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Introduction

Pan artérite giganto-cellulaire non nécrosante touchant les vaisseaux
de gros calibre

Atteint la personne âgée de 75 ans environ avec une prévalence de
1/4000. Sex ratio de 2 femmes pour 1 homme. Evolution épidémique ?

•La clinique et les difficultés diagnostiques

•La biopsie d’artère temporale et l’imagerie dans le diagnostic

•Les modalités thérapeutiques : peut-on espérer du nouveau ?



Physiopathologie

Samson, Revue médecine interne 2015



Présentation clinique de l’ACG

•la forme typique (70%)

Les signes céphaliques
(céphalées, douleur à la
mastication, artère temporale
douloureuses, dures avec absence
du pouls temporal)

Les signes articulaires (PPR)
chez 40 % des patients

Les signes ophtalmiques
(25%), NOIAA+++, parfois OACR



Présentation clinique de l’ACG

•La forme à début ophtalmique (10%)

Troubles visuels inauguraux avec nécessité d’une prise en charge
rapide pour éviter la bi latéralisation

NOIAA OACR NORB

80-90% 10% rare

Examen  
« normal »

Penser à éliminer une 
origine athéromateuse 

ou embolique



Présentation clinique de l’ACG

•la forme systémique (10%)

Signes généraux au 1er plan (fièvre, amaigrissement…)

•les autres présentations (5%)

Signes ORL, neurologiques, cardiaque, pulmonaire…
Sans syndrome inflammatoire



Manifestations cliniques 
Population ACG à BAT positive Population suspecte d'ACG

Sensibilité
Rapport de vraisemblance si 

signe présent

Céphalée temporale 8 1,5

Claudication des mâchoires 35 4,2

Diplopie 14 3,4

Amaurose 11 0,85

PPR 34 0,97

Amaigrissement 43 1,3

Fièvre 26 1,2

Douleur du scalp 13 1,6

Artère temporale indurée 3 4,6

Abolition du pouls temporal 6 2,7

Adapté de Smetana et al. JAMA 2002

Présentation clinique de l’ACG



Diagnostic de l’ACG

Vascularite des gros vaisseaux, critère ACR de classification (3/5) :

•âge supérieur à 50 ans
•syndrome inflammatoire avec une Vs supérieure à 50 mm
•Anomalie de la palpation de l’artère temporale
•céphalée récente, inhabituelle
•anomalie à la biopsie temporale avec un infiltrat inflammatoire

Rq sur ces critères : peu spécifiques, ne prennent pas en compte
l’imagerie malgré les progrès récents

Hunder et al. Arthritis Rheum. 1990



Diagnostic de l’ACG: la biopsie



Diagnostic de l’ACG: la biopsie

HES

CD68

Infiltrat inflammatoire 
lymphocytaire

Présence de nombreux 
macrophages à proximité des 
limitantes élastiques

Destruction de la LEI et images 
d’élastophagie

Néo-intima, rétrécissement de 
la lumière

Néo-vascularisation de la 
media



Diagnostic de l’ACG: la biopsie

Achkar et al. Annals internal medicine 1994

Etude rétrospective de 535 patients ayant eu une BAT

286 sans 
traitement

249 avec 
traitement

Traitement interrompu (n=46)

Traitement 1 à 7 jours (n=107)

Traitement 8 à 14 jours (n=10)

Traitement >14 jours (n=32)



-Biais lié à l’initiation du traitement, mais fréquence de 
positivité ajusté aux symptômes 1.23 (0.72-2.12)

Ashkar et al. Annals internal medicine 1994

Diagnostic de l’ACG: la biopsie

-Perte de l’histologie caractéristique (cellules géantes, 
infiltrat de la média) au-delà de 7 jours



Mahr et al. Annals Rheumatic diseases 2006

Diagnostic de l’ACG: la biopsie



Mahr et al. Annals Rheumatic diseases 2006

Diagnostic de l’ACG: la biopsie



Une étude portant sur 305 biopsies chez 173 patients identifie 
un seuil à 0.5 cm

Une étude rétrospective portant sur 146 biopsies. Probabilité 
de positivité des biopsies de taille inférieure à 1 cm plus faible 
(p=0.037)

En pratique: en-dessous de 5 mm, la biopsie est 
ininterprétable. Un seuil de 1 cm (voire 5 mm) semble suffisant

Intérêt de la bilatéralisation ? Probablement faible (3%)

1.4% des patients suspects de Horton et 4.5% des BAT 
montrant une vascularite ont une vascularite nécrosante

Généreau, Arthritis Rheumatism 1999

Diagnostic de l’ACG: la biopsie

Breuer et al. clinical experimental rheumatology 2009

Taylor-Gjevre et al. Journal of rheumatology 2005

Boyev, American nournal of ophtalmology 1999



Diagnostic de l’ACG: l’échodoppler

Schmidt et al. New England Journal of Medicine 1997

A partir d’un effectif restreint de patients suspects d’ACG ou de 
PPR, groupe contrôle avec PR

Présence de sténoses et occlusions au cours de l’ACG



Diagnostic de l’ACG: l’échodoppler

Schmidt et al. New England Journal of Medicine 1997



Diagnostic de l’ACG: l’échodoppler (TABUL study)

Place de l’échographie-doppler dans le diagnostic d’ACG

Stratification clinique de la probabilité d’ACG

Positivité de la biopsie de 39% seulement

Stratégie combinant échodoppler et jugement clinique 
(sensibilité 93%, spécificité 77%) supérieur à biopsie et 
jugement clinique (sensibilité 91%, spécificité 81%);

Luqmani, ACR 2015



Diagnostic de l’ACG: l’échodoppler ?

Recommandation EULAR 2018

En considérant la Sensibilité du doppler à 77% et la 
spécificité à 96% :

- un diagnostic clinique probable avec un doppler positif 
suffit au diagnostic

- un diagnostic clinique peu probable avec un doppler 
négatif suffit à éliminer le diagnostic

Dejaco, Annals rheumatic Diseases 2018



Bleye et al. Arthritis Rheumatism 2005

Etude des artères 
superficielles chez 
21  patients

Intérêt de l’IRM de 
surface à 3T pour le 
diagnostic d’artérite 
temporale

Diagnostic de l’ACG: l’IRM



Régent, images personnelles

Diagnostic de l’ACG: l’IRM



A B

Diagnostic de l’ACG: le PET-scanner



Diagnostic de l’ACG: le PET-scanner

Etude d’une population de 24 patients suspects d’ACG :

Larivière et al. Medicine 2016



Diagnostic de l’ACG: le PET-scanner

Larivière et al. Medicine 2016

Sensibilité de 67% et spécificité de 100%



Diagnostic de l’ACG: l’imagerie

Etude prospective de 35 patients ayant une ACG prouvée
histologiquement: 83 % ont une fixation au PET-scanner

Suivi à 0, 3 et 6 mois

Sensibilité sur une échelle semi-quantative de 83% mais persistance
d’une fixation à 3 et 6 mois

Blockmans et al. Arthritis Rheumatism 2006



Diagnostic de l’ACG: l’imagerie

Nielsen et al. European journal 2018



Les limites de l’imagerie

-L’échographie:
•Mauvaise reproductibilité inter-observateur et inter étude
•Explore principalement les vaisseaux extra-thoraciques

-l’IRM:
•Explore seulement les artères de surface
•Nécessite une antenne particulière

-Le PET-scanner
•N’explore que les vaisseaux proximaux, mauvaise définition
spatiale
•Disponibilité faible

Diagnostic de l’ACG: les limites de l’imagerie



Malgré des progrès dans l’imagerie des vaisseaux, le diagnostic de
maladie de Horton repose sur la biopsie d’artère temporale

Schmitt, NEJM. 1997
Blockmans, Curr Opinion Rheumatol2009

De nombreux anticorps décrits au cours de la maladie de Horton
•Anticorps anti-cardiolipine

Liozon, Rheumatology (Oxford). 2000

•Anticorps anti-cellules endothéliales ou anti cellules
musculaires lisses vasculaires

Amor-Dorado, Lupus. 2002
Régent, Arthritis Res Ther. 2011

•Anticorps anti-ferritine
Baerlecken, Ann Rheum Dis.2012

Jusqu’à 92% des patients ayant une MH active ont des anticorps
dirigés contre un peptide de la ferritine (3 peptides différents testés
par ELISA)

Diagnostic de l’ACG: les auto-anticorps



Diagnostic de l’ACG: les auto-anticorps

Baerlecken et al., Annals rheumatic Diseases 2012
Régent et al., Annals Rheumatic Diseases,  2013

92 %

Intérêt des anticorps anti-ferritine dans le diagnostic d’ACG ?



Diagnostic de l’ACG: état actuel

La clinique permet rarement d’affirmer avec certitude le diagnostic

Cela nécessite une confirmation de l’inflammation des vaisseaux de
gros calibre ou de l’artère temporale

•Par une biopsie d’artère temporale au mieux

•Par un confirmation échographique avec la limite de l’opérateur

•Par un PET-scanner avec la limite d’une fixation aspécifique
d’athérome

Pas de preuve actuelle de l’intérêt des auto-anticorps



Traitement de l’ACG

Repose sur la corticothérapie:

•Dose initiale de 0.5- 0.7 mg/kg.
Intérêt de bolus initiaux pas évalué mais recommandés en cas
d’atteinte ophtalmique. Précocité du traitement semble importante.
Ne pas faire de corticothérapie alternée.

Durée de 1 an minimum mais parfois jusqu’à 7 ou 8 ans

Dose cumulée de 3 à 8 grammes

•Association à une anti-agrégation plaquettaire par aspirine. L’intérêt
de l’anti-coagulation curative n’est pas montré



Traitement de l’ACG

Corticothérapie:

Anti-agrégation plaquettaire par aspirine

Diagnostic M3 M6 M12 M18-M24

0,7 
mg/kg

15 à 20 
mg/j

<10 mg/j 5 mg/j

Prévention de l’ostéoporose, supplémentation vitamino-calcique,
vaccinations…

arrêt



Traitement de l’ACG : le méthotrexate
3 études randomisées controlées contre placebo:
Auteur Patients Critère d’inclusion Schéma thérapeutique Résultats

Spiera 
2001

21 ACG nouvellement 
diagnostiquée
BAT+ ou BAT- et clinique

Définition clinique des 
rechutes

MTX : 7.5 à 20 mg/sem 1 an

Objectif principal : dose 

cumulée de corticoïdes 

Pas d’épargne cortisonée

Jover 

2001

42 ACG nouvellement 

diagnostiquée
BAT+

MTX :10mg/s

Objectif principal : dose 
cumulée de corticoïdes et 

nombre de rechutes à 2 ans

Epargne cortisonée

Diminution du nombre de 
rechutes

Hoffman 
2002

98 ACG nouvellement 
diagnostiquée

VS ≥40mm
Et
BAT+ ou signes cliniques 

patents de GCA

MTX :0.25 mg/kg ou 15 
mg/sem

CTC alternée
Objectif principal : nombre 
de rechute et d’échec de 

traitement à 1 an

Pas de différence en terme 
de rechute

Tendance à l’épargne 
cortisonée par le MTX
Limite : objectif de 

recrutement prévu non 
atteint

Spiera Clin exp rheumatol 2001 Jover Ann intern med 2001 Hoffman Arthritis Rheum 2001

CTC alternée

21 7,5



Traitement de l’ACG : le méthotrexate

•Diminution du nombre de 1ère et de 2ème rechutes

•Diminution de la dose reçue de corticoïdes de 842 mg à 48 
semaines

1ère rechute 2ème rechute

Mahr et al. Arthritis Rheumatism 2007

Méta-analyse évaluant le MTX à faible dose (7.5 à 15 mg/sem)



Traitement de l’ACG : les anti-TNFa
3 études randomisées controlées contre placebo:

Martinez-Taboada, Ann Rheum Dis 2007 Hoffman, Ann intern med 2007 Seror, Ann Rheum Dis 2013

Auteur Patients Critère d’inclusion Schéma thérapeutique Résultats

Hoffman

2007

44

Infliximab

Critère ACR

ACG au dg (<4
semaines) en rémission
Recrutement 2/1

(infliximab) / (placebo)

Infliximab 5 mg/kg vs

placebo sur 26 sem
Critère principal :
Rechute (vs à 40mm

+clinique) à S 22

Pas de différence

significative de rechute à
S22 ou de posologie
CTC<10 mg/jour ; plus

d’infection
Limite = Arrêt à S22

Seror 2013 70

Adalimumab

BAT+ et critère ACR, au

dg <15 jours

Adalimumab 40

mg/15jours vs placebo
Critère principal :
rémission et <0.1mg/kg

de CTC à S26

Pas de différence entre les

groupes
Limite= objectif de
recrutement non atteint

Martinez-
Taboada

2007

17
Etanercept

BAT+ en rémission sous
CTC >10 mg/jour et EI

de la corticothérapie

Etanercept 25
mg*2/semaine

Critère principal :
Absence de corticoïde à 1
an

Effet non significatif
Critères secondaires : dose

CTC réduite dans le groupe
etanercept
Limite= objectif de
recrutement non atteint



Traitement de l’ACG : les autres immunosuppresseurs
Auteur Patients Critère d’ inclusion Schéma thérapeutique Résultats

Azathioprine

De 
Silva 
1986

31 Pat
RCT

Début du traitement 
après rémission 
GCA et PPR

11 BAT+

Après 3 mois de traitement :
Corticothérapie ≥5mg 
+150mg/j d’AZA ou placebo

Objectif principal : dose 
quotidienne de corticoïde

Pas d’épargne cortisonée à S36
Effet modeste à S52
Limite : dose initiale de GC très 

faible (8 mg/jour)

Dapsone

Liozon
1993

48 Pat 
RCT

GCA BAT +
ACG au diag

Dapsone 50 à 100mg /j
Objectif principal : plutôt 
nombre de rechute

Diminution des rechutes (p=0.02)
Arrêt de l’étude pour 
agranulocytose.

Hydroychloroquine
Sailler 
2009 

74Pat
RCT 

Patients de novo Plaquenil (400mg/j)
Objectif principal : rémission 

avec <5mg/jour de CTC

Absence d’épargne cortisonée. 
Plus de rechutes à 6 mois.

Fréquente toxicité cutanée.
Cyclosporine
Schaufe

lberger 
2006 

60 Pat.

Etude 
ouverte

ACR 1990 et BAT+ Cyclosporine 2 à 3.5mg/kg/j

Objectif principal : épargne 
cortisonique à 12 mois

Arrêt du traitement chez 11/30. 

Absence d’épargne cortisonée.

De Silva Ann Rheum Dis 1986 Liozon Rev Med Int 1993           Sailler et al., ACR/ARHP2009                Schaufelberger Scand J Rheumatol
2006



Samson, European journal 
internal medicine 2018 



Traitement de l’ACG: intérêt du tocilizumab ?

Villiger et al. Lancet 2016

30 Pts inclus 2:1

CTC 10 mois

TCZ 8 mg/kg/mois



Traitement de l’ACG: intérêt du tocilizumab ?

Villiger et al. Lancet 2016



Traitement de l’ACG: intérêt du tocilizumab ?

Stone et al. NEJM 2017

GIACTA : 251 Pts inclus dans 4 bras
CTC de 6 à 12 mois
TCZ 162 mg/semaine ou 15 jours



Traitement de l’ACG: intérêt du tocilizumab ?



Plus 
d’infections, 
lié au CTC ?



sous  TCZ
34 Patients 
sous  TCZ

Choc septique
Décès (n=1):
Choc septique

(n=10)

Sous 
traitement

(n=10)
(n=23)

Traitement stoppé
(n=23)

(1), péricardite tuberculeuse (1)

Effet secondaire (n= 3):
Cytolyse hépatique (1), neutropénie 

(1), péricardite tuberculeuse (1)

Prévu (n=20)

(n=6)
Rechute 

(n=6)

traitement 
(n=4)

Reprise 
traitement 

(n=4)

(n=14)
Pas de rechute 

(n=14)
(n=1)

Pas de 
rechute 

(n=1)
(n=2)

Rechute 
(n=2)

traitement 
(n=1)

Reprise
traitement 

(n=1)

- Arrêt Tmt: 23/ 34 
après 5,6 ± 2,9 mois

- 15/34 sous Tmt

Traitement de l’ACG: intérêt du tocilizumab ?

Régent et al. J  Rheumatol 2016



Adler et al. ACR 2016

45% de 
rémission 
prolongée



Traitement de l’ACG: METOGIA, PHRC 2017

Inclusion

TCZ 162 mg/ 2 semaines pendant 12 mois

MTX (0,3 mg/Kg/sem et ≤20 mg) pendant 18 
mois

(+ 10 mg de spéciafoldine à H48)

Prednisone 60 mg/j puis décroissance 
jusqu’à sevrage à 42 semaines

Essai prospectif, contrôlé, en ouvert, randomisé
Design = non infériorité
Randomisation (1:1) stratifiée sur le statut rechuteur ou non

18 mois
Critère de jugement

% de patients vivants sans 
rechute ni déviation du protocole 

de décroissance des CS

Suivi  
prospectif 

jusqu’à 
3 ans



A Multicenter, Randomized, Double-Blind, Placebo-Controlled, Parallel
Group Study to Evaluate the Efficacy and Safety of Sirukumab in the
Treatment of Patients with Giant Cell Arteritis

46

Traitement de l’ACG: intérêt du Sirukumab ?



Traitement de l’ACG: intérêt de l’ustekinumab ?

12 patients en échec de CTC et 1 immunosuppresseurs. 

Conway et al. ARD 2016



Traitement de l’ACG: intérêt de l’ustekinumab ?

25 patients en ouvert, étude non contrôlée. 

Conway et al. Seminars Arthritis 2018



Traitement de l’ACG: intérêt de l’abatacept?

Langford et al. Arthritis Rheumatology 2017



Traitement de l’ACG: intérêt de l’abatacept?

49 patients au diagnostic ou en rechute
Abatacept 10 mg/kg S1, S4, S8 puis randomisation à S12 

Langford et al. Arthritis Rheumatology 2017



Samson, European journal 
internal medicine 2018 

PHRCi

PHRCi

PHRC ?



Patient atteint 
d’artérite à cellules 

géantes

Risque faible à 
modéré*

Evaluation du risque 
associé à la 

corticothérapie

Risque élevé, jugé 
inapproprié

Corticothérapie seule. Discuter 
l’utilisation du methotrexate

d’emblée ou lors d’une rechute

Succès

Echec

Envisager l’utilisation 
du tocilizumab et 
évaluer le rapport 

bénéfice risque

*Situation clinique la plus fréquenteRégent et al., Revue du rhumatisme 2017



Traitement de l’ACG: les perspectives ?

Régent et al., Autoimmuinty Reviews 2017



Traitement de l’ACG: les perspectives ?

Intérêt du macitentan pour inhiber la 
prolifération des CMLV 

Les patients qui  ont une fixation 
transmurale d’ET1 recoivent plus de CTC à 
M6

Régent et al., Autoimmuinty Reviews 2017



Traitement de l’ACG: les AAP ou anti-coagulants

Martinez-Taboada, autoimmunity reviews 2014



Traitement de l’ACG: les AAP ou anti-coagulants

Martinez-Taboada, autoimmunity reviews 2014

Risque d ’évènements ischémiques avant diagnostic d’ACG



Traitement de l’ACG: les AAP ou anti-coagulants

Martinez-Taboada, autoimmunity reviews 2014

Risque d’évènement ischémique avant/après diagnostic d’ACG



Traitement de l’ACG: les AAP ou anti-coagulants

Martinez-Taboada, autoimmunity reviews 2014

Risque hémorragiques



Traitement de l’ACG: les AAP ou anti-coagulants

Cohorte de 432 patients et de 483 contrôles suivis pendant 24 mois
Témoins tirés au sort au sein de la population générale

Le page et al., La revue de médecine interne 2006

Survenue des évènements cardio-
vasculaires



Traitement de l’ACG: les AAP ou anti-coagulants

Les complications ophtalmiques surviennent au diagnostic mais de 
rares cas sont décrits jusqu’à 1 mois après l’initiation de la 
corticothérapie

Recommandation EULAR : associer un antiagrégant plaquettaire chez 
les patients atteints d’ACG en l’absence de contre-indication

Aucune donnée claire pour les anti-coagulants

Mukthyaret al., Annals Rheumatic Diseases 2009



kermani et al. Annals Rheumatic diseases 2012

Les complications de l’ACG: évolution anévrysmale

Risque évolutif à long terme: anévrysme et sténose des artères en 
particulier aortique



Les complications de l’ACG: évolution anévrysmale

Comment la dépister ?, 46 patients ayant eu un PET et un scan 47 mois 
plus tard en moyenne

Blockmans et al., Rheumatology 2008



Les complications de l’ACG: évolution anévrysmale

Deboysson et al., Medicine 2016



Le dépistage de l’anévrysme aortique n’est pas consensuel, ni sur 
le délai ni sur les modalités de dépistage

Proposition d’une imagerie aortique au diagnostique et dans le 
suivi à 2 et 5 ans puis tous les 5 ans

Prendre en compte le risque opératoire dans cette attitude

Question : les atteintes aortiques par les différentes modalités 
de dépistage sont-elles équivalentes ?

Les complications de l’ACG: évolution anévrysmale



Modalités de suivi
Basé sur la clinique et le syndrome inflammatoire (CRP et fibrinogène). 
Définition des rechutes ? Objectif de sd inflammatoire ?
Pas indiqué de réaliser des imageries, notamment PET-scanner dans le 
suivi de l’ACG

Mais persistance d’une 
fixation chez certains 
patients

Signification inconnue 

Blockmans et al. Arthritis Rheumatism 2006



Conclusion

Une symptomatologie simple mais parfois trompeuse

Un diagnostic aisé mais sans critère formel. Que penser des 
maladie de Horton diagnostiqué sur un PET-scanner, même 
maladie ?

Un traitement quasi exclusivement constitué par les corticoïdes 
mais y associer AAP

Un pronostic bon mais un suivi à long terme non consensuel



www.maladiesautoimmunes-cochin.org

www.vascularites.org


