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Ce dossier de La Presse Médicale actualise les données de la plus fréquente des vascularites de
I’adulte : I'artérite a cellules géantes (ACG).

Depuis sa description initiale par Bayard Horton en 1932 [1], 'ACG a été considérée comme une
pathologie du sujet agé présentant des céphalées temporales, des anomalies a la palpation des
arteres temporales, un syndrome inflammatoire et nécessitant un traitement par corticoides instauré
rapidement pour éviter les complications ophtalmologiques et prolongé pendant 18 a 24 mois au
minimum pour éviter les rechutes. Cependant, les progrés de l'imagerie et une meilleure
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compréhension des mécanismes physiopathologiques de cette vascularite ont transformé Ia
connaissance clinique de I’ACG et vont bouleverser la prise en charge de cette pathologie.

Méme si le gold standard du diagnostic de I'’ACG [2] reste encore a ce jour la mise en évidence de
lésions de vascularite granulomateuse sur l'artére temporale, les techniques d’imagerie (écho-
Doppler, tomodensitométrie, imagerie par résonnance magnétique, TEP-scanner) ont révolutionné la
connaissance de cette maladie en montrant que I'atteinte vasculaire est beaucoup plus systémique
que la présentation « céphalique » initialement décrite par Bayard Horton [1]. Certains patients n’ont
méme qu’une présentation « extra céphalique » dans laquelle I'atteinte prédomine au niveau de
I'aorte et des vaisseaux des membres supérieurs [3]. L'imagerie est donc devenue indispensable au
diagnostic de cette affection et permet également de faire son bilan d’extension avec la recherche
d’une atteinte des gros vaisseaux, notamment de |'aorte [2], ce qui identifie des patients a risque de
complication vasculaire, en particulier dissection et anévrysme de I'aorte [4]. Cet essor de I'imagerie
pour le diagnostic et I'évaluation du pronostic de I'ACG a conduit I'European League Against
Rheumatism (EULAR) et le Groupe Francais d’Etude de I'ACG (GEFA) a publier des recommandations,
qui seront discutées dans ce numéro spécial de La Presse Médicale, pour l'utilisation de I'imagerie
vasculaire au cours de I’ACG dans lesquelles une grande valeur est attribuée a ces techniques non
invasives [5].

Des progres majeurs ont également été réalisés dans la physiopathologie de I’ACG. Cette pathologie
comporte 2 axes. D’une part I'axe inflammatoire dont les mécanismes sont de mieux en mieux
connus avec une démonstration du roéle majeur des cytokines pro-inflammatoires, notamment I'lL-6,
I'lL-12, I'interféron gamma (IFN-y) et I'lL-23. D’autre part I'axe du remodelage vasculaire aboutissant
a Ilischémie et donc a la souffrance cellulaire des territoires irrigués par ces artéres expliquant les
signes cliniques présentés par les patients. Les corticoides ont une efficacité remarquable sur les
symptomes de la maladie et permettent une disparition rapide du syndrome inflammatoire et une
normalisation des concentrations d’IL-6 mais ont un effet plus limité sur la production d’IFN-y dans la
paroi artérielle et sur le remodelage vasculaire [6]. Ainsi, des phénomenes inflammatoires et de
remodelage persistent au sein de la paroi artérielle malgré le traitement [7], expliquant que pres
d’un patient sur deux rechute lors de la diminution des doses [2]. Chez ces patients, la durée de la
corticothérapie est prolongée, conduisant a la survenue d’effets indésirables responsables d’une
importante morbidité dans cette population agée [8].

Les progres réalisés dans les connaissances de la physiopathologie de I’ACG ont permis d’identifier de
nouvelles cibles thérapeutiques pour diminuer le recours a la corticothérapie, en particulier le
tocilizumab, un anticorps monoclonal dirigé contre le récepteur de I'lL-6, dont I'efficacité a été
démontrée au cours de I’ACG [9] conduisant a I'obtention d’une autorisation de mise sur le marché
dans cette indication. Ce traitement est un progres incontestable pour la prise en charge des patients
et devrait significativement diminuer la survenue d’effets indésirables liés a la corticothérapie.
Néanmoins, et comme détaillé dans ce numéro, plusieurs facteurs limitent encore son utilisation [10]
et expliquent que son indication soit restreinte aux patients présentant une cortico-dépendance a
une dose >7,5 mg/j de prednisone responsable de rechutes multiples. D’autres traitements sont en
cours de développement et devraient également bouleverser la prise en charge de I’ACG dans les
années a venir : des nouvelles biothérapies anti-inflammatoires ciblant I'lL-6, I'lL-12/1L-23, I'IL-1B et
surtout des molécules inhibant la signalisation des cytokines, en particulier les inhibiteurs des Janus
Kinases (JAK). Méme si la corticothérapie reste a ce jour le traitement de 1°¢ ligne de I'ACG,



I'utilisation des nouveaux traitements selon les recommandations des sociétés savantes évitera les
prescriptions inutilement prolongées. A ce jour, aucun traitement n’a montré d’efficacité sur le
remodelage vasculaire de I’ACG responsable des complications ischémiques qui font la gravité de
I’ACG. L'amélioration du pronostic des patients ayant les atteintes les plus séveres nécessitera donc
le développement de nouvelles stratégies thérapeutiques ciblant les molécules impliquées dans ce
processus de remodelage vasculaire, par exemple en inhibant la voie de I'endothéline ou du Platelet-
Derived Growth Factor (PDGF) en association avec les traitements controlant I'inflammation.

Ce dossier de la Presse Médicale vous propose 6 mises au point pour une vision actualisée de I’ACG
en 2019 : physiopathologie, réle de I'imagerie pour le diagnostic d’ACG, complications ischémiques,
caractéristiques de I'atteinte aortique et traitement de I'ACG.
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Diagnostic algorithm of cardiomyopathies
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