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La périartérite noueuse, un diagnostic alternatif à l'artérite gigantocellulaire devant une 

artérite temporale. 

Polyarteritis nodosa, an alternative diagnosis of giant cell arteritis in cases of temporal 

arteritis. 
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Résumé 

Introduction : La périartérite noueuse (PAN) se présente classiquement sous forme d’une 

altération de l’état général avec myalgies, atteinte neurologique périphérique et hypertension 

artérielle. Il existe une présentation céphalique, plus rare, avant tout évocatrice d’artérite 

gigantocellulaire (AGC).  

Observation : Nous rapportons le cas d’une patiente de 77 ans ayant présenté une altération de 

l’état général fébrile avec des cervicalgies, une claudication de la mâchoire et une toux sèche 

amenant au diagnostic d’ACG. Du fait d’une corticodépendance, de l’apparition d’une 

mononévrite et d’un aspect histologique en faveur, le diagnostic était revu, en faveur d’une 

vascularite nécrosante des moyens et petits vaisseaux de type PAN.  

Conclusion : Il existe d’autres vascularites de tropisme céphalique que l’ACG, pour lesquelles 

la biopsie d’artère temporale permet d’orienter le diagnostic étiologique. 

 

Abstract 

Introduction: Weight loss,  myalgias, neurologic manifestations and arterial hypertension are 

common features of polyarteritis nodosa (PAN) at diagnosis. Temporal arteritis is a rarer 

manifestation of PAN, more suggestive of giant cell arteritis (GCA).  

Case: We report the case of a 77-year-old woman who presented with fatigue, weight loss, 

fever, neck pain, jaw claudication and cough, diagnosed with giant cell arteritis. Diagnosis 

was reconsidered in favour of a medium and small-sized vessels necrotizing vasculitis 

corresponding to PAN because of steroid dependence, mononeuritis and suggestive 

histological features.  

Conclusion: Although temporal arteritis is suggestive of GCA, other causes of temporal 

arteritis can be identified with temporal artery biopsy.  
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Introduction 

La périartérite noueuse (PAN) se présente classiquement sous la forme d’une altération de 

l’état général avec myalgies, atteinte neurologique périphérique et hypertension artérielle. Il 

existe un florilège d’autres symptômes, dont une présentation céphalique (céphalées 

temporales, claudication mandibulaire, hyperesthésie du scalp) rare et décrite dans 14% des 

cas [1]. Cette présentation est avant tout évocatrice d’artérite gigantocellulaire (AGC), 

pathologie beaucoup plus fréquente et pouvant également se présenter avec des signes 

systémiques.  

 

Observation 

Une femme de 77 ans était hospitalisée dans le service de médecine interne pour réévaluation 

d’une AGC cortico-dépendante. Elle ne présentait pas d’antécédent notable. Le tableau initial 

comportait, lors de l’instauration de la corticothérapie trois mois au préalable, une fièvre 

modérée, des cervicalgies intenses d’horaire inflammatoire, une claudication de la mâchoire, 

une toux sèche et des arthromyalgies inflammatoires des ceintures. Le bilan biologique 

retrouvait un taux d’hémoglobine à 11,3 g/dL, une hyperleucocytose à polynucléaires 

neutrophiles (16 425/mm3), une protéine C-réactive à 263 mg/L, une TSH normale, un taux 

de gammaglobulines à 9,2 g/L. Le bilan infectieux était négatif (hémocultures, sérologies 

VIH, VHB, VHC et syphilis, échographie trans-thoracique et trans-oesophagienne), de même 

que le bilan immunologique (absence d’anticorps anti-nucléaires, anti ADN natif, et anti-

cytoplasme des polynucléaires). La biopsie de l’artère temporale montrait un foyer 

inflammatoire unique mononucléé dans la média, sans cellules géantes et sans nécrose, avec 

un infiltrat inflammatoire de l’adventice. Le diagnostic d’AGC était retenu et un traitement 

par prednisone 0,7 mg/kg débuté. L’évolution ne permettait pas de décroissance de la 

corticothérapie, du fait d’une diminution initiale puis d’une réascencion de la protéine C-

réactive. Lors de la réévaluation dans le service, la patiente recevait 50 mg/jour de 

prednisone, à trois mois du début du traitement. Elle était asymptomatique avec un examen 

neurologique et rhumatologique normal, une protéine C-réactive à 42 mg/L. La TEP-FDG ne 

retrouvait pas d’hyperfixation artérielle significative. Durant l’hospitalisation, l’apparition 

brutale d’un déficit sensitivo-moteur sévère du territoire du nerf fibulaire commun droit faisait 

réaliser une biopsie neuromusculaire qui retrouvait une vascularite nécrosante, avec nécrose 

fibrinoïde floride des moyens et petits vaisseaux, dans le nerf et dans le muscle. La pression 

artérielle était normale. Le scanner thoraco-abdomino-pelvien ne montrait pas d’anomalies, en 

particulier pas de microanévrysmes. Le diagnostic de PAN était porté et un traitement par 



cyclophosphamide intraveineux était débuté. Après 5 cycles de traitement, l’évolution 

clinique était favorable, avec normalisation de la protéine C-réactive et diminution de la dose 

de prednisone à 10 mg/j. Quelques jours avant sa sixième cure, la patiente présentait une 

asthénie, des vomissements sans fièvre, une hypoacousie gauche et une baisse d’acuité 

visuelle droite. Devant cette symptomatologie neurosensorielle apparaissant sous 

cyclophosphamide. La CRP était à 15 mg/L. Il n’y avait ni hyperleucocytose ni cytopénie. 

Les PCR sanguines CMV, EBV, VZV, HSV-1 et -2 étaient négatives, la sérologie 

toxoplasmose était positive en IgG, les antigénémies cryptocoque et galactomannane étaient 

négatives, de même que le dosage de βD-glucane. Une ponction lombaire mettait en évidence 

une méningite lymphocytaire aseptique (PCR CMV, VZV, HSV-1 et -2, HHV-6, entérovirus, 

parechovirus, Escherichia coli, Haemophilius influenzae, Listeria monocytogenes, Neisseria 

meningitidis, Streptococcus agalactiae et pneumoniae, Cryptoccocus neoformans, 

Toxoplasma gondii négatives, cultures bactérienne et fongique négatives), sans cellule 

suspecte de malignité. L’imagerie cérébrale par résonnance magnétique ne retrouvait pas 

d’image d’encéphalite, d’abcès ni de pachyméningite. L’examen du fond d’œil ne retrouvait 

pas de vascularite rétinienne ni de décollement rétinien (éliminant les syndromes de Susac, de 

Cogan et de Vogt-Koyanagi-Harada) mais était en faveur d’une neuropathie ischémique 

postérieure droite. La tomodensitométrie (TDM) crânienne ne retrouvait pas d’anomalie de 

l’oreille interne ou moyenne gauche. Ces atteintes atypiques faisaient également rechercher 

une néoplasie sous jacente, dans l’hypothèse d’une vascularite paranéoplasique, avec une 

TDM thoraco-abdmomino-pelvienne inchangée et un next generation sequencing myéloïde ne 

retrouvant pas d’hématopoïèse clonale. Devant cette nouvelle symptomatologie, un traitement 

par bolus de methylprednisolone et azathioprine était débuté en relais du cyclophosphamide, 

dans l’hypothèse d’une activité de la vascularite. L’évolution se faisait vers une stabilisation 

de l’acuité visuelle, une récupération partielle de l’audition, une négativation de la CRP et une 

normalisation de la ponction lombaire à deux mois. 

 

Discussion 

L’AGC est la vascularite systémique de l’adulte la plus fréquente, avec une incidence 

annuelle variant de 1/3 000 à 1/40 000 adultes de plus de 50 ans en Europe [2]. La PAN, 

vascularite nécrosante des vaisseaux de moyen calibre, est beaucoup plus rare, avec une 

incidence annuelle estimée à 0,9 cas/millions d’habitants en France et en diminution du fait de 

la décroissance de la prévalence de l’infection par le virus de l’hépatite B [3]. Devant un 

tableau isolé de céphalalgies temporales inflammatoires, le diagnostic d’AGC est donc 



évoqué en premier lieu. Un diagnostic différentiel doit être évoqué en cas de 

corticodépendance ou résistance, comme dans l’observation rapportée ici, notament la PAN, 

une vascularite à ANCA, une vascularite cryoglobulinémique et une vascularite associée aux 

maladies systémiques, infectieuses et paranéoplasiques [4]. Le diagnostic de PAN a été 

surtout discuté avec celui de vascularite infectieuse et de vascularite à ANCA de type 

micropolyangéite (MPA) chez cette patiente. L’ensemble des examens microbiologiques est 

resté négatif et il existait davantage d’arguments pour une PAN que pour une MPA, 

notamment l’atteinte neurologique périphérique clinique et histologique caractéristique, 

l’absence d’atteinte rénale ou pulmonaire (présentes dans 72% et 45% des cas de MPA 

respectivement) [5]. Les éléments atypiques pour une PAN étaient l’apparition, alors que la 

patiente recevait une traitement par cyclophosphamide, d’une méningite lymphocytaire et 

d’une neuropathie optique ischémique, par ailleurs exceptionnelles et plus souvent observées 

au cours de la granulomatose avec polyangéite [6-8]. Une activité de la PAN malgré un 

traitement par cyclophosphamide a déjà été rapportée [9,10].  

A noter qu’à l’ère de la baisse de prévalence de l’infection par le VHB, une proportion non 

négligeable de PAN est désormais paranéoplasique et notamment secondaire à une 

hématopoïèse clonale, avec des tableaux de vascularite volontiers atypiques [11]. 

Dans les atteintes céphaliques, toutes les étiologies de vascularite nécrosante sus-citées 

peuvent être rencontrées [12,13]. Pour ce qui est de la PAN, la présence de céphalalgies est 

rapportée dans 14% des cas, mais une présentation isolée d’artérite temporale initiale reste 

exceptionnelle [14,15]. Le tableau de céphalées temporales s’associe au cours de la PAN à 

des signes généraux et un syndrome inflammatoire biologique, mais rarement à une 

claudication mandibulaire et à une hyperesthésie du scalp. En cas de doute, il faut chercher les 

manifestations neurologiques périphériques, nettement plus évocatrices de PAN que d’AGC, 

présente chez un tiers des patients [1,16]. 

De toute évidence, la biopsie d’artère temporale occupe une place centrale dans la démarche 

diagnostique d’une artérite temporale, bien que négative jusque dans 40% des cas d’AGC 

(lésions segmentaires et focales, phénotypes extra-céphaliques ou administration prolongée de 

corticoïdes) [17,18]. Elle est moins utilisée pour le diagnostic de vascularite nécrosante de 

présentation céphalique, alors que l’atteinte céphalique est un mode d’entrée fréquent dans la 

maladie et que la rentabilité diagnostique est bonne dans ce cas [13]. Plus spécifiquement 

pour le diagnostic de PAN, où l’histologie a une place centrale en l’absence de biomarqueur 

spécifique, des lésions de vascularite nécrosante sont retrouvées dans environ 70% des 



biopsies d’artère temporale, ce qui est comparable à la rentabilité diagnostique sur les autres 

sites de biopsie [1,13].  

 

 

Conflits d’intérêt : aucuns. 
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