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t une panartérite de 1’adulte jeune' affectant

s de la paroi de I’artére : I’intima, la média et
I’adventice-, fibrosante?, systémique parfois associée a une périatérite

3
granulomateuse”.

Cette pathologie sévere concerne rarement I’enfant, elle affecte plus les
filles que les gargons. Pour certains auteurs plus de 50% des patients auraient
une symptomatologie 4 début pédiatrique®, Une cinquantaine d’observations

pédiatriques publiées dans la littérature mondiale ont été publi¢es depuis 10 ans.

L’incidence en Occident, incluant les USA et I’Europe est établi a 1-3
cas/1. 10° habitants’. Cette incidence a été établie sur des cohortes américaines
d’adultes pour la majorité des cas. Elle ne renseigne pas sur I’incidence chez les

enfants notamment selon les classes d’ages.

Cette maladie atteint surtout I’aorte et ses branches ainsi que Dartere
pulmonaire. D’origine inconnue, elle évolue vers des sténoses, des thromboses
et des anévrysmes. Elle se révele souvent par une hypertension artérielle réno-

vasculaire ou bien par des symptomes généraux (asthénie, céphalée).

Il n’existe pas de criteres spécifiquement pédiatriques. Les scores cliniques
agiographiques de I’adulte sont habituellement appliqués a I’enfant. Certains
facteurs étiologiques (immunitaires, role de la tuberculose, prédisposition HLA)

pourraient €tre un élément d’orientation diagnostic.

Le traitement de la maladie de takayasu reste difficile, et le pronostic

depend étroitement de la qualité de la prise en charge.

Nous rapportons quatre cas atteints de la maladie de Takayasu de révélation

pédiatrique selon les criteres de ’ACR, pris en charge a 1’unit¢ de nephro-
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‘ [T) ou Takayasu’s arteritis (pour les anglo-
Unlimited Pages an

s termes. Toutes les expressions suivantes :
maladie de femmes sans pouls, aortopathie thrombotique?, syndrome de 1’arche
aortique®, coarctation inversée®, aortoartérite aspécifique’ °, décrivent la méme
pathologie. Il s’agit donc d’une artérite inflammatoire chronique’ °,

13 R T
, acquise vraisemblalement,

idiopathique', non spécifique'’, segmentaire12
affectant principalement les arteres de gros et de moyen calibre®. Les arteres
atteintes en priorité sont I’aorte et ses branches'® principales thoracique : TSA,
coronaires, artere vertébrale ; abdominale : artére rénale, mésentérique supérieur

et artére iliaque et les arteres pulmonaires.

D’apres Muranjan et al. , la MT est la pathologie acquise de I’aorte la plus
commune'’. Si cela peut étre envisagé chez les enfants en Inde, il n’existe pas
d’informations précises sur I’incidence et la prévalence de cette pathologie chez

I’enfant, notamment en Afrique du Nord.
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rription publiée de cette pathologie peut étre

g . —rcrrere jui évoque le cas d’une femme de 45 ans qui
présentait des symptomes avec une maladie de Takayasu et dont il assure le

suivi médical pendant 11ans’.

En 1905 : La premiere description scientifique revient au DR M. Takayasu,
profeseur d’ophtalmologie a ’universit¢ de Kanazawa (japon), qui présente au
12°™ meeting annuel de la société japonaise d’ophtalmologie le cas d’une jeune
femme de 21 ans qui présente des anomalies vasculaires « étranges ». Des cas
similaires de deux autres ophtalmologues lors de ce meeting mis en commun,

. y e . r . 5
fait mettre en évidence 1’absence de pouls radial retrouvé chez ces patients™.

C’est en 1920 que le Dr K. Ohta met en évidence aprés autopsie
I’association maladie de Takayasu et pan artérite, decrite a 1’examen
histologique comme une ateinte de I’intima, de la média et de 1’adventice. il
explique également la pathogénie des anomalies au fond d’ceil révélées par M.
Takaysu comme la résultante d’une ischémie secondaire a 1’occlusion des

. . 5
vaiss€aux cervicaux .

En 1951, K. Shimizu et K. Sono synthétise les figures cliniques de cette
pathologie connue depuis lors comme la maladie des femmes sans

pouls(pulseless disease)’.

En 1988, Ishikawa propose une classification angiographique de la maladie

e : 16
un peu différente des anciennes .
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ernationale de la Ta'.

Cette maladie est tres hétérogene de part ses modes de révélation, ses

symptomes cliniques et son évolution.
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inflammatoire artérielle dite artérite. Cette

pique aboutit ensuite a des sténoses et/ou des
occlusions artérielles responsables de la symptomatologie clinique. L’¢lément
declenchant, s’il existe, de cette inflammation, qui serait acquise, reste inconnue
tout comme la cascade d’événements immunologique, chimiques et

cytologiques éventuels.

L’hypothese physiopathogénique habituellement retenue est celle d’une
maladie auto-immune sur un terrain geénétique prédisposant. L’atteinte
inflammatoire de la paroi artérielle résulte probablement d’une interaction entre

plusieurs facteurs :

» Les facteurs immunitaires : les anomalies de I’'immunité cellulaire et
humorale et la sécrétion de cytokines entrainant des dommages tissulaires
peuvent-€tre solicitées par des facteurs environnementaux (infection par
mycobactéries) et entrainent la production des anticorps anti-endothéliaux.
Ceux-ci ont été retrouvés a des taux trés élevés dans certaines serie'® ', le ou les

facteurs déclenchant restent totalement inconnus :

Leur mécanisme passe par 1’activation de cellules dendritiques puis le
recrutement de lymphocytes T par [Dintermédiaire de cytokines pro-
inflammatoires (IFNy, TNFa : médiation thl), ce qui aboutirait a la formation
d’un granulome. L’arrivée de cellules pro inflammatoire pourraient étre
favorisée pour certain par I’activation de vasa vasorum qui traverse les trois
tuniques des parois des grosses arteres. L hypersécrétion de cytokines toxiques
pour I’endothélium et la présence de lymphocyte cytotoxique, lymphocytes T
v0, cellules NK entrainent localement des dommages (perforation des

membranes cellulaires' '°). L’infiltration de lymphocytes Tyd dans des 1ésions

10
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cellulaire comme le PDGF et I’EGF entraine une hyperplasie intimale. 1

» Le roGle de la tuberculose : il reste mystérieux. Un de nos quatre cas a
une notion de contage tuberculeux dans ses antécédents. les infections
mycobactéries™ °, avec notamment I’intervention d’une protéine du choc
thermique sont suggérées par certaines observations. (la présence d’une
glycoprotéine de type IgG(38kDA)retrouvée en grande quantité dans la Ta, qui
est un marqueur seérologique de mycobacterium tuberculosis, accrédite
I’hypothése du role déclenchant de cette bactérie dans la Ta'?). une hypothése
sérieuse semble impliquer la Heat Shock Protein 6SM(HSP). I’HSP est connue
pour étre responsable de lésions vasculaires, elle est également un ¢lément

10 21
1

antigénique des mycobactéries et du mur artérie . Certaines séries ont

retrouvé une augmentation du taux d’HSP dans les vaisseaux 1ésés de la maladie
de takayasu'® '. de plus il existe une interaction entre I'HSP et les
lymphocytesyd. Duzova et al rapporte un cas de takayasu associés a la présence
de bacille acide alcoolo résistant dans les urine®” ce qui alimente la théorie selon
laquelle les mycobactéries pourraient avoir un réle de super antigeéne stimulant
les lymphocytes T auto réactifs. une réserve peut étre cependant émise pour ce
cas et d’autres séries indiennes sachant que ces observations sont issues de

populations avec une prévalence élevée de la tuberculose.

» Le prédisposition HLA : certains haplotypes HLA «prédisposant» ont
été rapportés : HLA B52 et B39’ dans la population asiatique et sud
américaine'®. les études de concordance chez les jumeaux monozygotes

constituent aussi un argument pour impliquer la notion d’un terrain génétique

11
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_ _ L _ —~ayasu, [’haplotypes A24-B52-DW12 est tres

présent par rapport a la population générale et tout particulicrement B52-DW12
qui est statiquement significatif”’. cette mise en évidence s’est faite dans une
population japonaise avec un fort taux de consanguinité. Inversement B54
apparait comme un facteur de résistance. B52chez les patients atteints de la
maladie de Takayasu pourrait étre un facteur de gravité, d’aggravation ou de
résistance au traitement’. cependant aucune différence nucléotidique de 1’alléle
B52 n’a pu étre mise en €vidence entre les sujets sains et les sujets atteints. chez
les patients présentant une insuffisance aortique, conséquence d’une dilatation
de I’anneau, 70%sont B52+ ; les patients B52+ nécessiteraient des doses de
corticoides supérieurs. ces résultats japonais™ ne s’appliquent pas forcément a
d’autres ethnies. D’autres haplotypes ont également €té rapporté tel que : All-

B40%.

On peut conclure que la pathogénie de la maladie de Takayasu est donc
multifactorielle a savoir des facteurs disimmunitaires, infectieux et une

prédisposition HLA.

12
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o Identité : il s’agit de ’enfant E F. Z, agée de 10ans marocaine, habitant

a Essaouira.

o Motif d’hospitalisation : fievre au long cours avec un amaigrissement

non chiffré et une anémie microcytaire.

o0 Antécédents : personnels : angine a répétition, absence de contage

tuberculeux.

Familiaux : pas de consanguinité des parents, pas de cas

similaire dans la famille.

o Histoire de la maladie : le début de la symptomatologie remonte au

mois de juillet 2007 par D’apparition d’une fievre persistante non
chiffrée, résistante aux antipyrétique, un amaigrissement non chiffré et
une anémie microcytaires, apres trois mois d’évolution, la patiente
developpe des poly arthralgies, des sueurs nocturnes, des céphalées
temporo-frontales, des douleurs abdominales sans troubles de transit, et
un périmetre de marche réduit. Le tout évoluant dans un contexte de
fievre intermittente sans troubles neurologiques. la patiente fut mise
alors sous corticothérapie a la dose de 1, 5mg/kg/jr, I’évolution fut
marquée par la survenue un mois apres de céphalées et vomissements,
d’une crise convulsive tonico-clonique généralisée avec révulsion des
yeux et mousse au levre puis coma postcritique de 30 minutes suivi

d’une récupération totale sans fievre.

14
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xamen geneéral : enfant en assez bon ¢état général, apyrétique, bien oriente
dans le temps et dans I’espace, facies cushinoide, hyperhémie conjonctivale. La
FC=124bpm, P=29kg, T=130cm (-1 DS) la Tension artérielle au niveau du
membre supeérieur droit=180/100mmbhg, le membre supérieur
gauche=170/91mmhg, le membre inferieur droit=200/117mmhg et le membre

inferieur gauche=199/96mmhg, avec absence d’cedémes des membres inferieurs.

Examen cardiovasculaire

Les bruits B1 et B2 sont bien pergus, la systole et la diastole sont libres. il
n’y a pas de souffle cardiaque ou vasculaire, mais on note I’absence de pouls
pédieux, tibial interne et externe, et poplité droit et une diminution du pouls

fémoral gauche. Au niveau des autres axes vasculaires, le pouls est présent.

+ +
+
=

I+

+ pop
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il n’y a pas de déformation thoracique, les

5, les murmures vésiculaires sont bien pergues,

Absences de rales et de signes d’épanchement liquidien.

Examen neurologique : la patiente est consciente, ne présente pas de
trouble de langage, les fonctions supérieures sont normales, la station debout et
la marche sont également normales, Les forces musculaires sont conservées, la
sensibilité superficielle et profonde est normale. Le reflexe ostéotendineux et le
reflexe cubito-pronateur sont présents, 1’étude des paires craniennes ne retrouve

pas d’anomalie.

Examen abdominale : I’abdomen est souple et respire normalement, sans
défense ni contracture abdominale, sans masse palpable. On ne retrouve pas de

contact lombaire ni de globe vésical.

Examen cutané : on note la présence de petites tache hyperchromes au
niveau de la partie supérieur du tronc, on ne retrouve Pas de nodules, ni

d’ulcération, ni de nécrose et pas de masque lupique.
Examen de la gorge : propre
Les aires ganglionnaires sont libres.

Les grosses articulations sont libres, absence d épanchement articulaire ou

de douleurs osseuses
Examen ophtalmique avec fond d’ceil : normal

Conclusion : enfant de 10ans sans antécédents pathologiques particuliers,

présentant une fievre au long cours suivie de crise tonico-clinique, dont

I’examen clinique retrouve une hypertension artérielle a 20/11 et une abolition

16
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Cette symptomatologie clinique est en faveur d’une maladie inflammatoire

chronique.

o Examens paracliniques :

Bilan inflammatoire :

NFS : HB=9, 9¢g/dl, VGM =60, 8, CCMH=29, 6
Ferritinémie : 186ng/ml
PQ=828/mm3, VS=112mm

Electrophorése des protéines : augmentation des gamma globulines et des
alpha globulines et diminution de I’albumine

Bilan étiologique :

Immunologie : AAN négatifs, antiDNA négatifs, C3=2, 5g/l(augmenté)
C4=0, 58g/1(augment¢), fraction c2du complément=>52, 2g/l(augmentée)

Sérologie leishmaniose négative,
Sérologie hépatite négative,

BK crachat négatifs, IDR négative
TPHA VDRL négative
Echographie abdominale : normale

Echo-doppler cervicale et abdominale: épaississement pari¢tal diffus

circonférentiel de I’artére sous-claviere, du tronc artériel brachio-céphalique, de

17


http://www.pdfcomplete.com/cms/hppl/tabid/108/Default.aspx?r=q8b3uige22

Your complimentary
use period has ended.

om p I ete Thank you for using

PDF Complete.

* C

Click Here to upgi ac

Unlimited Pages

ale jusqu’a la bifurcation iliaque et de I’artere

T Vv IIITC I IO oL T

Flux faible aux extrémités (artére tibiale postérieure) en faveur de la

Takayasu.

IRM cérébrale et abdominale:

jusqu’au carotide interne

crane : €paississement circonférentiel des carotides primitives s’étendant

- abdomen : disparité du calibre de 1’aorte au niveau de son segment rénal

s’étendant jusqu'a la bifurcation iliaque due a 1’épaississement pariétal

circonférentiel réduisant ainsi le diameétre

- aspect gréle des deux arteres rénales

- sténose courte peu serré juxta-ostiale gauche (35°/°)

Angio IRM : épaississement inflammatoire diffus et circonférentiel de

I’aorte thoraco abdominale avec sténose du segment sous rénal et dilatation

fusiforme de I’iliaque gauche==en faveur de la maladie takayasu.

18
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Figure 1 : Angio IRM
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CES :

B1ochimie : uree, creat, glycemie, ASAT, ALAT normaux

Protéinurie de 24h : négative

TQ=66%,

TCA : 46sec/32se (M /T)

Radio pulmonaire : sans anomalies, pas de cardiomégalie ICT=0, 45

Echo cceur : hypertrophie modérée du ventricule gauche

Fraction du ventricule gauche conservée

EEG : normale

u]

u]

1-

2-

u]

Conclusion : patiente agée de dix ans, présentant une fievre au long

cours avec une crise convulsive, I’examen clinique objective une
hypertension artérielle et une abolition du pouls au niveau des membres
inferieurs et dont 1I’exploration paraclinique nous permet de confirmer le

diagnostic de la maladie de takayasu au stade IV

Traitements :

Traitement antihypertenseur : loxen 50mgLP 1cpx2/jour
Normatens 100mg 1/2¢cpx2/jr
Corticothérapie : 3 bolus solumedrol a la dose de 500mg pdt trois jours
Isone 20mg lcp et 1/2/jr
Evolution :

e disparition de la fievre

20
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e CRP negative.

Fonction rénale normale
Persistance de I’épaississement pariétal

Une écho cceur de contrdle est prévue.

21
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o Identité : il s’agit de O. H, agée de 11ans, troisieme d’une fratrie de six,

habitante et originaire de tata.

o Motif d’hospitalisation : céphalées

o Antécédents : personnels : absence d’antécédents pathologiques

particuliers

Familiaux : fratrie bien portante
Consanguinité parentale de deuxieme degré
Absence de cas similaire dans la famille

o Histoire de la maladie :. le début de la symptomatologie remonte a

18mois par I’installation de céphalées intenses en casque associées a des
bourdonnements d’oreilles avec diminution de [Dacuité visuelle
compliqués par des troubles de conscience ayant nécessiter son
hospitalisation a Agadir ou une tuberculose a été suspecter, et le
traitement antibacillaire fit démarré, devant la non amélioration de son

¢tat clinique la patiente fit adressée au service pour prise en charge.

o Examen clinique

Examen general : patiente consciente, bien orientée dans le temps et dans
I’espace. P=28kg, T=140cm(-1DS) eupneique, apyrétique,
pouls =144battements/min, TA =22/ 16

Examen cardiovasculaire:

La fréquence cardiaque est de=167batt/min, les bruits du coeur sont bien

percus, on retrouve un bruit de galop comme bruit surajouté, mais on note

22
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Examen pleuropulmonaire : on ne retrouve pas de déformation thoracique,
les vibrations vocales sont bien transmises et les murmures vésiculaires sont

bien pergues, il n’y a pas de rales ni de signes d’épanchement liquidien.

Examen neurologique : la patiente est consciente ne présente pas de
trouble de langage, les fonctions supérieurs sont normales, la station debout et la
marche sont normales aussi, les forces musculaires sont conservées, la
sensibilité superficielle et profonde est normale, le reflexe ostéotendineux et le
reflexe cubito-pronateur sont présents, 1’étude des paires craniennes ne trouve

pas d’anomalie en dehors d’une baisse de I’acuité visuelle.

23
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omen est souple et respire normalement, sans

-, sans masse palpable. On ne retrouve pas de

contact lombaire ni de globe vésical
Les aires ganglionnaires sont libres.

Les grosses articulations sont libres, absence d épanchement articulaire ou

de douleurs osseuses.

o Conclusion : patiente de 11 ans, sans antécédents pathologiques
particuliers, qui présente des céphalées en casques avec bourdonnement
d’oreilles, baisse de I’acuité visuelle et troubles de la conscience, et dont
I’examen clinique retrouve une TA de 22/16 et une tachycardie, cette
symptomatologie clinique nous évoquerait une maladie inflammatoire

chronique.

o Examens paracliniques :

Bilan inflammatoire :

NFS :HB=9g/dl, GB=17800/mm3, PQ=124000/mm3,
Hemato :VS=60mm, CRP=96mg/1

Bilan ¢étiologique:

Bacteério : BK : négatif

Immunologie: AAN négatifs, antiDNA négatifs

Echographie abdominale : hypotonie pyélique modérée droite, le reste est

normal
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ervicale : presence d un discret épaississement pariétal de la s/claviere

droite et carotide gauche et droite et de I’aorte, sans anomalie du flux

Abdominale : diminution du débit rénal gauche sans signe de sténose.

1 D0

Figure 2 : Echo doppler du cou .
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aspect en faveur d’un adénome surrénalien, pas

d’anomalie pelvienne, pas d’autres masses abdominales décelables.

TDM cérebrale : aspect d’hydrocéphalie sus tentorielle débutante modérée
avec signe d’évolutiviteé, la nature de I’obstacle n’est pas visualisée. Pas de

Iésion hémorragique visible.
Conséquence et complications :
Biochimie : urée=0, 22¢/1 ; Créatinine :1, 16mmol /I

Radio pulmonaire : lyse osseuse humérale droite, le reste est sans

particularité
ECG : normal

Fond d’ceil : cedéme papillaire de 1’ceil droite et gauche, remaniement
vasculaire de I’ceil gauche, foyers rétiniens jaunatres au niveau de 1’ceil droite et

gauche
Echo-Doppler cardiaque couleur : HVG modérée circonférentielle
Fuite aortique gradel
Fuite mitrale gradel

o Conclusion : maladie de takayasu chez une fille de 1lans révélée par

une hypertension artérielle et des céphalées.
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Lasilix40=1/2cpx3/jour, normateus 100mg=1/4cp/jour

Cortancyl20mg=3cp/jour (date du debut 25/07/08) pendant

un mois et demi puis dégression tres lente.

o Evolution : la patiente est a dose minimale efficace de corticoides en
plus des autres meédicaments, TA=10/06, pouls =78pulsations/min,
poids=30kg, facies non cushinoide, I’Endoscan fut alors démarré a une

injection par mois.

L’¢écho doppler rénal montre une diminution des résistances vasculaires
rénales gauches périphérique faisant suspecter une sténose significative
au niveau du tronc de I’artére rénale gauche. Aspect dense des parois du
tronc cceliaque et de I’origine de I’artere hépatique sans réduction du

calibre.

Une écho cceur de contrdle est prévue.
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o Identité : El Marrakchi kawtar agée de 16ans, scolarisée, fille unique.

o Motif d’hospitalisation : convulsions

o Antécédents : personnels : céphalée (date du début non précisée)

Familiaux : pas de consanguinité des parents, pas de cas

similaire dans la famille.

o Histoire de la maladie : le début de la symptomatologie remonte au

mois de Janvier2006 par la survenue de convulsions avec état de mal
convulsif, sans fieévre, ni traumatisme. A I’examen clinique on a
retrouvé une HTA, et depuis la patiente a €té perdue de vue pour revenir

consulter pour des céphalées.

o Examen clinique :

Examen général : patiente consciente, bien orientée dans le temps et dans
I’espace. P=52kg, T=168cm (-1DS) eupneique, apyrétique,
pouls =167battements/min, TA =24/ 13.

Examen cardiovasculaire: la fréquence cardiaque est de 167bpm, les
bruits Bl et B2 sont bien percus, il n’y a pas de souffles et de signes

d’insuffisance cardiaque. Les pouls périphériques sont présents et symétriques,

I’auscultation des grands axes vasculaires est normale.
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Examen pleuropulmonaire : on ne retrouve pas de déformation thoracique,

+

les vibrations vocales sont bien transmises et les murmures vésiculaires sont

bien pergues, il n’y a pas de rales ni de signes d’épanchement liquidien.

Examen neurologique : la patiente est consciente ne présente pas de
trouble de langage, les fonctions supérieurs sont normales, la station debout et la
marche sont normales aussi, les forces musculaires sont conservées, la
sensibilité superficielle et profonde est normale, le reflexe ostéotendineux et le
reflexe cubito-pronateur sont présents, 1’étude des paires craniennes ne trouve

pas d’anomalie en dehors d’une baisse de I’acuité visuelle.

Examen abdominale : I’abdomen est souple et respire normalement, sans
défense ni contracture abdominale, sans masse palpable. On ne retrouve pas de

contact lombaire ni de globe vésical.

Les aires gonglionnaires sont libres.
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o Conclusion : patiente de 16ans, suivie pour HTA maligne découverte a

I’occasion de convulsion, I’examen clinique est normal en dehors d’un

début d’insuffisance cardiaque.

o Examens paracliniques :

Bilan inflammatoire :

NFS: HB=12, 4g/dl, GB=11000/mm3, PQ=484000/mm >, VS=29mm
Bilan étiologique :

Immunologie : AAN négatifs, antiDNA négatifs, C3 C4 normaux
Activité rénine=normale

Echographie abdominale : normale

Doppler rénal : normal

Doppler cervical : épaississement des artéres sous claviéres réconfortant le

diagnostic.
Scintigraphie rénale :

= Aspect morphologique : rein droit : traces de fixation corticale

Rein gauche : bonne fixation avec images

lacunaires

« Taux de captation relative : rein droit :5%

Rein gauche : 95%

= Taux de captation totale : 15% ce qui est moins de 35% par

rapport a la normale
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roite et aspect gréle de I’artere rénale gauche

¢voquant la maladie de TAKAYASU
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Figure 3 : Angio IRM abdominale
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B1ochimiIe : uree=0, Z6g/T; créatinine=7, 1mg/1 ;

Protéinurie=56mg /1 ; ECBU normal
Radio pulmonaire : normale
Echo ceeur : HVG.

FO : edéme papillaire bilatérale

o Conclusion : maladie de takayasu confirmée par 1’angio IRM chez une

fille de 16 ans révélée par une hypertension arterielle et des céphalées.

o Traitements : la patiente a ¢t¢é mise sous loxen 20mg par jour,

lopril25 :1/2 cp /jour
Prescription des corticoides mais non pris

o Evolution : amélioration de I’état général de la patiente, disparition des
céphalees, TA=16/09(c’¢tait I’heure de la prise des médicaments)

VS=12, CRP inferieure a 6, une écho ceeur de contrdle a été prévue.

La famille a demandé un transfert en France ou le diagnostic de la
maladie de takayasu fut retenu également. Au retour on I’a présent¢ a la
chirurgie vasculaire ou elle a bénéfici¢ d’un pontage aorto-rénal gauche,
elle a présenté en post-opératoire une hémorragie massive qui fut la

cause de son déces.
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o Identité : il s’agit de ’enfant S. B agée de 14 ans, marocaine.
o Motif d’hospitalisation : céphalées

o ATCD: - contage tuberculeux datant de 7 ans, céphalées depuis I’age de
6 ans, la mere et sa tante maternelle sont suivies pour une hypertension

artériclle essentielle,

o Histoire de la maladie : le début de la symptomatologie remonte a deux
mois avant son hospitalisation et a €t¢ marqué par une baisse de 1’acuité
visuelle, des céphalées et une fievre non chiffrée. Un examen
ophtalmologique a objectivé une choriorétinite évoquant des tubercules
de bochut. IDR a 11. Un traitement antibacillaire fit alors démarre.
L’évolution a été marquée par 2 crises convulsives tonicocloniques
généralisées, ce qui a nécessité son hospitalisation au service de

neurologie ou une hypertension artérielle a été découverte.

o Examen clinique :

Examen général : patiente consciente, bien orientée dans le temps et dans

I’espace. eupneique, apyrétique

Examen cardiovasculaire retrouve un éclat de B2 au foyer mitrale, sans
bruits surajouté. Un souffle para rachidien gauche a été retrouve a I’auscultation

lombaire. Les pouls périphériques €taient diminués au niveau des membres

Inférieurs notamment les pouls fémoraux.
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Examen pleuropulmonaire : on ne retrouve pas de déformation thoracique,

+

I+

1+

I+
I+

les vibrations vocales sont bien transmises et les murmures vésiculaires sont

bien pergues, il n’y a pas de rales ni de signes d’épanchement liquidien.

Examen neurologique : la patiente est consciente ne présente pas de
trouble de langage, les fonctions supérieurs sont normales, la station debout et la
marche sont normales aussi, les forces musculaires sont conservées, la
sensibilité superficielle et profonde est normale, le reflexe ostéotendineux et le
reflexe cubito-pronateur sont présents, 1’étude des paires craniennes ne trouve

pas d’anomalie en dehors d’une baisse de I’acuité visuelle.
Examen ophtalmologique: (Edéme papillaire bilatérale

Examen abdominale : I’abdomen est souple et respire normalement, sans
défense ni contracture abdominale, sans masse palpable. On ne retrouve pas de

contact lombaire ni de globe vésical.

Les aires gonglionnaires sont libres.
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o Conclusion : patiente de 14ans avec comme antécédents un contage

tuberculeux il y a 7ans et des céphalées depuis 1’dge de 6ans,
hospitalisée pour HTA et dont I’examen clinique trouve une diminution
des pouls au niveau des membres inférieurs, ce qui est en faveur d’une

maladie inflammatoire chronique.

o Examens paracliniques :

Bilan inflammatoire :
- NFS: HB: 11g/dl, GB: 7120/mm3, PNN: 3270/mm3, PLq: 474000/mm3
- VS: 103mm
- Fibrinogene: 4, 84g/1
Bilan étiologique :
- Ac anti nucléaire et anti DNA: négatif
Echographie abdominale + Echodoppler :
- HMG homogene
- Rein gauche d'aspect normal
- Rein droit est échogenes et dédifférencié sur 72 inférieure

- Epaississement intimal de l'aorte abdominale de l'étage rénal et

sous rénal empiétant sur 1'ostium rénal droit
- Tracé effondré au niveau des 2 reins
Echographie des vaisseaux supra aortique : normale
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artériels

sissement pariétal diffus et circonférentiel de

ctendue a la portion proximale des gros tronc

Figure4 : Scanner abdominal

Artériographie rénale:

Sténose de l'aorte sous rénale, sténose courte de l'artere rénale gauche et

étendue de l'artére rénale droite
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Figure 5 : artérigraphie rénale

Conséquences et complications :

- lonogramme : Na+: 137meq/l, K+: 3. 9meq/I,
Urée: 0. 47¢/1, créa: Tmg/l, Pr:78g/1

- Protéinurie: 1g/1

Rx poumon: Cardiomégalie ICT=0, 55, parenchyme pulmonaire sans

aucune anomalie.
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Scintigraphie rénale au DTPA

- Epreuve au captopril positif plus marqué au rein gauche

- La contribution relative a la fonction de filtration glomérulaire:
Rein gauche: 62%

Rein droit: 38%

o Diagnostic retenu: Devant la symptomatologie clinique et ’aspect
¢paissi de la paroi aortique, le diagnostic de maladie de TAKAYASU a

éte retenu.

o Traitement

- Corticothérapie : a la dose de 2mg/kg/jr pendant un mois et demi puis

diminution progressive sur 9mois.
- Methotrexate 4 mois apres début de la corticothérapie
- Antihypertenseurs: IC : Nicardipine a la dose de 3mg/kg/
Bétabloquant : Smg/kg/]
Diurétique : Lasilix 3mg/kg/j
- Antiagrégant plaquettaire : Acide salicylique a la dose de 250mg/j

- Antibacillaires: Izoniazide S5mg/kg/j, Rifanpicine 10mg/kg/;
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o Cliniquement: Disparition des céphalées et de la fievre. la TA est

13/8

« Biologiquement: baisse de VS, CRP négative, augmentation de la
créatinémie.

« Echographie aortique: persistance de I'épaississement pariétal de
’aorte.

o Une écho cceur a été prévue.

o Revascularisation chirurgicale: 9 mois aprés début de la
corticothérapie, avec déceés de la patiente en post opératoire

immeédiat.
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TABLEAUX RECAPITULATIF :
g = —~ADH Signes cl. Paraclinique Traitement
N°1 10ans | Angine a | Fiévret+ | Céph, polyarth, dl. abd. , VS=112mn loxen 50mgLP 1cpx2/jour
répétition | AMG+ | conv. T. C, tach, Echo_doppler cerv et abd: epaiss. pariétal diffus circ de Normatens 100mg
anémie | HTA=180/100mmhg — I’art. s\clav, TABC, CE, de I’Ao. 1/2epx2/ir Isone 20mg
-P.péd, T.TetE, P. D :abs R. . la bif iliaque et de I’art du MI. Flux faible aux extr (art
P.FG ™ Tﬁ 1cp1/2/jr 3 bolus solumedrol
taches hyperchrome 6 du IRM cérébrale et abdominale : a la dose de 500mg pdt 3
tronc. -crane : €épaiss circ CP5CI .
Abdomen : disparité du calibre de L’Ao 6 seg R bif iliaque Jours
-art R gréles -sténose courte peu serré juxta-ostiale gauche
(35%)
Angio IRM : épaiss infl diffus et circ de I’ Ao Thoraco-abd,
stenose du seg s\R et dilatation fusiforme de I’iliaque G.
Echo cceur :HVG modéré
Fraction du VG conservée
N°2 11ans | Consan- Céphal- | tr de consc, HTA =22/16, VS=60/110mm, CRP=96mg/1 loxen 20mg 1cpx3/j,
guinité des | ées tach. Echographie abdominale :hypotonie pyélique modérée hypril20mg :1/2cpx2/j
parents, droite, le reste est normal o .
Céph, Echo doppler du cou et abdominale : Cerv:épaiss pariétal Lasilix40=1/2cp 3/,
BAV de la s/clav et CPG sans anomalie du flux normateus100mg= 1/4cp/j
Abd: ydu débit rénal gauche. Cortancyl20mg=3cp/jr
TDM abdominale : aspect en faveur d’un adénome
surrénalien,
TDM cérébrale : aspect d’hydrocéphalie sus tentorielle
debutante modérée avec signe d’évolutivité.
Artériographie : normal, le complément écho retrouve un
¢épaiss minime des parois de la s\clav D, C. D, C. G et de
I’Ao.
Echo-Doppler cardiaque couleur :HVG modérée circ Fuite
ao gradel Fuite mitrale gradel_Fond d’eil :oed papillaire de
I’OD ET G, remaniement vasculaire de 1’OG, foyers
retiniens jaunatres au niveau de ’'OD ET G
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nvul | HTA=24/13, HVG, conv VS=29mm Loxen 20mg /j lopril25 :1/2
bn avec EMC, céph, tach, Doppler cervical : epaiss des art s\clav cp /j Prescription des
IRM angio abdominale : epaiss pari¢tale de ’Ao asc s\R et | . 4icoides mais non pris.
stenose RD et aspect grele de ’ARG .
o . Pontage aorto-rénal gauche.
Scintigraphie renale
Aspect morphologique : rein D :traces de fixation corticale
Rein G :bonne fixation avec images lacunaires
Taux de captation relative :rein D :5°/° Rein G :95°/°
Taux de captation totale : 15°/°ce qui est moins de 35°/° par
rapport a la normale.
F. O :;edéme papillaire bilatéral
Echo cceur :HVG
N°4 14ans | Contage Céph HTA, BAV, céph, fiévre, VS=103mm - Corticothérapie : 2mg/kg/jr
tubercul - | BAV conv. T. C, eclat de B2, Echographie abdominale + Echodoppler : HMG pendant un mois et demi
eux il ya souffle pararachidien G, P. homogene, Rein G norm’al, Rein D echogenes et puisA progressive sur
, . T dédifférencié sur % inf, Epaiss intimal de I'Ao abd de 1'étage .
7ans, - cép. periph au MI. choriorétinite, R et s\R empiétant sur I'ostium RD Tracé effondré 6 des 2 Imols.
depuis oedeme papillaire bilat. reins Methotrexate 4 mois apres
I’age  de Scanner abdominal: Epaiss pariétal diffus et circ de I'Ao début de la corticothérapie
6ans. th. et abd. étendue a la portion proximale Nicardipine : 3mg/kg/j
Rx poumon:CMG . Betabloquant:5Smg/kgj
Echocoeur: HVG FR: 31. 7, Ao asc. dilatée
Artériographie rénale: Sténose de I'Ao s\R, stenose courte Lasilix 3mg/kg/j Acide
de 'ARG et étendue de 'ARD salicylique a la dose de
Scintigraphie rénale au DTPAa : Epreuve au captopril (+), 250mg/j
+ marqué au rein G La contribution relative a la fonction de Antibacillaires : Izoniazide
filtration glomérulaire:
Rein G- 62% Smg/kg/j, Rifampicine
Rein D: 38% 10mg/kg/j
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tste série intéressant quatre observation de la

Erentes séries publiées nous discuterons les

aspects suivants:

I- Sur le plan épidémiologique :
1- Prévalence :

Historiquement décrite au Japon, 1’aortite de Takayasu est présentée sur
I’ensemble du globe®®. La prévalence est trés variable d’une région a une autre :
de 7, 85/10° au japon? a 1-3/10° en Europe et USA’ ? %, au Japon, on note 100
nouveaux cas par an et la prévalence réelle pourrait étre beaucoup plus élevée en
tenant compte de certaines séries autopsiques qui retrouvent l1cas d’aortite pour
3000 autopsies’. Malheureusement il n'y a pas de registre national pour évaluer
la prévalence et que les quatre cas recrutés ne représentent pas la réalité de
l'incidence de la takayasu chez l'enfant dans notre pays du fait qu'il y a quatre

CHU et que les adolescents peuvent-Etre suivis en Médecine interne de 'adulte.
2- Age:

Les quatre enfants avaient un 4ge compris entre 10 et 16ans au moment du
diagnostic. Ce dernier est fait le plus fréquemment chez 1’adulte jeune et un pic
de fréquence est établi au cours de la troisiéme décennie’’. L’Age moyen au
diagnostic est de 25ans’. Le diagnostic d’aprés A. Ravelli, serait fait avant 24
ans dans seulement 1/3des cas®. Une étude a ¢galement rapporté un taux de 32%

de patients diagnostiqués avant 20 ans '° '

et certaines €tudes rapportent méme
des taux superieurs a 50% de patients dont les premiers symptomes étaient
apparus avant 20 ans’. Bien que la prévalence comparée adulte/enfant soit

inconnue, il apparait vraisemblable qu’un nombre non négligeable d’enfants ou
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i - = 5 de 4ans, 44%avaient entre 5 et 9 ans et 47,
5%entre 10 et 15 ans'". Dans une autre étude menée en Turquie Les auteurs ont
pu réunir 19 observations pédiatriques, avec un 4ge moyen de 13 ans au moment
du diagnostic. On ajoute, a ce sujet, que sur les 104 cas d'AT recensés dans
I'enquéte nationale italienne, publiée en 2005 par M. Vanoli et coll, 15% avaient

débuté avant 'age de 15 ans™.

Au total, selon notre modeste série et 1'analyse de la sé€rie coréenne, turque

et italienne, 1'age du diagnostic de la Ta est entre 10 et 15ans.
3- Sexe ratio:

La maladie de Ta appelée communément "la maladie des femmes sans
pouls", connait une prédominance féminine qui est constaté¢ aussi bien dans

notre série dont les quatre cas sont de jeunes adolescentes que dans la littérature.

Dans la littérature internationale, cette pathologie affecte plus les filles que
les garcons. Au japon 90% des patients atteints de takayasu sont des femmes
jeunes mais la proportion d’hommes atteints augmente vers 1’Occident’. Dans
I’étude Turque®’, parmi les 19 observations pédiatriques de la Ta 14 sont des
filles. Pour Luppi-Herrera et al le sexe ratio était de 8, 5/1 en 1977. Dans
certaines €tudes quelques auteurs ont trouve un sexe ratio €gal a 1. Le sexe ratio
retrouve en général 8-9/1 aussi bien aux USA qu’au Japon ; seule I’Afrique

retrouve & plusieurs reprises un rapport de 1, 5/1°%.
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NOs quafre enfants sont d origine marocaine. La maladie de Takayasu a

626 Elle a été initialement décrite au Japon. L’incidence

une répartition mondiale
et la prévalence sont trés supérieurs en Asie par rapport aux pays dits
occidentaux”’. Il semble exister un gradient Est-Ouest décroissant. La
comparaison entre zones geographiques retrouve des différences d’expression
d’une région a une autre et ¢galement des corrélations a I’intérieur d’une méme
zone®. Il a été décrit une forme japonaise de la maladie de takayasu, également
une forme indienne, cela basée sur des grandes séries €tant donné la prévalence
de la pathologie. La classification angiographique de Hata fait la distinction
entre une forme japonaise qui affecte prioritairement I’arche aortique en quasi
exclusivit¢ et la forme indienne qui se présente avec des symptomes
systéemiques révélant des atteintes artérielles plus diffuses sur 1’aorte et ses

30 26
branches

. certains auteurs suggerent I’implication de mycobactéries dans la
pathogénie de la maladie de takayasu'' notamment en Afrique ou au Mexique
avec la présence de granulomes caséeux beaucoup plus fréquents chez les
patients atteints de la maladie de takayasu que chez la population générale™.
Dans la mesure ou I’incidence de la tuberculose est tres €levée dans les pays
concernés le lien de causalité entre les infections a mycobactéries et 1’aortite
rend compte d’une répartition ethnique particuliere. Certains auteurs ont tenté

d’¢établir des corrélations entre la maladie de takayasu avec les groupes HLA. La

littérature retrouve des résultats contradictoires en Europe et aux USA.
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Figure 6 : Répartition mondiale de la maladie de Takayasu
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) Delai diagnostic :

Le dé¢lai de la découverte de la maladie est trés variable. Pour % de nos cas
il est d’une durée de quelque mois, pour le cas n°4 ; il a rapporté des céphalées
depuis 1’age de 6ans qui pourraient rentrer dans le cadre nosologique de la phase
pré-occlusive qui est une phase avec des signes systémiques, non vasculaire et
non inflammatoire, qui peut €tre présente quelques mois a quelques années
auparavant et qui est parfois isolée. Cette pathologie est difficile a reconnaitre
du fait de sa rareté et le début réel des symptomes est parfois difficile a preciser
et atypique. Ishikawa k. retrouve un délai diagnostic de 19mois chez I’enfant

contre 5 mois chez I’adulte'* !¢

. Le méme délai est retrouve par Hall S. et al.
Chez I’enfant”. Certaines études reconnaissent des extrémes allant de quelques

. . )
semaines a quelques années ’,
2) Circonstance de découverte :

La maladie de takayasu a été révélée chez 2/4 cas par des céphalées (cas
n°2 et4), chez i cas elle a été révélée par une fievre au long cours (cas n°l)
tandis que cas restant (cas n°3) il s’agit de convulsion avec état de mal.
L'association d'une HTA et d'une accélération de la VS doit faire penser a
l'aorto-artérite de Takayasu chez l'enfant. Une étude faite chez 31 cas a conclu
que L'HTA et l'insuffisance cardiaque révelent habituellement la maladie chez

I’enfant >*.
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STgmescnniques %de patients
HTA 87
Insuffisance cardiaque congestive 64
Souffle 41
Abolition des pouls 35
Encéphalopathie 32
Claudication 12
Signes généraux 6
Lésions cutanées 6
Arthralgies 6
Conjonctivites 6
Gangrene 3
3

Pouls bondissant

Il a été également rapporté une observation de maladie de Takayasu révélée
par une fibrose pulmonaire chez un enfant de 14 ans. C’est un enfant admis a
I'age de 7 ans pour des broncho-pneumopathies dyspnéisantes a répétition au
cours desquelles le diagnostic de fibrose pulmonaire a été €tabli sur les données
histologiques. Cette fibrose a été considérée comme idiopathique jusqu'a 6 ans
plus tard ou l'enfant développe des vertiges, des céphalées, une baisse de l'acuite
visuelle avec des amauroses et engourdissement des 4 membres évoluant dans
un contexte de fievre au long cours, un thrill sur le trajet des carotides avec
souffle continu et abolition des pouls périphériques, une tension imprenable sur

les 4 membres a I’examen et avec un syndrome inflammatoire biologique.

La maladie de takayasu a été aussi révélée par des dorsalgies associées a un

. . 36
syndrome inflammatoire chez un gar¢on de 11lans™.
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¢ diagnostic n'est generalement pas fait a ce stade car les symptomes sont
trop vagues : fievre, arthralgies, myalgies, altération de I’¢tat général,
amaigrissement, asthénie, céphalée. Plus évocateurs sont la survenue d'une
épisclérite ou d'un érythéme noueux’®. Ces symptomes sont décrits pour étre
présent lors de la premiére phase'® c¢’est a dire avant 1’abolition des pouls.
Cependant seulement % cas(cas n°4) a présenté des céphalées 8ans avant
I’apparition d’une HTA, tandis que 3/4cas avaient déja des signes directs ou
indirects de la deuxieme phase dite « ischémique »(pouls abolis, asymétrie
tensionnelle)surajoutés a la symptomatologie systémique. Ces arguments
illustrent le caractere trés arbitraire de la description des trois phases en raison
du chevauchement chronologige des symptomes ou d’un retard de consultation
pour les signes systémique, notamment les céphalées. Muranjan et al. aucun
enfant sur une série de 17 ne s’est présenté avec des symptomes exclusifs de la

phase 1'°. Aucun de nos quatre cas n’a été diagnostiqué en phasel.
4) Signes neurologiques:

Ils sont tres variables et d’interprétation difficile. Les enfants sont
exceptionnellement déficitaires et présentent des symptomes, en conséquence le
plus souvent de I’encéphalopathie hypertensive ou bien des 1ésions ischémiques.
L’atteinte inflammatoire propre du systeme nerveux central n’est pas décrite

dans la maladie de takayasu.

Ils ne sont pas spécifiques ; il s’agit de céphalée, lipothymie, troubles
visuels. Nous avons % cas (n°1, 2et4) qui ont présenté des céphalées tandis que
les troubles visuels a type de baisse de I’acuité visuelle a été noté chez les cas

n°2 et 4, alors que des troubles de conscience ont été relevés chez le cas n°2.
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s de I’équilibre par insuffisance vertebro-

I : I’enfant des AVC.

Les symptomes s’expliqueraient parfois trés bien en connaissance de la
localisation anatomique de la lésion vasculaire. 11 a été également décrit des
myalgies, dorsalgie’, et des convulsions. Dans notre étude ; % de nos cas ont eu
au moins une crise convulsive pendant la phase de découverte de la maladie (cas
n°l, 3 et 4). Une carotidodynie (douleur sur le trajet des carotides) est un
symptome €vocateur rencontré a la phase pré ischémique. Dans les observation
rapportées dans la littérature i1l y a peu de données concernant I’examen
neurologique; il a toujours été retrouvé normal au diagnostic pour nos quatre

observations.

Contrairement a [’adulte chez qui la claudication d’un membre est
fréquente, elle est retrouvée chez 10 a 30% des enfants atteints™. Elle n’a été
retrouvée chez aucun de nos 4 cas. L’absence de la plainte fonctionnelle doit
faire rechercher malgré tout, une abolition et/ou une asymétrie des pouls ou de la

TA et/ou un souffle vasculaire présents dans 40 & 100% des cas pédiatriques' >.

5) Signes cardio-vasculaire :
5-1 Le pouls :

Seulement % cas (cas n°4) avait une abolition compléte de certains pouls
périphériques lors de la découverte de la maladie, les axes vasculaires touchés
sont ; le pédieux, le tibial interne et externe et le poplité droit avec un pouls
fémoral droit diminué. Pour le cas n°4 les pouls périphériques aux membres
inférieurs étaient diminués notamment les pouls fémoraux. Tandis que pour les

deux autres cas les pouls périphériques étaient parfaitement normaux. Dans la
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semble des enfants présentent ce que I’auteur

artériel) *. Dans le travail de Muranjan'® le diagnostic de la Ta chez ’enfant est
fait soit en phase 2 soit en phase3. Chez I’adulte un des symptomes le plus
fréquent est la claudication du membre supérieur retrouveée chez 46%des
patients au diagnostic. celle-ci est beaucoup moins fréquente chez I’enfant lors
du diagnostic :11%'°. Ceci illustre les limites de I’application des critéres établis
par I’Americain Coollege of Rhumatology(ACR) de I’adulte a ’enfant puisque
la claudication fait partie de la définition; ceci expose au risque de sous
diagnostiquer la Ta chez I’enfant ; ce qui expliquerait la sous estimation de sa

prévalence.
5-2 Le souffle vasculaire :

Le souffle vasculaire présent chez un 1 cas/4 (cas n°4) (souffle para
rachidien gauche) parait étre un ¢lément clinique tres fréquemment décrit mais il

ne serait présent, lors du diagnostic chez I’adulte que dans 20%des cas'’.

L’angor est un symptome rare dans la Ta. Seulement 9% d’atteintes

coronaires sont retrouvées' ®® dans des cohortes incluant adultes et enfants.
5-3 Hypertension artérielle :

L’hypertension artérielle est souvent symptomatique avec dyspnée
retrouvée dans 50%des cas®. Dans une autre série pédiatrique'®, 'HTA est
présente dans 65%des cas et méme 47% des enfants découverts au stade
d’insuffisance cardiaque congestive. L’HTA est le symptome le plus fréquent de
révélation de la maladie de Takayasu chez I’enfant aboutissant parfois a

I’insuffisance cardiaque congestive de maniere inaugurale. Tous les stades
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e cette HTA peuvent-étre preésent lors dela

bhalopathie, convulsions, cedéme pulmonaire,
922,

L’ensemble de nos cas souffre d’'une HTA, avec une asymétrie tensionnelle

chez le cas n°1. Cette HTA est présente au diagnostic dans 93%des observations

r r o r 2 24 r
présentées par Hong dans une série coréenne™. Dans une etude®® menée en

Turquie par Cakar et coll portant sur 19cas, L'hypertension artérielle est

retrouvee 17 fois sur 19:

dans 14 cas, elle est la conséquence d'une sténose/occlusion d'une artére

rénale.
dans 2 cas, elle est liée a un rétrécissement aortique.

dans 1 cas, a un anévrysme de l'aorte abdominale.

Les complications de ’HTA sont un mode de révélation privilégié¢ de la Ta

chez ’enfant :

>

L’insuffisance cardiaque : Dans les séries pédiatriques nous retrouvons
environ les mémes fréquences : 50%-70% d’insuffisance cardiaque

10 25 31 . . .
. certains se présentent parfois au stade de

congestive
cardiomyopathie hypertrophique voire dilatée, jusqu’a 41% des cas dans
une série pédiatrique’®. Dans notre étude, on a retrouvé, chez les trois
cas qui ont bénéficié d’une €chographie cardiaque (cas n°l, 2et4), une

hypertrophie ventriculaire gauche.

L’encéphalopathie hypertensive et/ou les convulsions restent rares pour
.10 - . i g s 3] L
certains ~ et jusqu’a 30%dans une série pédiatrique’’, dans notre série

3/4cas (cas n°1, 3et 4) ont eu des convulsions.
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Certains enfants presenfent, sans plaintes fonctionnelles visuelles, des
rétinopathies hypertensives'®, alors que dans notre étude 2/4 cas ont
présenté des plaintes fonctionnelles visuelles a type de baisse de I’acuite

visuelle avec au fond d’ceil un cedéme papillaire bilatéral (cas n°2 et 4).

Les enfants semblent relativement diagnostiqués au moment des
complications hypertensives. Il existe probablement une phase précédente ou
I’HTA est asymptomatique qui passe inapercue tout comme les symptomes

généraux.

La prise de la tension artérielle doit étre systématique a toute consultation
pédiatrique comme les autres paramétres afin de dépister une HTA avant le

stade des complications li€es aussi bien a ’HTA qu’a la maladie causale.
6) Troubles digestifs

Un de nos 4 cas avait des douleurs abdominaux avec des vomissements
sans troubles de transit. Dans la littérature aussi bien chez les adultes que chez
les enfants, les symptomes digestifs s’ils sont souvent mentionnés n’apparaissent

pas prépondérants dans les observations décrites dans la littérature.
7) Signes cutanés:

Des I¢ésions cutanées li¢es a la maladie de Ta sont parfois retrouvées : rash
malaire, livedo, atteinte pulpe des doigts, nodules érythémateux douloureux sous
cutanés®, érythéme noueux’’. IlIs ne sont pas indispensables ni spécifique pour
le diagnostic de Takayasu. Chez nos 4cas, 1/4cas (cas n°1) a présenté des 1ésions
cutanées a type de tdches hyperchromes au niveau du tronc (partie supérieur). La

présence de ces signes peut faire discuter un diagnostic différentiel avec une
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...... _ dle lupus et la maladie de takayasu™.

1e périartérite noueuse ou un lupus voire

Certaines séries pédiatriques ont décrit la présence d’adénopathies, jusqu’a
40%>. Cela relance la question du role éventuel des mycobactéries et en
particulier du BK dans I’étiopathogénie de cette pathologie. Cela est loin d’€tre

résolu et les résultats des séries sont contradictoires.
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Biologie :

La maladie de Ta est une vascularit¢ dont I’étiologie est multifactiorielle,

de ce fait il n’y a pas de bilan spécifique pour sa confirmation*”
1-1- Syndrome inflammatoire :

Classiquement, le syndrome inflammatoire est quasi constant lors de la
phase systémique 1 puis sa fréquence diminue lors de la phase vasculaire et au
fur et a mesure que 1'on s'éloigne du début apparent de la maladie®. L'élévation
de la vitesse de sédimentation (VS) est souvent utilisée comme marqueur

41 43

d'activité de la maladie de Takayasu™ ™. En fait, il apparait que jusqu'a un tiers

des malades avec une maladie active peuvent avoir une VS normale **.
Dans notre série % cas (cas n°l, 2et4) avaient un syndrome inflammatoire.
1-2- Bilan immunologique :

Ce bilan n’est pas spécifique de la maladie de Ta et peut étre positif dans

d’autres vascularités.

a) anticorps anticellules endothéliales :

Un taux ¢levé d'anticorps (Ac) anticellules endothéliales (qui sont sans
doute les Ac antiaorte des anciens auteurs) a été retrouvé en Elisa *°. Ces Ac ne

sont cependant pas spécifiques puisque rencontrés dans d'autres vascularites.

55


http://www.pdfcomplete.com/cms/hppl/tabid/108/Default.aspx?r=q8b3uige22

Your complimentary
- use period has ended.
B 3 CO m p I ete Thank you for using
: PDF Complete.
Click Here to upgr: DIPS
Unlimited Pages al
Des Tacteurs antinucleaires sont parfois retrouvés
43 48

4743 1 e Water-Rose-latex

est positif dans environ 5 % des cas

La recherche d'antineutrophylic cytoplasmic antibody (ANCA) est
habituellement négative *°. Chez nos quatre cas les facteurs antinucléaire n’ont

pas €té retrouvés. L absence des ANCA peut écarter les autres vascularités.

Certains auteurs ont mis en évidence un état d'hypercoagulabilité * et une
¢lévation du thromboxane A, *°. Des anticorps anticardiolipines sont parfois

51 52 53

présents , Et peuvent poser le probleme de diagnostic différentiel ou

I’association surtout a la maladie lupique.
2) Imagerie :

En l'absence de marqueur biologique spécifique, I'imagerie est essentielle
au diagnostic et a l'évaluation de l'extension de la maladie. Elle a un intérét
diagnostique qui doit €tre le plus précoce possible, un intérét descriptif pour
¢valuer la gravité des lésions et leur étendue et un intérét dans le suivi pour la

surveillance de la maladie sous traitement.

L'artériographie et I'angiographie pulmonaire représentaient les examens de
référence, mais sont actuellement supplantées par la TDM et lI'imagerie par

résonance magnétique (IRM) ° +
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ANglographie conventionne

-Ie55 .

Elle a longtemps ¢té¢ la seule imagerie disponible dans la maladie de
Takayasu, et elle reste I'examen de référence. Elle permet de visualiser au
mieux, I'extension et le type d'atteinte vasculaire. Elle permet aussi la mesure de
la pression artérielle sanglante. Une aortographie complete est recommandée
lors de 1'évaluation initiale de la maladie en raison de la fréquence des lésions

multiples et du caractere asymptomatique de certaines d'entre elles.
Angiographie numérisée par voie artérielle > :

Elle fournit une qualit¢ d'image comparable a celle de l'artériographie
conventionnelle au prix d'une toxicité moindre (réduction de 50 % de la dose de
produit de contraste et de 70 % du temps d'examen). Elle tend de plus en plus a

supplanter I'angiographie conventionnelle.

Quelle que soit la méthode utilisée, I'angiographie a l'inconvénient de ne
donner des renseignements que sur la lumiere vasculaire et de ne pas donner de
bonnes informations sur l'activit¢ de la maladie : elle peut méconnaitre un
¢paississement inflammatoire de la paroi vasculaire au début de la maladie, ou
inversement montrer des lésions sténotiques correspondant a une phase de

fibrose non active.
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Au il du temps, plusieurs classifications des 1ésions ont été proposées. La

plus historique est celle d’Ueno’ modifié par Lupi’ :

Tableau 2 : Classification selon Lupi

Type I Arche aortique, aorte thoracique+branches
Type I Aorte thoracique et abdominale+branches
Type 111 I+11
Type IV Autrestartere pulmonaire

On remarque selon les Iésions décrites dans chaque type une aggravation
des Iésions d’un type a I’autre, cette aggravation est-elle liée a I’ancienneté de la

maladie ou a son potentiel évolutif ?

Ishikawa propose en 1988 une classification un peu différente avec un
typell n’incluant pas I’aorte abdominale et ses branches'®. Une nouvelle
classification établit par Nasu en 1994 plus complete fait apparaitre six types
différents”. Elle est le résultat d’une analyse plus précise des atteintes
notamment d’une zone géographique a une autre. Elle a été présentée lors de la
conférence internationale de la Ta. Elle apparait étre plus proche de la réalite
nosologique. De nouveaux types apparaissent ; c’est le cas du type I’atteinte
isolée des TSA), le type IV (atteinte de I’aorte abdominale et des arteres rénales
seules). Les atteintes coronaires et de 1’artere pulmonaire sont matérialisées par
un « ¢ » ou un « p » considérant qu’elles ne sont pas un sous-type particulier et

qu’elles sont relativement fréquentes pour s’associer a tous les types.
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I Ia IIb 111 1\Y% \
C) C)
P(+) P(+)

Vaisseaux atteints

IIa
IIb
I
v

Branches de la crosse de 'aorte

Aorte ascendante, crosse de 'aorte et ses branches

Aorte ascendante, crosse de l'aorte et ses branches, aorte thoracique
descendante

Aorte thoracique descendante, aorte abdominale, et/ou artéres rénales

Aorte abdominale, et/ou artéres rénales

IIbetIV

Dans cette classification, l'atteinte des artéres coronaires ou pulmonaires est désignée

de la fagon suivante: respectivement C(+) et P(+)

Figure 7: Classification de la maladie de Takayasu
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_ . . —~ sous forme de sténoses puis I’aorte (65%)

ment atteintes chez ’adultes sont dans ’ordre

essentiellement des sténoses, les carotides (58%), les artéres rénales et les
arteres vertébrales. le type III (Lupi) est le plus fréquent (2/3 des cas)suivi du
type "chez I’adulte. Dans la série de Kerr aucun ne correspond au type II (aorte
abdominale). une série pédiatrique de Mac Culloch met en évidence au contraire
la prédominance des types II (>50%) suivi par les types 111(42%)° ; cette étude
venant également en contradiction avec d’autres seéries pédiatriques qui
retrouvent un type III prédominant. toutefois I’étude de Mac culloch permet de
mettre ’accent sur la fréquence de découverte d’une maladie de Takayasu avec
une HTA et la sténose des arteres rénales et donc la fréquence du type II chez
I’enfant. Cela est également corrélé dans une série coréenne pédiatrique qui
retrouve des atteintes fréquentes de 1’aorte abdominale et thoracique ainsi que de
I’artére sous Claviere mais une fréquence tres inférieure a celle de 1’adulte des
Iésions de I’arche aortique. Cela évoque la prédominance des groupes II et III et
la faible représentation du groupe 1 chez I’enfant. L’atteinte de [’aorte

abdominale est plus fréquente chez 1’enfant que chez I’adulte'"

Dans notre étude, le groupe prédominant est le type 111 qu’on retrouve chez
% cas :chez le cas n°1 qui présente une atteinte de la s\Claviere, de la carotide
primitive, interne et externe, du TABC, et de I’aorte rénale, chez le cas n°2 vu
I’atteinte de la s\Claviere et des carotides droites et gauches, ainsi que 1’aorte et
chez le cas n°3 avec atteinte de 1’artére s\Claviere, de 1’aorte ascendante sous
rénale et des arteres rénales. Quant au cas n°4, il s’agit du type Il étant donné

’atteinte de I’aorte thoracique, abdominale et des deux arteres rénales.
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Topugraphie des lésions Type

Cas 1 | s\Claviere, carotide primitive, interne et externe, | Type III

TABC, aorte rénale, artere rénale droite et gauche.

Cas 2 | s\Claviere, carotide primitives droites et gauches, | Type III

I’aorte.

Cas 3 | artere s\Claviere, aorte ascendante sous rénale et les | Type 11

deux artéres rénales

Cas 4 | aorte thoracique, abdominale et les deux arteres | Type II

rénales.

Dans une étude faite a ORAN portant sur deux cas, 'un des deux cas
appartient au type III alors que 1’autre appartient au type 1, leur iconographie est
ci-joint™ :

Angiographie d’une fillette de 13 ans adressée pour bilan artériographique
d’une maladie de Takayasu, avec 3 criteres cliniques (4ge de début, diminution

du pouls huméral gauche et différence de pression entre les 02 pouls huméraux)
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Figure 8: L’angiographie retrouve une aorte droite, une artére sous Claviere
Gauche aberrante, naissant du bord gauche de I’aorte, a hauteur de D4 et occluse, une
artére sous Claviére droite naissant du bord droit de ’aorte, sans TABC.

Le cathétérisme en aval n’a pas été possible.

L’angiographie d’un gar¢on de 11 ans, présentant 3 criteres majeurs d’une

maladie de takayasu

Figure 9 a et b : L’angiographie retrouve, hormis un tronc commun carotide gauche
TABC, des dilatations, sténoses et occlusion des TSA. L’ASC gauche est occluse et
I’artere axillaire revascularisée par un vol vertébral et une circulation cervicale
profonde.
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Figure 10 : L’aorte descendante et ’aorte sous rénale sont le siége de sténoses. On

notera ’insertion de I’artére hépatique droite sur ’artére mésentérique supérieure.
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Click Here to UpE moins fréquent que les sténoses restent des

ygie pédiatrique. Leur fréquence est rare pour
certains, pour d’autres elle est retrouvée dans 65% des cas® bien supérieur a la
moyenne établit a 30%. Ils sont plus frequemment fusiformes que sacculaires.
Ils sont prioritairement dans 1’aorte abdominale et 1’existence d’un anévrysme
thoracique ou d’une branche a toujours €té retrouvée associé a un anévrysme

. 1613
abdominal” .

Certaines €quipes ont ¢galement utilisé un critere d’irrégularité de la paroi

ou de la lumiére parfois appelé ondulation comme élément en faveur de la Ta’.
B) Echographie doppler :

Elle a une sensibilit¢ équivalente, voire supérieure, a l'angiographie et
proche des constatations autopsiques pour le diagnostic des lésions carotidiennes
59 60 61 62 g A . \

: e peut aussi étre utilisée pour les sous-clavieres et l'aorte

. 61 ;. ;e . \
abdominale” . L'aspect le plus spécifique est un épaississement homogene et
circonférentiel de la paroi vasculaire sur un long segment (signe du «macaroni»)
ce qui s’oppose aux aspects rencontrés dans 1’athérosclérose chez 1’adulte :

¢paississement hétérogene et non uniformément circonférentiel sur un plus petit

64
segment’ .

Ainsi I’écho doppler chez le cas n°l retrouve un épaississement pariétal
diffus circonférentiel de 1’artére sous-claviere, du TABC, de la carotide externe,
de I’aorte rénale jusqu’a la bifurcation iliaque et de I’artere du membre inférieur,
un flux faible aux extrémités en faveur de la Ta, pour le cas n°2 on retrouve un
discret épaississement pariétal de la s\Claviere et carotide primitive gauche sans
anomalie du flux, et une diminution du débit rénal gauche sans signe de sténose,

de méme que pour le cas n°3 qui représente a I’écho doppler un épaississement
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L —oewdX supra aortique d’allure normal alors qu’un

épaississement intimal de I’aorte abdominale de 1’étage rénal et sous rénal

empiétant sur I’ostium rénal droit a été noté.

Dans une ¢étude faite au CHU Hassan II a Fés, 1’écho doppler réalisée chez
une femme de 31 ans atteint de la maladie de Ta a révélé une obstruction
complete de la carotide primitive droite, des artéres carotides interne et externe
homo latérales, une sténose de la carotide primitive gauche et une sténose de

I’artére rénale gauche®.

C'est une technique non invasive, utile au stade initial de la maladie®ainsi

que pour le suivi évolutif des patients *.

Cependant cette technique ne peut pas étre utilisée pour I'étude de l'aorte
thoracique ou des arteres pulmonaires et souvent pour les arteres digestives. Elle

est de plus, bien sir, opérateur-dépendante.

Figure 11: Echodoppler : épaississement pariétal circonférentiel d’une carotide

primitive chez un enfant atteint de la maladie de takayasu®.
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Ta tomodensitomerie helicoidale permet un bilan 1ésionnel détaillé et

permet de différencier entre la phase aigue et la phase chronique de la maladie.

» Dans la phase aigue :

L'épaississement pariétal est le signe essentiel de 'aortite au scanner.

L'épaississement pariétal de la MT a des caractéristiques particulieres, qu'il
est important de connaitre, car il peut permettre d'affirmer le diagnostic dans sa
forme typique et dans un contexte clinique €vocateur de la maladie en phase
aigué. Il est régulier et homogene, visible sur plusieurs centimetres de 'aorte ou
de ses branches. Il est important, atteint en général au moins 3 mm d'épaisseur
sur toute la circonférence et peut atteindre jusqu'a 8 mm. La zone de transition
entre 1'artere pathologique et l'artere saine est brutale, souvent responsable d'un
aspect d'atteinte «suspendue». La topographie est particuliére, avec des zones
privilégiées : sous-claviere et carotide gauches a 2-3 cm de leur origine, crosse
aortique haute englobant les ostia des 3 troncs supra-aortiques, aorte inter-rénale

et mésentérique, arteres pulmonaires.

La prise de contraste pari¢tale est intense, adventitielle, avec un aspect
caractéristique en double anneau sur les coupes tardives®, Cette prise de produit
de contraste témoigne de l'inflammation pariétale avant méme le développement

, 6
des sténoses®’.

On n'observe pas de calcification en phase aigué€. Les dissections pariétales
peuvent se voir, cependant, elles sont rares et sont toujours associ€ées a une
hypertension sévere. D'un point de vue histologique, les l€sions concernent

'adventice et la partie externe de la media, la limitante ¢lastique interne restant
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ps atteintes inflammatoires non spécifiques et

asorum sont dilatés®’.

Le parenchyme pulmonaire a un aspect en mosaique, du aux zones
d'hypoperfusion secondaires aux sténoses artérielles’’. Ces zones d'hyperclarté
ont été visualisées dans prés d'un cas sur deux, dans la série de Takahashi '
Elles sont plus fréquentes chez les patients ayant une vascularite pulmonaire.
Leur localisation correspond a celle des anomalies angiographiques et des

defects scintigraphiques s

Les autres anomalies observées en TDM sont des opacités lin€aires sous
pleurales et des ¢épaississements pleuraux indépendants des Iésions de

vascularite pulmonaire " .

» Dans la phase chronique :

Les signes TDM en phase chronique sont moins caractéristiques.
L'épaississement pariétal est en effet souvent plus modeste (2-3 mm) et plus
irrégulier qu'en phase aigué, et les calcifications peuvent €tre nombreuses. On
n'observe pas en principe de prise de contraste pariétale tardive, mais des zones
actives peuvent coexister avec des zones inactives”, ce qui justifie un examen

attentif de toute l'aorte et de ses branches.

Les dilatations anévrismales de l'aorte se voient plutét dans les phases
chroniques de la maladie. La topographie préférentielle d'un anévrisme dans la
MT est l'aorte ascendante’”. L'évolution anévrismale justifie a elle seule un suivi

régulier par TDM, en raison du risque de rupture.
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“Iles sont essentielles a reconnaitre, en particulier en cas de localisations

pulmonaire, cardiaque, rénale dont les atteintes conditionnent le pronostic.
e Atteinte cardiaque

L'atteinte cardiaque inclue I'extension valvulaire ou coronaire de Ila
maladie, la mycocardite et la défaillance cardiaque gauche résultant de
I'hypertension artérielle systémique. Cette HTA est secondaire a des 1ésions de
I’endothélium artériel et a 1’artérite, elle est surtout due a une sténose artérielle

rénale ou a une coarctation aortique.

L'analyse des images portera une attention particuliere aux ostia des arteres
coronaires. Un épaississement de la paroi aortique a ce niveau fera en effet
suspecter une sténose coronaire qui est le plus souvent proximale, et parfois
responsable de mort subite d'un sujet jeune. La région mitro-aortique peut €tre
¢paissie, faisant suspecter une atteinte valvulaire. La valve aortique est la valve
la plus souvent atteinte, responsable d'insuffisance aortique. Une
cardiomyopathie dilatée peut étre observeée, faisant €voquer une possible

myocardite.
e Atteinte pulmonaire

Elle peut conduire a I'hypertension artérielle pulmonaire et a la defaillance
cardiaque droite”. Les anomalies de calibre des artéres pulmonaires proximales
sont visibles au scanner : les dilatations sont les plus fréquentes mais demeurent
généralement asymptomatiques. A l'opposé, les sténoses pulmonaires
proximales sont plus rares, mais volontiers symptomatiques’ . L'analyse portera

notamment sur la zone de contact entre la face postérieure de 1'aorte ascendante
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rt, I'¢tude du parenchyme pulmonaire peut
montrer un aspect en mosaique, correspondant a des alternances de zones
hypovascularisées et de zones saines, liées a I'occlusion de branches des arteres
pulmonaires. Cet aspect en mosaique n'est cependant qu'un signe indirect,
conséquence de la dévascularisation artérielle pulmonaire, et non spécifique (cet

aspect se voit aussi souvent dans les pathologies des voies aériennes distales).
e Arteres rénales

Les ostia des arteres rénales seront analysés sur les coupes natives. Les
sténoses sont le plus souvent longues en raison de l'extension de 1'épaississement
pariétal dans l'ostium de l'artere rénale. Elles sont en général faciles a mettre en

évidence sur les reconstructions tridimensionnelles.

Dans notre étude, chez nos deux cas qui ont bénéficié d’un scanner(cas n°2
et 4) celui du cas n°4 reléve un épaississement pariétal diffus et circonférentiel
de l’aorte thoracique et abdominale étendue a la portion proximale des gros
troncs artériels. Dans 1’étude faite 8 ORAN®® le scanner réalisé chez une patiente

agee de 13 ans retrouve les lésions suivantes :
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Figure a Figure b

Figure 12a et b : L’aorte descendante, droite, est de calibre réduit.

L’artére sous claviére gauche est rétro oesophagienne

Al /.‘1

Figure ¢ Figure d Figure e
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Figure f - Figure g

Figure h
Figure 13 de ¢ a h : L’aorte ascendante est ectasique, en amont d’une sténose serrée
Il existe une autre sténose en amont de D’artére sous claviere (ASC) droite avec
circulation collatérale (CC) La carotide primitive gauche est ectasique. La carotide
primitive droite est gréle. L’examen TDM étant réalisé aprés corticothérapie, les
épaississements sont discrets.
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L'utilisation de I'angio IRM s'est imposée dans les vascularites des gros
vaisseaux. Une sensibilité et une spécificité¢ de pres de 100 % dans le diagnostic
positif de la MT ont été rapportées. L'IRM est cependant moins sensible que
l'artériographie dans la détection des lésions des petites artéres > 7.
L'exploration des vaisseaux par angio IRM dans la MT améliore la détection
précoce des Iésions, avant toute répercussion endoluminale. Les artéres
pulmonaires sont bien visualisées et des I€sions y sont objectivées chez un

malade sur 2 °. L'IRM détecte fréquemment des anomalies des artéres

pulmonaires asymptomatiques '

Les anomalies objectivées en IRM sont 1'épaississement pariétal en T1, la
réduction de la lumicre: irrégularités, sténoses partielles ou completes,
localisées ou diffuses, abruptes ou progressives, et les dilatations anévrysmales.
De multiples segments peuvent tre sténoses, séparés par des zones dilatées. Le
rehaussement pariétal progressif et un wash-out tardifs aprés injection de
gadolinium refleteraient l'activité de la maladie. La néovascularisation parietale

: 578
explique ce rehaussement > .

L'oeedéme pariétal donne un hypersignal en T2. La corrélation de cette
anomalie avec l'activité de la maladie n'est pas certaine . L'cedéme pariétal est
visualisé chez 94 % des patients en phase active, et 56 % de ceux en rémission
clinique”. L'éventuel impact de sa présence sur les décisions thérapeutiques
n'est pas encore ¢évalué. La régression de l'cedéme est lente, ainsi que la
régression de I'épaississement pariétal. La disparition du rehaussement suggere

une disparition de la néovascularisation, son remplacement par de la fibrose est
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Inmation est cependant controversée .

Un rehaussement des tissus inflammés adjacents aux l€sions vasculaires est
visible ”.

Concernant notre étude, I’IRM a été faite chez 2cas/4. Dans le cas n°1, elle
objective au niveau du crane : un épaississement circonférentiel des carotides
primitives s’étendant jusqu’au carotide interne et au niveau de 1’abdomen une
disparité du calibre de I’aorte au niveau de son segment rénal s’étendant jusqu'a
la bifurcation iliaque due a 1’épaississement pariétal circonférentiel réduisant
ainsi le diametre avec un aspect gréle des deux arteres rénales et une sténose
courte peu serré juxta-ostiale gauche :35%. Pour le cas n°3 il s’agit plutdt d’un
¢paississement pari€tale de 1’aorte ascendante sous rénale avec sténose rénale

droite et aspect gréle de I’artere rénale gauche.
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Utilité
Examens Avantages Au diagnostic Perf?rmancc.es/ Activité Inconvénients
angiographie
Non invasif | Bonne >a Intérét du Mauvaise
Colit modéré | différenciation | I'angiographie | suivide analyse des
athérosclérose/ | au niveau I'épaisseur de| vaisseaux
Echo- artérite carotidien la paroi profonds
Doppler Analyse de la artérielle Examen
artériel paroi artérielle (sans limite | "opérateur-
Intérét pour le définie) dépendant”
diagnostic
précoce?
Non invasif | Analyse de la | Corrélation Mise en Mauvaise
Bonne paroi artérielle | IRM/ ¢vidence de | analyse du
analyse de Analyse des angiographie88| 1'cedéme réseau artériel
l'ensemble du | vaisseaux a98 % pariétal (non | distal
IRM/ARM réseau artériel | pulmonaires spécifique) Pgs dq .
profond (aorte visualisation
et branches de des
division) calcifications
vasculaires
Colt
Bonne Analyse de la | Sensibilité 93 | Intérét du Mauvaise
analyse de paroi artérielle | Spécificité suivi de analyse du
I'ensemble du | visualisation 98% I'épaisseur de| réseau artériel
. réseau artériel | des la paroi distal
Angio-TDM profond (aorte| calcifications artérielle Irradiation
et branches de| vasculaires (sans limite | Produit de
division) analyse des définie) contraste iodé
vaisseaux
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Dans notre étude, Aucun ne s’est présenté avec une claudication des

membres ni une abolition des pouls précisément aux membres supérieurs, alors

que ce

sont deux criteres majeurs dans les criteres diagnostiques de I’ACR

fondés sur des cohortes d’adultes. L’un de ces critéres (I’absence de pouls), fait

notamment partie de la définition de cette pathologie. les criteres de I’ACR, s’ils

sont un bon reflet de la pathologie, apparaissent comme insuffisant pour évaluer

la Ta peédiatrique et ses limites en sont les suivantes:

Tout d’abord un critere d’age est impropre lorsque ’on souhaite

caractériser une pathologie a I’intérieur d’une classe d’age.

Ensuite les criteres qui concernent la claudication des membres et
I’abolition des pouls sont discutable chez I’enfant si I’on reprend

I’hypothese d’une évolution en trois phase de la Ta’ 1014

. 1l y aurait une
premicre phase (symptome genéraux)avant I’abolition des pouls dites en
anglais « prepulseless » puis une seconde phase ischémique puis une
phase de complication. il semble qu’il soit plus probable si le diagnostic
est fait chez I’enfant que les Iésions n’en soient pas encore a la phase
occlusive ce qui risque potentiellement de sous estimer le nombre de Ta.
Toutefois pour contredire cette hypothése une revue de Muranjan MN et
al en 2000 a propos de 17 enfants atteints de la Ta ne retrouve aucun
enfant qui se soit présenté au moment de la premiére phase'. ce résultat
peut étre cependant nuancé du fait éventuellement de 1’hétérogénéicite

de cette maladie et/ou d’un retard diagnostic par méconnaissance des

modes de présentation chez 1’enfant.
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criteres spécifiques de la maladie de takayasu

Jues se basent sur les criteres de I'ACR pour la

classification de la takayasu chez 1'enfant.

Tableau 5: Critéres de diagnostic de I’ American College of Rheumatology®’

o Age de début <: 40 ans.

e Diminution d'au moins un

arteres proximales des

e Claudication vasculaire des extrémités, notamment aux membres supérieurs.

pouls brachial.

e Différence de pression artérielle systolique >10 mmHg entre les 2 bras.
e Souftle sur une artére sous-claviéere ou l'aorte abdominale.

e En artériographie, sténose ou occlusion de l'aorte ou de ses branches ou des

membres; anomalies habituellement focales ou

segmentaires; non liées a l'artériosclérose ou a une dysplasie fibromusculaire.
La présence de 3 critéres ou plus permet d'obtenir une sensibilité de 90,5 % et une spécificité

de 97,8 % pour le diagnostic de maladie de Takayasu.
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Critere de fiessinger

83 84,

Critéres de Fiessinger scores | Cas1 Cas 2 Cas 3 Cas 4
Age de début < 30 ans 1 1 1 1 1
Vitesse de sédimentation > 20 mm 1 1 1 1 1
Pays d’endémie 1 1 1 1 1
Infection (tuberculose, streptocoques) 1 0 0 0 1
Maladie systémique 1 0 0 0 0
Sténose + ectasie aortique 8 0 0 0 8
Sténose aortique 5 5 0 0 5
Carotide primitive 4 0 0 0 0
Sous-claviére postvertébrale 4 0 0 0 0
Artére pulmonaire 5 0 0 0 0
Epaississement pariétal (scanner, échographie) 4 4 4 4 4
Lésion scléro-inflammatoire média-adventitielle 10

Sclérose média-adventitielle 6

Absence d’athérome (a 1’échographie,

I’artériographie ou I’examen 4 4 4 4 4
anatomopathologique)

Score totale >16 >11 >11 >25

Score supérieur ou €gal a 10 : MT fort probable.

Nos 4 cas ont un score superieur a 10 donc : MT fort probable.
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A) Moyens:
> Meédical :

Le traitement médical comprend des corticostéroides, avec ou sans agents

cytotoxiques :

1) Les corticostéroides :

Ils sont le pilier du traitement de la maladie de Takayasu, mais certains

patients peuvent avoir besoin d'autres agents cytotoxiques.

Les corticostéroides sont administrés a la dose de 0. 5-2 mg/kg/; PO

pendant plusieurs mois jusqu’a disparition des symptomes puis dégression

progressive deux semaines apres la rémission. A long terme de faibles doses de

corticostéroides peuvent étre nécessaire.

Des mesures symptomatiques en association aux traitements corticoides

., .85
sont bien évidemment necessaires

des mesures hygiéno-diététiques : restriction, voire suppression des
sucres d’absorption rapide; limitation des apports sodés et
supplémentation en potassium (selon le type de corticoide et sa dose);
régime enrichi en laitages et protides ; activité physique réguliere (si
I’affection 1’autorise) ;

prévention de la déperdition osseuse : fonction de I’état hormonal et
squelettique initial. Elle comporte au minimum un apport calcique

suffisant associ¢ a de la vitamine D (800 Ul/j), complété par un

bisphosphonate chez les sujets a risque, nécessitant une corticothérapie
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Des mesures plus spécifiques sont aussi nécessaires, elles sont lies au
terrain du malade, telles que la modification du traitement d’un diabéte connu.
En effet, les corticoides majorent les besoins en insuline et peuvent rendre

insulino-requérant un diabete traité jusque la par des hypoglycémiants oraux.

Une surveillance régulicre des malades est impérative, elle a pour but
d’apprécier Pefficacité et la tolérance du traitement et de déceler précocement
tout événement intercurrent ou toutes complications justiciables de mesures
particulieres. On accordera une particuliere vigilance au dépistage des
infections, en rappelant que celles-ci ne doivent pas faire interrompre la

corticothérapie, mais lui faire adjoindre un traitement anti-infectieux adapte.
2) Les immunosuppresseurs:

Lorsque les CS sont inefficaces ou qu'il existe une corticodépendance,
certains immunosuppresseurs ont fait la preuve de leur efficacité. Ces agents
sont généralement pris pendant un an apres la rémission, et sont ensuite
progressivement arrété. Avant de démarrer le traitement, un bilan infectieux est
necessaire pour guetter une éventuelle infection et surveiller les malades sous ce
traitement qui risquent, en plus des infections, des complications

hématologiques. Les agents et les doses sont comme suit:

2-1Cyclophosphamide 2-3mg / kg / j PO (qui devrait étre réservée aux

patients les plus graves et les maladies réfractaires), sans dépasser la dose de

160mg/kg en dose cumulative.
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PO ou IM ; Dans une étude en Italie portant

10 malades atteints de la Ta, un traitement au
long cours par le méthotrexate a démontré une certaine efficacité en évitant la
récidive, en maintenant la stabilit¢ des résultats et en amplifiant les effets des

corticoides chez les malades ayant une récidive™.

2-3 Azathioprine 1-2 mg/ kg /j PO

2-4 La cyclosporine A (Néoral®), a été utilisé chez les patients cortico-
résistantes a des doses initiales de 5 mg / kg / j, puis 2-3 mg / kg / j pour

I'entretien.

2-5 Le mycophénolate mofétil (cellcept®) (1. 200 mg/m2/jour PO) a été

utilisé chez des patients atteints de maladie de Takayashu résistant aux stéroides

et d'autres immunosuppresseurs. (biblio fichier complet)

Dans des formes graves pédiatriques avec HTA sévere et insuffisance
cardiaque, l'irradiation lymphoide totale semble améliorer les performances de

l'autotransplantation®’.
3) la biothérapie : les anti-TNF

Ces nouvelles thérapeutiques en cours d’essai, ayant fait preuve d’efficacité
dans certaines expériences, constituent une classe thérapeutique qui semble
particulierement intéressante dans la maladie de Takayasu. Le TNF a joue un
role central dans la formation du granulome. Des taux plus ¢élevés de TNF a
circulants sont retrouvés dans les cellules lymphocytaires T des patients ayant
une maladie de Takayasu active que chez les patients en rémission ou les sujets
témoins. Avec toutes les limites du caractere rétrospectif de cette étude et du

nombre relativement faible de patients, les anti-TNF et particuliecrement
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alternative thérapeutique particulierement

de Takayasu réfractaire aux traitements
conventionnels®. Le protocole temporaire de traitement nécessite de se référer
au Résumé des Caractéristiques du Produit (RCP). Il est nécessaire d’informer le
patient de ce que la prescription est faite hors-AMM sous la responsabilité du

meédecin prescripteur.

En P’absence d’¢tude de recherche de dose et en fonction des données
publiées, il est recommandé¢ de se référer aux posologies de I’AMM, soit de 3 a
5 mg/kg administrés en intraveineux sur 2 heures. L’injection peut é&tre
renouvelée aux semaines 2 et 6 puis poursuivie en fonction de la réponse
clinique toutes les 8 semaines®. Des rémissions durables sont observées
permettant parallelement une €pargne cortisonique importante voire un sevrage

complet.

Cependant, les anti-TNF semblent plus capables de contréler la maladie
que de la guérir completement. La plupart des patients qui arrétent le traitement
anti-TNF temporairement ou de mani¢re définitive rechutent dans les mois qui
suivent. Il ne faut pas hésiter a augmenter les doses d'infliximab en cas de non
réponse ou de réponse partielle aux doses conventionnelles. Une étude

., .~ . . 88
randomisée apparait nécessaire pour confirmer ces résultats encourageants™ .
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n cas d'hypertension arterielle, un traitement symptomatique doit étre mis

en route en ¢tant prudent dans l'utilisation des inhibiteurs de l'enzyme de
conversion s'll existe une sténose artérielle rénale. Les situations rares
d'insuffisance cardiaque surviennent en général sur hypertension artérielle
rénovasculaire; elles peuvent nécessiter transitoirement un traitement
symptomatique notamment diurétique le temps de rééquilibrer la pression

artérielle.
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tenseurs utilisés dans la maladie de takayasu chez

I’enfant.
IEC
Captopril po 0,9-6mg/kg/jour en 3 doses 50mglx/ jour, puis Lopinn cpr 12.5, 25 et Préparation de gélules ou d’une
augmenter évent.par 50mg ; Captopril Mepha | solution pédiatriques
paliers cpr 12.5, 25 et 50mg
Enalapril po 0,1-0,5mg/kg/jouren 1 4 2 10-40mg 1x/jour Reniten cpr 5, 10 et Préparation de gélules ou d’une

doses

20mg
Epril cpr 5,10 et 20mg

suspension pédiatriques

Lisinopril po

0.1 mg/kg/ jour en 1 dose
(amx 5mg/doses)

10-40mg 1 x /jour

Zestril cpr 5,10 et 20mg
Lisitril cpr 5,10 et 20mg

Préparation de gélules ou d’une
suspension pédiatriques

Antagonistes des récepteurs de ’angiotensine

Losartan po

0.7-1.4mg/kg/jour en 1 dose

25-100mg 1 x /jour

Cosaar cpr 12.5, 50 et
100mg

Peu d’expérience pédiatrique
préparation de gélule
pédiatrique

Antagonistes calciques

Nifédipine po 0.25-3mg/kg/jouren 1 a 2 20-60mg 1 x /jour Adalat CR cpr 20, 30 et Forme retard
doses (forme CR) 60mg Ne pas couper, ni écraser les
cpr
Amlodipine po 0.05-0.5mg/kg/jour en 1 5-10mg 1 x /jour Norvasc cpr 5 et 10mg Préparation de gélules ou d’une

dose

suspension pédiatriques

Isradipine po

0.1-0.4mg/kg/jour en 1 dose
(forme SRO)

2.5-5mg 1 x /jour

Lomir SRO cp 2.5 et
Smg

Préparation de gélules
pédiatriques, Ne pas écraser la
poudre

[(-bloquants

Propranolol po

0.5-4mg/kg/jour en 3 a 4
doses

80-160mg 2 x /jour

Indéral cpr 10,40 et
80mg

Propranolol Helvepharm
cpr 10,40 et 80mg

B1 et B2 — bloquant
Préparation de gélules ou d’une
suspension pédiatriques

Aténolol po

1-2mg/kg/jour en 1 dose

50-100mg 1 x /jour

Tenormin cpr 25, 50 et
100mg, Aténolol Mépha
cpr 25,50 et 100mg

B1- sélectif
Préparation de gélules ou d’une
suspension pédiatriques

Labétolol po 4-40mg/kg/jouren2a3 100-600mg 2 a 3 x /jour | Tradate cpr 100 et 200mg | o et B- bloquant
doses Préparation de gélules ou d’une
suspension pédiatriques
Diurétiques

Furosémide po

1-6mg/kg/jour en 2 a 4 doses

20-80mg 1 a 2 x /jour

Lasix cpr 40mg,
Furosemide Helvepharm
cpr 40mg

Diurétique de I’anse
Préparation de gélules ou d’une
suspension pédiatriques

Hydrochlorothiazide po

2-3mg/kg/jour en 2 doses

12.5-25mg 1 4 2 x /jour

Esidrex cpr 25mg

Diurétique thiazidique
Préparation de gélules ou d’une
suspension pédiatriques

Spironolactone po

1.5-3mg/kg/jouren 2 a4 3
doses

25-100mg 1 a 2 x /jour

Aldactone cpr 25, 50 et
100mg

Epargnant potassique
Préparation de gélules ou d’une
suspension pédiatriques

Agonistes o-2

Clonidine po

2.5-25mg/kg/jouren 1 a3
doses

75-150mg 1 a 2 x /jour

Catapressan cpr 150mg

Préparation de gélules
pédiatriques

Vasodilatateurs dire

cts

Minoxidil po

Début 0.2mg/kg/jour en 1
dose, puis augmenter a 0.25-
Img/kg/jour en 1 a 2 doses

5-20mg 1 a2 x /jour

Loniten cpr 2.5 et 10mg

Préparation de gélules
pédiatriques
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I1 est habituel d'adjoindre un traitement antiagrégant plaquettaire.

Lorsqu'il existe une tuberculose, elle est bien entendu a traiter ainsi qu'en

cas de primo-infection isolée.

Le traitement par statines ou fibrates ne fait pas l'objet de recommandations
mais peut logiquement étre proposé dans la mesure ou (‘inflammation et le
dysfonctionnement endothélial prédisposent les patients atteints de maladie de

Takayasu au développement prématuré de 1ésions d'athérosclérose **.
» La radiologie interventionnelle

L'angioplastie percutanée (APC) a surtout été utilisée sur les artéres rénales

2 93 94 , .
92939 . Dans toutes les séries

comme traitement de I'hypertension rénovasculaire
les résultats immédiats sont trées bons (plus de 83 % de succes), tant
cliniquement que radiologiquement, avec trés peu d'incidents. A distance, les
résultats différent un peu selon les auteurs : médiocres pour certains’, trés bons

dans deux grandes sé€ries portant sur 54 et 32 patients® **.

L'APC a aussi ¢été utilisée pour dilater des arteres de calibre identique

comme l'artére mésentérique, le tronc coeliaque” et les artéres sous-claviéres
\ r 6 . . ’ .

avec de trés bons résultats’®, mais uniquement sur des sténoses courtes: de moins

de 3 cm.

. . . . » 097
Plusieurs cas d'angioplastie coronaire efficaces ont été rapportés”'.
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ppliquée sur des sténoses de l'aorte thoracique

’ ) —sponsables d'HTA ou de claudication des
. r . 3 8 . r r
membres inférieurs” *° *°. Les meilleurs résultats, souvent retardés, concernent

les sténoses concentriques de moins de 4 cm’”.
Il n’y a pas de pose de stent chez l'enfant, a la différence de l'adulte’

» La chirurgie :

100
est

Le traitement chirurgical de reconstruction vasculaire par pontage
destiné aux sténoses localisées limitant le flux sanguin. Une récidive avec
formation de pseudo-anévrysme au niveau de la zone de suture est possible '
Il s’agit de L'¢largissement des sténoses de l'artere pulmonaire par pose de patch
péricardique, de pontages coronaire, rénal, de remplacement valvulare 1 11 est
préférable d'attendre la sédation de linflammation avant d'intervenir'®.
L'association d'une corticothérapie et d'immunosuppresseurs diminue la

nécessité d'un traitement chirurgical, par rapport a un traitement anti-aggrégant

(6 % vs. 33 %)'".

Le traitement chirurgical est difficile et encourt a des risques de
complication post-opératoire, a cause des adhérences inflammatoires, la

longueur des pontages, et leur compléxité'”
B) Indication :

Les corticoides (prednisone) constituent le traitement de premier choix, et
ils sont efficaces dans environ la moiti¢ des cas. Le traitement dure un mois
ensuite la dose de corticoides est adaptée en fonction de la réponse. Celle-ci est
jugée a partir de criteres d’activité de la maladie a la fois clinique et d’imagerie.

Si la maladie est controlée, la corticothérapie peut éEtre diminuée
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yas suffisamment efficace, un traitement a base

d’immunosuppresseur comme le méthotretaxe, peut €tre ajoute.

Ainsi dans notre étude, ¥ cas (1, 2et4) ont été mis sous le méme traitement

qui était basée sur :
¢ la normalisation de la TA par :
- les inhibiteurs calciques a forte dose :5mg/kg/jr
- les IEC a petite dose :1mg/kg/jr
- les B bloquants a petite dose :3mg/kg/jr.

e Corticothérapie apres équilibre de la TA a base de trois bolus de

solumedrol puis passage a la voie orale.

Apres un mois de traitement la VS est restée ¢levée chez les trois cas d’ou

I’ajout d’un bolus de cyclophosphamide et relai per os.

L’ajout de de 3 bolus de methotrexate chez le cas n°4 fiit nécessaire, vue la

non réponse au traitement précédent.

Concernant le cas n°3, il n’a été mis que sous les antihypertenseur malgré

la prescription des corticoides.

Une bonne réponse au traitement peut €tre obtenue longtemps, parfois des

années, apres le début du traitement.

Les traitements médicaux de la maladie de Takayasu peuvent étre bien

tolérés aux doses prescrites a condition d’avoir un suivi médical régulier81.

Dans l'expérience japonaise34, il n'est pas rare que le traitement corticoide
soit poursuivi 12 ans aprés le début du traitement. Lorsque finalement la
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ieure. Dans ce cas, le traitement corticoide et
selon les cas I'immunosuppresseur associ¢ peuvent éEtre progressivement

Arhe 104
arretes .

Les indications du traitement chirurgical doivent étre mlrement réfléchies,
car les sténoses artérielles serrées ou méme les occlusions peuvent étre peu
symptomatiques, en raison de leur constitution treés lentement progressive et du
développement d'une circulation collatérale efficace. De plus, la mortalité
périopératoire est une cause non négligeable de la mortalité dans la maladie de
Takayasu'”. Certaines indications de revascularisation sont peu discutables.
Dans ces indications, la place de la chirurgie dépend de 1'impossibilité technique
de faire une angioplastie : HTA rénovasculaire par sténose unilatérale d'une
artére rénale'*® ', qui fit d’ailleurs I’indication principale chez les deux cas(n°3
et4) de notre ¢tude qui ont eu recours a la chirurgie, sténose serrée et
symptomatique d'une artére pulmonaire'®, angor instable par sténose
coronarienne tronculaire : plus d'une soixantaine d'interventions pour lésions
coronariennes sont rapportées dans la littérature, isolées ou associées a un

- . 109110
remplacement valvulaire aortique'® ''°.

D'autres indications sont plus discutables : revascularisation des troncs
supra-aortiques (car les accidents vasculaires cérébraux sont rares),
revascularisation d'un membre supérieur pour claudication a l'effort,
revascularisation des troncs digestifs ou méme remplacement de l'aorte

y . . . 105 '
descendante par une aorte ventrale, avec réimplantations multiples . Lorsqu'un
geste chirurgical est nécessaire, il doit étre habituellement suivi d'une

corticothérapie pour éviter les occlusions des anastomoses ou des pontages

88


http://www.pdfcomplete.com/cms/hppl/tabid/108/Default.aspx?r=q8b3uige22

: Your complimentary
— use period has ended.
Thank you for using

t CO m p | ete PDF Complete.

Click Here to upg portant sur 47 cas adultes'''; Deux fois une

meilleur contrdle de 1'hypertension artérielle
chez des patients ayant des sténoses bilatérales des sous-clavieres. De ces
patients opérés, seul un n'a pas bénéfici¢ d'une corticothérapie préalable. Deux
patients, dont un ne recevait pas de corticoides, ont présenté une occlusion
Plusieurs postopératoire six mois et un an apres leur pontage. Les auteurs
insistent €galement sur l'intérét d'une corticothérapie préalable a la chirurgie.
Dans la littérature, les résultats de la chirurgie sont souvent satisfaisants, avec
une mortalité réduite, surtout pour la chirurgie de l'artere rénale, de l'aorte et des
remplacements valvulaires aortiques. Un succes thérapeutique est obtenu a long
terme dans 80 a 90 % des ¢''* ' "* 1 Contrairement a notre étude ou les deux
cas(n°3 et 4) qui ont eut recours a la revascularisation chirurgicale ont été
décédé en post-opératoire immédiat, malgré la corticothérapie préalable de

9mois chez le cas n°4.

En cas d’HTA rénovasculaire rebelle, I’auto transplantation rénale est
préférée au pontage’, méme avant installation de I’insuffisance rénale vus les
risque de ’HTA.

Le traitement par angioplastie semble remplacer progressivement les
indications de la chirurgie dans la maladie de Takayasu, tant sur les arteres sous-

.\ 116 11 116 118 11 120 121
clavieres ! ? . Il est

que rénales , que sur les sténoses aortiques
parfois nécessaire d'entreprendre une seconde tentative de dilatation, mais les
résultats globaux de ces angioplasties sont bons, avec un taux de succes de
65%"''® 117121 Une angioplastie a été réalisée une fois, dans la série marocaine,
avec succes, sur une artere iliaque, qui reste l'indication la moins bien étudiée
dans la maladie de Takayasu pour cette modalit¢ thérapeutique. Un traitement
endovasculaire a méme €té essaye€ sur les carotides avec de bons résultats mais

fe e e, 122
sur une série limitée
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'evolution est difficile a prévoir chez I’enfant, car la maladie de Takayasu
reste une maladie rare, touchant des vaisseaux mal accessibles aux biopsies™.
De ce fait, les études sont souvent rétrospectives, sans criteres diagnostiques ni
parametres d'activit¢ uniformes, sans uniformit¢ non plus dans les
thérapeutiques dont certaines sont difficilement accessibles dans les pays les
plus touchés, et portant seulement sur des séries d’adultes. La mortalit¢ a 5 ans
varie ainsi selon les séries récentes entre 2 % et 35 % '**. Au Japon, dans une
étude prospective portant sur 120 patients '>, le pourcentage de survie globale
15 ans aprés le diagnostic est de 82, 9 %. En Inde il est de 80, 3 % a 10 ans '*°.

L'insuffisance cardiaque, avec ou sans infarctus du myocarde, et les

: . L . ., 125126
accidents vasculaires cérébraux sont les principales causes de mortalité :

Ishikawa '** a établi, par analyse multivariée de sa cohorte de 120 patients,

trois facteurs de mauvais pronostic indépendants lors du diagnostic qui sont :

e l'existence d'une complication majeure (rétinopathie, hypertension
sévere, insuffisance aortique sévere, anévrysme de diametre deux fois

supérieur a la normale) ;

e des signes d'activité clinique séveres (entrainant un handicap pour un

travail assis sur I'échelle de qualité de vie) ;
e une VS supérieure a 20 mm.

Selon la répartition de ces facteurs, il classe les patients en trois stades de

gravité avec un taux de survie a 15 ans corrélé.
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ies de survie sont plutot bons, il n'en est pas de

Hans 1'étude de Kerr **, seuls 25 % des patients

ont une vie peu modifiée, respectivement 26 % et 47 % sont partiellement ou

sévérement handicapés.

Tableau 8: Classification pronostique proposé par Ishikawa en 1994

Facteurs pronostiques (au moment du diagnostic)

Complications majeures (rétinopathies, hypertension, - + | - + |+
insuffisance aortique, anévrysme)

Maladie évolutive (apparition de symptomes séveres - -+ - + + |+
dans les années qui suivent l'apparition de la maladie)

VS > 20 mm/h + -+ -+
Stade 2 3
Survie a 15 ans 100% 83,60% 43%

Nos 4 cas ne présente qu’une hypertension avec, pour le cas n°4 une

rétinopathie, et une VS >20mm/h ce qui nous permet de les situer dans le stade 2

et donc leur survie a 15 ans serait de 83, 60% ce qui est plus ou moins

satisfaisant. Le pronostic a long terme reste indéterming.

Tableau 9 : Classification pronostique chez les 4 cas

Cas 1 Cas2 | Cas3 | Cas4
Complication majeures + + + +
Maladie évolutives _ _ _ _
VS>20mm/h + + + +
Stade 2 2 2 2
Survie a 15 ans 83,60 | 83,60 | 83,60 | 83,60
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ue ni1 le syndrome inilammatoire biologique, ni l'association de critéres
Yy ,

cliniques et biologiques ne paraissent suffisants pour prédire l'activité¢ de la
maladie. La série prospective du National institute of Health (NIH) de 1994 *
portant sur 60 patients a donc introduit l'angiographie séquentielle dans les
criteres d'activité de la maladie. L'intérét de 1'analyse fine des 1ésions vasculaires

o ., . 128
au scanner spiralé comme marqueur d'activité reste a évaluer .

Tableau 10 : Critéres d'activité de la maladie de Takayasu

Apparition récente ou aggravation d'au moins 2 des critéres suivants

1. Signes d'ischémie ou d'inflammation vasculaire: claudication d'un membre,
diminution ou abolition d'un pouls, souffle ou douleur vasculaire, (carotidodynie),
asymétrie tensionnelle aux membres supérieurs ou inférieurs

2. Anomalies angiographiques typiques

3. Symptomes systémiques tels que fievre, arthromyalgies (en 1’absence d'autre cause
identifiable)

4. Augmentation de la vitesse de sédimentation Les critéres pour la rémission sont

- la compléte résolution ou stabilisation de tous les signes cliniques;

- le caractére stable des 1ésions vasculaires.

On déplore dans notre modeste série, 2 déces sur 4 en postopératoire

immeédiat tandis que les autres restent stables sous traitement.

Le recul est a un an chez le cas n°2 et 1.
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st une artérite des gros vaisseaux affectant

ranches. D’étiologie encore inconnue a ce jour,
elle a une répartition mondiale. La prévalence est maximale au Japon mais non
negligeable dans la population occidentale. Plus connue comme une pathologie
de I’adulte jeune, certaines séries retrouvent une survenue des premiers
symptomes avant 1’age adulte dans plus de 50% des cas ce qui justifie une

connaissance de cette pathologie par les pédiatres.

Nous avons réunis quatre observations a début pédiatrique, et nous avons
effectué une revue de littérature pour caractériser les particularités pédiatriques

de la maladie de Takayasu.

L’hypothese d’un mécanisme pro inflammatoire pour expliquer la
physiopathologie est en cours d’étude. il existerait potentiellement un stimulus
initial (infectieux, sup antigene, antigéne de paroi et autres) qui déclencherait
une cascade inflammatoire. les mycobactéries sont-elles des initiatrices de la
cascade inflammatoire? existe-t-il une immunogenicité croisée responsable de la
positivit¢ de ’IDR dans certaines ¢études? la HSP semble impliquée dans la
pathogénie mais sans que ’on puisse établir si elle est un catalyseur de la

réaction ou bien un marqueur de la réaction inflammatoire.

De nombreuses séries actuellement recherchent des haplotypes

prédisposant soient a la maladie de Takayasu soient a certaines complications.

Le début chez I’enfant est plus aigue et plus sévere que chez I’adulte. La
théorie d’une évolution en trois phases de la maladie apparait inappropriée chez
I’enfant ; il s’associe régulicrement des symptomes systémiques avec des signes
ischémiques au diagnostic. Une interrogation reste cependant posee : la maladie

de Takayasu se révele-t-elle difféeremment chez 1’enfant ou existe-t-il un retard
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pxister des différences cliniques entre adulte et

et les souffles vasculaires sont trés fréquents
chez I’enfant alors que la claudication des membres est plutdt fréquente chez

I’adulte. L’HTA est un signe tres fréquent chez I’enfant.

Les criteres de I’ACR ou Fiessinger permettent de diagnostiquer les cas
pédiatriques méme s’ils incluent des criteres d’age. Cependant une grille
spécifiquement pédiatrique avec des items cliniques différents associant par
exemple HTA, douleur abdominale chronique, amaigrissement et des items de
Iésions anatomiques (sténose artére rénales fréquente chez 1’enfant) plus ciblés

ne serait-elle pas plus sensible au dépistage des cas apparaissant dans 1’enfance ?

Le diagnostic radiologique bénéficie des progres de 'IRM qui présente
I’avantage de la mise en évidence de modifications précoces du mur artériel,
d’étre non irradiante et de permettre le suivi a long terme des Iésions
inflammatoires. L’angiographie reste toutefois encore 1’examen de référence

notamment par I’expérience que nous en avons.

Le traitement en phase inflammatoire initiale repose sur une corticothérapie
prolongée, mais celle-ci est parfois inefficace ou mal tolérée a moyen ou long
terme. L’association d’immunosupresseurs a faible dose peut étre alors proposée
et semble donner de bons résultats avec une tolérance satisfaisante et la
possibilité d’un sevrage progressif de la corticothérapie. L'interféron a et les

anti-TNF o représentent les nouvelles voies thérapeutiques.
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purs, par radiologie interventionnelle ont

- | rvée aux échecs des autres méthodes.

Le pronostic de la maladie chez I’enfant est surtout li€¢ a I’existence d’un

retentissement rénal, cardiaque, oculaire et neurologique.
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€+ Ld [TATAUIC UC TAKAY Y ‘enfant a propos de 4 cas
Auteur: IBN GHAZALA Fatima Azzahra
Mots-clés : La maladie de Takayasu chez ’enfant — vascularite chez I’enfant- diagnostic-

traitement
La maladie de Takayasu est une artérite des gros vaisseaux affectant préférentiellement 1’aorte et

ses branches.

Nous rapportons 4 cas de la maladie de Takayasu a révélation pédiatrique selon les critéres de
I’ACR, pris en charge a I'unité¢ de nephro-pédiatrie au service de pédiatrie IV, a ’hopital d’enfant
rabat.

Les quatre cas sont de sexe féminin, leur age est compris entre 10 et 16 ans au moment du
diagnostic.

La maladie a été révélée par des céphalées chez deux d’entre eux, alors qu’elle a été révélée par
une fiévre ou des convulsions avec état de mal épileptique chez les deux autres cas. Les quatre cas ont
présenté une hypertension artérielle maligne.

L’exploration radioangiographique a montré un épaississement pariétal de I’aorte chez les 4 cas
associé a celui de la sous claviére et des artéres rénales chez 3 cas, des carotides chez deux cas et du
tronc artériel brachio-céphalique chez un cas.

Le traitement médical a compris les antihypertenseurs et la corticothérapie. Le
cyclophosphamide a été ajouté vu la non normalisation de la symptomatologie (tension artérielle, bilan
inflammatoire...) en plus du methotrexate qui fiit nécessaire chez le quatri¢éme cas.

Deux de nos quatre cas ont bénéficié¢ d’un traitement chirurgical et ont décédé en postopératoire
immédiat. L’¢état des deux autres cas reste stable sous traitement médical avec un recul moyen d"un an

Cependant, d’apres les résultats de notre modeste série, le traitement de la maladie de Takayasu
chez I’enfant reste donc médical puisque les deux cas qui ont subit le traitement chirurgical ont décédé
tandis que les deux autres restent stable sous traitement médical.

En guise de conclusion, la maladie de Takayasu est une maladie rare chez I’enfant et
multifactorielle. L’IRM apparait étre un examen non invasif prometteur pour le diagnostic et le suivi
de ces enfants grace au dépistage des signes inflammatoires précoces des parois artérielles. Des
facteurs pro-inflammatoires restent encore des hypothéses pour expliquer 1’etiopathogénie de la
maladie. L’espoir fait donc appel a une bonne connaissance de ces facteurs afin de prévenir cette
maladie ou du moins limiter son évolution.

Les anti-TNF sont de nouvelles thérapeutiques en cours d’essai, ayant fait preuve d’efficacité
dans certaines expériences, ils constituent une classe thérapeutique qui semble particulicrement
intéressante dans la maladie de Takayasu, cependant des études randomisées semblent étre nécessaire
pour confirmer leur efficacité.
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SUMMARY

en, about 4 cases
Author: IBN GHAZALA Fatima Azzahra

Key-words: Takayasu disease— arteritis among children - diagnosis- treatment

Takayasu disease is an arteritis of large vessels, mostly affecting the aorta and its
branches.

We report four cases of Takayasu disease in pediatric revelation using ACR criteria,
cared in the Pediatric Nephro unit of the pediatric IV department, Children Hospital of Rabat.
The four cases are female children; their age is between 10 and 16 years old at diagnosis time.
The disease was revealed by headaches for two of the cases, then it has been revealed by a
fever or convulsions with epilepticus status in the two others. Malignant hypertension was
noticeable in the four cases.

Radioangiographic exploration has shown a wall thickening of the aorta in the four
cases, associated with that of the subclavian and renal arteries in three cases, carotid arteries
in two cases and trunk brachiocephalic artery in one case.

Medical treatment has included antihypertensives and  corticosteroids.
Cyclophosphamide has been added due to the absence of normalization of symptoms (blood
pressure, inflammatory balance ...) in addition to methotrexate, which was necessary for the
fourth case. Two of our four cases received surgical treatment and died in the immediate
postoperative phase. The other two cases remain stable under medical treatment with an
average regress of one year.

According to the results of our modest series, treatment of Takayasu arteritis among
children is therefore medical since the two medical cases who underwent surgical treatment
have died, while the two others remain stable under medical treatment.

In conclusion, Takayasu is a rare disease affecting children and multifactor. MRI
appears to be a promising non-invasive test for the diagnosis and the follow up of these
children, through screening of early signs of inflammation of the arterial walls. The pro-
inflammatory factors remain hypotheses to explain the pathogenesis of the disease. Full
understanding of these factors will hopefully prevent the disease or at least limit its
development.

The anti-TNF are newly trialed therapies, having shown efficacy in some experiments,
they constitute a therapeutic class that seems particularly interesting in Takayasu arteritis,
however, randomized studies seem to be necessary to confirm their effectiveness .
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