétit) de méme que des dou-
leurs de la ceinture scapulaire avec une raideur matinale
évoluant depuis quelques semaines. Lexamen clinique
d’entrée montre une patiente normotendue avec un état
général diminué. Lexamen des axes vasculaires met en
évidence I'absence de pouls au niveau des deux artéres
temporales. Le nouveau bilan biologique montre une
élévation de la VS a 70 mm/h. Au vu des éléments anam-
nestiques et des signes cliniques, le diagnostic de mala-
die de Horton est évoqué et la patiente est mise immé-
diatement sous un traitement de prednisone 1 mg/kg/j,
permettant la résolution des céphalées dans la semaine
qui suit. La biopsie de I'artére temporale effectuée quatre
jours plus tard confirme le diagnostic.

DISCUSSION
Epidémiologie

Lartérite a cellules géantes (ACG) est une vasculite des
vaisseaux de grande et moyenne tailles dont I'étiologie
reste encore inconnue. C'est une pathologie systémique
touchant principalement les branches créniennes des ar-
téres ayant pour origine la crosse aortique. Les branches
extracraniennes de l'artere carotide externe sont le plus
fréquemment responsables de la symptomatologie clini-
que. Lincidence augmente en fonction de I'dge, la maladie
ne se développe que rarement avant 50 ans, et semble étre
plus fréquente chez les individus caucasiens, en particulier
ceux de descendance scandinave.! La présence de facteurs
génétiques a été rapportée. Les femmes sont touchées

deux fois plus souvent que les hommes. La polymyalgia
rheumatica (PMR) est un syndrome trés proche de I'ACG,
touchant les mémes populations de patients.2

Clinique

Les manifestations cliniques principales sont de types
généraux: asthénie, fievre, perte pondérale. Des symptd-
mes de PMR (raideur matinale et douleurs des ceintures)
se retrouvent chez 40 a 60% des cas. Les symptomes locaux
peuvent prendre la forme de céphalées temporales (pro-
bablement le symptéme initial le plus fréquent), de trou-
bles visuels et/ou d'une claudication de la machoire (fatigue
musculaire et douleur a la mastication). Une perte de la vi-
sion permanente (typiquement voile devant un ceil) survient
chez environ 20% des patients avant qu'ils n’aient consulté
leur médecin, le plus souvent due a une névrite optique
ischémique artéritique. Les autres symptoémes moins fré-
quemment décrits dans I'ACG sont visuels (amaurose fugace,
diplopie, hallucinations), musculosquelettiques (ténosyno-
vites, arthrites périphériques, cedémes des extrémités) ou
vasculaires (claudication des bras).? Lexamen clinique peut
mettre en évidence un affaiblissement ou une absence du
pouls a la palpation des artéres temporales (tableau 1).

Tableau I. Symptomes et signes cliniques pouvant
étre retrouvés dans la maladie de Horton

Systéme touché Symptomes et signes cliniques

* Asthénie
* Fievre
Perte pondérale

Etat général

Troubles visuels

Perte de la vision
Amaurose fugace
Diplopie
Hallucinations visuelles

Ophtalmologique

Neurologique Céphalées temporales

Raideur matinale

Douleur des ceintures

Signes cliniques de ténosynovites

Signes cliniques d’arthrites périphériques
Edémes des extrémités

Musculosquelettique

Vasculaire * Affaiblissement ou absence du pouls des
artéres temporales
* Claudication des bras
ORL * Claudication de la machoire

Examens complémentaires

Il n'y a pas de marqueurs biologiques spécifiques dans
I'ACG. Les examens de laboratoire montrent fréquemment
une élévation des parameétres inflammatoires: VS, souvent
100 mm/h ou plus, et CRP. Une anémie et une perturbation
des tests hépatiques peuvent étre également rencontrées.
La cinétique de I'évolution de la VS au cours de I'ACG a été
peu étudiée. Plusieurs cas d’ACG avec VS normale ont été
décrits mais ces cas restent relativement rares.4© Une méta-
analyse incluant 941 cas d’ACG confirmés par biopsie a mon-
tré que seulement 4% de ces cas avaient une VS mesurée
dans la norme.” Dans la vignette présentée ci-dessus, les
parameétres inflammatoires étaient initialement dans les
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normes, s'élevant par la suite. Une VS ou une CRP normale
ne permet donc pas d’exclure avec certitude le diagnostic
d’ACG et ne devrait pas retarder la biopsie de l'artere tem-
porale ni I'instauration d’un traitement en cas de forte sus-
picion clinique.

Si 'anamnése, 'examen physique et les valeurs de la-
boratoire font suspecter une ACG, une biopsie de l'artéere
temporale doit étre effectuée. Lexamen histologique des
artéres atteintes révele une inflammation chronique et gra-
nulomateuse avec typiquement la présence de cellules
géantes. Latteinte est souvent segmentaire, raison pour la-
quelle il est recommandé d'effectuer un prélévement de
longueur suffisante (3 a 4 cm) a un endroit ou 'artére est
anormale. Dans la mesure du possible, il est conseillé d’ef-
fectuer la biopsie avant ou peu apres le début du traite-
ment afin de maximiser les chances de diagnostic mais il
ne faut toutefois pas hésiter a débuter la corticothérapie,
des études ayant montré que les caractéristiques histolo-
giques d'artérite pouvaient étre retrouvées sur le préleve-
ment plusieurs semaines apres le début du traitement.3:8

Au niveau de I'imagerie médicale, I'angio-IRM a été uti-
lisée en cas d’atteinte des gros vaisseaux et pourrait per-
mettre de localiser les parties atteintes de I'artére tempo-
rale, constituant une aide pour la biopsie. D’autres études
doivent toutefois encore étre menées a ce sujet.? Plusieurs
études ont collecté des données sur I'utilité de I'US-doppler
avec des résultats mitigés. LUS-doppler permet de visua-
liser des anomalies telles que des sténoses, des occlusions
et le «signe du halo» autour de I'artere atteinte. Cependant,
l'utilisation diagnostique d'un tel outil reste controversée
et ne remplace pas la biopsie de 'artére temporale.!0-15 La
tomographie par émission de positons associée au CT
(PET-CT) ne permet en général pas d'observer une atteinte
des arteres temporales en raison du manque de résolution
des images, mais permet de définir I'étendue de I'atteinte
extracranienne.!6

Diagnostic

LAmerican college of rhumatology a défini en 1990 un
score diagnostique composé de cinq critéres: début des
symptomes apres 50 ans, céphalées récentes, artéres tem-
porales douloureuses ou avec pouls diminué, VS égale ou
supérieure a 50 mm/h et une biopsie positive pour une
ACG (figure 1).17

La présence de trois ou plus de ces critéres est associée
a une sensibilité de 93,5% et une spécificité de 91,2%. Dans
les situations ou la biopsie serait négative en dépit de
symptdmes tres évocateurs d'une ACG, un traitement doit
étre instauré sans délai.?

Traitement

Le but principal du traitement est de diminuer la fréquen-
ce des complications ophtalmologiques telles que la céci-
té. Le traitement consiste en une corticothérapie, dont plu-
sieurs approches ont été étudiées. Son effet rapide et
spectaculaire en quelques jours concerne les signes géné-
raux et locaux (au niveau temporal). Labsence de réponse
doit faire remettre le diagnostic en question. La VS s’abais-
se progressivement pour revenir a la normale en une a trois
semaines. La prednisone est généralement utilisée pour la
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Figure |. Histologie des prelevements effectués chez
la patiente

Accumulation de cellules épithélioides et de cellules géantes multinucléées
a la jonction intima-média de 'artére temporale.

corticothérapie, avec une dose initiale de 0,5 a 1 mg/kg/j
(au maximum 40 et 60 mg/j) avant de diminuer progressi-
vement les doses.!® En présence d'atteintes oculaires, la
prednisone per os est utilisée a une dose initiale de 60 mg/j.
Des pulses de méthylprednisolone intraveineuse a 1 g/j pen-
dant trois jours suivis par la prednisone constituent une
alternative. La réduction des corticoides débute une fois les
paramétres cliniques et biologiques contrélés, intervenant
en général entre la troisiéme et la quatrieme semaines de
traitement.!8 Lobjectif est d’atteindre la moitié de la dose
initiale au bout de deux mois de traitement, puis de rédui-
re trés progressivement sur neuf a douze mois. Le risque
de rechute survient dés que les doses de prednisone sont
inférieures a 15 mg/j. Les reprises évolutives apres l'arrét de
la corticothérapie surviennent avec une fréquence variable
allant de 11%!9 & 62,5%20 habituellement au cours des trois
mois suivant I'arrét.2!-23 Elles peuvent étre rarement plus
tardives, aprés quatre a dix-huit mois de surveillance?3 et
méme aprés plusieurs années de stabilisation.2224.25 D’autres
approches thérapeutiques ont été étudiées. Le métho-
trexate permettrait d’associer une dose moins élevée de
corticoides, mais il semble n’avoir qu'une efficacité modé-
rée dans le contréle de 'ACG et n’est donc pas recommandé
de routine. Lutilisation d’anti-TNF-alpha n’a pas montré
d’efficacité dans le traitement de I'ACG.

Un traitement par aspirine 100 mg/jour est prescrit aux
patients atteints par la maladie de Horton en prévention
des accidents vasculaires cérébraux. La durée du traitement
est la méme que celle de la corticothérapie (en moyenne
un a deux ans). Du moment que I'état clinique est amélioré
et que les parametres inflammatoires sont a nouveau dans
la norme, le traitement par aspirine peut étre arrété.26

CONCLUSION

Dans la situation clinique présentée, nous tenons a sou-
ligner le réle important que le médecin de premier recours
(MPR) a eu dans le soutien et 'accompagnement de sa pa-



tiente, tant sur le plan médical que relationnel. De nos
jours, le MPR a encore une place de choix pour observer
I'évolution d’'une pathologie, sa position de suivi au long
cours lui permettant de synthétiser, d’'intégrer et de resti-
tuer a son patient ses impressions diagnostiques sur la
base des bilans effectués. Une telle démarche, bien qu’elle
ne permette pas toujours d’aboutir a un diagnostic défini-
tif, a le mérite de soutenir et de rassurer le patient, permet-
tant d’entretenir le lien de confiance entre les deux parte-
naires sur le long terme. Un second point a relever dans le

cas clinique présenté est I'absence d’examens de labora-
toire spécifiques pour 'ACG. Lélévation de la VS peut étre
parfois retardée ou absente et ne doit pas différer I'intro-
duction d'un traitement si I'anamnése et la clinique sont
trés évocatrices. [ |
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