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Liste des abréviations

ACR American College of Rheumatology

ALD Affection de longue durée

AMM Autorisation de mise sur le marché

ARS Agence régionale de santé

AVC Accident vasculo-cérébral

BAFF B-cell activating factor

BCG Bacille Calmette et Guérin

CRP Protéine C réactive

DMO Densitométrie osseuse (DMO)

ECG Electrocardiogramme

FDG Fluoro-DéoxyGlucose

HTA Hypertension artérielle

IEC Inhibiteur de K Z X « BeEcdn¥ersion (IEC)
IL-6 Interleukine 6

IRM Imagerie arésonancemagnétique

MAPA Mesure ambulatoire de pression artérielle
MDPH Maison départementale des personnes handicapées
NIH National Institute of Health

PAI Projet TZJ NNAX K «T £ TAIK ~«w
PNDS Protocole national de diagnostic et de soins
RCIU Retard de croissance ntra-utérin

SA ? X2 J  avénhorrie&

SMR Taux de mortalité standardisé (SMR)

TDM Tomodensitométrie

TNFd Tumor necrosis factor alpha

VS Vitesse de sédimentation
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Syntheése a destination du médecin traitant

Cette synthése a été élaborée a partir du Protocole National de Diagnostic et de Soins (PNDS)
D Artérite de Takayasu disponible sur le site de la Haute Autorité de Santéwww.has-sante.fr/.

2 7 J 3 devTakayasKest une vascularite des gros troncs artériels Cette maladie survient avant
K Z <z 50 arik ¥t touche principalement les femmes originaires du pourtour méditerranéen,

TZ =~ X-XTR XRTTA 2-EX« -3 X«°W °-AEI«° TuaMA©° X3 T
Cette maladie inflammatoire vasculaireest localisée préférentiellement » K Z J - 3bPancheX ° ~ X~
NX3 £ NIKBX " W A ~ Nv3IJKX’ Xe TX’ a xa M3 X’ «Zw3 XAs3’
artériels.

2 X T Jzatéritede Takayagu doit étre suspecté cliniquement en présencede douleurs

NX3 E NIKBX" KX BKB-«z TA ©°3JoX° TX  J3ow3X” NJ3-° T
TX ~-AZzZKX A  NABKBJ 3 X ' W TZA«X NKBIAT NJI° -« TX’
jeune. Indirectement, A« T Jz«-"° N TzZJ3°o¢gs3 ©°X TX AJ!JEJ A
manifestations peu spécifiques comme une hypertension artérielle du sujet jeune, une

JKO w3 JOo - « T,Xnel§pseléitd, un éythéme hadudx.Le syndrome inflammatoire

est fréquent au début de la maladie et doit étre recherché par le dosage dela protéine C réactive

(CRP) et le taux de fibrinogéne ou la vitesse de sédimentation, qui serviront par la suite pour la
surveillanceTX KZJN° &£ °v¢v TX KJ 2JKJIJT X ~-A° ©°037J o0xax!

La confirmation diagnostique Tuhe artérite de Takayasu est apportée par un faisceau

TzZJ3zAa X« MI v’  ~ A3 KZ4zX X° KX ~XEXW KBJ NK «
X°b-A ~ X M2J«N| X » °9E°X TZwv°J ~ ’lledvec®énosest N 3 N-
°J3Z- T BJ°JO® -« J«v A T aJKEXW - AEX«® 2AK° Z- N

de Takayasu.

La corticothérapieord KX X~ © KX ©°93J ©°XaX«°  ° gMHleéstindtaide TX KZJ
a la dose initiale de 05 a 1 mg/kg/ jour de prednisone orale chez un adulte Par la suite, h
corticothérapie est diminuée progressivement sous surveillance clinique et biologique, au mieux

en alternant les consultations avec le médecingénéraliste et le médecin vasculaire, interniste

ou rhumatologue aya« © KZXE° X3©° ~ X TX NX°°oX aJKJT XY 2X°
prednisone sont T &teindre une dose inférieure 220 mg/jour IAWS 2 zb! zbo - Adu N| XE ¥
terme du 3™ mois, et inférieure a 0,1 mg/kg/jour (0,25mg/kg/jourc| X E K ZaXiterid du® S

6°m moisY 2 Z J 3 3certicoth@rapie géhérale doit étre envisagé aprés 18 a 24 mois de

traitement, enveillantaly ZJ M TX« NX AZZ ~ J « Necondalré Ies condoipiditéset X

°J3° NAK w3 X2 X«® NXKBKEX  2A °3 gy JzX3J X«° TZA«)
doivent étre recherchées. Il faut aussi @ X° © 3 X X« TAE X KX’ a X" A3 X’
corticothérapieetn- © J 2@ 2 X« ° ° 3 ¢ /X « al®mindm parure-sipplérentatiomen

vitamine D et calcium. Les vaccinations antipneumoccocique et antigrippale saisonniére sont
recommandées. La tolérance métabolique du traitement, notamment sur le plan pondéral et

ZKENva 2 AXW T- ©° F°3X ¢ /&KAv X¥ntiagrdgante 78 al860 ° ° - «
mgliour,30 2zb! zbo- A3 N| XE KZX«ZJ«°W ~J« Tehezl "~ X3 [
les patientsw X« K ZJ M~ X-indicdtionT IXcorNientc de 3reéhercher une hypertension
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J3ogy3s XKKX X° TZ «  peitehsed tles due néedsdire Jayreskienartédedte® | E
TXAEI«° F°3 X ~ A3 EX BBy X JA « AEXIJA TA 2XaM3IX -4 XF
traitement sur des valeurs de pressionsousX ~ °© 2 ¢y X X« JAEIK TZA«X ~°¢«-~

La surveillance clinique, biologique et par imagerie réguliére est nécessaire pour le suivi des

patients, en particulier pour évaluer la réponse thérapeutique, diagnostiquerles rechutes et les

récidives, gérer les effets indésirables de la corticothérapie et dépister les complications

A  NAKJI 3 X’ °©J3T MAEX"Y (« NI’ TZ «° -diffieuttéd deNX I M~ -
sevrage de la corticothérapie, la mise sous immunosuppresseurs, notamment méthotrexate,

doit étre discutée avec un médecin expert dansy Z J 3 © gTakayasd T X

A- A7 KX’ °3 - ZX"7 -« XK TX ~J«°%% XO© KX’ °J°o X«
associations de patients

Liste des liens utiles pour les professionnels de santé et pour les patients

Informations destinées aux professionnels de saté :

* g Db*r K w3 X TX T J«°w -inimddes et huadinflam¥hatoires Aates,
www.fai2r.org

FAVA-Multi B Filiere de santé des maladies vasculaires rares avec atteinte systémique,
www.favamulti.fr
Orphanet - www.orpha.net

Informations destinées aux patients:

Association France Vascularites- www.association-vascularites.org

Alliance maladies rares- www.alliance-maladiesrares.org

(C>8>®*9Tw3JIP) -"««- NI JO -« TX 2JKITX  X° TZ «T £
des maladies rareswww.eurordis.org

* peb* B w3 X TX 7 J«%-immiinks et autd-igflarmmatsifes rdres? -

www.fai2r.org

FAVA-Multi B Filiere de santé des maladies vasculaires rares avec atteinte systémique,
www.favamulti.fr

Maladies Rares Info Services www.maladiesraresinfo.org
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PNDS Takayasu

1. Introduction

1.1 Terminologie et classification

27ZJ3°¢3 ©°oX TX AJ! JEJ -chigueXdppartenant ai grupedesivascularited.© - 2 -

Les autres terminologies utilisées par le passé sont la maladie des femmes sans pouls, le
TE«T3-2X TX KBZIIN3G-AAXX BZIZANyXB°X TX AJ!'JIJEJI A
les vaisseaux dez 3 - ° NJK M3 XW «-°9Jaaxego KzZJ-30°X X° ~ X’
clavieres, carotides, vertébrales, rénales, digestives, iliaques), mais aussi les coronaires et les

J3 o w3 X’ °AK2 - «] 33X Y 27ZJ°°X «°X °XAe° F70J3-% © XXz 2 .
thoracique et abdominale et ses branches. Au sein des vascularites des vaisseaux de gros calibre

TX KBJ NKJIJ 7~ Z NJ° -« TX $|]J°XK , KBW KZJIJ3zogs3s ©°oX
zvJ«®°X  2A W XKEBEXW JZXENO°XXKXJI ~RBXAC3 XKAI MAKIY
A ~ XIJAE N| XE BZX«ZJ«°Y

1.2 Epidémiologie
L« 9 JKBXaX«® TyN3 ©°X JA 0J°-«Ww KZJ3og3 ©°oX TX AJ!
grande fréquence en Asie, en Amérique du Sud et dans les pays du potour méditerranéen.
2Z «N TX«NX J««AXKEKBEX X" ©°0 X ©° agX X«°3X [ X° T NJ
» T Wy NJ b2 KK -«bJ«Y &X °J3 ~J 3J3Xoyg X° ~ -« NJ
Takayasu est difficile & évaluer. Estiir X » OA °J3 2 KK -« TZ|JIM °J«°’
TX OwU °J3 a KK -« TZ|JIM °J«°” JA >-EJA2aX C« Y
T« KBI 28Jo-3 oy TX" NJY 27 ©°3. 7~ waX T¢NX«« X
est la plus forte. L'age de début de la maladie se situe entre 20 et 40 ans, mais reste difficilement
v FIBAIMBXY 69 J«d- «  KZJ3°o¢3 ©°oX TX AJ!'JEJI" A ©°- AN
50 ans. La femme est majoritairement atteinte, avec un ratio femme/homme variable de 8/1 au
Japon, 5,9/1 au Mexique, 4,8/1 en France, 1,2/1 en Inde.

$| XE BZX«ZJ«°W KBI °3¢T-2 «J«NX Zv2 « «X X o0 °3._\
ay T J« TX ~ A3 EX«AX X °© TZX«HE 3 -« aAdédritsavwant M X « 2

KZ4zX TX 0 J« ' Y 2ZX°| « X «ZJ °J° wowy w°oAT wX
occidentales P2 J ~ A«X °3¢T-2a «J«NX TX  °-°AKJI° -« T
observée.

4

Novembre 2019



PNDS Takayasu

2. Ol?jectifs du protocole national de diaghostic et de
soins

2.1 Objectifs

2Z- Mo XN° Z TX NX °3-°9.N-KBX «J° -«JK TX T Jz«-~
professionnels concernés la prise en charge diagnostique et thérapeutique optimale actuelle et

KX °J3N-A3" TX - «  TZAK« AUJIEXNCCAYIC 9BX J«o° -TABJ 3M,
TZ|J32a-« ~ X3 KJ °3 ~ X X« N|JIJ®2zX X° BX ~A £ TX |
°X3axXo gzJKX2X«® TZ TX«® Z X3 KX ~°gN JK °¢  °

°3 ¢y [EAX T Jisafion d¢ Misédsur-lesMarché (AMM) ainsi que les spécialités, produits ou
prestations nécessaires a la prise en charge des patients mais non habituellement pris en charge
ou remboursés.

Ce PNDS peut servir de référence au médecin traitant (médecin désig@ par le patient auprés

TX HKJ $J X ;3 a3 33X TZ ~ 7 A3 J«NX B5JKIT X8 X«
«-0Jaaxqo JA a.axX«® TZy°JIJMK 3 KX °3-°2_.N-KX TX
et le patient, dans le cas d'une demande d'exonérationdu ticket modérateur au titre d'une

affection hors liste.

Le PNDS ne peut cependant pas envisager tous les cas spécifiques, toutes les comorbidités ou
complications, toutes les particularités thérapeutiques, tous les protocoles de soins hospitaliers,

etc.. B «X °XA° °J° 3IXAEX«T 2AX3 KZXE|JA ° [E °y TX’
substituer a la responsabilité individuelle du médecin visa-vis de son patient. Le protocole

TyN3 ©° NX°X«TJ«® KJ °3 7~ X X« NTZIZXvF XXy TK3 AJIN
doit étre mis a jour en fonction des données nouvelles validées.

2.2 Méthode de travail

2X °3w  X«° ;6&? J v°v wKIM-3¢v ~ XKB-« KIJ b 5¢v°|-T
diagnostic et de soins pour les maladies rares » pue par la Haute Autorité de Santé en 2012
(guide méthodologique disponible sur le site de la HAS www.has-sante.fr).

3. Diagnostic et évaluation initiale

3.1 Objectifs

d Savoir reconnaitre précocement les symptémesévoquant une artérite de Takayasu

d 272X T-««X3 KX @a-EX«  TX N-«Z 32ax3 KzJs3ogs oX
diagnostics différentiels

d >XN| X3 N| X3 X° J«© N °X3 TZvAX«°AXKKEX" N-2a°K

3.2 Professionnels impliqués (et modalités de coordination)

Le médecin traitant ou le pédiatre de ville peut étre amené a évoquer le diagnostic initial
TzJsogs3 °oX TX AJ!JEJ AW KX N-«TA ~J«° » -3 X«oX
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Takayasu vers un centre spécialisé. De nom? XAE JA°3 X~ ~°gyN JK ~°oX TX
peuvent étre amenés a suspecter une artérite de Takayasu : cardiologues, radiologues,

médecins vasculaires, médecins internistes, rhumatologues, ophtalmologistes. La confirmation
diagnostique est idéalement coordonnée par un médecin spécialiste ayant une expertise dans
KzJ3oys3d ©°X TX AJ!JEJ AW KX °KBA" ~ - AEX«? A« 2¢TXN

3.3 Diagnostic

Points-clé (diagnostic)
T 2X T Jz«-"° N TZJ3°og3 ©°X TX Aséxpi@mnnlehlus
T AAEX«®° D TX a- «  TX odnmfagedecdrabtérixtique tles arterds
TX z3-" NJK M3 X X° X« KZIM X«NX TZJ3z/
T 217 °3 gy’ X« NX TX 7 Z « X’ NK « 2 AX’  effou de
paramétres biologiques inflammatoires peuvent renforcer le diagnostic, mais peuvent
étre absents et ne sont pas un prérequis pour porter le diagnostic.
2 & "X X« vAE TX«NX TZJ«-23JK X~ a-3°|.-.HK-7
attei« © X TZJ  ° XN° «ZKJarago. 3X TX " °3 «RFDG,]
une angioTDM, une angiolRM ou une échographieDoppler, sont également des
N 3N-« °©J«NX’ TA T Jz«-"° N TZJ3ogygs3 oX
asymptomatique.

3.3.1 Circonstances de découverte

Le diagnostic peut étre évoqué chez un patient de moins de 50 ans symptomatique avec des

Z«X  zw«wy3JAE -A TX  ~Eac°o” ax’ "Nl va 2 AX’ > K
il peut également étre de découverte fortuite devant une abolition de pouls ou des souffles
A  NABI 33X~ » BZXEJ2X« NK « 2AXW -A A« v°J
°©Js Z- ’ J” 7" - N w » TX’ T o0y «- " X7 - A J«w /3 Taxs J
certaines patholog X~ «ZKJaagJgo._. 33X T _«0 J°7 - N wX’ > KZ.
inflammatoires du tube digestif (maladie de Crohn et rectocolite hémorragique), les
spondyloarthropathies et plus rarement la sarcoidose. CellesN ° XAEX«® °3ygXE ~°X3
deAJ! JEJ A Y NzZX ° T-«N °J3z- -~ JA N-A3" TA ~A E

est diagnostiquée.

Encadré 1 : Circonstances de diagnostic
Une maladie de Takayasu doit étre évoquée devant 1 ou plusieurs des symptémes suivant
chez un patient (en particulier une femme) de moins de 50 ans:
- Clinique:
0 $KIJIAT NJ° -« TZA« aXaM3X ~A°¢g3 XA:s

o) M-K ° -« TZA« °-AK TZA« 2axaM3X
o Asymétrie tensionnelle
0o HTA réno-vasculaire
0 Souffle cervical ou souffle sous-clavier
o Douleur sur un trajet vasculaire, en particulier carotidien
- Imagerie:
0 Aortite
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o Coronarite ostiale (sténose coronaire proximale)
o0 Epaississement pariétal des troncs supra aortiques

3.3.2 Manifestations cliniques

Les circonstances de découverte de la maladie peuvent étre tres différentes. Chez ertains
patients le diagnostic est retenu pendant la phase dite « préocclusive » ou « phase systémique
». Cette phase associe des signes généraux aspecifiques avec une fieévre, des arthralgies, des
myalgies, des signes cutanés (érytheme noueux, pyoderma gegrenosum), des douleurs sur les
trajets artériels (notamment une carotidodynie), et parfois une atteinte ophtalmologique :
épisclérite.

(« °3J° 2AXW KJ °|J X "E °oga 2AX °J "X ~ -AMEX«®
3 ygo3 .. ° XN° mEXSgataird, outedfid corgdmitante de la phase occlusive.

Le plus souvent le diagnostic est posé pendant la « phase vasculaire », qui est la conséquence

TX KBy @ -« J3o2%3 XKKX T °¢9«-"X"W -MK °¢3J° - «’
BZJ-3°9XIMT-2JNIKX -A KBXA3" M3 J«N| XY (KBX X °o 7~
patient consulte pour des symptomes liés a une sténose ou une occlusion artérielle. Dans ce

cas, le mode de révélation dépend du territoire atteint.

3.3.21 Atteinte de I'arc aortique et des troncs supra-aortiques
272J°09° X -gotusxlavitie (clhdsiguement postvertébrale) peut entrainer une claudication
du membre supérieur, mais est souvent asymptomatique, révélée par une asymétrie
tensionnelle, une abolition des pouls, un souffle susclaviculaire, un phénoméne de Raynaud.
2J) °3 ¢  X«NX T Aduscladier feut & tefrouds. -

27J°°X «° X,phsenteentre TO ed3@% dés cas au diagnostic, peut se manifester par
TX" T-AKXA3 "~ NX3&E NIKX KX K-«z TA °3JoX©° TX  N.
°-AK° NJ3-° T X« -A A« ~-AZZBX » KBZIA NAK°JO° - «

Lessymptomes résultant de ces atteintes artérielles sontle plus souvent non focaux : sensation

vertigineuse, lipothymie, syncope, flou ou vision sombre binoculaire transitoire. lls sont la
conséquence dZ Abas-débit cérébral transitoire,, survenant notamment au lever. Les céphalées

sont fréquentes, répondant ou non aux criteres de migraine sans aura, elles pourraient étre

notamment secondaires a un hyperdébit compensateur dans le territoire carotide externe Les

infarctus cérébraux sont rares, méme lorsque plusieus artéres a destiration cérébrale sont

atteintes.. ¥~ ° XAEX«®° 3¢ AKO X3 ~ - ©°o TX ' “O%og«-" X J3O g3
v° -K-2z X «T 3XNOX ©°XKBKX 2AZA«X Z M3 BKI° -« JO
une hémorragieproZ - « TX K v~ » KZ, A W -A A«X " °v«-"X JO°| ¥
une enguéte étiologique compléte.

Larétinopathie ischémique secondaire a ladiminution de la pression systolique rétinienne peut
étre observée de méme que larétinopathie hypertensive. Elle peut se révéler par des éclipses
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£ T AXBBEX 2. «-NAKJI 33X~ ©°3J«’ °©- 3 X" TwNKX«N| v X’
intense.

3.3.2.2 Atteinte de 'aorte thoraco-abdominale et des artéres rénales
Une claudication intermittente des membres inférieurs peut révéler la coexistence de sténoses
Xo TX T KJ°J° - «’ -A A« Jew /AR TaX TX KzZJ-3°X
évocatrices de la maladie, surtout lorsque la paroi vasculaire est épaisse 2 2J°° X «©° X
Al O XIJAE T zX'° Z'W °3-«N N K J2AX X° J3sowsX’
TAS EX«AX TZA« J«z -3 ag’ X«oy3 2AX X ° 37J3XY («Z «
° XAEX«® FO°3 X 3X ™ °-« JMKYasulaieZ A« X | E° X3 0 X« ' -« 3¢«

3.3.2.3 Atteinte pulmonaire
27ZJ°°X «°X TX  J3owsX’ °AK2 - «]J 33X XT©°o °3¢g’ X«O°X
asymptomatique, les manifestations artérielles pulmonaires peuvent étre diverses : douleurs
thoraciques, toux, dyspnée, et plus rarement hémoptysies ou hypertension artérielle
pulmonaire avec insuffisance cardiaque droite.

3.3.24 Atteinte cardiaque
27ZJ°°X «°X @E-NJ3T 2AX NK « 2AX X ° 3J3Xw aJ ~ T
atteinte coronaire associée sont fréquemment observéesen scintigraphie au Thallium (84%)
tout comme des rehaussements tardifs apreés injection de Gadolinium en IRM (26%).

22J°°9X «°X N-3-«J 33X N-«NX3«X O » aon TX’ °Jo X
J° 7 -N ¥X » KZJ-30° ogouvedtparindngdrd « ZX °X KX ° KA’
22J°°X «°X MEIKAEAKI 33X ©°-AN| X T °J°o X«° ' ~ A3 oW °
T KJ°JO° -« TX KZJ««XJA J-30 2AX X° TX KzZJ-3°X J°
de mauvais pronostic et doit étre corrigée si la fuite est importante. Toutefois, il convient de

3y v BIKAXS KBZ « AZZ ~J«NX J-3° 2AX J°3w N- «°37 K
pseudo-N- J3 N° J° -« J-30° 2AX °J3 “O%9g«-"X TX KZJ-3°X
traiter) TZJIJM-NT NEKHEX TX °-30°0X3 KZ «T NJI° -« TZA« 3,

P BAT 3 )3 X3 X«O W B °XA° “zJz 3 TZA«X NJIZ3T -°J°|
cardiaque gauche sur hypertension artérielle rénevasculaire.

3.3.2.5 Hypertension artérielle
(BBEX X ° o3 w 7Z3g¢g2AX«®X TJIJ«  KZJ3°g3 oX TX AJ!J
atteinte artérielle rénale, pseudo-coarctation aortique et rigidité pariétale secondaire a
BZJo°oX «°X /A  NABI 3 XW vKIU¥z TZ X%¥MZZ TX «WNX TEIHZLE
Les chiffres tensionnels sont fréquemment sousX” ° 2 ¢~ X « NJ -clavigfe] © © X «?©
bilatérale : dans ce cas, il est indispensable de surveiller la pression artérielle systolique par une
mesure aux chevilles, et ongardera les mémes objectifs de pression artérielle.
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3.3.2.6 Atteinte dermatologique
Les manifestations dermatologiques souvent corrélées aux poussées évolutives de la maladie
T - «® °3 «N °JKX2 X« KX °E-TX32] zJ«z3wésddsAa XOo
environ 10% des cas. Les signes cutanés sont aspécifiques et peuvent également étre rapportés
aux pathologies inflammatoires associées 8 Z J 3 © ¢ 3 © X: |e3 rHaladie} |nflafEndatoifes
du tube digestif (maladie de Crohn et rectocolite hémorragique), les spondybarthropathies et
plus rarement la sarcoidose.

3.3.2.7 Particularités cliniques pédiatriques
2J °3 9w T-2 «J«NX Zv?q@ « «X X0 °3g” X«oXx &3 °~ X~0o a
° KA’ TZJ°°X «©°X’ J-30°0 2 AX’ X o 3 v «J KX’ XE°HK 2AJ
estimée autour de 75% (définition de référence du National Health Institute). Sont également
fréquents les plaintes digestives, les céphalées, les malaises et la fiévre. Les atteintes cutanées,

- NAKBJ X X° BX' JTwv«-°JOo| X' T -«® 3J3XaX«O - M >
TZA« 2 X23M3 X ~ X2 MBXKO3 -af FEuaX  “2-AXEXNCXE KZITAKO XY
J3o NAKJ =X~ X° aA  NAKI 33X W J «’ 2 AX KJ ° XzoX

3.3.3 Signes biologiques

8« «X T ~°-7"X °J° TX 2aJ32AXA3 M -HK-z 2 AifueT Jz«-"
TX KBJ 2JKJIJT X TX AJ!JEJ AY 2X ~E«Ts3-2ax «ZKJaaJg
protéine C réactive (CRP), du fibrinogéne, des @2-z K- MAK «X W TX KZ]| J°©°
KZ-3 - " -2 BN de |1T Atesséde sédimentation (VS). Le syndrome inflmmatoire est
« N- «” 9 J«?© Xo T« J M X« NX «X 7 Z«X °J7 «y NX~ 7 J

3 XN| X3 N| X TX ZJIJN°XA3~ J«° «ANKvJ 33X -A TX ZJINO°)
N- «« XN° [ °X J° 7~ - N ¢ XY -célldles eridathélisles ¥té rappartée’maidl - 32 © ~ J
«ZX ° 237 Ty N A 22DAXYP v2 T v°NR« ©3XI EN-@R X 2J32 AXA3 T
CRP appartient a la famille des pentraxines, mais est synthétisée par le foie, a la différence de

la pentraxine-3 qui serait produite par les cellules immunitaires et les cellules de la paroi

artérielle. Toutefois, la pentraxine-T «ZX  ° °J° T-" X X« 3-A° «X NEK «

Dans les séries pédiatriques, les paramétres les plus souvent notés comme élevés sont la VS

puis la CRP, doAR KZA° K ~J° -« N-22aX A« 3XZKX° TZJIN°
27 «ZKJ2aJo .-« N|3-« 2AX 7723 7~ -N X °KBA" z3y2 Axaa
BZX«ZJ«® 2AX N| XE KBZJT-KX NX«°Y

3.3.4 Imagerie de 'aorte et de ses branches (Figures 1a, 1b et 1c)

27 2JzX3 X TX KZJ-3°X X° TX ~ X M3IJ«N| X" J °-As
1. 23 3 XN| X3 N| X TZA«X J°OoX «°X a-3°|].-HK-z 2AX TX
TZJ-3° ©°oX Jg°J ~ 7~ 77 X2 X« X° 3Xa.TXKJzX °J3 g
2.2 & X X« v FEivile olaMXatoifeddriétde adtéxiédlle.

27 2JzX3 X J3°¢3 XKKX m-AX A« 37T KX aJoXA3 TJl« K
v /AE- BA° ZY 2J @ XN| X3 N| X TZA«X J°°X «°X TX- KBZJ-3°

&- °° KX3 k32z° #3A&EKW AKABIZI«z -.>5Y 27J3°¢3 -z3J°| X
N3 ©°ows3 X" TX NKJIJ"~ Z NJ° -« Jag3 NI « W «ZX ° °KA
9
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des patients. La tomographie par émission de positrons ou TERscanner a été proposée pour
v o AT X3 KZJIN° £ °y «ZKBJaagJgo. 33X °J3 ¢g°JKX J3ow3

2 Z v Mpppler vasculaire met en évidence un halo hypoéchogéne périvasculaire typique et

°X3axo TX ax Az Xs KZv°J ~ XA TX KJ °J3- TX” NJ
Cett X 2-TJK ©°¢ TZ 2JzX3 X «X °X3axo °J° TX Two X3¢
"X« MKEX 2AX KZ 2JzX3® X X« N-A°X 3FJ«z -A&5W J«z
Jeows X" [ CNv3IIKEX W X« KBZIM X«NX TX silimiggopar” X | v?@
BZ «JNNX"~ M K ©°¢v TX NX3°J «’ A -~ XIJIAE N-2ax K
2Zv EIBAJ° -« TX KZIN° £ °y «ZKJaajgo. 33X TX KZJ:3
contraste échographique a été illustrée mais resteencore a valider.

22)«z -A&5 -A KBZJ«z -.>5 = -«©° «% g3 X" J«o X" K-37
-A 2 AZXKEXT °X3axoeox«o TX [E SAIJBK X3 TX T o¢g«-’
comme avantage une excellente résolution spatiale ~ - ©3 - ° X N- A& J«?©° BZX« X
J3ogyg3s XK X° A«X z3J«TX JIJNNX"~ M B °%vY 2ZJ«z - A&S5

A« ©oXxaec’ J30g3 XK X0 A« ©0X2°” 0733T ZWw °X3ax00 Jg
27J-30° ©°X “pér ul dpaississermeht pariétal aortique thoracique ou abdominal,
TZJ °XN° N 3N-«Zwv3 X« XK XPmm sezehdyssaat parfois dorey 3 X A3

«a XN° - «¥Y 2Z2Z3/AF)J«°JzX TX BKBZJ«z -.>5 3 «NKBAJ«©

séquencesTY T ¢ X~ X« . >58 X ° KZIM X«NX TX ©°-A°X 83
J o« 2AX KBI °-"7 M B °¥Ww X« N-2°Kyga X« TX KZvw
TZ «ZBJaado -« MAEJ NAKJI 3 X ©°XK 2AX KEnTlednxX °J3 ¢
Xo JAXN «g XN° -« TX zJT-H « A2 J «’ 2 AZ X« a
NJ3JIN°ws3 X «-« 33 3T J«?® 3 X«T KZ.>5 °J3° NAK w3 .
$X° X«TI«oW -~ KJ °KBJINX TX NXostigie desHéuipns vagcllakesT J « = K

X"©° ygO°oJMK XW KBZv EIBAJ° -« TX KZIN° &£ °y «ZKJaay
reste encore a valider. La TEP au FDG est une technique qui vise a une approche plus directe

TA TXz3wv TX K Zcularg Bnlestimant la cansordBiation de glucose radioactif
JAzaX«°oy TJ«’ KZ «Z K°3J° NXKBKAKJI 3 X «ZKJaago
TZ «°X3°3go0Jo .« TX KJ A(; *&+ KX °KA" A° K " v
fixation aortique » NXK A TA zZ- Xw X° 2A NKJ ~ X KBZXEJ?2 X«
inférieure a celle du foie ; grade 2 : fixation aortique égale a celle du foie ; grade 3 : fixation

aortique supérieure a celle du foie). Un hypermétabolisme vasculaire en TEP na@léfinit pas

«yNX" 7 J 3XaX«® A«X 2JKIT X JIN° MAEXY 2ZIM X«NX TX
2 JKIT XY $X° XEJaX« ~Z « w3X JA "X « TZA« ZJ ~ NX
de la maladie mais ne suffit pas a lui seul pour modifiels ZJ°©°© ©°© ATX ©° | ¢3J° XA° 2 AX

2] "X« M K °w Xo KJ "y N Z N °v TX NX’ °© XN| «
inflammatoire restent a établir par des études comparatives sur de plus larges cohortes.

Dans les formes pédiatriques, aucune donnéecomp 3 J °© /EX «ZX ° T ~° -« MKX
YOATX" °yT Jo°o3 2AX" 2aX0°0X«0 X« JAEI«®° KBZ «°¢3Fo° T
X©° T X -Dgppleriddurles artéres rénales et carotidesP Z X « @ XA TX KZ 33JT Jo°
surlerisqueorN- z v « 2 AXY 2272J°°X «°X JMT-2 «JKX °KA" - A o
est la plus fréquente.
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3.34.1 Examen anatomopathologique
2ZXEJaX« | “°-K-z 2AX «X °XA° o3z X “E"°gajgo 2 AXW\
peut étre pratiqué encasdez X~ °© X «¥ NX~ ~J 3 X °- A3 A«X 3XA] NAKJI:3
panartérite giganto-cellulaire a prédominance médicadventitielle. En phase aigué, les
J«-2JK X7 °3yT-2 «J«° JA « AEXIA TX KBZITAEX«® NX
remplacé par des Iésions fibrosantes et des calcifications artérielles en phase chronique, des
lésions actives et de fibrose pouvant étre présentes simultanément

3.3.5 Principes diagnostiques et critéres de classification

2X T Jz«-"° N TZzJ3og3 ©0X3TX\N«AIZIIEINXA AX 'TZ v # #E2 X 4
biologiques, radiologiques et parfois histologiques.

&X~ N3 °ow3 X" TX NKJ~~ Z NJIJ° -« XE “°oX«°W KX °Ki/
-Z >| XAaJo.-.K-zE 3I $>8 X° KX NimacLesichéres AR ~ | | J
°© X««X«® N-2a°0°0oX X" X«® XKEKBX2 X«© TX KZJ°O°9X «°X
aJzX3 XW » KZXENBA -« TZJAos3 X’ NJA" X~ °-"" M}
ACR ont une sensibilité de 90,5% et une spécificittT X uUwW/Qn a3 ~ «Z-«° °J° g
TX «-AEXBKEX  ©°©XN|« 2AX" Tz 2JzX3 X MAEJ  NAKJI 3 XY

Tableau 1 Critéres de ’ACR (1990) pour le diagnostic de I’artérite de Takayasu.

A vzXx TX TwwA°o & OA

A Claudication des extrémités : géne ou fatigue2 A°- NAKJ 3 X » KZXZ
extrémité, spécialement des membres supérieurs

A& 2 «A° -« TZIA 2- « A« °-AK" M3IN| JH

A~ Eag°3 X T rihBgde lapression dydtoliqgue humérale

A Souffle auscultatoire sur une artére sousN K J £ w3 X - Adomidake KZJ - 3

A Anomalies angiographiques(angioTDM et/ou angiolRM): rétrécissement ou occlusion
" A KZJ-3°XW ~ X’ M3 J«N| X~ - A BX° J 3 Oow
Z-NIJKX W «-« K vX° » TX KzZJ°|wvsd- NKvs3-~

2X° N3 ow3 X" TZ. | 'JCJ TX aunn -1 zZ v °J3 ?
EJ  NAKJI 3 X’ Xo ~“E‘°¢ga 2AX "W N-« Tw3J«® wzJKX2X
vasculaire en artériographie.(Tableau 2)

Tableau 2 Critéres d’lshikawa (1988) modifiés par Sharma (1996) pour le diagnostic

d’artérite de Takayasu.
Critéres majeurs

1. ?2°¢«-"X -A -NNKA" -« TX KJ °-claviere gauche2en
artériographie
2. ?2%°%«-"X -A -NNKA" -« TX KJI °-claviere dreite @n-

artériographie
3. Eacc o ax” NJ3JN°oyg3 ~ o 2AX" 9T NEKIATT AJ¥ X -
pouls ou asymétrie tensionnelle, fievre, cervicalgies, amaurose, troubles visuels, syncope
dyspnée, palpitations.
Critéres mineurs
1. VS>20mm/h
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2. Sensibilité des artéres carotides a la palpation

Hypertension artérielle : pression humérale > 140/90mmHg, ou pression poplitée

>160/90mmHg

Insuffisance aortique ou ectasie annulc-aortique

Atteinte artérielle pulmonaire

Sténose ou occlusion de la portionmoyenne de la carotide gauche en artériographie

Sténose ou occlusion du tiers distal du tronc artériel brachiocéphalique en artériographie
00X «°X TX KZJ-3°9X ©°]-3JN 2AX TX NX«TJ
00X «°X TX KZJ-39X JIJMT-2a «JKBX X« J3O0g3

10.LésionN- 3 - «J3 X««X JAEI«° TA J« W X« KBZIM X
2X T Jz«-"° N TZzJzogs3 oX TX JA24itekds hajelirs 0U1 Eriterp
2 Ja XARNXO © @3 X~ 24 criteXeB fiheurs A A&

w

© 0N O

+ K- MJKXa X« W Kéfite @e Tdkayasu ésP évoyjué Thazlud Sujet de moins de 50 ans,

X« °3¢y X«NX TZA«X JooX «°X 3JT -HK-z 2AX NJI3JINO°y
BZIM X«NX TZJ3zA2X«°’ ° - As A«X JA°3 X NJIA X &I’
caractéristiques et/ou de paramétres biologiques inflammatoires peut renforcer le diagnostic,

mais ils peuvent étre absents et ne sont pas un prérequis pour porter le diagnostic.

$| XE BZX«ZJ«°W TX N3 ©°wsX’ N- «” X« AXK~ XA3-°¢yX.
été établis et publiés en 2010 B PRINTO/EULAR/PReSD avec une sensibilité de 100%, une

“°yN Z N ©°¢y TX OtuowanY 2X T Jz«-"°© N TZJ3°ogs3 ©°oX T
débutant a 18 ans et moins avec :

- une anomalie angiographique (angioT® - A J«z - .>5 - A J3°¢3 . z37
TX =~ X7 M3 J«N| X~ °3 «N °JKX’ -A °AB2 - «J 3 X Y »
occlusion, épaississement pariétal, segmentaire ou focal ; et ce sans argument pour une

dysplasie fibromusculaire ou autre cause vasculaire

- + 1/5 critéres parmi :

0 IJM-K ° - «Ww IJMJ ~~ XaX«° - A J Eago3 X TX ° -}
» KBZXzz-3° Y

0 différentiel de pression artérielle >10 mm Hg ;

0 souffle vasculaire des gros vaisseaux, audible ou palpable ;

0 HTA > 95° percentile pour la taille ;

0 VS > 20mm ou CRP > norme du laboratoire.

3.4 Diagnostics différentiels

- A3 KX~ z-3zax’ oE° 2AX’ TzJ3ogyg3 °oX TX AJ!JEJ A
pose quasiment pas. Dans les autres cas, lesdiagnostN~ T ZZv 3 X«° XK~ TZA«X J
T - «® TZJIA°J«° KA «-2M3XAE 2AX KBJ °3y’  X«°JO -«

2X T Jz«-"° N T ZZv?3X«° XK JAEXN KzZJ3°oyg3 o°oX p |
(anciennement dénommée maladie de Horton) peut étre difficle, en particulier en cas de
Ty N- AEX3oX TX Kv @ -« J3og3 XKKX’ «ZKJaajgo. 33X’
«ZX o °J° A« wvHKBvaX«® T "N 2 «J«° “AZZ ~J«° NJB
artérite de Takayasu peuvent passer inapecues chez une patiente jeune et étre découvertes a
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BZ-NNJ~ -« TZA«X °3-z23X"7~" -« TX KJ 2JKBIT XwW TZA
By -« J3Oogyg3 XKKX W °KA" XA J««y X J°Iw KX T
céphalique (céphalées, anomalies du scalp) et les anomalies caractéristiques a la biopsie de
KZJ3Oows X ©°Xa°.-.3JKX ~-«° TX’ v KBy X«o’ ° KA’ T 7~ N3
géantes.

2X" JA°3 X" yo K-z X' TZzZJ-3° ©°oX  OT.y NEXRLY X°F¥ X2 Z-E
infectieuse (principalement en rapport avec la tuberculose, la syphilis, ou dans des tableaux

cliniques plus bruyants le staphylocoque, le streptocoque et la salmonelle) sera évoquée selon

le contexte clinique et avec un bilan biologique adapté. Les autres pathologies inflammatoires

et/ou auto -immunes, telles que la maladie de Behcet, le syndrome de Cogan, la polychondrite

atrophiante, la polyarthrite rhumatoide ou la granulomatose avec polyangéite, seront évoqués

en présence de signescliniques caractéristiques et/ou de marqueurs auto-immuns spécifiques.

2 X’ JA° 3 X’ °J°] -HK-2z X’ A  NAKJI 3 X~ « -« «ZKJaa
vasculaires génétiques (syndrome de Marfan et apparentés, syndromes de LoeyBietz,
syndrome de Williams-# X A3 X« W ~ E« TRJI&K-TZEIBEXAKI -radk@Wa K Z2J3 ° v
dysplasie fibromusculaire seront éliminés sur les antécédents personnels, familiaux et les
caractéristiques cliniques et radiologiques du patient. Les péraortites (Erdheim Chester,

aJKIT X » . z+0W KX Z M3-~" X~ 3¢go0°03_°g3 0. «ygJKX’
évoquées.

En pédiatrie, outre les diagnostics cités cidessus, il peut exister une confusion diagnostique

TJ« KX~ Z-32aXxX’” TZJ3 ° yaux rackies Te$ maydns valkskdaud avac 9aX « T A X
maladie de Kawasaki (atteinte coronaire) et la pérartérite noueuse (atteinte mésentérique et

3 y«IJKBXBY $| XE KX’ X«ZJ«® W -« °XA° ¢y /E 2AX3 TZJA
vasculaires possibles, entre4° 3 X~ § KX ~E«T3-2aX TX #KJIJA 3TF2 A TJ «
associé a la triade classique atteinte oculairecutanée-J 3 © NAKJ 3 XOWw KX ~ E«T3 -2
KzJo°X «OoX |w°J°o 2AX JA °3Xa -Ndformatf))lesyrfdigiede - A 2 -
Grange (avec atteinte morphogénique digitale, parfois cardiaque et fragilité osseuse), la

dysplasie fibromusculaire ou la médiolyse segmentaire artérielle.

3.5 Evaluation de I'activité de la maladie

K «ZXE “°X °J° TX N3 °oWZY3°Z3 IMKXTXTHI IEZ>N "’
marqueurs biologiques spécifiques, tes2 AX KJ °3 v~ X« NX TZL¢hianade-3° " = °
immun usuel est négatif. Les signes biologiques sont en rapport avec un syndrome

«ZKJaago . 3 XWw p» |idon deszparametresT ikflamitdirdsz:2 S« CRP,
fibrinogéne, orosomucoide, haptoglobine. Le syndrome inflammatoire reste néanmoins un
3 XZKXPo° ae° 3373 ©° TX Kjdcédne® unefnatadie attiXe étgnt podsiblgenT X -
BZIM X«NX TX 2HR&T33XX N|XEKRX«E 3-« T A TX  °Jo
- M7 X3 EXS KJ °3¢y  X«NX TZA« ~E«T3-2X «ZKJaajgo. 3X
NK « 2AXY &ZJA°3 X’ a jJsz2 AXAs3~’ M -K-2z 2AX’ - «% go
cytokines, des taux plus élevés deRANTES,A 6 * d  X-6 étahtZnis2n évidence en cas de
a JKIT X JIN° /[EX X° TZzZJA°3 X  -3auBARKXAdiEntiégakieit” 2 A X
élevés en cas de maladie active, mais ces marqueurs ne sont pas réalisables en routinées
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a . Ky NAKX™ ©°ga. 7z «proeedsusliinlamiatairdy MaisAeurdvantagespar rapport
> TZJAe 3 X ajgszAXA3’" TX KZ «zZKJaaJo -« FE?2W $>; W

&X' N3 ©°w3 XKZTZIN® FEXhEETAGAPaEITA ~ A £ °3 -7 ° XN°
série de 60 patients duNational Institute of Healthd 6 . , @Y . K~ 3 X° -~ X«° ~ A3 HKZ
BZ2Jzz3JIJAI® -« TZIA 2- '« 1T TX O N3 °ow3s3X  ~ A A«
- TX" 7 z«X” TZ “N|lwa X -A TZ «zZKJ2ajJo -« [EJ NI/
- des symptdémes systémiques« - « J°°3 MAJIJMKX  » TZJA°3 X v AEw
- des anomalies angiographiques
- A«X JAzaX«°JO° -« TX’ ajJsz2 AXAs’ TX KZ «ZHKJ
orosomucoide, haptoglobine)

Dans cette étude, 88% des patients ayant une maladie cliniquement active voyaientapparaitre

de nouvelles atteintes artérielles. Plus récemment, une équipe turque a essayé de valider un

"N-3X TZJIJN° £ °¢ TX KzZJ3og3 ©oX TX AJI/JEJ A 3& X
Ao K ~ X«° A« JA°23X 7~ N-3XWMEX. R3W T-°@% NpX NA«N-N-

6.,Y =AXK2AX" X "3 ~ TX ~A E TX KZJ3ogyg3s oX TX A
ont été réalisés mais on ne connait pas encore la sensibilité et la spécificité de cette imagerie.
27Z.>5 J wvzwd BXE-X«0 gy °- A3 7~ J NJ°JIN °y » TX«° Z
corrélations anatomo-pathologiques et clinico-biologiques ne sont pas encore établies. Les
N3 °ow3 X" TZJN° A& °v TwzZ « ~ °J3 KX 6., T - «% JN°

TvZ « 3 X° ~ A E2X KBZIN° [FE °¢y TX KJ 2JKBIT XY

3.6 Evolution et pronostic

27Z% E- BA° -« X7©°o o3 w  EJ3 JMKEXY 5JKz3iyv KX °3] o°oX
ou développent une complication vasculaire dans les 10 ans qui suivent le diagnostic de madie

de Takayasu. Les lésions vasculaires peuvent progresser de facon totalement silencieuse.

2AY EIBAJ® -« TX KAINO [FE oy TX KzZJ3ogs °oX TX AJ|
M -K-z 2AX" X° Tz 2aJzX3 XY #ehouweadsyniptome;labsencé Twv Z «
de syndrome inflammatoire, I'absence de modification radiologique. La rémission soutenue doit

étre obtenue avec un objectif de prednisone < 0,1 mg/kg/j. Dans une étude francaise récente,

aprés un suivi médian de 6,1 ans, degechutes ont été observées dans 43% des cas, des
complications vasculaires dans 38% des cas et des décés dans 5% des cas. Les taux de survie

sans événement a 5 et 10 ans, de survie sans rechute et de survie sans complication étaient de

48,2% et de 36,4%, 3B,6% et 47,7% et 69,9% et 53,7%, respectivement. Le sexe masculin, la

CRP élevée et la carotidodynie étaient associés au risque de rechute. L'évolution progressive

de la maladie, I'atteinte de l'aorte thoracique et la rétinopathie étaient associées au risgie de
complications vasculaires.

2X °3%-«-"° N £ °JK TX KzZJzogs3s ©°oX TX AJ!JIJEJ A X
Takayasu est associée a une mortalité accrue. La survie & 15 ans est de 85% et & 20 ans de 75%

dans des études anciennes datant desannées 80. Le taux de mortalité standardisé (SMR) était

de 3,0 comparé a la population générale du méme age. Une identification précoce des patients

présentant des facteurs de mauvais pronostic pourrait aider a prévenir ces déces.
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Le pronosticaprésun AE$ «ZJ °J° w°w% ~°yN Z 2AX2aX«° v°AT wvWw
cités comme cause de décés dans les séries publiées.

&J«’  KZJzoy3 oX TX AJIJIJEJ A » TvyMA° °ygT Jos3 2 AX
taux de mortalité a 5 ans, qui fluctuerait entre 0 et 40%. Celui-N X ©° TZJA°J«o ° KA’
Ty MA°o X~ ° °3¢gN-NX INOG J« & X° 2AX KJ 2JKBIT X X o©
la topographie des atteintes, ne semblant pas impacter le pronostic. Le taux de rémission sans

traitement est estimé aenviron25-6 An Y TZJA°J«° ° KA~ | JA° 2AX KX’
biothérapie (une étude rapportant a 2 ans une rémission chez 80% des patientsp et décrit

N-2ax °KA" ZJAE- 3IMBX N| XE KBZJTAK%eXesicdnlicafichX « Z J «°
NKJ" " 2AX" K ¥ X » KBZ|E°X3°X« -« J3Oo0g3 XKKBX ~ -«

4. Prise en charge thérapeutique

Points-clé (traitement)

f 2X ©°3J ©°XaX«° TzZJ°°J2AX N- « AX¥ae0,5a kmgkdj
(posologie maximale de70 mg/j) en phase inflammatoire.

f 2Z- MaXN° Z XK2JN°Xlamalacie it ¥ Xtuisant progressivement
les doses de prednisone.

1 A partir de 5 a 10 mg/j de prednisone, une attitude fréquemment adoptée est une
réduction de la prednisone par 1 mg parmoisX°® KZJ33 F° Twv Z «
doit étre systématiquement tenté.

En cas decorticodépendance ou de rechute lors de la décroissance, il convient dediscuter
un traitement adjuvant. Les immunosuppresseurs pour lesquels il existe le plus de donnée
T - «® KX agyo| -03XEJOX X° KZJEJ°| -°3 «XVY 2
dans ces situations notamment les antiTNF-alpha (infliximab, adalimumab, etanercept) et
K Z 3IL6 {tocilizumab).

4.1 Obijectifs

K «ZE J °J W » NX @©-A3Ww TX N-« X« A" ©°o]¢3J°XAo°
données proviennent de séries rétrospectives et sur de petites cohortes de patients. Le
©3J] 0o XaX«° TX I Zkpgosessurle ratem&nkmédidal, qiapourbut de traiter
la part inflammatoire de la maladie, et dans certains cas sur la revascularisation par angioplastie
ou chirurgie.

4.2 Professionnels impliqués (et modalités de coordination)

Le traitement est idéalement coordonné par le médecin spécialiste ayant une expertise dans
KzZJz3 o g3 O Xleguxsodvéntuh Baddéch vasculaire ou un médecin interniste & Z J A° 3 X~

professionnels peuvent étre impliqués comme les cardiologuesou néphrologuesX « NJ~ TZ, A

réno-vasculaire, les gastroentérologues en cas de MICI associée ; les rhumatologues en cas de

T - «TEK-J3Oo|3-°J0| X J°7 - N %X - A -induite; “l@8sv - ° - 3 -’
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-] 9JKa- K-z TO°9X T X« NI TZJo°oX «°X - NAAJlest X ~ °w
radiologues et chirurgiens vasculaires en cas de discussion de geste de revascularisation.

4.3 Recherche de contre-indications au traitement

2X 93] o°oXax«0o TZA«X J3ogs3 °oX TX AJ!'JEJ A N-2°.:
curative et prend aussien compte les traitements (préventifs ou curatifs) des complications.

Encadré 2 : Prise en charge thérapeutique
- Obijectifs :
o Limiter les complications vasculaires, les revascularisations et controler
BZ «ZKJ2aJgo .-« /[E)  NAKI 3 X
o0 Eviter les rechutes
o Limiter les effets secondaires de la corticothérapie
0 $-«°37 KX3 KZ,A Z3y2 AX2axX«® J° 7 -N %X
- Mesures a mettre en place dans tous les cas
0 ;3% 7~ X X« N|J3zX TX" ZJIJN°XA3~ TX 38 72
o] «©® Jz3wzJ«® °KJ2AX° oo JindicXtio X« KZJIM X
0 Statine : souvent utilisées dans ce contexte en prévention primaire malgré
BZIM X«NX TX T-««vy X Tl« KI K ©°°g3]
0 Mise a jour du calendrier vaccinal + vaccination antipneumococcique et grippe
saisonniéere
- Traitement spécifique :
0o Uniquement en phasX «ZKJaago. 3 X X°pb-A X« NJ
o Corticothérapie : prednisone 0,5 a 1 mg/kg/j en premiere intention

4.3.1 Moyens : les molécules disponibles

Dans la phase inflammatoire de la maladie, la corticothérapie orale est le traitement de

référence spécifiqueT X KZJ3°¢3 ©°©X TX AJ!JEJ  AY 2J °3 X N3 ~°o
incontournable et suffisante pour traiter la maladie. La molécule généralement prescrite est la

°3 XT« ~-«XY A-A" KX~ JAos3 X" 0373 oxaxdabdrescrits® v N Z :
en association a la corticothérapie : les immunosuppresseurs (méthotrexate, azathioprine,
mycophénolate mofétil) et les biothérapies ciblées (antiTNF, anti-IL6). Certains experts

proposent de mettre du méthotrexate systématiquement en premiere ligne dans un but
TZv°J3z«X N-30°9 7~ .« 2AXY

En revanche, les traitements adjuvants, notamment le méthotrexate ou les biothérapies ciblées
(anti-TNF, anti-IL6), pourraient avoir un intérét pour traiter les rechutes itératives ou des
situations de corticodépendance.

En termes de traitements, la littérature pédiatrique ne présente pas de niveau de preuves
Tev°J "~ J«?® KX z3JTX $b. EW X° KJ aJo-3 0y TX’ N J
TZv £AIBAJ° -« °AMK v ° - thatemd@nts® X3 2 « X3 KZXZZ NJIN ©
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4.3.2 Principes et moyens thérapeutiques

4.3.21 Corticothérapie
La corticothérapie est recommandée dans les formes actives de la maladie. La posologie de

°3IXT« " - «X zv«w3JKX2X«O °©3 X" N3 ©°9X X« ©937J 0XaX«?©
séveres avecatteinte artérielle limitée) et 0,7 a 1 mg/kg/j (sans dépasser 70 mg/j) dans les
Z-3axXx" KA Ty Ewd X FJo°oX «°X TZ-3zJ«X £ °IKW K¥
rénovasculaire, insuffisance rénale vasculaire, coronarite, ischémie de menme, infarctus
Nv3vM3JK X« B X« JAEXN KZJ3°ogs3 ©°oX TX’ A? W " N|

J-30°0 2AX8Y 272JT2a « ~©°93J° .-« TX M-BA" TX N-3° N-
dehors de formes graves mettant en jeu le pronostic vital.

La dose initiale est généralement maintenue pendant 2 a 4 semaines. La phase de décroissance

peut étre débutée dés que les manifestations cliniques et le syndrome inflammatoire biologique

se sont notablement amendés. Pendant cette phase de décroissancdes objectifs suggérés de

T-"X TX °3XT« ~-«X » JOoOOX «T3X ~-«° TX aos » 1A
6eéme mois du début de traitement. (Figure 2)

Le traitement & partir de ce seuil de 5 mg/jour de prednisone correspond a la phase de sevrage.
Le principe du sevrage consiste a réduire trés progressivement la posologie de prednisone,

zZv«¥3IKBXE X« TX & 2@z °J3 a. 7~ XOop-A TX 3¢JK ~ X3
B °3XT« ~-«X TX 2J« w3 X °3ATX«Une éwntielle MoseA MK X ¢
minimale efficace de corticoides pour maintenir une artérite de Takayasu en rémission et,

TZJA°3 X °J3°oWw KJ ~ 7~ X3 KJ “wN3wo -« ~A33¢«lB X««X

de cortisone endogéne. Habituellement, une terP J© /AEX TZJ3 3 F©° TA ©°3J oxa
envisagée au terme de 24 mois de maladie quiescente.

2J N-3° N-°]g3J° X X" °© TZJA°oJ«°o °KA" Ao KX X° X.
tot, en phase pré- NNKA~ AEXY 2J N-3°9 N-°]¢3J° X ~XAKX ° X3
50% des cas. Les rechutes lors de la décroissance de la cortichérapie sont décrites dans 30 a

40% des cas. Dans la série prospective du NIH portant sur 60 patients, 48 avaient des signes

TZIN° £ °v TX KJ 2JKBJIJT X X° -«° 3XOA A«X N-3° \
patients, 25 (52%) ont été mis en rémision. Seize (64%) patients ont rechuté et ont été retraités

par corticoides avec une réponse favorable dans la moitié des cas. La corticothérapie au long

cours peut se révéler délétére dans cette pathologie en raison notamment des complications
cardiovascuy J 3 X~ 2 AZXKBKBX ° XA° X«zX«T3X3Y 2XK-« KX~
TX’ XZZX°’ " XN-«TJ 3 X’ X« 3J°°-30 JAXN HKJ N- 3
périphérique, myopathie, fracture, infection et diabéte.

En pédiatrie, ladoseorale K ° 3 XT« ~ - «X X~ ° 7~ a KJ 3X » NXKKX
des bolus de méthylprednisolone P plus volontiers a la dose de 15 mg/kg sur 3 joursb est plus

BJ3zX 2AX N| XE KBZIJTAKXW » T ~NA°X3 TJ«On KX~ Z-
T AK z«X °J3° NAK w3 XaX«° KZ 2°JN° TwZJAE- 3IMBEX T
Y NXN JEJ«° wowv TZJ KBBXA3 " N-«Z 32y TJl«  A«X ~w
syndrome de cushing secondaire peut entrainer une déscolasation et une mauvaise

- M X3 EJ«NX TX" ©3J] ©0Xax«o Yy 2Z-"0°0gy-°-3."X X° KX
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XE ~9°9X«° JA - N| XE KBZX«ZJ«°Y $X° °- «° "W J° 7 - N
complications voire au décésliésalamalak w =~ - «° JA° J«° TX 3J 7~ - «’ « N
A« ©°3J ©°9XaX«® p» £ " yX TZw°J3z«X N-3° 7~ -« 2AXY

2 T-"X °®wT Jos3 2AX X ° zy«yd3PJKX2X«® TX & » | 2;

NJ~ °J3% NJ ' W X« Z-«N° -« TA °- T~ TX KZX«ZJ«® XO

4.3.2.2. Méthotrexate

A N-A3” TX KzJ3ogs3 ©°oX TX AJ! JédpahseAuvide fechut@lorsT Z X2 MK ¥
de la décroissance de la corticothérapie un traitement immunosuppresseur est habituellement
proposé (Figure 3). Le recours au méthotrexate dans cee indication semble intéressant mais
NX ©3J ©°X2aX«° «ZJ wvo°v vAEIKAy 2AX TJ«’ TX’ vO°AT
a go| -°293XEJOX X ° zyw«y3JKX2X«® °3X N3 ©°© JAE T- X
agyo|] -03XEJ°oX JAE N -eénifuneNémisdiod dans’5XX% 809 des chiste dditico
résistance ou de cortico-dépendance. Dans une étude pilote sur 16 patients ayant une artérite
de Takayasu corticorésistante, 13 sur 16 (81%) ont été mis en rémission. Des rechutes sont
survenues dans 44%des cas (7 patients sur 13). Aprés un suivi moyen de 18 mois, 50% des
patients restaient en rémission prolongée. La durée du maintien du traitement

aa Ae-"A°°3 X" " XA3 «ZX ° °J° NKBJI 3X2X«° TvZ « X 1
est tératogene (Centre de Référence sur les Agents Tératogenes (www.lecrat.fr)) (anomalies de
fermeture du tube neural) et donc contre-indiqué au cours de la grossesse ou de l'allaitement.

$| XE KZX«ZJIJ«°W KX 2go0o| -°23XEJOoX X ©° KXuX 3TIZ P XP3IXz«E
cortisonique B son usage est publié chez environ 50 patients, avec une efficacité non

directement évaluable. Les doses publiées varient de 10 a 15 mg/m/semaine D sans dépasser
généralement 20 mg/semaine pour une durée totale de 18 a24moisY 2ZA  Jz X TX KJI Z-
NA° J«y X ©° X3axo TX KB 2 ©°Xs KX’ XZZX°~’ «Tw’ 3 J MK
BZ- M XPARIB«NZX v X °J3 A«X «Z ¥a w3x -A KX °J3X«?°
bonne ; une étude seulement soulignela survenue de 4 cas de candidose dont une hospitalisée,

chez des enfants par ailleurs sous prednisone orale au long cours.

4.3.2.3. Azathioprine et purinéthol

2ZJEJ°| -°3% «X 3T » 1 2azblzbom-A3 2aJE ajAa Z5A 2zt
65 patient” W ° X3 2 X°0©°J ©°© K7Z. MO X«® -« TZA«X 3¢ ~° -« N
J3oy3 XKKX °X«TJIJ«® A«X TA3ygX TX ~A £ TX al a-

TX Ky -« 3JT -K-z 2AX" °3yXE ~ fantecdig¥stive & - A~ JE
BKZIJEJO°| -°3 «XW KX °A3 «w°|-K 3& » I 2zblzbo- A3 E
$| XE BZX«ZJ«°W KZJEJO°| -°3 «X X ° wgzJKX2X«° AP°
a g0 | -093XEJOXW » £ “vX TZv°J3z«X N-3° j -« 2AXY (H
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4.3.24 Mycophénolate mofétil
Parmi 10 patients traités par le mycophénolate mofétil (2 g/jour), une rémission clinique et un

XZZX° TZwv°J3z«X N-3° 7~ .« 2AX ¢°] X«° - M°X«A” NJ| >
patients traités par mycophénolate mofétil présentaient une amélioration clinique et un effet
TZw°J3z«X N-3° 7~ -« 2AX °X«TJ«° A«X TAZ ¥ X 2a3¢T J«X
2ZA° B “J° -« TA NENK-°|-"°|J2a TX 3Je°ce°-30gX TJ.
Tv -32a3 ° °KA" AdesBothérapies.J XN KZJ33 [fEv X

4.3.2.5 Anti-TNF alpha
27 «°¢3F° TX M -°|w%w3J° X J wowv wAEIKAv °3 «N °1J
chez des patients réfractaires aux immunosuppresseurs classiques ou corticodépendants.

2X" J«®%Jz-« TO9XT TA° ABZ d@WZ K 2E «®NJ MW B-X&X wv°v v A£JHK.
-AEX3OXTY 2X° °JAE TX 3¢°-« X NK « 2AX IN-2°Kwe X
N-3° ~ -« 2AX N|XE NX~ °J° X«° W JEJ«° XA KX ° KA’
semblent indiquer une efficacité de ces agents.

Ces résultats sont corroborés par 5 séries pédiatriquesDT- «° A« X ZJ ©° w°J°o TZ,
BZA  JzX TX M -°]¢3J° X X« ©°9X32ax’" TX 3ga ~ 7~ .«
Ao B 7~ v 3 X afeXenWrdn 2& caipuliiés {ddskl décrite de 5 & 6 mg/kg en schémas

variables a semaines 02-4-8 puis toutes les 8 semaines ou semaines -4 puis toutes les 4

X2 « X8 T-«° BB FAERE °r: -« XY RZIPOZX X«® KZITI
de 40 mg/ 2 semaines chez les > 30 kgbou 24 mg/m2 chez les < 30kg). Leur tolérance semble

bonne Dce qui les font le plus souvent préférer au cyclophosphamide. On peut également noter

2 AX KZ «T NAB*d «XTX TAXkAR° J«° ° KAre spondylatthrite ¥uc © X 2 AZ
A«X 2JKIT X «ZKJaago .- 33X «?2 X" % «JKX I -N ¥vX »

2ZXE°¥v3 X«NX JIJN2A ~ X TJl« KX Z-3ax’" 7~y FEws X JAEX
la voie IV. Une expérience préliminaire existe avec certains biologiques pr voie sous-cutanée.

4.3.2.6 Tocilizumab

;bA' XA3 "~ Ty 3 X’ - AEX3 9 X’ 3 yg03 .7 °XN©° MAXER, en « © a .«
termes de rémission clinicoM - K-z 2 AX X° A« XZZX° TZwv°J3z«X N-3
2J N-23°J3]7 7~ -« TX’ J « ° Jat-awtociliAuab a moktré Aeés védultats) 3 3 J °

similaires en termes de réponses cliniques (61% et 70% a 6 mois), avec une fréquence similaire

TX N-2°K NJ° - «’ A NAKJI 3 X’ JA N- A3~ TA " A E W
et 85,7%, respectivemerf Y A N-A3" TA "A A W [T an TZXZzZX°~
°J° X«°’ 03] o°o¢ " W T- «?©° Ky a- ©° ¥ -« «YNX" "~ ©°%
N-2°K NJ° -« «wZwy©°J ©° °J° T ZZwvu3X«°X X«°3X KX J
méme étude, la comparaison avec les immunosuppresseurs classiques semblait étre en faveur

TX’ M -°]¢¥3J° X’ FJJ«°Jz-« ~°X’ TX A6*d X° °- N H
")« v Ew« X& X«© AEJ  NAKJI 3 X’ Y 7 - Adspective. lIXautEX T X~
T AK z«X® «vl«?®- o« 2AX KBZvAEIBAI® -« 3JT -K-z 2A
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KX Ky -« XE “°9J«°X  X° KZJ°°J3 ©° -« TX «-AAEXHK
analysée. Un essai randomisé évaluanty ZXZZ NJIJN °yv TA °- N K EAaJM A
maladies de Takayasu réfractaires a été récemment publié par une équipe Japonaise (TAKT

"o ATESY 2X ©°X2a°" oA 2AZw» KIJ 3XN|A°X w°oJ ©°© KX N3
inclus dans chaqie bras de traitement. Les résultats de cette étude suggérent un effet

My «vZ 2AX X« ZIJAXA3 TA °-N K EA2JM M X« 2AX KX N
en analyse en intention de traiter.

(«/E 3 -« &aA NI~ 3J°° - Tdcament jaZltacitizimab avec’ud on Prafii’ X Z Z
de tolérance, font de ce traitement une 2eme ou 3éme ligne a discuter dans les formes
réfractaires. CeluiN J vo°yv TwN3 ©° » KBJ T-"X TX J] 2zb!zb I
de moins de 30 kg, lesdoses usuelles de tocilizumab peuvent atteindre 10 & 12 mg/kg toutes

les 2 & 4 semaines).

2ZXE°wv3® X«NX JIJN2A "~ X TJI« KX Z-32aX" 7~ ¢ /Ewd X JAEX
la voie IV. Une expérience préliminaire existe avec certains biologjues par voie souscutanée.

4.3.3 Traitement des rechutes et des formes corticodépendantes de haut niveau

2X T XAERJzX TwZ « ° Z TX HKIJ N-3° N-°|%g3J° X «ZX’
évolutive clinico-M - K-z 2 AX TZA«X J3 °blerfenttkXe en demigsidr parfe ~ A ° 3
traitement survient dans au moins 40% des cas.

(« °3 «N °XW KX~ 3XN|]A°X" -A 3¢N T AX  ~-«° T Jz
N- «N-2 ©°2J«°X TX =~ z«X” NKB « 2AX" X°b-A 3JT -HK-12z
inflammatoire biologique.

La principale question est ainsi de savir a qui et quand il faut prescrire un traitement adjuvant.

4.4 Traitements associés, éducation thérapeutique, modification du mode de
vie (au cas par cas) et autres traitements

4.4.1 Traitements a visée vasculaire

B N-«/E X«° TZv EIBAXS «T £ TAXKEX2 X« KX 3 7~ 2 A
les facteurs de risque.En cela une échelle du type SCORENww.heartscore.org) peut étre une

J TX » KZ «rfsamblé des factewrs d& Ksqul @ge, sexe, index de masse corporelle,

tours de taille et de hanche, tabagisme, cholestérol, pression artérielle, diabéte, activité

physigue) et offre une meilleure évaluation du risque cardiovasculaire global. De cette

stratification découlent des adaptations hygiéno-diététiques, psychosociales et
médicamenteuses basées sur des objectifs a atteindre. Les explorations cardiovasculaires de

dépistage sont a discuter au cas par cas avec un specialiste des maladies cardiovascuksrdans

une stratégie globale de stratification du risque cardiovasculaire.
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44.1.1 Antiagrégants plaquettaires et anticoagulants
Le rationnel de prescrire un traitement antiagrégant aux patients diagnostiqués avec une
artérite de Takayasu est faible.

Danscecox © XEO X TZ «NX3©° ©oATXWwW KB ~XaMKBX 3J 7 - ««I MK
dose antiagrégante (75 a 300 mg/jour) aux artérites de Takayasu avec atteinte sténosante

T X33y XY $| XE KBZX«ZJ«°-5Kdkg Tsans dépasérF5 mMglj)ésonuFageX  °© T X
varie entre 30-60%.

2J °3X N3 °0o _« “E‘ogago 2AX TZA« ©°©3J ©°XaxX«® J«©

44.1.2 Statines
27 a°JN° °3 ¢ /FEX«® Z TX 70930 «X -FIANABD 3K EXLZAX
"y N Z 2 AX?2X«© Téntédeddkdyasu.® - A3 KzJ3 o
Il existe une interaction complexe entre les maladies inflammatoires et le développement de
KZJ° | wie- Ded Kaits spécifiques lié > KBZ «ZKJ2ajJgo .« X° p» KJ
inflammatoire conduisent a une athérosclérose précoce et a un risque accru de maladie
cardiovasculaire athéroscléreuse. Ainsi, il a été suggéré de multiplier par 1,5 le risque
cardiovasculaire établi a partir des facteurs de risque classique présents chez un individu.
6vI«®- « W KBJ °3y XINXR IPZA@X aIZBITP X J «ZX« XKKX
"Azz T J«°X °-A3 T E‘ogajgo 2 AXaX«° °3X N3 3X A«X
cholestérol spécifiques en cas de maladie inflammatoire ou inférieures a celles recommandées
aux individus sansmaladie inflammatoire. Les cibles sont telles que décrites ciaprés selon les
recommandations ESC 2019
Pour les patients a bas risque CV (<1% de mortalité cardiovasculaire a 10 an@chelle SCORE)
KZ- Ma XNEN|Z- BIXX °2v&2- K X~ ° TWmd/k &dit X,16 gk)Zavec inténdehtions 1 2
T wowo 2AX JAEI«® « °©JA3 IO centreTZ dt @9 Mmrhall, &tX2a X « © ‘
BZ « °©JA3JO° -« TZX2MKBYX TZA«X ~°9J° «X X« °KA’
cholestérol > 4,9mmol/L (soit 1,9 g/L).
Pour les patients & risque modéré CV (35% de mortalité cardiovasculaire & 10 ans) Z - Ma X N°  Z
delDL-N| - BX °w3 - K X" ©° TZF°3X «Zv?3 XA3 » T Wy 22-HKb
Pour les patients & haut risque CV (510% de mortalité cardiovasculaire & 10 ans)K Z - MdeX N°  Z
LDL-N| - KX  °¢3 - K X" ° TZEFo3X «Zwv3 XA3 » AW/l 22-Kb?2
- A3 KXT °Jo X«o ' p 03w | JAO 3 72 AX W - MEXAP TZX
deLDL-N| - KX °og3 - K X" ° TZFo°3X «Zv?3 XAz » @iled 22- Kt
préconisée pour tout patient en prévention secondaire cardiovasculaire et tout patient avec
insuffisance rénale sévére (débit de filtration glomérulaire inférieur a 30 mL/min/1,73m 2).
Les hypolipémiants a prescrire sont les statines en premiére intation avec augmentation des
T-" X" °-A3 JooxX «T3X KJ N MKEXW X° b -A KZJTo-«N°

44.1.3 Autres mesures de protection vasculaire
(« NJ° TX By -« ~93ANOA3JKX  TX KZJI-3°XW KJ °
selon les recommandations en vigueur pour les anévrysmes aortiques. Le tabagisme est un
ZIJN°o XA3 TX 3 ~2AX TX N-2°K NJ° -« TZA«X J-30° o)
patients. Les données actuellement disponibles ne sont pas suffisamment solidespour
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°3 gy N-« ~ X3 KJ °3X N3 °0° .« “E"©0ogajgo 2AX TZAc« «
J«°9Jz-« 79X TX  B3ygNX°°oXA3 " TX KZJl«z -°X« @ «X . .E¢
une artérite de Takayasu.

Néanmoins il convient de garderune£ z KJ «NX °J3° NAK w3 X ~ A3 KX T
J3ogy3 XKBKBXW X° KX N-«°37 BX TZA«X | E° X309 X« -« J3
X « N| J3zX TX bzléoxsox«' -« « X 7 - «oO ° 3 a_. T 7 g
K Z J ® tlevTakayasu. Les moyens nécessaires doivent faire appel aux mesures ambulatoires

de pression artérielle (MAPA) ou automesures, et non simplement aux mesures cliniques au

cabinet médical. Enfin, des mesures de pression artérielle aux chevilles sont souveémécessaires

°J«° TJ« KX Tw° ~°2JzX 2AX TJ« KBX ~A E - X« 3]
claviéres qui vont minorer les chiffres mesurés de pression artérielle au niveau huméralSelon

les recommandations ESH/ESC 2018, ne hypertension est présente pour des valeurs de

pression artérielle supérieures a 140 mmHg de pression systolique ou 90 mmHg de pression

diastolique.

Les objectifs tensionnels pour les patients demoins de 65 ans sont entre 120 et 129 mmHg

pour la pression systolique et inférieurs a 80 mmHg pour la pression diastolique. Les objectifs

tensionnels pour les patients de 65 ans et plus sont entre 130 et 139 mmHg pour la pression

systolique et inférieurs 4 80 mmHg pour la pression diastolique.

8« °3 [ Kvz X3 Jaitgmedtsanti-|NE °JX3 - X« TXXASN " » KZ « °©JA3 JcC

N- «°3 X KZ|E°X3°X«  -«VY 8« °3 [/E Kvz X3J KX’ 03]
KZ2J ~-N J° -« . (% -A > | F3J«°Jz-« ~°X° TX 3y N
calcique ou un diurétique thiazidique.

2X ©°93J ©°oXaX«® TX KBZ|E°X3°X« -« N|XE KBZX«ZJ«° T-

par le NIH (TA < 95° percentile).
(http://pediatrics.aappublications.org/content/pediatrics/140/3/e20171904.full.pdf ).

4.4.2 Prévention de I'ostéoporose cortisonique

272 2°-307J«NX TX KBJ °3¢vAEX«® -« TX KZestiméeyGette- 3 -~ X |
prévention a pour objectif de limiter le risque de fracture chez les patients sous corticothérapie

JA K-«z N-A3” 3I&E£ UWO 2zb wo-A3 TZv2 A EIKBX«® °3XT«
francaises ont été émises en 2014 ; elles envisagent le cas des femmes non ménopausées e

TX’ | -22a X" TX 2a- « TX 0A J« W °3 «N °JKX °-°AHK
a g ~ °. A3 KI2ZAXKEKX KBI N-«TA °X » ©°X« 3 X« °3yg/[EX
évidente que pour une population plus agée.

4421 Evaluation initiale du risque fracturaire
- 2) 3wJB “J° -« TZA«X TX«  ©°-ago3 X -~7 XA X 3
TvMA° J«° A«X N-3° N-°]¢3J° X °3-K-«zyX ITAL£ UWO 2;
mois) ou chez ceux sous corticothérapie depuis plus de 3 mois sas DMO initiale.
- Le dépistage de fractures infra-cliniques par des radiographies du rachis doit étre réalisé
X« NJ° TX °X30X TX °J KKX £ O N2 °Js3 3Je°e°.30 p |
cours du suivi ou de douleurs rachidiennesou¢ XE KZX«ZJ«° VY
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- 2ZA° K “J° -« TA “N-3X *> Go 3IATvoX32a «JO° -«
validée chez les femmes non ménopausées et les hommes de moins de 50 ans.
- 2J ax A3 X TX  2aJs2zAXA3” TX 3X2-TXKJzX -~~~ XAE

4422 Mesures générales
- Prescrire la dose minimale efficace de corticothérapie.
- Encourager des apports suffisants quotidiens en calcium, de préférence via
BZJIJK 2X«°J° -« Y KJ °3X N3 °0 .« “"E-©°ogajo 2AX TX
- Mesure du taux de 25-OH-vitamine D et maintien de celui-ci au-dessus de 30 ng/mL.
- («N-A3JzX3 KZIN° [E oy °|E~ 2AXY
- Le sevrage tabagique est indispensable.
- (/£ °X3 A«X N-« -ad2a]3Jo _« XENX "~ /AEX TZJIJKN--KY

4423 Traitement spécifique de I'ostéoporose
&J« ' KBJ °-°AKJ° -« TX ZX2aX’" «-« @yg«-°JA  yX  Xo°
Z3 JN° A3 J 33X X o a. «’ v BXAEY X° KZA° K “J° -« TX
TA 2J«2AX TX T-««v X TX KJ B °éntsdadLcdtte populatbd K ZXZZ
Xo 7 As KX 3 2 AX J"-Nv»bZAob'Jo-« TX M ~°
ultérieure.

$X00X °3X N3 °° .« «X T- ©°© FOo3X X«&FE " JzuX 2AZX«
(dont les fractures vertébrales infra-cliniques).

Dans tous les cas, la décision de traitement doit étre portée aprés évaluation individuelle
(pathologie sousjacente, dose et durée de la corticothérapie, résultats de la DMO) et devrait
ZJ 33X KZ-MoX° TZdiséX N- « AK°J° -« ~°¢N

Dans cette population, les bisphosphonates sont utilisés hors AMM. lIs doivent étre associés a
une contraception efficace chez la femme et une grossesse ne doit pas étre débutée dans les 6
mois suivant leur arrét (privilégier le risédronate chezla femme jeune). Le tériparatide peut étre
utilisé dans le cadre de son AMM.

4424 Suivi
- A- Ao X A°o K “J° -« TZA« ©°3] o ¥daXlePansdoittete Z 2 AX
réévaluée par un spécialiste.
- Il est recommandé une surveillance annuelle de [EDMO durant les 2 premiéres années
TX ©93J ©°X2aX«® Xdauminidnd. 3 32 F° TX NXKA
- Le dépistage de fractures infra-cliniques par des radiographies du rachis doit étre réalisé
X« NJ~ TX °X3°oX TX °J KKX A 1T N2 npggA N-A3" TA ~ A
- 23 ax A3 X TX  aJs2AXA3” TX 3X2-TXKJzX -~ '~ XAE
- 22333 F° TZA« ©°93J ©°9XaX«® ~°gygN Z 2AX T- ° 73]
bénéfice/risque au cas par cas (consultation spécialisée).
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4.4.3 Autres mesures associées a la corticothérapie

La corticothérapie augmente le risque infectieux et peut faire émerger des infections latentes

2 AZ KB N-«/FE X«° TX °3 ¢ /EX« 3 °J3infdétibux EIpNyMctiquds® - « - A
Les vaccins recommandés pour les patients traités par immoosuppresseurs, biothérapie et/ou
corticothérapie pour une maladie auto-immune ou inflammatoire chroniques sont les vaccins

du calendrier vaccinal en vigueur. De plus, sont spécifiquement recommandées, les vaccinations

contre la grippe et les infections in£J ~  AEX’ » °«XA2 - N-2AX Y -« °3-°."°
méme des 9 ans la vaccination contre le papillomavirus.

Il est recommandé de mettre a jour les vaccinations le plus tdt possible au cours de la maladie
auto-immune, avant la mise en route du traiement immunosuppresseur si possible, en

particulier pour les vaccins vivants atténués (fievre jaune, varicellezona, rougeole, oreillons,

rubéole).

Les vaccins vivants atténués sont théoriquement contre-indiqués chez les sujets recevant un
traitement immu nosuppresseur, une biothérapie et/ou une corticothérapie a dose immuno-
suppressive. Cependant, certains vaccins vivants atténués notamment contre la rougeole (en
général, vaccin rougeoleoreillons-rubéole) ou la varicelle, semblent bien tolérés chez des
patients sous traitement immunosuppresseur y compris les biologiques. Chez un patient non
immunisé et particulierement en contexte épidémique, la balance bénéfice/risque doit étre
discutée au cas par cas, méme quand le traitement immunosuppresseur ne peut [Faétre
interrompu.

La vaccination contre les infections invasives a pneumocoque doit se faire avec le vaccin
polyosidique conjugué 13-/EJ K X «° ~ XK-« KX "~ N|v2aJ JTJ°°¢v » KZ <4z
TX KZJT2 « ~ 9370 - « TAijugtd 28Nalent (sPagaespRaris). T 2 AX  «- « N
Le rappel diphtérie-tétanos-poliomyélite doit étre réalisé conformément aux recommandations

TX KJ °-°AKJ° -« zwv«v?3JKXY ;33 J KBKBXA3 W KJI AEINI
du personnel soignant, constitue un élément majeur de la protection.

C« N- «©° JN°© 3 ¥y NX«?© JAEXN A«X ° X3 - «wa«X JOOX «°oX T)>
O AMX3 NAK- "X «-« °937J ©0gX X0 7 ° 3@0J)INCY 2 X« op zKAJv 30 AXMAX
AA 238 X« KBZIM X«NEBXTXRSAINMN TIZA«- @ X“P3 =AJ«° Zy3 -
T ~ NA° X3 KB X 03J 0 XaX«?© TZA«X °©o AMX3 NAK- "~ X BKJ° X
corticothérapie. En cas de prescription de rifampicine, les doses de corticothérapie doivent étre

2 Ja-3yX « TIZXK A 2A3 N-«°3 XNJ33 X3 KZXZZX° TZ «TAN°

27Z)J«z A BKAK-"X TZ|E° X3 «ZX ©°9Jo° -« -A KZJ«zA BKAK
anti-° J3J° °J 33X ¢3JT NJ°XA3 JA 2.2ax«° zToMpafent «° 3 - TA
JEJ«® “wo-A3«y TIl«  A«X E-«X TZX«Tw?a X 3A3yz -«

2 °3 ¢ EX«® -« TX XZZX° " ayg°oJM-K 2AX" 7~ XN-«TJ 3
N- A3~ FJAo3 X" 2AX KZ-"°9¢-°-3-." X8 3X°3¢ X«°X A«
corticoides. Les diabétes corticoinduits sont fréquents et doivent étre dépis® v~ Tw’~ KZ « ©
TX KJ N-3©° N-°|g3J° XY 272 «O9 X3 [EX«® -« TZA«3AX
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"TETogado 2 AXaX«© °- A3 KJ @ X X« °KINX TZA« 3wz
mais aussi pour prévenir la prise de poids ou la rétention lydrosodée par des conseils sur les

apports caloriques et sodés. Pour la prévention de la myopathie cortisonique, il est conseillé

que les patients pratiquent une activité physique réguliére (marche rapide 30 a 45 minutes par

jour), voire de faire des séanes de kinésithérapie de renforcement musculaire en cas
TZJaE-©°3-°] X JAv3¥¢XY

2 X 3 XN- A3~ > If)ZJﬁE' TZA« °'EN| Jo3 X ° X A o3 X
° " EN| Jos 2 AX’ JZ « TZv £IKBAXS3 KX 3 “2AX TX TwN
corticoide.

4.4.4 Education thérapeutique

2Zvy TANJ®° -« ©°]y3J°XA°o 2AX TA °J° X«° 3IA(A; B X °o A
2 JKJIJT X NJ| 3-« 2AXY -ci& Aq lAprise Xn ¢hargd globaleldu parent® Cette
TvaJ3N| X 2A "X TN 9K TLFOo3X FPKA®y TTvZ « X °J3 KZ
B 2Z(A; £ X » J TX3 KX °J° X«°’ » IJN2Ay3 3 - A
pour gérer au mieux leur vie avec une maladie chronique.

Elle fait partie intégrante et de fagon permanente de la prise en charge du patient ; elle

comprend des activités organisées, y compris un soutien psychosocial, congues pour rendre les

°J°% X«° " N-« N X«©  Xo «Z-3%2gy " TX KXA3 2JKIT XV
hospitaliéres et des comportements liésa la santé et a la maladie. Ceci a pour but de les aider

(ainsi que leurs familles) & comprendre leur maladie et leur traitement, collaborer ensemble et

assumer leurs responsabilités dans leur propre prise en charge dans le but de les aider a

maintenir et améliorer leur qualité de vie.

Une information orale ou écrite, un conseil de prévention peuvent étre délivrés par un

°3 - ZXT T -« XK TX T J«°vw » T AEX3 X’ -NNJ~ -« w 2
thérapeutique du patient. »

« La démarche éducativeest participative et centrée sur la personne et non sur la simple

transmission de savoirs ou de compétences. »

B . K " ZJz ° TZA«X 3XKJ° -« TX °J309X«J3 J° X«o°3X
J °-A3 - MaXN° Z TZJ °BPX3«TBX “Mémés» TZXKBXKITX »

« W KZ(A; T-««X JAE °J° X«o©~ BZ-°°-3°A« oy T
«T £ TAJK ~v X° aJ 03 7~ g X«°3X A«X «-32X ©°| g3]J°
du patient issu de ses représentatins et de ses projets.

Différents moyens sont mis a disposition des professionnels de santé pour aider leurs projets

TZvy TANJ®° -« 9| ¢3J°XA0o 2AXY 2X° NX«°3 X" TX 3%Zwy3 X
santé maladies rares ont en particulierdest ~~ - «~ TZ «Z-32]J0° . «¥Y 2X ]
et des sites internet peuvent apporter des informations utiles.

K «ZE J °J° JIJN°AXKKX2 X« TX °3-z3Jaax TzygTANJCO
de Takayasu validé par une ARS. Cependanti X~ °©°J° X«©°F Joo X «of TZzJ:3
peuvent étre inclus dans des programmes destinés aux patients atteints de maladie chronique
traités par corticothérapie au long cours et/ou biothérapie.

25
Novembre 2019



PNDS Takayasu

Il parait nécessaire dans cette population de proposeraw® - @ X«° TA T Jz«-"°© N T
AJI'JEJ A X° TX KBJ 2 ~ X X« °KINX TX KJ N-3° N-°]|y
JZ « TZJTJ°oXs ~ « NX" 7 J 33X KBZJIBK 2aX«°Jo° -« TX
charge ces patients doivent X ° «Z-3%3Xx3 J «’ 2 AX KBXA3~ J TJ«?O

syzAK w3 X TX KJ N-23° N-©°]¢3J° XN WIATX¥ "2 AzX« XT Z AT
v A NJ°XA3~ TX 3 XN|A°X -A TX N-2°K NJ° -« TX KZJs

4.4.5 Aspect socio-professionnel, scolaire et renouvellement ALD

Le retentissement socioprofessionnel ou scolaire de la maladie peut étre important. Un
reclassement professionnel ou une mise en invalidité peut étre nécessaire. Un arrét de travalil

est fréiquemment indispensable durantles6p X2 X3~ 2. =~ TX ©37J ©0XaX«?®°
de traitement adjuvant a la corticothérapie.

(« NI~ TZwv A BA° -« AEX3 A« °-KE| J«T NJI°W K °- As
de la vie quotidienne (domicile, véhicule, reclassement professionk 29 X° TZJ°° -3 0 X3
particulier pour remplir la partie médicale des dossiers de demande a la MDPH.

c - AT BXT X«ZJ«° ' T N-KBJ® ¥ W B X ° [E AEX?X«O® 3
L «T A TAJK “vo JA° 3w TA dre3 XN° XA TX KZv°JMK

En raison de la durée du traitement initial conventionnel (24 mois au minimum en moyenne) et
TX” 38 7~ 2AX" °3-K-«zyv @ TX 3XN|A°X 2A ac° . X«© A
KZ 2& °-A33J X ZJ 3¥X °J3 g3 -TX TX 0 J«  3X«-A

4.4.6 Recours aux associations de patients

A-A" KX °3-ZX 7 - ««XBT O TX T J«®y XPXEHXO XWNX XX
associations de patients par leur médecin, les centres de référence et/ou de compétence, les

sites Internet institutionnels et O rphanet (voir Liste des liens utiles pour les professionnels de

santé et pour les patients).

Ces associations contribuent a une meilleure prise en charge globale de la maladie en favorisant
la coopération entre les patients, les associations de patients, les soignants, les institutions
médico-sociales et administratives.

4.5 Traitements de revascularisation

Les complications vasculaires sont la source principaledemorbf - 3¢ JK ©°% JA N- A3~ T
de Takayasu. La prise en charge de ces complications vasculaires est proche de celle des Iésions

TZJ°o | v3-" NKvs3-~ X N-2aaAc«XVYiteruXe interventoh sur des’ lésibris J « © X~
artérielles en période inflammatoire, le risque de resténose étant particulierement important et

serait multiplié par 7 dans ce contexte. Ce risque de resténose était de 32% dans une autre

étude, et plus fréquent chez les patients sous corticoides seuls en comparaison a ceux sous un
immunosuppresseur associeé.
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2J A3 EX BKBKBI«NX 3yzAK w3 X X ©° «yNX" " J 33X JZ «
artérielles, ainsi que les complications telles que les sténoses, lehromboses ou les anévrismes.

Les modalités et le rythme de cette surveillance ne sont pas consensuels, et doivent tenir
N-2°°oX TA N-«°3" KX TX KBJ 2JKIT XW TX KBZXE ~°X«N.
KZ €z X TA °J° X«©° XAiblesT & niveauXds chaqué it Le traiterheht de
revascularisation d'une lésion sténosante symptomatique devrait faire I'objet d'une discussion
pluridisciplinaire par une équipe entrainée.

Encadré 3 : Situations nécessitant la discussion d’'un geste de revascularisation

&J«” KI aX A3IX TA °-"" MBEXW X« KZIM X«NX
- Sténose des artéeres rénales avec HTA rénevasculaire résistante au traitement
médical

- ?2%9%«-" X J3Oogy3 XKKX “TEaco-ajgo 2 Ax J/EXN
- Anévrysme (en fonction de sa localisation et de sa taille)
Les indications de revascularisation doivent étre systématiquement discutées avec un centre
expert.

5. Suivi

27ZJ3°¢3 ©°oX TX AJ!/JEJ A X ° A«X 2JKJIT X N|3-« 2/
A  NAKI 3 X~ T-«° KJ °|J "X TX N NJ°3 ~Jo0 .« X«z X«
tronc artériel. A ce titre elle nécessite un suivi tout particulier car prés de 50% des patients vont

présenter au moins une rechute au couf T X KZwv E- BA° -« TX KJ 2JKJIT X

2X A E ac K 2AX TX ~ 723 7 A3 X3 TX KJ M-««X 3¥°-c
X° M -K-z 2AX’ TX KJ 2JKJIJT X r lgs Esions B&uellaires A~ = v X'
(sténosantes ou anévrysmales) dont le caractére fixé peut étre affirmé dans les 3 a 6 mois

suivant une prise en charge thérapeutique adaptée.

5.1 Objectifs

&X ZJO-« zv«v?d3JIKX BX "A E Al {72J3° NAKX3 JAo - A3
1 2% A3 X3 TA M-« N- «©°37 Kotdépister ¢f traileNi@s évantuelles T X K J
3 XN| Ao X" TX KZJ3og3 °oX TX AJ!'JEJI A
¢ 223"~ A3 X3 TX BKJ Twv N3 - "7 J«NX TA ©°3J 0XaXg?o N |
est contrblée
9 \Vérifier la tolérance du traitement
1 Dépister les complications précoces et tardives de la maladieou de ses traitements
1T &v° o Xs3 X 63 J ©Xs ©3 ¢y N- NX2 X«?© KX’ 'VZAXBBX
traitements
i © 7 A3 X3 bZVTANJO -« °|V3J°XA° 2 AX TA °J°o X«P©°
L’objectif principal est de prévenir la survenue de poussées inflammatoires vasculaires de
I'artérite de Takayasu, ceci afin d’éviter les conséquences hémodynamiques d’un processus de
cicatrisation sténosant (claudication, ischémie, nécrose) et plus rarement anévrysmal
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(embolisation, thrombose). L'idéal est d’empécher la poussée inflammatoire dont les premiers
signes morphologiques peuvent précéder les signes cliniques.

2X A £ °cyT Jo3 2AX TX KzZJzoys oX TX AJ!JEJ A N

- observance

- JOXK X3 TZvTANJ° -« TvT wvX » BZX«ZJ«® X° JAE

- adaptation et information du milieu scolaire (PAI si nécessaire)

- tolérance des traitements sur la croissance

-3 T2AX K v JAE 33JT JO° - «  -Dopplef dars9e stk v Z v 3 X3
systématique Y X« 3¢ X3 Al «° KZJ3°y3 --IDMIFDG adkWw KZJ «
situations avec enjeux thérapeutiques.

Encadré 4 : Définition de la réponse thérapeutique
- Absence dZ J ° ° J 3e nBuveawsyniptdme vasculaire
- M X«NX TX ~Eaco™ axJoNK «« RIRR | PZ © XIK PaE
maladie inflammatoire associée
- Absence de syndrome inflammatoire biologique
- M° X«NX TZwv A BA° [FE °yv X« aJz X3 X

5.2 Professionnels impliqués (et modalités de coordination)

Le suivi est idéalement coordonné parlemé XN « ~° ¥ N JK ~°X JEJ«° A«X X
de Takayasu, le plus souvent un médecin vasculaire ou un médecin interniste ou rhumatologue,
X« N-BKIM-3J° -« JAEXN KX 2¢TXN « ©°93J] ©°J«oVYV &ZJ,

comme les pédiatres3Z - 32 X~ °¢ T J°3 2AX " ©Ww NJ3T -K-zAX" - A
vasculaire, les gastroentérologues en cas de MICI associée ; les rhumatologues en cas de
T - «TEK-J3° | 3-°]Jo| X J° 7 -N ¥¢X - A -induite; “l8sv - ° - 3 -’

ophtalmologistes X « NJ~ TZJ°°X «°X -NAKJ 3X ~°¢yN Z 2AXW |
radiologues et chirurgiens vasculaires en cas de discussion de geste de revascularisation. Des

disciplines paramédicales peuvent étre amenées a intervenir : psychologue, pédopsycHogue,

T vw°9° N X««XW | «v  ©°]w3J°XA°oXZ

5.3 Suivi de I'activité de la maladie

Ce sont usuellement les crittres NIH qui sont utilisés pour” A A3 X KZJIN° &£ °¢v TX
Takayasl/ . K~ a° K 2AX«® TZJIAE 3 A« °JO° XddphaseE?a °©° - a ]
inflammatoire de la maladie ou a la phase occlusive.

Les critéres d’activité NIH sont :

°°J3 ° -« 3yNX«°X -A 3JaiereskuBdfts: - « TZJA 2a- «° 1 T

- 2 z«X' TZ " N|wva X -A ¥lifiquesZNYJIRARTI ON J-0« - &)~ TNZAMK
T a « Ao -« - A ‘]M'b o -« T7 A « O‘AB'W ,-AZZE
tensionnelle,

- 0?2 z«X' TZJzz®*JAEI® -« -A «-AEXBBX By o -« E)
- Symptémes systémiques: fievre, arthromyalgies, épisclérite
- Syndrome inflammatoire biologique
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5JK| XA3 XA X2 X«?© N X’ N3 ©° w3 X’ « X o X«lke3t pdtfois® J - N- @
possible TZ «©° X3 EX« 3 ~ A3 B Mn stadgJprécliigievniaid teX Adicattors X
T- AX«° ZJ *X KZ- MoXeentr@axgetX T ~ NA ~ -« JAEXN A«

5.4 Deépistage et surveillance des complications du traitement

Comme pour tout patient traité par une corticothérapie fortement dosée, ce traitement impose

A«X 7~ A3 EX KBKBI«NX TX’ XZZX°’ «Ty " 3JMKBX'es TX’ N -
régulieres des glycémies a jeun, une hypertension artérielle, notamment par la réalisation
TZJA° -2 X" A3 X" ©°X« @ -««XBKEX W -A TZIJA°3 X"~ z«X’

2X" N3 Jae°e X" W A«X | E°-!1JK w2 XWw uflEstreibfemeAts|igX” TA
états psychotiques, une ostéonécrose aseptique peuvent également survenir. Les complications

infectieuses doivent étre prévenues, dépistées et traitées rapidement. Toute fiévre doit
prioritairement conduire & suspecter une infecti- « Y 2Z- °¢-° -3 .7 X °XA° «
surveillance spécifique par ostéodensitométrie. Les complications oculaires (cataracte,

glaucome) justifient un suivi ophtalmologique.

P X« TJ«?® KJ cy3 - TX TX 7~ XAEJzX TX HKIJ Nande® N- © |
corticotrope qui impose une diminution lente et progressive du médicament et cela deés la
posologie de 7,5 mg/jour de prednisone. La pratique de substituer systématiquement la

°3 XT« ~-«X 3Fp» °J30 3 TX 06 2azbo-A39Z33°% - BZXETI-
TZIJAEI«°JzX NKBJ 3 °J3 3Je°ce°._3o0 » KJ 3y TAN° -« ©°3
"YN3Zwg© -« TX N-3°0 7. «X X«T-zw«X =~ - 0© 3 y°JMB XY

réponse de la sécrétion endogene de cortisone par un test de stinulation a la corticotropine
(Synacthéne®) a 250 ug. En effet, la nécessité de maintenir une corticothérapie substitutive

(par prednisone ou hydrocortisone) est inutile chez les patients ayant une bonne réponse a ce

test, soit environ un patient sur deux. & J « ~ °o . A KX’ NJ ™ W K ZJA° z]
TZ « AZZ ~J«NX N-3° N-°93.°X N|XE NX’ °J° X«°’
°©3 - AEX«® TJl«  A«X 7~ ©°9AJO -« TX ~9°93X "W °XKKX 2 Az
chirurgicale.

2J °3 X N3 °9° .« TX 2go|-0°03XEJoX ace . X A«X ~ A3 EX
de la fonction rénale et de signes respiratoires qui pourraient traduire une pneumopathie
médicamenteuse aigué.ll convient de rappeler aux patients sous méthotrexate le risque de
Z 0-°WO KO XTX ~ZJ 7 A3X3 T-«N TX KJ °3 ~ X TZA«X N-
débutée sous méthotrexate, celuici doit étre immédiatement arrétée et une consultation
"y N JBK “Tw¥X X« @ KB XA -M °¢0°3 NJIJK “ZYN-J¥| vX -3 z
KX a-TJK °¢v  TX °-A3 " A ox - A TzJ33F°o TX KJ z3-~

2J °3 X N3 °° .« TZJEJO°| -°3 «X a o . 7 >hépatiqus, ~ A3 AEX
de la fonction rénale et de signes digestifs qui pourraient traduire une pancréatite
médicamenteuse aigué. . K N- «E X«?© TX v Z X3 X o ° 3 ¥ /X«
a gy T NJIJ2X«® XA XW «-°J2 aeXféblxostat/EXIA ribdyiink. Kl §onvieAtddés« - K

BZ « ©JA3J° -« TA ©°©3J] ©°oXaX«°Ww /AE 323X 2aFaX JAEI«°W
a vis de la thiopurine-méthyl transférase. En cas de phénotype métaboliseur lent, la posologie
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devra étre réduite afin de ne pas exposer le patent aux effets secondaires notamment de
NE° - ° v« XY («Z «W K X"°o °- "7 MKX TX T-~ X3 KX’
« ANBv-° TX W °X32X00J«o -TEX JENX X MBI K ZTIZM «XXZNZX NTIX

2ZA° K ~ JITNF nécesstXdau colirs 8u suivi (en plus du bilan préthérapeutique) un

XEJa X« NB « 2AX 3¢zAK X3 3 XN| X3 N| J«?©° TX’ Tz «X
évoquant une pathologie maligne ou auto-immune, une pathologie infectieuse, des signes
NA° J«y KZIKBAXXTIKEKE BX" | XA3 X" 2TAF. ~ A [EX«° KZA°

5.5 Deépistage des complications vasculaires

2Zv EIKAJ° -« TA NJI3JINO°owsdX «ZKJaago. 3 X TX  Kv'
Takayasu est primordiale.

A- A° KX~ 2 - ratisnriorphblagees ¢ biologiques utiles lors du diagnostic peuvent
étre utilisés au cours du suivi.

2X A E M -K-z 2AX TX’ ©J3Jaw°e 3 X’ T Xréadjive « ZKJa o
°3 .0y «XW Z M3 «-zZWwW«XW -3 -  -uhél MhaseT XfladmatoireX 3 @ X ©
°3 g N- NX2 X«® X° A«X vKBvAEI° -« aFax 2.Tyg3ygX TZA« T
de rechercher une rechute par des examens complémentaires.

2 ZXE° K- 3 JDoppleranontrélyn -€paississement circonférentiel régulier hypoéchogéne
des zones atteintes et la présence de sténoses longues et réguliéres en phase aigue. Ces signes
peuvent s'améliorer sous traitement mais ne se normalisent pas toujours en phase quiescente.

(« °] 3 X N[3-« 2AXW KZJ °XN°2 ANTTXKKZI2AKS °%- X - T)
a . «” NJ3JIN°wgs3 ~0©°o 2AX X° KX T Jz«-"©°© N T ZZy3 X«©°

2Zv°J 7 77 Xa8 X« °J3 wyoJK XB° 2R« XXZ°Z X®K K- AMBX«Pz
cours de la phase aiguéremodelage pariétal) et les calcifications peuvent étre nombreuses. Il
«ZXE “°X °J° X« °3 «N °X TX °3 7~ X TX N-«03J ox -

27ZJ°°X «°X TX KzZJ3ow3s X °AK2-«l 3XW °3¢ X«°X TJ«’
cours du suivi et se manifeste également par un épaississement pariétal, un anévrisme ou une

sténose, voire une occlusion visualisés en angioTDM ou en angiolRM. Des défauts de perfusion
pulmonaires secondaires peuvent étre visualisés en angioTDM ou scintigraphie plmonaire de
ventilation/perfusion.

(« J«z -.>5 XE°K-3J«° KZJ-3°X X° ~ X~ M3J«N| X »
°J° TX 7 z«X ' TZJIJN° [ °v TX KJ 2JBKBIT X » KBZJ TX
TX zJT- K « nArhagedie peridérée T 28axeX saturation de la graisse. Il est important

TX «-9°9X3 2AX KBZ TwaX °J3 ¢°JK «X ~XaMKBX °J° °3¢T
la limite des données disponibles.

La TEP est théoriguement intéressante pour déterminer ZJ N° &£ °y TX KJ 2a2JKJIT
3y -« X JA 93] oxax«©° JEXN A«X "X« M K °v 2X
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$X° X«TIJ«® W K «ZXE ~°X °J7 TX N-33¢wHKJI° -« Z-32;
J3ogyg3 XKKX Xo° K Z.JINeut eEistér wne TiXationsphriétale) dads Tles Yhases
guiescentes.

A °2-9°2JKW X« ~ A TZA«X vAEIKAI° -« M -K-z 2AX °H
Z- «N° - ««XBBX J««cAXKBKEBEX ~XTMBEX «yNX"~J 33X °-A3 4
ZJ" " -N J° -« JA-& °«° BXea XoZ AZ WdN{ -J«z - A&5b.>5 «-
Le recours systématique a la TEP est discutable, cet examen semblant avoir une sensibilité
supérieure aux autres examens pour identifier une activité au niveau de la peoi vasculaire mais
une spécificité faible.

(°J«° T-««v BX N-« v2AX«NX" TX KZJ°°J3 ©° -« TZI
Tz« X' TZwv/E KA° E °¢ TX KJ 2JKIT X ~ A3 A« XEJ?2X
TZ 2 Jz X3 XuteXdne idtansificaXion Thérapaltique.

Encadré 5 : Rythme suggéré de surveillance de I'imagerie

3 Kvz X3 KXT O 2-TJK °¢v° TZ 2JzX3 X «-«
- ° 3w’ « ©° Jo -« TZdntrte3%B6IM0oi® X2 X«©° TZJoO
- En phaseinactive : entre 6 et 12 mois

5.6 Deépistage des complications cardiovasculaires

272J°°X «°X @E-NJ®T 2AX X ©° 3J3XW ~ - AEX«® «Z3 JN
TZXE°K-3J° -« A NABI 3 XW K °XA° | dnjokardique £ ~ J z v
TX 29Zv3 X«NX TJl« KX 2aFax oxac’ ¥y A-A0XZ- "~ W A«X

z«X NB « 2AXW vBXNos 2AX -A M -K-z 2AX TzJeoX

2J 3XN| X3N| X °J23 ¥N|-NJ3T - z3 gaftiquliexXuneTinduffiscaice J © © X «
aortique, doit étre systématique car fréquente.

(« NJ°~ TZzZJ-3° ©ox o] .3JN 2AX v /A& BA° AEXW A«X JooX
TZF93 X 3XN| X3N|vX °J3 KZ «©°X33-zJ°. 3ptdun KZXEJ?2
coroscanner.

2] 3XN| X3N| X TZA«X , A X~ o° «T 7~ ° X« JMKX NJ3
N-«T ©° - ««X«?® KX’ XE° K-3J° - « » 3y JK X3 y 33X
sténose aortique descendante entrainant une pseudacoarctation aortique. Afin de ne pas sous

X 0o ax3s A«X , A W KJ 3XN| X:3-dayiete ol xillaireXestipdcéssairex J 3 © ¢ ¢
2J °3 X TX °3X" 7 -« J¥oygs3d3 XKKX JAE N| XE BKEX  ° X
KZJ-23°X - A 7 Xinée s hemhrpsxntériems. T X~

6. Artérite de Takayasu et grossesse

Les données au cours de la grossesse sont peu nombreuses alors que cette pathologie touche
avec prédilection la femme jeune en age de procréer. La grossesse semble pourtant associée au
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coursdeZJ3°¢3 ©°XaidnXmoid -J3EJT KA °v 2J0° X3 «XKKX Xo z7o
complications possibles sont les poussées hypertensives, les événements ischémique (AVC), les

N-2a°K NJ° -« -M ©°9g©°3 NJIJKX" Z °JHKwero, @ématdrie)x” 2z ©°J
et maternelles (pré-éclampsie).

L'activitt de K Z J 3 © ¢ 3 © Xaugim¥nteAd r|sqLiabstéfical.

La prise en charge de ces grossesses est optimisée par leur planification, idéalement au cours
TZA«X N- «  A&dheptidnnellecet faf une prise en charge multidisciplinaire par des
équipes entrainées, avec des consultations au moins mensuelles dans le cadre des «grossesses
a risque».

6.1 Impact de I'artérite de Takayasu sur la grossesse

Le taux global de fausses couches spontanéegvortement spontané avant 22 SA) des patientes
JAEXN J3ogs oX TX AJIJEJ A X ° TAX«AE 3-« &aAnp TX’
de la population générale.

Le taux de prématurité (naissance avant 37 SA) chez les patientes avec une artéritde Takayasu
est de 8% versus 7% dans la population générale.

2J °3.-.° .30 .« TZX«ZJ«®’ J AEXMNErinA(RCIW, X6id$ < TLOerieX N3 -
percentile pour le terme de grossesse est d'environ 5% versus 12% dans la population
générale. Un suivi échographique biométrique régulier pendant la grossesse est donc
recommandé.

Il ne semble pas y avoir de différence de morbimortalité péri-natale chez les femmes avec
artérite de Takayasu.

Le taux de pré-éclampsie/éclampsie chez les patientes avec artéite de Takayasu est d'environ
20% des grossesses.

27J3°¢3 o°oX TX AJIJEJ A JAzaX«°X TX °KA" TX &A ¥
surveillance trés assidue de la pression artérielle doit étre assurée durant toute grossesse chez
une patiente avec artérite de Takayasu.

6.2 Impact de la grossesse sur I'artérite de Takayasu

La grossesse semble augmenter le risque de développer ou d'aggraver unélTA chez les
patientes ayant une artérite de Takayasu Durant la grossesse, 25% des femmes qui ont une
maladie de Takayasu présentent soit une HTA de novo soit une aggravation de leur HTA.
L'activité de K ZJ 3 ©° ¢ 3 ©° X adgientd [k 'riSqiel de Acomplications obstétricale et
maternelle.

6.3 Prise en charge pendant la grossesse
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6.3.1 Consultation pré-conceptionnelle

Laprz3JaajJgoe .-« TZA«X z3 -7~ X aréfite te| Tékayash doX étre J © X« © |
X« ~Jzv X JA N- A3z~ -chitdpkodnelly. Cette dolsltativn viseen prémier
lieu a définir les contre-indications a une grossesse (insuffisance cardiaque, HA sévere ou non

N-«°3" By XW Bv -« A NABJ 3 X v A BA° AEXBY (KBKX °)
inhibiteur TX KZX«EE2 X ([EEW N3 X¥FEXBJI NX&X«® TZAc« aa fg-" A°e
°J3 KZJEJ°| -°3 «XW JA?2es3IEC etrantahonistds Hes¥écelftdurs de - =~ X~
KZJ«z - °ARAZ) sowtXontre:indiqliés aux 2™ et 3°™ trimestres de la grossesse et

déconseillés au F'. Lors de la consultation pré-conceptionnelle, il est donc souhaitable de

N| J«z X3 KX OXJEOXFXXP KX TIZKO X3 «J° EX °| w3 J°XA°
calciques pour I'hypertension artérielle et les atteintes vasculaires est autorisée (voir le site du

Centre de Référence sur les Agents Tératogénes www.lecrat.fr). Il convient T X ~ @rdque’ A

K °J° X«oX X~0° aa A« X N-«°3X KJ 2AMyv-BKXW TX
indication), de mettre a jour les autres vaccinations, de débuter une supplémentation en acide

Z-K 2AXY 2237 ° 3 «X » ZJ HBXvTIO X2 KXOXTATySX&T X
A  NABJI 3 XY 2ZA° K ~J° -« TX  N-3° NI5mpKUn -3 JAE
bilan clinique et paraclinique complet avant le début de la grossesse est souhaitable : évaluation
cardio-vasculaire, bilanvasculaire de référence (topographie et sévérité des lésions vasculaires),

bilan biologique complet (CRP, fonction thyroidienne, carences vitaminiques).

6.3.2 Pendant la grossesse

27J3°¢3 ©°XdoR &re A& pliishiescente possible. L'existence de sige d'activité de
KZJ3o°oy3 ©°X ¢EBtXassdcide! al Bn) mduvais pronostic obstétrical et maternel
principalement lié a 'lHTA.
(« °KA" TA ~ A E ZzE«v N- K- z Doppkr utédns ét mbiljcad)Ml - 2 y © 3
faut3 X N| X3 N| X3 T Xité de’la maladk. ElleTca@mpnarfd donc de fagon mensuelle :

 Au plan clinique:

- Pression artérielle et bandelette urinaire, essentielles a la recherche d'une pré
éclampsie ou éclampsie.

- Rechercher des signes d'évolutivité delyZJ 3 © ¢ 3 © X : TEaxotidodynie,J EJ ~ A
NKIJAT NJ° - « TAA« a Xa M3 Xw Tz« X7 TZ « Az
neurologique...

- Rechercher des signes de complications obstétricales : douleur abdominale
«-9°97Jaax«® X« MIJZ3X w° zJ 93 2AXW T Tw?2X’ TX’

1 Au plan biologique :
- NFS;
- CRP;
- Créatininémie, protéinurie ;
- Transaminases, gamma GT ;
- Glycémie, sérologies toxoplasmose et rubéole si négatives.

1 Au plan échographique :
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(« ° KA’ TX" 17 v N| -z3J°] X’ Z °JKX’ -MK zJ°o- 3 X’
renouveler cet examen de facon plus fréquente, notamment chez les patientes qui présentent
AcX | E°X3° X« -« J3°2¢3 XKKBXW -A X« phksserdnZ J «° v Nv

complétées par desDopplers utérins et ombilicaux a partir de 22 SA.

Le traitement pendant la grossesse doit permettre de contréler K ZJ 3 °© v 3 © XtouTen AJ ! J E.
étant compatible avec un bon déroulement de la grossesse. Si un traitement
immunosuppresseur est nécessaire pour controlerty Z J 3 © ¥ 3 © Xperidaht laAglossésEe) © A
BKZIJEJO| -°3 «X X"©°© JAo-3 “gX A7 °oX TA $> A § CCC
est utilisable en cas de grossesse en relais des autres immunosuppressrs qui sont tératogenes.

2ZA° B “J° -« 3F-A KI °-A3 A °X8 TX KZ «ZK E 2aJM

-0 L« ol w3J° XA° 2 AX~ °-7 7 MKX’ IN-3° N-~ TX W
indispensable, dans la mesure du pssible programmer une derniére administration au début du
3éme trimestre en raison de sa longue demiE X TZv K 2 «J° -«Y 2X  X«ZJ«

traitée par infliximab en cours de grossesse sont considérés comme immunodéprimés pendant
lessixmoisag w~ KJ TX3 « w3 X «a XN° -« aJ0oX3«XKKX TAE X

6.3.3 Accouchement et post-partum

2723 ° 3 «X «ZX o °J’ N- «T NV]:DVX«N—Va‘"‘j)ZJA(«]XSZN—'«9(3)
cependant étre interrompue a 35 SA.

6.3.4 Allaitement

27ZJKBKJI ° XiuKseWwendpossiblelyshus Péserve que les traitements soient compatibles
(site du CRAT : www.lecrat.fr). L'aspirine utilisée a dose antiagrégante plaquettaire est
N-2a°J°o MKBX JAEXN KZIKKI ©°X2aX«° aJo X3 «XKY 213 ° 3 )

BZIBKB X« 2J0 X3 «XKBY 2ZIJKKI ©°X2aX«°o X 0o °.77 MKX
«ZK E 2JMY ; -A3 KX aygo| -0°03XEJO°XW B X" ° °3gygZy3]
enfant. Des concentrations non négligeables de cyclophosphamide sont préentes dans le lait
maternel etcontre- « T 2 AX«©° KZJIKKI ©°XaX«° ~ - A" NX ©°©37J oxa,
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Figure 1a. Imagerie au cours de I'artérite de takayasu
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Figure 1b. Place des examens dans le diagnostic et le suivi de I'artérite de Takayasu
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Arteres accessibles aux ultrasons
Pas la crosse aortique

)7 KZJ-3°9X ©°] -3
Pas la distalité des artéres viscérales
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PNDS Takayasu

Figure 2. Schéma général de la conduite de la corticothérapie (initiée a 0,5 ou 1mg/kg/j)
pour un patient ayant une artérite de Takayasu non compliquée sans rechute.

Poids (kg) 270 60a70 50a 60 40 a 50*
Prednisone en mg/j
J13Ji14 35 30 25 20
M1 17,5 15 12,5 10
M3 10 7,5 7,5 7,5
Mé 40,1 mg/kg
M12 5
Poids (kg) 270 60a70 50a 60 40 a 50*
Prednisone en mg/j
J13J14 70 60 50 40
M1 35 30 25 20
M3 20 17,5 15 12,5
Mé 40,1 mgl/kg
M12 5

* Pour les patients pédiatriques de faible poids, se référer aux centres de référence ou de compétenceédiatriques.
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PNDS Takayasu

Figure 3. Algorithme de traitement spécifique de I'artérite de Takayasu

Maladie active

Forme avec mise en jeu du pronostic
vital ?

Corticotherapie +/-
immunosuppresseur

Biothérapie associee d'emblee (infliximab
ou tocilizumab)

Maladie active ou corticodépendance ?*

Corticotherapie +/-
Prednisone seule ? ImmMunNosuUppresseur

Remplacement ou biotherapie

Ajout d'un Immunosuppresseur

Maladie active ou corticodépendance ?

Introduction ou changement de biothérapie Poursuite du traitement

* La corticodépendance est définie par |'impossibilité d'obtenir une posologie < 0,1 mg/kg/j pendant > 6 mois

Novembre 2019
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Annexe 1. Liste des centres de référence et de
compétence de la Filiere FAI’R pour les maladies auto-
immunes systémiques et pour les maladies auto-

inflammatoires

Centres de référence - sites coordonnateurs et sites constitutifs ADULTES

Centre de référence des maladies auto-
immunes systémiques rares du Nord et
Nord-Ouest (site coordonnateur)

Centre de référence des maladies auto-
immunes systémiques rares du Nord et
Nord-Ouest (site constitutif)

Centre de référence du lupus, syndrome
des anticorps antiphospholipides et autres

maladies auto-immunes rares (site
coordonnateur)

Centre de référence du lupus, syndrome

des anticorps antipholipides et autres
maladies auto-immunes rares (site
constitutif)

Centre de référence des maladies auto-
immunes systémiques rares d’lle-de-
France (site coordonnateur)

Centre de référence des maladies auto-
immunes systémiques rares d’lle-de-
France (site constitutif)

Centre de référence des maladies auto-
immunes systémiques rares d’lle-de-
France (site constitutif)

Centre de référence des maladies auto-
immunes systémiques rares d’lle-de-
France (site constitutif)

Centre de référence des maladies auto-

immunes systémiques rares de I'Est et du

Sud-Ouest (site coordonnateur)
Centre de référence des maladies auto-

immunes systémiques rares de I'Est et du

Sud-Ouest (site constitutif)

Lille, CHU

Brest, CHU

Paris, ARHP

Martinique,
CHU

Paris, ARHP

Le Kremlin
Bicétre, AR-HP

Paris, ARHP

Paris, ARHP

Strasbourg,
CHRU

Bordeaux, CHU

Paris, ARHP

HACHULLA

DEVAUCHELLE
PENSEC

AMOURA

DELIGNY

MOUTHON

MARIETTE

CACOUB

FARGEBANCEL

MARTIN

RICHEZ

GRATEAU

Eric

Valérie

Zahir

Christophe

Luc

Xavier

Patrice

Dominique

Thierry

Christophe

Gilles
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Paris, ARHP SAADOUN David

Centres de référence - sites coordonnateurs et sites constitutifs PEDIATRIQUES

Centre de référence des maladies auto-

inflammatoires et de 'amylose Le Kremlin s
inflammatoire CEREMAIA (site Bicétre KONE-PAUT Isabelle
coordonnateur)
Centre de référence des maladies auto-
inflammatoires et de I'amylose Montpellier,
inflammatoire CEREMAIA (site CHU TouiTou Isabelle
constitutif)
Centre de référence des maladies auto-
inflammatoires et de 'amylose . L
inflammatoire CEREMAIA (site Versailles, CH HENTGEN Véronique
constitutif)
Centre de référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes Paris, ARHP QUARTIERDIT- Pierre

systémiques rares de I'enfant RAISE (site MAIRE

coordonnateur)

Centre de référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes
systémiques rares de I'enfant RAISE (site Lyon, CHU BELOT Alexandre
constitutif)

Centre de référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes . .
systémiques rares de I'enfant RAISE (site Paris, ARHP MEINZER Hlirica
constitutif)

Centres de compétence pour les maladies auto-immunes et systémiques rares ADULTES

Centre de compétence adulte pour les

maladies auto-immunes et systémiques Angers, CHU LAVIGNE Christian
rares
Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques Amiens, CHU DUHAUT Pierre
rares
Centre de compétence adulte pour les ANnecy-
maladies auto-immunes et systémiques g BEREZNE Alice
Genevois, CH
rares
maladics ato-immmes ot systémiques | Besancon MAGY- Nadine
ystemiq CHRU BERTRAND
rares
Centre de compétence adulte pour les Boulogne-sur-
maladies auto-immunes et systémiques 9 BATAILLE Pierre

Mer, CHU
rares
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Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Caen, CHU

Clermont-
Ferrand, CHU

Colmar, CH

Créteil, AR-HP

Dijon, CHU

Tours, CHU

Grenoble, CHU

Guadeloupe,
CHU

lle de la
Réunion, CHU

Limoges, CHU

Lyon, CHU

Marseille, AR
HM

Montpellier,
CHU

Nancy, CHRU

Nantes, CHU

Nice, CHU

AOUBA

AUMAITRE

KIEFFER

GODEAU

BONNOTTE

DIOT

BOUILLET

CORDEL

RAFFRAY

FAUCHAIS

HOT

HARLE

MOREL

WAHL

HAMIDOU

FUZIBET

Achille

Olivier

Pierre

Bertrand

Bernard

Elisabeth

Laurence

Nadege

Loic

Anne-Laure

Arnaud

JeanRobert

Jacques

Denis

Mohamed

JeanGabriel
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Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centre de compétence adulte pour les
maladies auto-immunes et systémiques
rares

Centres de compétence PEDIATRIQUES

Paris, ARHP

Paris, ARHP

Paris, GHDCSS

Paris, ARHP

Paris, ARHP

Paris, ARHP

SaintDenis,
CH

Poitiers, CHU

Reims, CHU

Rennes, CHU

Rouen, CHU

Saint-Etienne,
CHU

Toulouse, CHU

Valenciennes,
CH

UZUNHAN

PAPO

ZIZA

KARRAS

FAIN

MAHR

LHOTE

ROBLOT

PENNAFORTE

JEGO

LEVESQUE

CATHEBRAS

CHAUVEAU

QUEMENEUR

Yurdagul

Thomas

JeanMarc

Georges
Alexandre

Olivier

Alfred

Francois

Pascal

JeanLoup

Patrick

Herve

Pascal

Dominique

Thomas

Amiens

DJEDDI

Djamal
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Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes
systémiques rares de I'enfant RAISE

Angers

PELLIER

Isabelle

Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes
systémiques rares de I'enfant RAISE

Belfort

LOHSE

Anne

Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes
systémiques rares de I'enfant RAISE

Besancon

BALLOT-
SCHMIT

Claire

Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes
systémiques rares de I'enfant RAISE

Brest

DEVAUCHELLE

Valérie

Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes
systémiques rares de I'enfant RAISE

Grenoble

BARBIER

Catherine

Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes
systémiques rares de I'enfant RAISE

Marne-la-
Vallée

AGBO-KPATI

Placide

Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes
systémiques rares de I'enfant RAISE

Marseille

JURQUET

Anne-Laure

Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes
systémiques rares de I'’enfant RAISE

Montpellier

JEZIORSKI

Eric

Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes
systémiques rares de I'’enfant RAISE

Nantes

LACROIX

Sylvie

Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes
systémiques rares de I'enfant RAISE

Orléans

TALMUD

Déborah

Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes
systémiques rares de I'enfant RAISE

Poitiers

SOLAU
GERVAIS

Elisabeth

Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes
systémiques rares de I'enfant RAISE

Rouen

GRALL:
LEROSEY

Martine
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Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes
systémiques rares de I'enfant RAISE

Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes
systémiques rares de I'enfant RAISE

Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes
systémiques rares de I'enfant RAISE

Centre de compétence du Centre de
référence des rhumatismes
inflammatoires et maladies auto-immunes
systémiques rares de I'enfant RAISE

Centre de compétence pédiatrique du
Centre de référence des maladies auto-
inflammatoires et de 'amylose
inflammatoire CEREMAIA

Centre de compétence pédiatrique du
Centre de référence des maladies auto-
inflammatoires et de 'amylose
inflammatoire CEREMAIA

Centre de compétence pédiatrique du
Centre de référence des maladies auto-
inflammatoires et de 'amylose
inflammatoire CEREMAIA

Centre de compétence pédiatrique du
Centre de référence des maladies auto-
inflammatoires et de 'amylose
inflammatoire CEREMAIA

Centre de compétence pédiatrique des
centres de référence CEREMAIA et RAISE
pour les maladies auto-inflammatoires,
'amylose inflammatoire, les rhumatismes
inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de I'’enfant

Centre de compétence pédiatrique des
centres de référence CEREMAIA et RAISE
pour les maladies auto-inflammatoires,
'amylose inflammatoire, les rhumatismes
inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de I'enfant

Centre de compétence pédiatrique des
centres de référence CEREMAIA et RAISE
pour les maladies auto-inflammatoires,
I'amylose inflammatoire, les rhumatismes
inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de I'enfant

Toulouse

Villefranche-
sur-Sadne

Martinique

Paris, ARHP

Grenoble

Lyon, CHU

Marseille

Toulouse

Bordeaux

Caen

Clermont-
Ferrand

PAJOT

REMY-PICCOLO

HATCHUEL

WIPFF

PAGNIER

BELOT

RETORNAZ

DECRAMER

PILLET

DESDOITS

MERLIN

Christine

Vanessa

Yves

Julien

Anne

Alexandre

Karine

Stéphane

Pascal

Alexandra

Etienne
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Centre de compétence pédiatrique des
centres de référence CEREMAIA et
pour les maladies auto-inflammatoires,
'amylose inflammatoire, les rhumatismes
inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de I’enfant

Centre de compétence pédiatrique des
centres de référence CEREMAIA et
pour les maladies auto-inflammatoires,
'amylose inflammatoire, les rhumatismes
inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de I’enfant

Centre de compétence pédiatrique des
centres de référence CEREMAIA et
pour les maladies auto-inflammatoires,
I'amylose inflammatoire, les rhumatismes
inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de I’enfant

Centre de compétence pédiatrique des
centres de référence CEREMAIA et
pour les maladies auto-inflammatoires,
'amylose inflammatoire, les rhumatismes
inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de I’enfant

Centre de compétence pédiatrique des
centres de référence CEREMAIA et
pour les maladies auto-inflammatoires,
'amylose inflammatoire, les rhumatismes
inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de I'enfant

Centre de compétence pédiatrique des
centres de référence CEREMAIA et
pour les maladies auto-inflammatoires,
I'amylose inflammatoire, les rhumatismes
inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de I’enfant

Centre de compétence pédiatrique des
centres de référence CEREMAIA et
pour les maladies auto-inflammatoires,
I'amylose inflammatoire, les rhumatismes
inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de I’enfant

Centre de compétence pédiatrique des
centres de référence CEREMAIA et
pour les maladies auto-inflammatoires,
I'amylose inflammatoire, les rhumatismes
inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de I'enfant

Dijon

Lille

Nancy

Nimes

Reims

Rennes

Saint-Etienne

Strasbourg

BOTTOLLIER

REUMAUX

LEMELLE

TRAN

PIETREMENT

DESPERT

STEPHAN

TERZIC

Elodie

Héloise

I[réne

Tu-Anh

Christine

Véronique

JeanLouis

Joélle
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Centre de compétence pédiatrique des
centres de référence CEREMAIA et
pour les maladies auto-inflammatoires,
'amylose inflammatoire, les rhumatismes
inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de I'enfant

Tours

HOARAU

Cyrille
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Annexe 2. Liste des centres de référence et de
compétence de la filiere FAVA-MULTI pour les maladies

vasculaires rares

Centres de référence

Centre de référence des
Maladies Vasculaires Rares

Centre de référence des
Maladies Vasculaires Rares

Centre de référence des
Maladies Vasculaires Rares

Centre de référence des
Maladies Vasculaires Rares

Centre de référence des
Maladies Vasculaires Rares

Paris,AP-HP

Hépital Européen Georges

Pompidou
Paris,AP-HP

Hopital Européen Georges

Pompidou
Paris,AP-HP

Hopital Européen Georges

Pompidou
Paris,AP-HP

Hépital Européen Georges

Pompidou
Paris,AP-HP

Hépital Européen Georges

Pompidou

JEUNEMAITRE

ADHAM

FRANK

MESSAS

MIRAULT

Xavier

Salma

Michael

Emmanuel

Tristan

Centres de compétence

Centre de compétence des
Maladies Vasculaires Rares

Centre de compétence des
Maladies Vasculaires Rares

Centre de compétence des
Maladies Vasculaires Rares

Centre de compétence des
Maladies Vasculaires Rares

Centre de compétence des
Maladies Vasculaires Rares

Centre de compétence des
Maladies Vasculaires Rares

Centre de compétence des
Maladies Vasculaires Rares

Centre de compétence des
Maladies Vasculaires Rares

Centre de compétence des
Maladies Vasculaires Rares

Centre de compétence des
Maladies Vasculaires Rares

Centre de compétence des
Maladies Vasculaires Rares

Angers- CHU
Angers- CHU
Angers- CHU
Angers- CHU
Angers- CHU
Angers- CHU
Angers- CHU
Angers- CHU
Angers- CHU
Angers- CHU

Angers- CHU

BELIZNA

BEAUFRETON

DE BRUX

ENON

GODARD

L'HOSTE

LAPORTE

LAVIGNE

PICQUET

ROULEAU

SUBRA

Christina

Jean
Christophe

JeanLouis
Bernard
Sophie
Philippe
Jacques
Christian
Jean
Frédeéric
Jean
Francois
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Centre de compétence des
Maladies Vasculaires Rares

Centre de compétence des
Maladies Vasculaires Rares

Centre de compétence des
Maladies Vasculaires Rares

Centre de compétence des
Maladies Vasculaires Rares

Centre de compétence des
Maladies Vasculaires Rares

Centre de compétence des
Maladies Vasculaires Rares

Centre de compétence des
Maladies Vasculaires Rares

Centre de compétence des
Maladies Vasculaires Rares

Centre de compétence des
Maladies Vasculaires Rares

Centre de compétence des
Maladies Vasculaires Rares

Centre de compétence des
Maladies Vasculaires Rares

Centre de compétence des
Maladies Vasculaires Rares

Centre de compétence des
Maladies Vasculaires Rares

Centre de compétence des
Maladies Vasculaires Rares

Centre de compétence des
Maladies Vasculaires Rares

Centre de compétence des
Maladies Vasculaires Rares

Centre de compétence des
Maladies Vasculaires Rares

Centre de compétence des
Maladies Vasculaires Rares

Centre de compétence des
Maladies Vasculaires Rares

Centre de compétence des
Maladies Vasculaires Rares

Centre de compétence des
Maladies Vasculaires Rares

Centre de compétence des
Maladies Vasculaires Rares

Centre de compétence des
Maladies Vasculaires Rares

Bordeaux— CHU
Hépital SaintAndré

Bordeaux— CHU
Hépital SaintAndré

Bordeaux— CHU
Hépital SaintAndré

Brest- CHU

Bron — HCL
Hépital Femme-Mére-Enfant

Bron — HCL
Hdépital Femme-Mére-Enfant
Bron — HCL
Hdépital Femme-Mére-Enfant
Bron — HCL
Hépital Femme-Mére-Enfant
Bron — HCL
Hépital Femme-Mére-Enfant
Bron — HCL
Hépital Femme-Mére-Enfant
Bron — HCL
Hdépital Femme-Mére-Enfant
Caen- CHU
Hépital de la Céte Nacre
Caen- CHU
Hopital de la Cbte Nacre
Caen- CHU
Hépital de la Cbte Nacre
Clermont Ferrand— CHU
Hépital Gabriel Montpied
Clermont Ferrand— CHU
Hépital Gabriel Montpied
Clermont Ferrand— CHU
Hépital Gabriel Montpied
Clermont Ferrand— CHU
Hépital Gabriel Montpied

Clermont Ferrand— CHU
Hépital Gabriel Montpied

Grenoble - CHU
Grenoble - CHU
Grenoble - CHU

Grenoble - CHU

CONSTANS

BOULON

SKOPINSKI

BRESSOLETTE

GUIBAUD

HOT

COPPERE

FEUGIER

GIRARD
MADOUX

LONG

POUTREL

LANEELLE

COFFIN

DREYFUS

BOYER

BARBER
CHAMOUX

CHABROT

RAVEL

THIEL

PERNOD

BLAISE

CASSET

CEINTURIER

Joél
Carine
Sophie

Luc
Laurent
Arnaud
Brigitte

Patrick

Marie-
héléne
Anne
Soléne
Damien
Olivier
Michel
Louis
Nicolas
Pascal
Hélene
Gilles
Sophie
Charlotte

Christophe
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Centre de compétence des
Maladies Vasculaires Rares

Centre de compétence des
Maladies Vasculaires Rares

Centre de compétence des
Maladies Vasculaires Rares

Centre de compétence des
Maladies Vasculaires Rares

Centre de compétence des
Maladies Vasculaires Rares

Centre de compétence des
Maladies Vasculaires Rares

Centre de compétence des
Maladies Vasculaires Rares

Centre de compétence des
Maladies Vasculaires Rares

Centre de compétence des
Maladies Vasculaires Rares

Centre de compétence des
Maladies Vasculaires Rares

Centre de compétence des
Maladies Vasculaires Rares

Centre de compétence des
Maladies Vasculaires Rares

Centre de compétence des
Maladies Vasculaires Rares

Centre de compétence des
Maladies Vasculaires Rares

Centre de compétence des
Maladies Vasculaires Rares

Centre de compétence des
Maladies Vasculaires Rares

Centre de compétence des
Maladies Vasculaires Rares

Centre de compétence des
Maladies Vasculaires Rares

Centre de compétence des
Maladies Vasculaires Rares

Centre de compétence des
Maladies Vasculaires Rares

Centre de compétence des
Maladies Vasculaires Rares

Centre de compétence des
Maladies Vasculaires Rares

Centre de compétence des
Maladies Vasculaires Rares

Grenoble - CHU
Grenoble - CHU
Grenoble - CHU
Grenoble - CHU
Grenoble - CHU
Lille - CHU
Lille - CHU
Lille- CHU

Limoges- CHU

Marseille— APHM
Hépital de La Timone

Marseille— APHM
Hépital de La Timone

Marseille— APHM
Hépital de La Timone

Nancy - CHRU
Hépital Barbois

Nancy - CHRU
Hépital Barbois

Nancy - CHRU
Hépital Barbois

CHU de Nantes- Hopital Mére
Enfant

Nantes - CHU
Hépital Mére Enfant

Rouen- CHU
Saint Etienne— CHU Nord
Saint Etienne— CHU Nord
Saint Etienne— CHU Nord
Saint Etienne— CHU Nord

Saint Etienne — CHU Nord

DETANTE

IMBERT

MAGNE

PIRVU

RODIERE

LAMBERT

GODART

HACHULLA

LACROIX

VAISSE

BAL-
THEOLEYRE

COHEN

WAHL

MANDRY

ZUILY

PISTORIUS

ESPITIA

BENHAMOU

LE HELLO

BARJAT

BERTOLETTI

CATHEBRAS

CHAULEUR

olivier
Bernard
JeanLuc
Augustin
mathieu
Marc
Francois
Eric
Philippe
Bernard
Laurence
Serge
Denis
Damien
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