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RAPPELS



DEFINITION

• maladie de Horton => artérite à cellules géantes
(ACG)
– vascularite des vaisseaux artériels de gros et moyens calibres, avec une

prédominance pour les artères à destination céphalique

– la plus fréquente des vascularites chez les patients >50 ans
– mais maladie rare : environ 7-20/100 000 habitants
– pic d’incidence à environ 75 ans ; prédominance féminine

Artérite à cellules géantes (Horton)

Dejaco et al. Rheumatology 2017



SPECTRE CLINIQUE DE L’ACG

FORME
« CEPHALIQUE »

FORME 
« AORTO-ARTERITIQUE »

ÂGE

- Syndrome inflammatoire biologique

- Association plus fréquente à une PPR

- Evolution vers dilatation/anévrysme

- Fréquence accrue de rechute/récidive

-Complications 
ischémiques



DIAGNOSTIC POSITIF DE L’ACG

• symptômes
– altération de l’état général
– pseudo-polyarthrite rhizomélique
– céphalées inhabituelles, cervicalgies
– hyperesthésie du cuir chevelu
– claudication de la mâchoire

• examen clinique
– anomalies des artères temporales

• saillantes, indurées, non pulsatiles

• bilan biologique
– syndrome inflammatoire biologique

• élévation de la CRP, du fibrinogène, de la vitesse de sédimentation
• anémie, hyperplaquettose, monocytose



EXAMENS DE CONFIRMATION DIAGNOSTIQUE

• biopsie d’artère temporale
– longtemps considérée comme « gold standard »
– avantages

• très spécifique
• possiblement positive jusqu’à 45 jours après le début de la corticothérapie

– inconvénients
• sensibilité de seulement 70%
• invasif
• délai d’obtention de l’examen et des résultats

Rubenstein et al. Rheumatology. 2020



EXAMENS DE CONFIRMATION DIAGNOSTIQUE

• échographie des artères temporales/axillaires
– (+) : non irradiant
– (-) : opérateur dépendant ; nécessité d’un opérateur

entraîné

• IRM dédiée
– (+) : non irradiant, explorations des artères intra et extra-

crâniennes
– (-) : disponibilité, durée d’acquisition

• TEP-TDM
– (+) : quantification de l’activité inflammatoire
– (-) : prix important ; irradiant ; défaut d’exploration des

artères à destinée céphalique

Hellmich et al. ARD. 2019



RECOMMANDATIONS EULAR 2019



COMPLICATIONS OPHTALMOLOGIQUES DANS L’ACG

• fréquente atteinte de l’artère ophtalmique dans l’ACG

Wilkinson et al. Arch Neurol 1972 



COMPLICATIONS VISUELLES DANS L’ACG

• non rares
– environ 1 patient sur 6 a ou aura une atteinte visuelle (BAV

et/ou CV)

• sévère, pouvant mener à la cécité bilatérale irréversible
– 2 à 32% de cécité complète, à l’ère de la corticothérapie

• bilatérale jusqu’à preuve du contraire
– 50% d’atteinte bilatérale d’emblée ou au cours de l’évolution

• parfois révélatrice (20%)

• potentiellement évitable
– réduction drastique de l’incidence des complications visuelles

après instauration de la corticothérapie
Hayreh et al. J Neuro-Ophthalmol 2012



POURQUOI UN PRONOSTIC SI SOMBRE?



STRATEGIE « CURATIVE » DE L’ATTEINTE VISUELLE



TRAITEMENT DES COMPLICATIONS OPHTALMOLOGIQUES

• Recommandations actuelles
Année Atteinte visuelle Recommandations de traitement

ACR 2019 « cranial ischemia (threatened
visual loss) »

« We conditionnaly recommend treatment
with pulse intravenous glucocorticoids over
high dose oral glucocorticoids. »

EULAR 2019 « GCA-related visual symptoms
(acute visual loss, amaurosis
fugax)»

«Consider use of intravenous
methylprednisolone 0.25-1g/day for 3 days. »

« Referral for intravenous GC therapy should
not delay treatment with oral GC”

PNDS
GEFA

2017
2016

« Atteinte ophtalmologique » « Methylprednisolone 500-1000mg/j
(pendant 1 à 3 jours, avec relais per os à
1mg/kg) ou prednisone 1mg/kg : le
traitement doit être donné immédiatement. »

« Aspirine 75 à 300mg/j »

ACR 2019
Hellmich et al. Ann Rheum Dis 2019

PNDS 2017 - Bienvenu et al. Rev Med Int 2016



TRAITEMENT DES COMPLICATIONS OPHTALMOLOGIQUES

• traitement : urgence thérapeutique
– corticothérapie iv (bolus de méthylprednisolone 500-1000mg/j pendant

3 jours) ou per os (1mg/kg/j)
– à débuter dès la suspicion, per os le temps d’initier éventuellement la

corticothérapie par voie IV
– +/- aspirine (recommandée)

• objectifs
– prévention de l’atteinte de l’œil controlatéral +++
– non aggravation de la vision de l’œil atteint

• pronostic sombre
– amélioration chez seulement 4% des patients

Soriano et al. Nat Rev Rheumatol 2017
Gonzalez-Gay et al. Arthritis Rheum 1998
PNDS 2017



INTERET D’UN TRAITEMENT EN URGENCE?

• OUI
– même si peu d’amélioration globalement ,
– augmentation des chances d’amélioration si prise en

charge en moins de 24h



INTERÊT DU TOCILIZUMAB?

• pas de preuve ce jour de l’efficacité du rajout de
tocilizumab dans les atteintes visuelles
– études de faible niveau de preuve : case reports,

séries en ouvert non contrôlées
– Essai TOCIAION (en cours)



INTERÊT D’AUTRES VOIES?

• Iloprost®?

Methylprednisolone 500mg
Prednisone 60 mg

Hyperhydratation

Ilomédine

0,0

2,0

4,0

6,0

8,0

10,0

12,0

VA OR

Sené T et al. Ocular Immunol Inflam - 2020



COMMENT AMELIORER LE PRONOSTIC VISUEL?

• principaux leviers d’amélioration du pronostic visuel
de l’ACG
– 1) reconnaissance et traitement immédiats de l’ACG avec

complication visuelle



STRATEGIE « PREVENTIVE » DE L’ATTEINTE 
VISUELLE



STRATEGIE « PREVENTIVE » DE L’ATTEINTE VISUELLE

• déclin de la prévalence de l’atteinte ophtalmologique
– AVANT l’ère de la corticothérapie : 35 à 70%
– APRES l’ère de la corticothérapie : 16% (2-49)

• réduction drastique de l’incidence des complications
visuelles après instauration d’une corticothérapie
– risque de 1% à 5 ans en l’absence d’atteinte visuelle initiale

Soriano et al. Nat Rev Rheumatol 2017

Singh et al. J Rheumatol 2015

Machado et al. Arthritis Rheumatol 1988



COMMENT AMELIORER LE PRONOSTIC VISUEL?

• principaux leviers d’amélioration du pronostic visuel
de l’ACG
– reconnaissance et traitement immédiats de l’ACG avec

complication visuelle
– reconnaissance et traitement rapide de l’ACG avant la

complication visuelle +++

• mais…



RETARD AU DIAGNOSTIC DES ATTEINTES VISUELLES D’ACG

• Étude rétrospective monocentrique : 33 patients: 21 femmes, 12 hommes
– 27 patients avec manifestations évocatrices de MH antérieures à la

complication visuelle
– 23 patients ayant consulté au moins 1 fois leur médecin généraliste
– 17 patients avec syndrome inflammatoire biologique connu
– 6 patients avec des troubles visuels transitoires
– délai médian de 3j entre début des troubles visuels et prise en charge adaptée

Sené T et al. Rev Med Int 2020



COMMENT AMELIORER LE PRONOSTIC VISUEL?

• principaux leviers d’amélioration du pronostic visuel
de l’ACG
– reconnaissance et traitement rapide de l’ACG avant la

complication visuelle +++
– reconnaissance et traitement immédiats de l’ACG avec

complication visuelle

• mais…
– persistance d’un retard notable au diagnostic et à la prise en

charge, avec de nombreux facteurs contributifs
– difficulté du diagnostic de certitude de l’ACG
– proportion non négligeable avec atteinte visuelle révélatrice



INTERET DES FILIERES DEDIEES?

• intérêt des « Fast-Track GCA Pathways »
– échographie des artères temporales comme examen de confirmation

diagnostique en 1ère intention

• Recommandations EULAR 2019

N Critère de jugement Filière dédiée PEC classique

Patil et al.
2015

113 BAV permanente 6 (9%) 17 (37%)

Diamantopolous et al. 2016 75 BAV permanente 1 (1,3%) 6 (8%)

Schmidt et al. 2018 295 BAV permanente 8% 27%

Patil et al. Clin ExpRheumatol 2015
Diamantopoulos et al. Rheumatology 2016

Schmidt et al. Rheumatology 2018

Hellmich et al. ARD  2019



ALGORITHME DE PRISE EN CHARGE 
D’UNE SUSPICION D’ACG

Suspicion* d’ACG 
modérée ou élevée

(présence d’un syndrome inflammatoire biologique 
avec ou sans symptôme évocateurs)

Corticothérapie
immédiate

1mg/kg per os

Examens de confirmation diagnostique: 
selon disponibilité (BAT, échographie…)

Hospitalisation 
immédiate 
Bolus conseillés

Hospitalisation 
rapide 

délai <7 jours

atteinte 
afférente (BAV)

atteinte efférente (diplopie) 
ou absence d’atteinte visuelle

Suspicion* d’ACG 
faible

(Absence de syndrome inflammatoire 
biologique)

Consultation de 
contrôle
entre J7 et J14

avec bilan biologique

Pas de 
corticothérapie 

conseillée

* Suspicion basée sur les symptômes, l’examen physique et le bilan biologique 



CONCLUSION



CONCLUSION

• fréquence et sévérité de l’atteinte visuelle de l’ACG
– pronostic toujours sombre

• difficultés du diagnostic de certitude de l’ACG
– nouvelles modalités de diagnostic : IRM, échographie, TEP
– intérêt des filières dédiées

• meilleur traitement de l’atteinte visuelle = traitement
préventif
– à savoir le traitement rapide et efficace de la maladie de Horton avant

la survenue de la complication visuelle

• rôle pronostique majeur de la prise en charge urgente de
l’atteinte ophtalmologique
– à évoquer plutôt par excès que par défaut
– ne pas retarder l’initiation de la corticothérapie en cas de suspicion



MERCI POUR VOTRE ATTENTION

Des questions :
dr.sene.axium@almaviva-sante.com



CRITERES DE CLASSIFICATION ACR 2022



TYPES D’ATTEINTE OPHTALMOLOGIQUE DANS L’ACG

• atteintes « afférentes »
– trouble visuel monoculaire transitoire +++ (30%)
– neuropathie optique ischémique

• NOIA +++ (90%)
• NOIP

– ischémie rétinienne
• OACR (10%)
• ischémie cilio-rétinienne (15%)
• nodules cotonneux (33%)

– ischémie choroïdienne
– autres : ischémie du segment antérieur, sclérite, kératite,

ischémie oculaire, inflammation orbitaire

• atteintes « efférentes » +++
– diplopie transitoire
– diplopie (muscle, POM, AVC)



COMMENT DISTINGUER 
NOIA ARTERITIQUE ET NON ARTERITIQUE ?

• terrain
• anamnèse
• symptômes associés
• examen ophtalmologique
• angiographie rétinienne
• bilan biologique
• évolution



COMMENT DISTINGUER NOIA A ET NOIA NON A?
NOIA-A NOIA-NA

Sexe F>H F=H

Âge >50 ans 23% <50 ans

Facteurs de risque FDRCV
Syndrome d’apnées du sommeil

Traitements

Symptômes Symptômes extra-ophtalmologiques Isolée

Douleurs fréquentes Douleurs rares (10%)

Fréquents troubles visuels transitoires Rare troubles visuels transitoires

BAV profonde BAV importante
Très rarement PL-

Uni/bilatérale Bilatérale jusqu’à preuve du contraire Bilatérale, séquentielle (15%)

Papille Papille excavée Papille pleine

FO/angiographie Présence de signes d’ischémie en dehors du 
territoire des artères ciliaires courtes postérieures

Absence de signes d’ischémie

Bilan biologique Syndrome inflammatoire biologique (VS, CRP, 
fibrinogène, monocytose)

Pas de syndrome inflammatoire



INTERÊT DE L’ANGIOGRAPHIE

• angiographie quasi-pathognomonique si :
– retard circulatoire choroïdien étendu ou sectoriel (80% des

cas)
– occlusion d'une cilio-rétinienne
– OACR + ischémie choroïdienne + NOIA

• bonne corrélation avec la BAT et l’IRM
Lecler et al. Submitted 2021 



RETARD AU DIAGNOSTIC DES ATTEINTES VISUELLES D’ACG

• identification de facteurs potentiellement contributifs
– démarche de cartographie des risques et d’approche par les processus

Sené T et al. Rev Med Int 2020



QUELQUES REMARQUES

• les formes pauci-symptomatiques (« occult GCA ») ne
sont pas rares dans les complications visuelles d’ACG
– estimation à environ 20%
– patients plus âgés, avec FDR CV associés, et moindre syndrome

inflammatoire
= l’absence de symptômes n’exclut pas le diagnostic d’ACG

• l’absence de syndrome inflammatoire est néanmoins
exceptionnelle dans les complications visuelles de l’ACG
– série de 96 patients de la filière SOS Horton : CRP la plus basse à

6, mais avec autres anomalies du bilan biologique
= la normalité du bilan biologique (NFS, CRP, fibrinogène) a une
valeur prédictive négative très forte

• il n’y a pas de risque à traiter une NOIA non artéritique
par corticoïdes


