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Liens d’intérêts

Aucun



Quelques dates historiques

Quelques dates... 

1905 : Premier cas décrit par Takayasu

1939 : Okabayashi décrit la panaortite et l’atteinte des 
branches de l’aorte

1951 : Première description en anglais 

1975 : Dénomination du syndrome de l’arche aortique 
comme « maladie de Takayasu » 



Vascularites des gros vaisseaux

Jennette, Arthritis Rheum, 2013



Vascularite touchant les 3 tuniques 

Prédominant dans l’adventice et la média

Présence de cellules géantes 

Lésions inflammatoires, hypertrophie des 
vasa vasorum puis fibrose

Respect de la limitante élastique interne

Elastophagie conduisant à la formation 
d’anévrysmes

Histologie



Arnaud et al., Autoimmunity Reviews 2011

Physiopathologie



Âge < 40 ans

1,2-3,6 cas/1 000 000 habitants  (jusqu’à 
40/million au Japon)

Prédominance féminine 90%
Moins nette Israël, Koweit, Inde sex ratio à 2

Atteinte des troncs supra-aortiques et de l’aorte

Maladie de Takayasu: généralités

Isobe et al, Clinical Exp Nephrol 2013
De Souza et al, Journal of Autoimmunity 2014
Vanoli et al. Arthritis Rheumatism 2005



Critères de l’ACR  1990 (3/6)

Age < 40 ans

Claudication vasculaire des extrémités

Diminution d’au moins un pouls brachial

Différence de PAS > 10 mmHg entre les 2 bras

Souffle audible sur artère sous-clavière ou aorte abdominale

Anomalie artériographique

Critères de classification



Critères diagnostiques d’Ishikawa 1988

Le critère obligatoire
+ 2 critères majeurs ou

+ 1 critère majeur et > 2 critères mineurs ou
+ > 4 critères mineurs

rend le diagnostic de maladie de Takayasu hautement probable

Le critère obligatoire :
Age <40 ans pour le diagnostic ou le début des symptômes

Les critères majeurs :
Atteinte sous-clavière post-vertébrale droite ou gauche



Critères mineurs :

• VS>20mm
• Carotidodynie
• Hypertension artérielle
• Insuffisance cardiaque ou ectasie annulo- aortique
• Atteinte artérielle pulmonaire
• Atteinte carotide primitive gauche 
• Atteinte du tronc artériel brachiocéphalique 
• Atteinte de l’aorte thoracique descendante 
• Atteinte de l’aorte abdominale

Critères diagnostiques d’Ishikawa 1988

Modifiés en 1995 par Sharma 

De Souza et al, Journal of Autoimmunity 2014



Manifestations cliniques

Vanoli et al. Arthritis Rheumatism 2005

Signes aigus pré-occlusifs Signes occlusifs ischémiques

Association possible entre les 2



Manifestations cliniques

Vanoli et al. Arthritis Rheumatism 2005



Symptômes initiaux peu spécifiques :

douleur, asthénie, malaise, HTA ou asymétrie tensionnelle

Claudication des membres supérieurs ou mésentérique

Insuffisance aortique ou insuffisance cardiaque

Dyspnée, douleur thoracique

Manifestations cliniques



Extension de l’atteinte aortique



Extension de l’atteinte aortique

Arnaud et al. Medicine 2010



Bilan de l’atteinte vasculaire, modalité ?

Adapté de Mekinian et al. Revue de médecine interne 2016

Scanner

IRM

PET-scanner

Epaississement pariétal> 1 ou 2 mm

Prise de contraste

Epaississement pariétal> 2 mm

Prise de contraste

Fixation supérieure au foie

Fixation supérieure au bruit de fond

Echo-doppler
Epaississement de la paroi, halo

Données hémodynamiques



Bilan de l’atteinte vasculaire, modalité ?

Sténose et œdème : dérivé 
de l’ACG
Surtout épaississement 
pariétal

Néovascu. de la 
paroi

Grade 0

Grade 1

Grade 2

Germano et al. Arthritis Care Research 2017



Bilan de l’atteinte vasculaire, modalité ?



Bilan de l’atteinte vasculaire, modalité ?

Tso et al. Arthritis and Rheumatism 2002



Bilan de l’atteinte vasculaire, modalité ?

Mekinian et al. Revue de médecine interne 2016



Bilan de l’atteinte vasculaire, modalité ?

L’artériographie…. À oublier



Bilan de l’atteinte vasculaire, modalité ?

Grayson et al. Arthritis Rheumatism 2018

Score composite 
PETVAS

Evaluation globale 
de l’activité



Bilan de l’atteinte vasculaire, modalité ?

Examens morphologiques : 
Echo-doppler, scanner, angio-
IRM

Examens fonctionnel : PET-
scanner

Pas de définition claire de 
l’activité.

Concordance imparfaite entre 
les examens

Mekinian et al. Revue de médecine interne 2016



Bilan de l’atteinte vasculaire, modalité ?

Dejaco et al. Arthritis Rheumatism 2018

Poids important des défenseurs de l’écho-doppler

Des recommandations qui s’appliquent souvent à l’ACG



Evaluation de l’activité de la maladie

Score NIH

Kerr et al. Annals internal Medicine 1994



Evaluation de l’activité de la maladie 

Sreih et al. Journal of Rheumatology 2017

OMERACT



Corticothérapie à fortes doses

Prednisone 1 mg/kg/jour
70% de rémission
50% de rechute pendant décroissance
50% de rémission après reprise de la prednisone
<10% de rémission soutenue

Décroissance après 3-4 semaines à pleine dose 

Objectif prednisone 10 mg/j à 3-6 mois

Traitement : les corticoïdes



• Azathioprine (2 mg/kg/j) 
Patients naïfs
Rémission chez 15/15 patients 
Epargne cortisonique

• Methotrexate (20-25 mg/semaine)
Patients cortico-réfractaires ou résistants
Rémission chez 16/18 patients
Epargne cortisonique

• Mycophenolate mofetil (2 g/j) 

• Cyclophosphamide (2 mg/kg/j)

Traitement : les immunosuppresseurs



Traitement : les anti-TNFa

Schmidt et al. Arthritis Care Research 2012



Traitement : les anti-TNFa

Bonne efficacité  de l’ordre de 90 %
Des rechutes entre 30 et 60 %

Novikov et al. Clinical Rheumatology 2013
Comarmon et al. Autoimmunity Reviews 2012



Traitement : le Tocilizumab

Abisror et al. Autoimmunity Reviews 2013



Mekinian et al. Circulation 2015

Traitement : Place des traitements
Cohorte rétrospective de 49 patients

35 traités par anti-TNF

14 traités par Tocilizumab



La durée médiane du traitement par thérapie ciblée était de 
16 mois (2-85 mois)

La survie sans récidive à 3 ans était de 90,9% (83,5% - 99%) 
sous biothérapie contre 58,7% (43,3% - 79,7%; P = 0,0025) 
avec les DMARDS

Aucune différence d'efficacité n'a été observée entre les 
antagonistes du facteur de nécrose tumorale α et le 
tocilizumab

Traitement : Place des traitements

Mekinian et al. Circulation 2015



Traitement : Place des traitements

Samson et al. European Journal Internal Medicine 2018



Evolution sous traitement
Cohorte 126 patients

Rémission adaptée de la définition NIH

Rémission soutenue au-delà de 6 mois < 10 mg/jour de CTC

Schmidt et al. Mayo Clinic 2013



Evolution sous traitement

Comarmon et al. Circulation 2017



Evolution sous traitement

Comarmon et al. Circulation 2017



Prise en charge vasculaire

Saadoun et al. Circulation 2012



Prise en charge vasculaire
Resténose

AVC

Jung et al. European Journal Vascular endovascular Surgery 2018



Prise en charge vasculaire

Hinojosa et al. European Journal Vascular endovascular Surgery 2018



Prise en charge vasculaire

Hinojosa et al. European Journal Vascular endovascular Surgery 2018



Pronostic

Schmidt et al. Mayo Clinic 2013

Survie à 10 ans de 60 à 95% :
Facteurs pronostiques : rétinopathie de Takayasu, HTA sévère, 
insuffisance aortique, anévrysme aortique 

Causes de décès : insuffisance cardiaque, IdM, AVC, post-
opératoire, insuffisance rénale…



Pronostic

Arnaud et al. Medicine 2010



Conclusion

Savoir y penser…

Des critères diagnostics et d’activité mal définis

Une surveillance peu standardisée

Un pronostic à long terme amélioré par les nouvelles 
thérapeutiques



www.maladiesautoimmunes-cochin.org

www.vascularites.org


