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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 ӃŻX«ÊÉªXde conversion (IEC) 

IL-6   Interleukine 6 

IRM  Imagerie à résonance magnétique 

MAPA   Mesure ambulatoire de pression artérielle 

MDPH  Maison départementale des personnes handicapées 

NIH  National Institute of Health  

PAI  Projet TŻJNNÄX Ӄ  «T Æ TÄJӃ ´ⱴ 

PNDS  Protocole national de diagnostic et de soins 

RCIU  Retard de croissance intra-utérin  

SA   ?XªJ «X´ TŻaménorrhée 

SMR   Taux de mortalité standardisé (SMR) 

TDM  Tomodensitométrie 

TNFď   Tumor necrosis factor alpha 

VS  Vitesse de sédimentation 
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Synthèse à destination du médecin traitant  
 

Cette synthèse a été élaborée à partir du Protocole National de Diagnostic et de Soins (PNDS) 

Ɖ Artérite de Takayasu disponible sur le site de la Haute Autorité de Santé www.has-sante.fr/ .  

 

2ŻJ³ºⱴ³ ºXde Takayasu est une vascularite des gros troncs artériels. Cette maladie survient avant 

ӃŻ◄zX TX50 ans et touche principalement les femmes originaires du pourtour méditerranéen, 

TŻ ´ X TÄ ´ÄT-X´º Xº TÄ ªÉX« ³ X«ºŵ °ÄÆJ«º TⱴMÄºX³ TJ«´ TX ³J³X´ NJ´ ► ӃŻ◄zX °ⱴT Jº³ ²ue. 

Cette maladie inflammatoire vasculaire est localisée préférentiellement ► ӃŻJ³ºX Xº ´X´branches 

NX³Æ NJӃX´ŵ Æ ´Nⱴ³JӃX´ Xº TX´ ªXªM³X´  «Zⱴ³ XÄ³´Ÿ (ӃӃX ´X Nª°Ӄ ²ÄX TŻJ«ⱴÆ³É´ªX´ Ä ´ºⱴ«´X´

artériels. 

 

2X T Jz«´º N TŻartérite de Takayasu doit être suspecté cliniquement en présence de douleurs 

NX³Æ NJӃX´ ӃX Ӄ«z TÄ º³J¤Xº TX´ J³ºⱳ³X´ NJ³º TX´ŵ TŻJMӃ º « TX °ÄӃ´ JÄÈ ªXªM³X´ ´Ä°ⱴ³ XÄ³´ŵ

TX ´ÄZZӃX´ ÆJ´NÄӃJ ³X´ŵ TŻÄ«X NӃJÄT NJº « TX´ ªXªM³X´ ´Ä°ⱴ³ XÄ³´ Ä  «Zⱴ³ XÄ³´ŵ N|XÊ Ä« ´Ä¤Xº

jeune. Indirectement, Ä« T Jz«´º N TŻJ³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´Ä °XÄº Ⱶº³X ⱴÆ²Äⱴ TXÆJ«º TX´

manifestations peu spécifiques comme une hypertension artérielle du sujet jeune, une 

JӃºⱴ³Jº « TX ӃŻⱴºJº zⱴ«ⱴ³JӃ, une épisclérite, un érythème noueux. Le syndrome inflammatoire 

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

(CRP) et le taux de fibrinogène ou la vitesse de sédimentation, qui serviront par la suite pour la 

surveillance TX ӃŻJNº Æ ºⱴ TX ӃJ ªJӃJT X ´Ä´ º³J ºXªX«ºŸ 

 

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

TŻJ³zÄªX«º´ MJ´ⱴ´ ´Ä³ ӃŻ◄zX Xº ӃX ´XÈXŵ ӃJ NӃ « ²ÄXŵ Xº ӃŻ ªJzX³ X ³Xº³ÄÆJ«º Ä«X JººX «ºX TX ӃŻJ³ºX

XºƄÄ ´X´ M³J«N|X´ ► ºÉ°X TŻⱴ°J ´´ ´´XªX«º N ³N«Zⱴ³X«º XӃ TX ӃJ °J³  J³ºⱴ³ Xlle avec sténose et 

°J³Z ´ T ӃJºJº « J«ⱴÆ³ ´ªJӃXŵ ´ÄÆX«º ªÄӃº ZNJӃX Xº ӃŻJÆ ´ TŻÄ« ªⱴTXN « XÈ°X³º TJ«´ ӃŻJ³ºⱴ³ ºX

de Takayasu. 

 

La corticothérapie orJӃX X´º ӃX º³J ºXªX«º ´°ⱴN Z ²ÄX TX ӃŻJ³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´Ä. Elle est instaurée 

à la dose initiale de 0,5 à 1 mg/kg/ jour de prednisone orale chez un adulte. Par la suite, la 

corticothérapie est diminuée progressivement sous surveillance clinique et biologique, au mieux 

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

ou rhumatologue aya«º ӃŻXÈ°X³º ´X TX NXººX ªJӃJT XŸ 2X´ M¤XNº Z´ TX TⱴN³ ´´J«NX TX ӃJ

prednisone sont TŻatteindre une dose inférieure à 20 mg/jour ƎǍŵǒªzƄ¦zƄ¤Ä³ N|XÊ ӃŻX«ZJ«ºƏau 

terme du 3ème mois, et inférieure à 0,1 mg/kg /jour (0,25mg/kg/jour c|XÊ ӃŻX«ZJ«ºƏ au terme du 

6ème moisŸ 2ŻJ³³Ⱶº TX ӃJ corticothérapie générale doit être envisagé après 18 à 24 mois de 

traitement,  en veillant à ӃŻJM´X«NX TŻ «´ÄZZ ´J«NX ´Ä³³ⱴ«JӃ X««X secondaire. Les comorbidités, et 

°J³º NÄӃ ⱳ³XªX«º NXӃӃX´ ²Ä  °³ⱴ´JzX³J X«º TŻÄ«X ªJÄÆJ ´X ºӃⱴ³J«NX TX ӃJ N³º Nº|ⱴ³J° X, 

doivent être recherchées. Il faut aussi ªXºº³X X« ¯ÄÆ³X ӃX´ ªX´Ä³X´ J´´N ⱴX´ ► ӃJ

corticothérapie et nºJªªX«º °³ⱴÆX« ³ ӃŻ´ºⱴ°³´Xŵau minimum par une supplémentation en 

vitamine D et calcium. Les vaccinations antipneumoccocique et antigrippale saisonnière sont 

recommandées. La tolérance métabolique du traitement, notamment sur le plan pondéral et 

zӃÉNⱴª ²ÄXŵ T º Ⱶº³X ⱴÆJӃÄⱴXŸ 2J °³X´N³ °º « TŻJ´° ³ «X ► T´X antiagrégante (75 à 300 

mg/jour , 3-ǒ ªzƄ¦zƄ¤Ä³ N|XÊ ӃŻX«ZJ«ºŵ ´J«´ Tⱴ°J´´X³ Ǔǒ ªzƄ¤Ä³Ə TXÆ³J º Ⱶº³X X«Æ ´JzⱴX chez 

les patientsŵ X« ӃŻJM´X«NX TX N«º³X-indication. Il convient de rechercher une hypertension 

http://www.has-sante.fr/
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J³ºⱴ³ XӃӃX Xº TŻ «´ºJÄ³X³ Ä« º³J ºXªX«º J«º |Épertenseur dès que nécessaire (la pression artérielle 

TXÆJ«º Ⱶº³X ´Ä³ÆX ӃӃⱴX JÄ « ÆXJÄ TÄ ªXªM³X  XӃӃX X´º ӃJ °ӃÄ´ ⱴӃXÆⱴX JZ « TŻⱴÆ ºX³ TŻJTJ°ºX³ ӃX

traitement sur des valeurs de pression sous-X´º ªⱴX´ X« JÆJӃ TŻÄ«X ´ºⱴ«´X J³ºⱴ³ XӃӃXƏŸ 

 

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

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

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

ÆJ´NÄӃJ ³X´ ºJ³T ÆX´Ÿ (« NJ´ TŻ «ºӃⱴ³J«NX JM´ӃÄX ► ӃJ N³º Nº|ⱴ³J° X Ä TXdifficultés de 

sevrage de la corticothérapie, la mise sous immunosuppresseurs, notamment méthotrexate, 

doit être discutée avec un médecin expert dans ӃŻJ³ºⱴ³ ºX TX Takayasu. 

 

AÄ´ ӃX´ °³ZX´´ ««XӃ´ TX ´J«ºⱴ Xº ӃX´ °Jº X«º´ T ÆX«º Ⱶº³X  «Z³ªⱴ´ TX ӃŻXÈ ´ºX«NX TX´

associations de patients 

 

 

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

 

Informations destinées aux professionnels de santé : 

* .ӈ> Ɖ * Ӄ ⱳ³X TX ´J«ºⱴ TX´ ªJӃJT X´ JÄº-immunes et auto-inflammatoires rares, 

www.fai2r.org  

FAVA-Multi Ɖ Filière 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-maladies-rares.org  

(C>8>&.?Ɖ*ⱴTⱴ³Jº « TŻJ´´N Jº «´ TX ªJӃJTX´ Xº TŻ «T Æ TÄ´ JNº Z´ TJ«´ ӃX TªJ «X 

des maladies rares, www.eurordis.org  

* .ӈ>Ɖ* Ӄ ⱳ³X TX ´J«ºⱴ TX´ ªJӃJT X´ JÄº-immunes et auto-inflammatoires rares,  

www.fai2r.org  

FAVA-Multi Ɖ Filière de santé des maladies vasculaires rares avec atteinte systémique, 

www.favamulti.fr   

Maladies Rares Info Services - www.maladiesraresinfo.org  

 

   

http://www.fai2r.org/
http://www.favamulti.fr/
http://www.orpha.net/
http://www.association-vascularites.org/
http://www.alliance-maladies-rares.org/
http://www.eurordis.org/
http://www.fai2r.org/
http://www.favamulti.fr/
http://www.maladiesraresinfo.org/
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1. Introduction 
 

1.1 Terminologie et classification 

2ŻJ³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´Äŵ X´º Ä«X X«º ºⱴ J«Jºª-clinique appartenant au groupe des vascularites. 

Les autres terminologies utilisées par le passé sont la maladie des femmes sans pouls, le 

´É«T³ªX TX ӃŻJ³N ƎÄ TX ӃŻJ³N|XƏ- J³º ²ÄXŸ 2ŻJ³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´Ä X´º Ä«X ÆJ´NÄӃJ³ ºX JZZXNºJ«º

les vaisseaux de z³´ NJӃ M³Xŵ «ºJªªX«º ӃŻJ³ºX Xº ´X´ M³J«N|X´ °³ «N °JӃX´ ƎJ³ºⱳ³X´ ´Ä´-

clavières, carotides, vertébrales, rénales, digestives, iliaques), mais aussi les coronaires et les 

J³ºⱳ³X´ °ÄӃª«J ³X´Ÿ 2ŻJººX «ºX °XÄº Ⱶº³X ´XzªX«ºJ ³X Ä T ZZÄ´X ► ӃŻX«´XªMӃX TX ӃŻJ³ºX

thoracique et abdominale et ses branches. Au sein des vascularites des vaisseaux de gros calibre 

TX ӃJ NӃJ´´ Z NJº « TX $|J°XӃ , ӃӃŵ ӃŻJ³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´Ä ´X T ´º «zÄX TX ӃŻJ³ºⱴ³ ºX ► NXӃӃÄӃX´

zⱴJ«ºX´ ²Ä ŵ XӃӃXŵ JZZXNºX ӃX´ ´Ä¤Xº´ °ӃÄ´ ◄zⱴ´Ÿ .Ӄ «ŻXÈ ´ºX °J´ TŻJÄº³X ÆJ´NÄӃJ³ ºX °³ ª º ÆX TX´ z³´

ÆJ ´´XJÄÈ N|XÊ ӃŻX«ZJ«ºŸ 

 

1.2 Épidémiologie 

.« º JӃXªX«º TⱴN³ ºX JÄ 0J°«ŵ ӃŻJ³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´Ä X´º ÄM ²Ä ºJ ³X ªJ ´ ´ŻM´X³ÆX JÆXN Ä«X °ӃÄ´

grande fréquence en Asie, en Amérique du Sud et dans les pays du pourtour méditerranéen. 

2Ż «N TX«NX J««ÄXӃӃX X´º X´º ªⱴX X«º³X Ǐ Xº ǐ NJ´ °J³ ª ӃӃ « TŻ|JM ºJ«º´ Xº X« *³J«NX X«º³X ǎŵǏ

► Ǐŵӄ NJ´Ƅª ӃӃ «ƄJ«Ÿ &X °J³ ´J ³J³Xºⱴ Xº ´« NJ³JNºⱳ³X N|³« ²ÄXŵ ӃJ °³ⱴÆJӃX«NX TX ӃŻJ³ºⱴ³ ºX TX

Takayasu est difficile à évaluer. EstimⱴX ► ǑǍ °J³ ª ӃӃ « TŻ|JM ºJ«º´ JÄ 0J°«ŵ XӃӃX ´X³J º °ӃÄº º

TX ǑŵǓ °J³ ª ӃӃ « TŻ|JM ºJ«º´ JÄ >ÉJÄªX C« Ÿ 2ŻJ³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´Ä JººX «º ӃJ ZXªªX ¤XÄ«X

TJ«´ ӃJ ªJ¤³ ºⱴ TX´ NJ´Ÿ 2J º³ ´ ⱳªX TⱴNX«« X TX Æ X X´º ӃJ °ⱴ³ TX  ӃŻ «N TX«NX TX ´Ä³ÆX«ÄX

est la plus forte. L'âge de début de la maladie se situe entre 20 et 40 ans, mais reste difficilement 

ⱴÆJӃÄJMӃXŸ 6ⱴJ«ª «´ ӃŻJ³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´Ä ºÄN|X °³ «N °JӃXªX«º ӃX´ °X³´««X´ TX ª «´ TX

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.  

 

$|XÊ ӃŻX«ZJ«ºŵ ӃJ °³ⱴTª «J«NX Zⱴª « «X X´º °³MJMӃXªX«º ª «´ «XººX ²ÄX N|XÊ ӃŻJTÄӃºXŸ 2Ż◄zX

ªⱴT J« TX ´Ä³ÆX«ÄX X´º TŻX«Æ ³« ǎǍ J«´ŵ M X« ²ÄŻ Ӄ XÈ ´ºX TŻXÈNX°º ««XӃ´ NJ´ décrits avant 

ӃŻ◄zX TX ǒ J«´Ÿ 2ŻXº|« X «ŻJ °J´ ⱴºⱴ ⱴºÄT ⱴX ´°ⱴN Z ²ÄXªX«ºŵ ӃX´ °³ «N °JӃX´ ´ⱴ³ X´ ⱴºJ«º

occidentales Ɖ ªJ ´ Ä«X °³ⱴTª «J«NX TX´ °°ÄӃJº «´ TŻ³ z «X´ J´ Jº ²ÄX´ ´XªMӃX Ⱶº³X

observée. 
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2. Objectifs du protocole national de diagnostic et de 
soins 
 

2.1 Objectifs 

2ŻM¤XNº Z TX NX °³ºNӃX «Jº «JӃ TX T Jz«´º N Xº TX ´ «´ Ǝ;6&?Ə X´º TŻXÈ°Ӄ N ºX³ JÄÈ

professionnels concernés la prise en charge diagnostique et thérapeutique optimale actuelle et 

ӃX °J³NÄ³´ TX ´ «´ TŻÄ« °Jº X«º JººX «º TŻJ³ºⱴ³ ºXTX AJ¦JÉJ´ÄŸ .Ӄ J °Ä³ MÄº TŻ°º ª ´X³ Xº

TŻ|J³ª« ´X³ ӃJ °³ ´X X« N|J³zX Xº ӃX ´Ä Æ  TX NXººX ªJӃJT X ³J³X ´Ä³ ӃŻX«´XªMӃX TÄ ºX³³ º ³XŸ .Ӄ

°X³ªXº ⱴzJӃXªX«º TŻ TX«º Z X³ ӃX´ ´°ⱴN JӃ ºⱴ´ °|J³ªJNXÄº ²ÄX´ Äº Ӄ ´ⱴX´ TJ«´ Ä«X  «T NJº « ««

°³ⱴÆÄX TJ«´ ӃŻ Äº³isation de Mise sur le Marché (AMM) ainsi que les spécialités, produits ou 

prestations nécessaires à la prise en charge des patients mais non habituellement pris en charge 

ou remboursés. 

 

Ce PNDS peut servir de référence au médecin traitant (médecin désigné par le patient auprès 

TX ӃJ $J ´´X ;³ ªJ ³X TŻ ´´Ä³J«NX 5JӃJT XƏ X« N«NX³ºJº « JÆXN ӃX ªⱴTXN « ´°ⱴN JӃ ´ºX

«ºJªªX«º JÄ ªªX«º TŻⱴºJMӃ ³ ӃX °³ºNӃX TX ´ «´ N«¤ «ºXªX«º JÆXN ӃX ªⱴTXN « N«´X Ӄ

et le patient, dans le cas d'une demande d'exonération du 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. .Ӄ «X °XÄº °J´ ³XÆX«T ²ÄX³ ӃŻXÈ|JÄ´º Æ ºⱴ TX´ N«TÄ ºX´ TX °³ ´X X« N|J³zX °´´ MӃX´ŵ «  ´X

substituer à la responsabilité individuelle du médecin vis-à-vis de son patient. Le protocole 

TⱴN³ º NX°X«TJ«º ӃJ °³ ´X X« N|J³zX TX ³ⱴZⱴ³X«NX TŻÄ« °Jº X«º JººX «º TŻJ³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´ÄŸ .Ӄ

doit être mis à jour en fonction des données nouvelles validées. 

 

2.2 Méthode de travail 

2X °³ⱴ´X«º ;6&? J ⱴºⱴ ⱴӃJM³ⱴ ´XӃ« ӃJ Ƃ 5ⱴº|TX TŻⱴӃJM³Jº « TŻÄ« °³ºNӃX «Jº «JӃ TX

diagnostic et de soins pour les maladies rares » publiée 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 

ƌ Savoir reconnaitre précocement les symptômes évoquant une artérite de Takayasu 

ƌ ?X T««X³ ӃX´ ªÉX«´ TX N«Z ³ªX³ ӃŻJ³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´Ä Xº TŻⱴNJ³ºX³ ³J° TXªX«º ӃX´

diagnostics différentiels 

ƌ >XN|X³N|X³ Xº J«º N °X³ TŻⱴÆX«ºÄXӃӃX´ Nª°Ӄ NJº «´ TX ӃŻJ³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´Ä 

 

3.2 Professionnels impliqués (et modalités de coordination) 

Le médecin traitant ou le pédiatre de ville peut être amené à évoquer le diagnostic initial 

TŻJ³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´Äŵ ӃX N«TÄ ´J«º ► ³ X«ºX³ ³J° TXªX«º ´« °Jº X«º ´Ä´°XNº TŻJ³ºⱴ³ ºX TX

http://www.has-sante.fr/
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Takayasu vers un centre spécialisé. De nomM³XÄÈ JÄº³X´ ´°ⱴN JӃ ´ºX´ TX ӃŻJTÄӃºX Ä TX ӃŻX«ZJ«º

peuvent être amenés à 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 

ӃŻJ³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´Äŵ ӃX °ӃÄ´ ´ÄÆX«º Ä« ªⱴTXN « ÆJ´NÄӃJ ³X Ä Ä« ªⱴTXN «  «ºX³« ´ºXŸ 

 

3.3 Diagnostic 

Points-clé (diagnostic) 

¶ 2X T Jz«´º N TŻJ³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´Ä X´º ⱴÆ²Äⱴ N|XÊ Ä« ´Ä¤Xº ƎTX sexe féminin le plus 

´ÄÆX«ºƏ TX ª «´ TX ǒǍ J«´ŵ X« °³ⱴ´X«NX TŻÄ«Ximagerie caractéristique des artères 

TX z³´ NJӃ M³X Xº X« ӃŻJM´X«NX TŻJ³zÄªX«º´ °Ä³ Ä«X JÄº³X NJÄ´X ÆJ´NÄӃJ ³XŸ 

¶ 2J °³ⱴ´X«NX TX ´ z«X´ NӃ « ²ÄX´ T«º ӃŻJ´´N Jº « X´º NJ³JNºⱴ³ ´º ²ÄXet/ou de 

paramètres biologiques inflammatoires peuvent renforcer le diagnostic, mais peuvent 

être absents et ne sont pas un prérequis pour porter le diagnostic. 

2J ª ´X X« ⱴÆ TX«NX TŻJ«ªJӃ X´ ª³°|Ӄz ²ÄX´ ÆJ´NÄӃJ ³X´ ⱴÆNJº³ NX´ TŻJ³º ºX Ä TŻÄ«X

attei«ºX TŻJ´°XNº  «ZӃJªªJº ³X TX´ °³ «N °JӃX´ M³J«N|X´ TX ӃŻJ³ºX °J³ Ä«X A(; JÄ18FDG, 

une angioTDM, une angioIRM ou une échographie-Doppler, sont également des 

N ³N«´ºJ«NX´ TÄ T Jz«´º N TŻJ³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´Ä JӃ³´ ²ÄX ӃX °Jº X«º °XÄº Ⱶº³X

asymptomatique. 

 

3.3.1 Circonstances de découverte 

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

´ z«X´ zⱴ«ⱴ³JÄÈ Ä TX´ ´Éª°º ªX´  ´N|ⱴª ²ÄX´ ► ӃŻXZZ³º Ä Ä«X |É°X³ºX«´ « J³ºⱴ³ XӃӃXŸ 5J ´

il peut également être de découverte fortui te devant une abolition de pouls ou des souffles 

ÆJ´NÄӃJ ³X´ ► ӃŻXÈJªX« NӃ « ²ÄXŵ Ä Ä« ⱴ°J ´´ ´´XªX«º °J³ ⱴºJӃ J³ºⱴ³ XӃ TX ӃŻJ³ºX Ä ´X´ M³J«N|X´

°J³Z ´ J´´N ⱴ ► TX´ ´ºⱴ«´X´ Ä J«ⱴÆ³ ´ªX´ J³ºⱴ³ XӃ´ ´Ä³ ӃX´ XÈJªX«´ TŻ ªJzX³ XŸ («Z «ŵ

certaines patholog X´  «ZӃJªªJº ³X´ ´«º J´´N ⱴX´ ► ӃŻJ³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´Ä ŷ ӃX´ ªJӃJT X´

inflammatoires du tube digestif (maladie de Crohn et rectocolite hémorragique), les 

spondyloarthropathies et plus rarement la sarcoïdose. Celles-N  °XÄÆX«º °³ⱴXÈ ´ºX³ ► ӃŻJ³ºⱴ³ ºX

de AJ¦JÉJ´Ä Ŷ NŻX´º T«N °J³Z ´ JÄ NÄ³´ TÄ ´Ä Æ  TX NX´ °Jº|Ӄz X´ ²ÄX ӃŻJ³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´Ä

est diagnostiquée. 

 

Encadré 1 : Circonstances de diagnostic 

Une maladie de Takayasu doit être évoquée devant 1 ou plusieurs des symptômes suivants 

chez un patient (en particulier une femme) de moins de 50 ans : 

- Clinique : 

o $ӃJÄT NJº « TŻÄ« ªXªM³X ´Ä°ⱴ³ XÄ³ 

o  MӃ º « TŻÄ« °ÄӃ´ TŻÄ« ªXªM³X ´Ä°ⱴ³ XÄ³ 

o Asymétrie tensionnelle 

o HTA réno-vasculaire 

o Souffle cervical ou souffle sous-clavier 

o Douleur sur un trajet vasculaire, en particulier carotidien 

- Imagerie : 

o Aortite  
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o Coronarite ostiale (sténose coronaire proximale) 

o Epaississement pariétal des troncs supra aortiques 

 

3.3.2 Manifestations cliniques 

Les circonstances de découverte de la maladie peuvent être très différentes. Chez certains 

patients le diagnostic est retenu pendant la phase dite « pré-occlusive » ou « phase systémique 

». Cette phase associe des signes généraux aspécifiques avec une fièvre, des arthralgies, des 

myalgies, des signes cutanés (érythème noueux, pyoderma gangrenosum), des douleurs sur les 

trajets artériels (notamment une carotidodynie), et parfois une atteinte ophtalmologique : 

épisclérite. 

 

(« °³Jº ²ÄXŵ ӃJ °|J´X ´É´ºⱴª ²ÄX °J´´X ´ÄÆX«º  «J°X³OÄXŵ X´º JM´X«ºX Ä «ŻX´º ³Xº³ÄÆⱴX ²ÄX

³ⱴº³´°XNº ÆXªX«º °J³ ӃŻ nterrogatoire, ou enfin concomitante de la phase occlusive. 

 

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

TX´ Ӄⱴ´ «´ J³ºⱴ³ XӃӃX´ Ǝ´ºⱴ«´X´ŵ MӃ ºⱴ³Jº «´ŵ J«ⱴÆ³É´ªX´Ə ´ ⱴzXJ«º ´Ä³ ӃJ N³´´X TX ӃŻJ³ºXŵ ´Ä³ 

ӃŻJ³ºX º|³JN-JMTª «JӃX Ä ӃXÄ³´ M³J«N|X´Ÿ (ӃӃX X´º ´ÄÆX«º TŻXªMӃⱴX °³ⱴ´X«ºX Ӄ³´²ÄX ӃX

patient consulte pour des symptômes liés à une sténose ou une occlusion artérielle. Dans ce 

cas, le mode de révélation dépend du territoire atteint. 

 

3.3.2.1 Atteinte de l’arc aortique et des troncs supra-aortiques 

2ŻJººX «ºX JÈ ӃӃ-sous-clavière (classiquement post-vertébrale) peut entrainer une claudication 

du membre supérieur, mais est souvent asymptomatique, révélée par une asymétrie 

tensionnelle, une abolition des pouls, un souffle sus-claviculaire, un phénomène de Raynaud. 

2J °³ⱴ´X«NX TŻÄ« ÆӃ ÆX³ºⱴM³-sous-clavier peut être retrouvée.  

 

2ŻJººX «ºX NJ³º T X««X, présente entre 10 et 30% des cas au diagnostic, peut se manifester par 

TX´ TÄӃXÄ³´ NX³Æ NJӃX´ ӃX Ӄ«z TÄ º³J¤Xº TX´ NJ³º TX´ J°°XӃⱴX´ NJ³º TTÉ« X´Ÿ 2ŻJMӃ º « TÄ

°ÄӃ´ NJ³º T X« Ä Ä« ´ÄZZӃX ► ӃŻJÄ´NÄӃºJº « °XÄº Ⱶº³X ³Xº³ÄÆⱴ ► ӃŻXÈJªX« NӃ « ²ÄXŸ 

 

Les symptômes résultant de ces atteintes artérielles sont le plus souvent non focaux : sensation 

vertigineuse, lipothymie, syncope, flou ou vision sombre binoculaire transitoire. Ils sont la 

conséquence dŻÄ« bas-débit cérébral transitoire, survenant notamment au lever. Les céphalées 

sont fréquentes, répondant ou non aux critères de migraine sans aura, elles pourraient être 

notamment secondaires à un hyperdébit compensateur dans le territoire carotide externe. Les 

infarctus cérébraux sont rares, même lorsque plusieurs artères à destination cérébrale sont 

atteintes. .Ӄ´ °XÄÆX«º ³ⱴ´ÄӃºX³ ´ º TX´ ´ºⱴ«´X´ J³ºⱴ³ XӃӃX´ TX ӃJ ªJӃJT X TX AJ¦JÉJ´Äŵ ´ º TŻÄ«X

ⱴº Ӄz X  «T ³XNºX ºXӃӃX ²ÄŻÄ«X Z M³ ӃӃJº « Jº³ JӃX ´Ä³ NJ³T °Jº| X |É°X³ºX«´ ÆXŵ Ä«X ӃJNÄ«X Ä

une hémorragie proZ«TX Ӄ ⱴ´ ► ӃŻ,A ŵ Ä Ä«X ´ºⱴ«´X Jº|ⱴ³ªJºXÄ´X ´XN«TJ ³Xŵ Xº ¤Ä´º Z X«º

une enquête étiologique complète. 

 

La rétinopathie ischémique secondaire à la diminution de la pression systolique rétinienne peut 

être observée de même que la rétinopathie  hypertensive. Elle peut se révéler par des éclipses 
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Æ ´ÄXӃӃX´ ª«NÄӃJ ³X´ º³J«´ º ³X´ TⱴNӃX«N|ⱴX´ °J³ ӃŻ³º|´ºJº ´ªX Ä Ä«X ӃÄª «´ ºⱴ JªM J«ºX

intense. 

 

3.3.2.2 Atteinte de l’aorte thoraco-abdominale et des artères rénales 

Une claudication intermittente des membres inférieurs peut révéler la coexistence de sténoses 

Xº TX T ӃJºJº «´ Ä Ä« J«ⱴÆ³ ´ªX TX ӃŻJ³ºX º|³JN ²ÄX Ä TX ӃŻJ³ºX JMTª «JӃXŵ º³ⱳ´

évocatrices de la maladie, surtout lorsque la paroi vasculaire est épaissieŸ 2ŻJººX «ºX TX´

ÆJ ´´XJÄÈ T zX´º Z´ŵ º³«N N¯Ӄ J²ÄX Xº J³ºⱳ³X´ ªⱴ´X«ºⱴ³ ²ÄX´ŵ X´º J´´XÊ Z³ⱴ²ÄX«ºXŵ ªJ ´ ӃJ

´Ä³ÆX«ÄX TŻÄ« J«z³ ªⱴ´X«ºⱴ³ ²ÄX X´º ³J³XŸ («Z « ӃX´ ´ºⱴ«´X´ TX´ J³ºⱳ³X´ ³ⱴ«JӃX´ŵ Z³ⱴ²ÄX«ºX´ŵ

°XÄÆX«º Ⱶº³X ³X´°«´JMӃX´ TŻÄ«X |É°X³ºX«´ « ³ⱴ«-vasculaire. 

 

3.3.2.3 Atteinte pulmonaire 

2ŻJººX «ºX TX´ J³ºⱳ³X´ °ÄӃª«J ³X´ X´º °³ⱴ´X«ºX TJ«´ X«Æ ³« ǒǍӆ TX´ NJ´Ÿ 2X °ӃÄ´ ´ÄÆX«º

asymptomatique, les manifestations artérielles pulmonaires peuvent être diverses : douleurs 

thoraciques, toux, dyspnée, et plus rarement hémoptysies ou hypertension artérielle 

pulmonaire avec insuffisance cardiaque droite. 

 

3.3.2.4 Atteinte cardiaque 

2ŻJººX «ºX ªÉNJ³T ²ÄX NӃ « ²ÄX X´º ³J³Xŵ ªJ ´ TX´ J«ªJӃ X´ «« ´°ⱴN Z ²ÄX´ TX °X³ZÄ´ « ´J«´

atteinte coronaire associée sont fréquemment observées en scintigraphie au Thallium (84%) 

tout comme des rehaussements tardifs après injection de Gadolinium en IRM (26%). 

 

2ŻJººX «ºX N³«J ³X N«NX³«X ǒ ► ǎǒӆ TX´ °Jº X«º´ŵ °³ «N °JӃXªX«º Ӄ ⱴX ► Ä«X ´ºⱴ«´X ´º JӃX

J´´N ⱴX ► ӃŻJ³º ºX Xº ´X ªJ« ZX´ºX ӃX °ӃÄ´ souvent par un angor. 

 

2ŻJººX «ºX ÆJӃÆÄӃJ ³X ºÄN|X Ǐ °Jº X«º´ ´Ä³ ǒŵ °³ «N °JӃXªX«º °J³  «´ÄZZ ´J«NX J³º ²ÄX Ӄ ⱴX ► Ä«X

T ӃJºJº « TX ӃŻJ««XJÄ J³º ²ÄX Xº TX ӃŻJ³ºX J´NX«TJ«ºXŸ 2Ż «´ÄZZ ´J«NX J³º ²ÄX X´º Ä« ZJNºXÄ³

de mauvais pronostic et doit être corrigée si la fuite est importante. Toutefois, il convient de 

³ⱴⱴÆJӃÄX³ ӃŻ «´ÄZZ ´J«NX J³º ²ÄX J°³ⱳ´ N«º³ ӃX TX ӃŻ|É°X³ºX«´ « J³ºⱴ³ XӃӃXŸ («Z «ŵ X« NJ´ TX

pseudo-NJ³NºJº « J³º ²ÄX °J³ ´ºⱴ«´X TX ӃŻJ³ºX º|³JN ²ÄX TX´NX«TJ«ºX Ä JMTª «JӃXŵ «

traiterJ TŻJM³T NXӃӃX-N  JÆJ«º TX °³ºX³ ӃŻ «T NJº « TŻÄ« ³Xª°ӃJNXªX«º ÆJӃÆÄӃJ ³X J³º ²ÄXŸ 

 

;ӃÄ´ ³J³XªX«ºŵ  Ӄ °XÄº ´ŻJz ³ TŻÄ«X NJ³T °Jº| X |É°X³º³°| ²ÄX Æ ³X TŻÄ«X TⱴZJ ӃӃJ«NX

cardiaque gauche sur hypertension artérielle réno-vasculaire. 

 

3.3.2.5 Hypertension artérielle 

(ӃӃX X´º º³ⱳ´ Z³ⱴ²ÄX«ºX TJ«´ ӃŻJ³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´ÄŸ (ӃӃX °XÄº Ⱶº³X TÄX ► T ÆX³´X´ ⱴº Ӄz X´ ŷ

atteinte artérielle rénale, pseudo-coarctation aortique et rigidité pariétale secondaire à 

ӃŻJººX «ºX ÆJ´NÄӃJ ³Xŵ ⱴӃJ³z ´´XªX«º TX ӃJ T ZZⱴ³X«º XӃӃX X« NJ´ TŻ «´ÄZZ ´J«NX ÆJӃÆÄӃJ ³X J³º ²ÄXŸ

Les chiffres tensionnels sont fréquemment sous-X´º ªⱴ´ X« NJ´ TŻJººX «ºX ´Ä´-clavière 

bilatérale : dans ce cas, il est indispensable de surveiller la pression artérielle systolique par une 

mesure aux chevilles, et on gardera les mêmes 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 

´«º °³ «N °JӃXªX«º ӃX °ÉTX³ªJ zJ«z³X«´Äª Xº ӃŻⱴ³Éº|ⱳªX «ÄXÄÈŵ ²Ä  ´«º ³Xº³uvés dans 

environ 10% des cas. Les signes cutanés sont aspécifiques et peuvent également être rapportés 

aux pathologies inflammatoires associées à ӃŻJ³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´Ä : les maladies inflammatoires 

du tube digestif (maladie de Crohn et rectocolite hémorragique), les spondyloarthropathies et 

plus rarement la sarcoïdose. 

3.3.2.7 Particularités cliniques pédiatriques 

2J °³ⱴTª «J«NX Zⱴª « «X X´º °³ⱴ´X«ºX ªJ ´ X´º ª «´ «XººX ²ÄX N|XÊ ӃŻJTÄӃºXŸ 2X´ X«ZJ«º´ «º

°ӃÄ´ TŻJººX «ºX´ J³º ²ÄX´ Xº ³ⱴ«JӃX´ XÈ°Ӄ ²ÄJ«º ӃJ Z³ⱴ²ÄX«NX TX ӃŻ|É°X³ºX«´ « J³ºⱴ³ XӃӃXŵ

estimée autour de 75% (définition de référence du National Health Institute). Sont également 

fréquents les plaintes digestives, les céphalées, les malaises et la fièvre. Les atteintes cutanées, 

NÄӃJ ³X´ Xº ӃX´ JTⱴ«°Jº| X´ ´«º ³J³XªX«º M´X³ÆⱴX´Ÿ 2ŻJMӃ º « TX´ °ÄӃ´ Xº ӃJ NӃJÄT NJº «

TŻÄ« ªXªM³X ´XªMӃX«º ª «´ ´ÄÆX«º ³Xº³ÄÆⱴX´ ²ÄX N|XÊ ӃŻJTÄӃºXŸ  ӃŻ «ÆX³´Xŵ ӃX´ TÄӃXÄ³´

J³º NÄӃJ ³X´ Xº ªÄ´NÄӃJ ³X´ŵ J «´  ²ÄX ӃJ °X³ºX TX ° T´ ´XªMӃX«º °ӃÄ´ «ºⱴX´ ²ÄX N|XÊ ӃŻJTÄӃºXŸ 

3.3.3 Signes biologiques 

8« «X T ´°´X °J´ TX ªJ³²ÄXÄ³ M Ӄz ²ÄX T Jz«´º ²ÄX ´°ⱴN Z ²ÄX Ä TŻJ«º N³°´ ´°ⱴN fique 

TX ӃJ ªJӃJT X TX AJ¦JÉJ´ÄŸ 2X ´É«T³ªX  «ZӃJªªJº ³X X´º N«Z ³ªⱴ °J³ ӃŻJÄzªX«ºJº « TX ӃJ

-zӃMÄӃ «X´ŵ TX ӃŻ|J°ºzӃM «Xŵ TX

ӃŻ³´ªÄN TX Xº/ou  de la vitesse de sédimentation (VS). Le syndrome inflammatoire est 

 «N«´ºJ«º Xº ´« JM´X«NX «X ´ z«X °J´ «ⱴNX´´J ³XªX«º ӃŻJM´X«NX TŻJNº Æ ºⱴ TX ӃJ ªJӃJT XŸ 2J

³XN|X³N|X TX ZJNºXÄ³´ J«º «ÄNӃⱴJ ³X´ Ä TX ZJNºXÄ³´ ³|ÄªJº TX´ X´º «ⱴzJº ÆX X« ӃŻJM´X«NX TX

N««XNº Æ ºX J´´N ⱴXŸ 2J °³ⱴ´X«NX TŻJ«º N³°´ J«º -cellules endothéliales a été rapportée mais 

«ŻX´º °J´ ´°ⱴN Z ²ÄXŸ 2J °X«º³JÈ «X-ǐ J ⱴºⱴ TⱴN³ ºX NªªX ªJ³²ÄXÄ³ TŻJNº Æ ºⱴ TX ӃJ ªJӃJT XŸ 2J

CRP appartient à la famille des pentraxines, mais est synthétisée par le foie, à la différence de 

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

artérielle. Toutefois, la pentraxine-ǐ «ŻX´º °J´ T´ⱴX X« ³Äº «X NӃ « ²ÄXŸ 

 

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

puis la CRP, donº ӃŻÄº Ӄ ´Jº « NªªX Ä« ³XZӃXº TŻJNº Æ ºⱴ ³X´ºX ⱴzJӃXªX«º  «NX³ºJ «XŸ

2Ż «ZӃJªªJº « N|³« ²ÄX ´ŻJ´´N X °ӃÄ´ Z³ⱴ²ÄXªªX«º ► Ä«X J«ⱴª X Xº Ä«X º|³ªMNÉº´X N|XÊ

ӃŻX«ZJ«º ²ÄX N|XÊ ӃŻJTӃX´NX«ºŸ 

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

2Ż ªJzX³ X TX ӃŻJ³ºX Xº TX ´X´ M³J«N|X´ J °Ä³ M¤XNº Z´ ŷ 

1. 2J ³XN|X³N|X TŻÄ«X JººX «ºX ª³°|Ӄz ²ÄX TX ӃŻJ³ºX XºƄÄ TX ´X´ M³J«N|X´ ⱴÆNJº³ NX

TŻJ³º ºX Ǝⱴ°J ´´ ´´XªX«º Xº ³XªTXӃJzX °J³ ⱴºJӃ J³ºⱴ³ XӃŵ ´ºⱴ«´Xŵ J«ⱴÆ³ ´ªXƏŸ 

2. 2J ª ´X X« ⱴÆ TX«NX TŻÄ«X JNºivité inflammatoire pariétale artérielle.  

 

2Ż ªJzX³ X J³ºⱴ³ XӃӃX ¤ÄX Ä« ³ ӃX ªJ¤XÄ³ TJ«´ ӃX T Jz«´º N °´ º Z TX ӃJ ªJӃJT X Xº °Ä³ ӃX ´Ä Æ 

ⱴÆӃÄº ZŸ 2J ³XN|X³N|X TŻÄ«X JººX «ºX TX ӃŻJ³ºX Xº TX ´X´ M³J«N|X´ X´º ³ⱴJӃ ´ⱴX °J³ ӃŻⱴN|-

&°°ӃX³ J³ºⱴ³ XӃŵ ӃŻJ«z A&5 Ä ӃŻJ«z .>5Ÿ 2ŻJ³ºⱴ³ z³J°| X N³°´ X«º X³ŵ ªX«º ««ⱴX TJ«´ ӃX´

N³ ºⱳ³X´ TX NӃJ´´ Z NJº « Jªⱴ³ NJ «´ŵ «ŻX´º °ӃÄ´ JÄ¤Ä³TŻ|Ä  Äº Ӄ ´ⱴX °Ä³ ӃX T Jz«´º N Xº ӃX ´Ä Æ 
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des patients. La tomographie par émission de positrons ou TEP-scanner a été proposée pour 

ⱴºÄT X³ ӃŻJNº Æ ºⱴ  «ZӃJªªJº ³X °J³ ⱴºJӃX J³ºⱴ³ XӃӃXŸ 

 

2ŻⱴN|-Doppler vasculaire met en évidence un halo hypoéchogène périvasculaire typique et 

°X³ªXº TX ªX´Ä³X³ ӃŻⱴ°J ´´XÄ³ TX ӃJ °J³  TX´ NJ³º TX´ Xº JÈ ӃӃJ ³X´ JÆXN Ä«X M««X ´X«´ M Ӄ ºⱴŸ

CetºX ªTJӃ ºⱴ TŻ ªJzX³ X «X °X³ªXº °J´ TX TⱴºX³ª «X³ ӃŻJNº Æ ºⱴ TX ӃJ ªJӃJT X Xº X´º ª «´

´X«´ MӃX ²ÄX ӃŻ ªJzX³ X X« NÄ°X ƎJ«z A&5ŵ J«z .>5Ə °Ä³ ӃX´ Ӄⱴ´ «´  «ZӃJªªJº ³X´ TX´

J³ºⱳ³X´ Æ ´Nⱴ³JӃX´ŵ X« ӃŻJM´X«NX TX ´ºⱴ«´X |ⱴªTÉ«Jª ²ÄXŸ ?« Xª°Ӄ  X´º JÄ´si limité par 

ӃŻ «JNNX´´ M Ӄ ºⱴ TX NX³ºJ «´ ÆJ ´´XJÄÈ NªªX ӃŻJ³ºX º|³JN ²ÄX Xº ӃX´ J³ºⱳ³X´ °ÄӃª«J ³X´Ÿ

2ŻⱴÆJӃÄJº « TX ӃŻJNº Æ ºⱴ  «ZӃJªªJº ³X TX ӃŻJ³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´Ä °J³ ӃŻÄº Ӄ ´Jº « TX °³TÄ º TX

contraste échographique a été illustrée mais reste encore à valider.  

 

2ŻJ«z A&5 Ä ӃŻJ«z .>5 ´«º  «ºⱴ³X´´J«ºX´ Ӄ³´²ÄŻXӃӃX´ ª«º³X«º Ä« ⱴ°J ´´ ´´XªX«º °J³ ⱴºJӃ

Ä ²ÄŻXӃӃX´ °X³ªXººX«º TX Æ ´ÄJӃ ´X³ TX´ ´ºⱴ«´X´ Xº TX´ J«ⱴÆ³É´ªX´ J³ºⱴ³ XӃ´Ÿ 2ŻJ«z A&5 J

comme avantage une excellente résolution spatiale  ´º³°X NÄÆ³J«º ӃŻX«´XªMӃX TX ӃŻJ³M³X

J³ºⱴ³ XӃ Xº Ä«X z³J«TX JNNX´´ M Ӄ ºⱴŸ 2ŻJ«z A&5 ´X³J ´É«N|³« ´ⱴX ´Ä³ ӃX ³Éº|ªX NJ³T J²ÄX JÆXN

Ä« ºXª°´ J³ºⱴ³ XӃ Xº Ä« ºXª°´ ºJ³T Zŵ °X³ªXººJ«º TŻⱴÆJӃÄX³ ӃX´ °³ ´X´ TX N«º³J´ºX °J³ ⱴºJӃX´Ÿ

2ŻJ³º ºX ´X NJ³JNºⱴ³ ´Xpar un épaississement pariétal aortique thoracique ou abdominal, 

TŻJ´°XNº N ³N«Zⱴ³X«º XӃ Xº ³ⱴzÄӃ X³ŵ ´Ä°ⱴ³ XÄ³ Ä ⱴzJӃ ► Ǐ-3 mm, se rehaussant parfois après 

 «¤XNº «Ÿ 2ŻJÆJ«ºJzX TX ӃŻJ«z .>5 Ǝ «NӃÄJ«º J«z z³J°| X °J³ ³ⱴ´«J«NX ªJz«ⱴº ²ÄX Xº

séquences TⱴT ⱴX´ X« .>5Ə X´º ӃŻJM´X«NX TX ºÄºX  ³³JT Jº « Xº TX °³TÄ º TX N«º³J´ºX  Tⱴ

J «´  ²ÄX ӃJ °´´ M Ӄ ºⱴŵ X« Nª°ӃⱴªX«º TX ӃŻⱴºÄTX ª³°|Ӄz ²ÄXŵ TX TⱴºXNºX³ TX´ ´ z«X´

TŻ «ZӃJªªJº « ÆJ´NÄӃJ ³X ºXӃ´ ²ÄX ӃŻ¯TⱳªX °J³ ⱴºJӃ ► ӃŻJ TX TX ӃŻ ªJzX³ X °«Tⱴ³ⱴXen T1 sans 

Xº JÆXN  «¤XNº « TX zJTӃ « Äª J «´  ²ÄŻX«  ªJzX³ X AǏ JÆXN ´JºÄ³Jº « TX ӃJ z³J ´´XŸ ?«

NJ³JNºⱳ³X ««  ³³JT J«º ³X«T ӃŻ.>5 °J³º NÄӃ ⱳ³XªX«º JTJ°ºⱴX JÄ ´Ä Æ  TX °Jº X«º´ ¤XÄ«X´Ÿ

$X°X«TJ«ºŵ ´  ӃJ °ӃJNX TX NXººX ºXN|« ²ÄX TJ«´ ӃŻⱴÆJӃÄJº « T Jz«ostique des lésions vasculaires 

X´º ⱴºJMӃ Xŵ ӃŻⱴÆJӃÄJº « TX ӃŻJNº Æ ºⱴ  «ZӃJªªJº ³X TX ӃŻJ³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´Ä J ⱴºⱴ  ӃӃÄ´º³ⱴX ªJ ´

reste encore à valider. La TEP au FDG est une technique qui vise à une approche plus directe 

TÄ TXz³ⱴ TX ӃŻ «ZӃJªªJº « ÆJ´culaire en estimant la consommation de glucose radioactif 

JÄzªX«ºⱴ TJ«´ ӃŻ «Z Ӄº³Jº NXӃӃÄӃJ ³X  «ZӃJªªJº ³X TX ӃJ °J³  J³ºⱴ³ XӃӃXŸ 2X °J³Jªⱳº³X

TŻ «ºX³°³ⱴºJº « TX ӃJ A(; *&+ ӃX °ӃÄ´ Äº Ӄ ´ⱴ X´º ӃŻJ«JӃÉ´X Æ ´ÄXӃӃXŵ Nª°J³J«º ӃX TXz³ⱴ TX

fixation aortique  ► NXӃÄ  TÄ Z Xŵ Xº ²Ä  NӃJ´´X ӃŻXÈJªX« X« º³ ´ z³JTX´ Ǝz³JTX ǎ ŷ Z ÈJº «

inférieure à celle du foie ; grade 2 : fixation aortique égale à celle du foie ; grade 3 : fixation 

aortique supérieure à celle du foie). Un hypermétabolisme vasculaire en TEP ne définit pas 

«ⱴNX´´J ³XªX«º Ä«X ªJӃJT X JNº ÆXŸ 2ŻJM´X«NX TX Z ÈJº « «ŻXÈNӃÄX °J´ Ä«X °³z³X´´ « TX ӃJ

ªJӃJT XŸ $Xº XÈJªX« ´Ż «´ⱳ³X JÄ ´X « TŻÄ« ZJ ´NXJÄ TŻJ³zÄªX«º´ °X³ªXººJ«º TŻⱴÆJӃÄX³ ӃŻJNº Æ ºⱴ

de la maladie mais ne suffit pas à lui seul pour modifier ӃŻJºº ºÄTX º|ⱴ³J°XÄº ²ÄXŸ 

 

2J ´X«´ M Ӄ ºⱴ Xº ӃJ ´°ⱴN Z N ºⱴ TX NX´ ºXN|« ²ÄX´ TŻ ªJzX³ X °Ä³ ӃŻⱴºÄTX TX ӃŻJNº Æ ºⱴ

inflammatoire restent à établir par des études comparatives sur de plus larges cohortes. 

 

Dans les formes pédiatriques, aucune donnée compJ³Jº ÆX «ŻX´º T ´°« MӃX ► NX ¤Ä³ Ŷ NX³ºJ «X´

ⱴºÄTX´ °ⱴT Jº³ ²ÄX´ ªXººX«º X« JÆJ«º ӃŻ «ºⱴ³Ⱶº TX ӃŻJ«z .>5 Ǝª «´  ³³JT J«º ²ÄX ӃŻJ«z A&5Ə

Xº TX ӃŻⱴN|-Doppler pour les artères rénales et carotides Ɖ ӃŻX«¤XÄ TX ӃŻ ³³JT Jº « ⱴºJ«º ªJ¤XÄ³

sur le risque onNzⱴ« ²ÄXŸ 2ŻJººX «ºX JMTª «JӃX °ӃÄ´ Ä ª «´ J´´N ⱴX ► TŻJÄº³X´ º°z³J°| X´

est la plus fréquente. 
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3.3.4.1 Examen anatomopathologique 

2ŻXÈJªX« | ´ºӃz ²ÄX «X °XÄº Ⱶº³X ´É´ºⱴªJº ²ÄXŵ TÄ ZJ º TÄ ´ ⱳzX TX ӃŻJººX «ºX ÆJ´NÄӃJ ³Xŵ ªJ ´

peut être pratiqué en cas de zX´ºX «ⱴNX´´J ³X °Ä³ Ä«X ³XÆJ´NÄӃJ³ ´Jº « J³ºⱴ³ XӃӃXŸ .Ӄ ´ŻJz º TŻÄ«X

panartérite giganto-cellulaire à prédominance médio-adventitielle. En phase aiguë, les 

J«ªJӃ X´ °³ⱴTª «J«º JÄ « ÆXJÄ TX ӃŻJTÆX«º NX N«´º ºÄX«º Ä«  «Z Ӄº³Jº  «ZӃJªªJº ³Xŵ

remplacé par des lésions fibrosantes et des calcifications artérielles en phase chronique, des 

lésions actives et de fibrose pouvant être présentes simultanément. 

3.3.5 Principes diagnostiques et critères de classification 

2X T Jz«´º N TŻJ³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´Ä X´º ⱴÆ²Äⱴ ´Ä³ Ä« ZJ ´NXJÄ TŻⱴӃⱴªX«º´ NӃ « ²ÄX´ŵ

biologiques, radiologiques et parfois histologiques. 

&X´ N³ ºⱳ³X´ TX NӃJ´´ Z NJº « XÈ ´ºX«ºŵ ӃX´ °ӃÄ´ Äº Ӄ ´ⱴ´ ⱴºJ«º ӃX´ N³ ºⱳ³X´ TX ӃŻ ªX³ NJ« $ӃӃXzX

Z >|XÄªJºӃzÉ Ǝ $>Ə Xº ӃX´ N³ ºⱳ³X´ TŻ.´| ¦JÇJ ªT Z ⱴ´ °J³ ?|J³ma. Les critères ACR 

º X««X«º Nª°ºX X´´X«º XӃӃXªX«º TX ӃŻJººX «ºX J³ºⱴ³ XӃӃX Xº TX ӃŻJ´°XNº NJ³JNºⱴ³ ´º ²ÄX X«

 ªJzX³ Xŵ ► ӃŻXÈNӃÄ´ « TŻJÄº³X´ NJÄ´X´ °´´ MӃX´ TX ´ºⱴ«´X´ XºƄÄ º|³ªM´X´Ÿ 2X´ N³ ºⱳ³X´

ACR ont une sensibilité de 90,5% et une spécificité TX ǔǓŵӅӆ ªJ ´ «Ż«º °J´ ⱴºⱴ ³XÆÄ´ ► ӃŻJÄ«X

TX´ «ÄÆXӃӃX´ ºXN|« ²ÄX´ TŻ ªJzX³ X ÆJ´NÄӃJ ³XŸ ƎAJMӃXJÄ ǎƏ 

 

Tableau 1 Critères de l’ACR (1990) pour le diagnostic de l’artérite de Takayasu. 

Á ὑzX TX TⱴMÄº ǻ ǑǍ ans 

Á Claudication des extrémités : gêne ou fatigue ªÄ´NÄӃJ ³X ► ӃŻXZZ³º TŻJÄ ª «´ Ä«X

extrémité, spécialement des membres supérieurs 

Á & ª «Äº « TŻJÄ ª «´ Ä« °ÄӃ´ M³JN| JӃ 

Á  ´Éªⱴº³ X TŻJÄ ª «´ ǎǍ mm Hg de la pression systolique humérale 

Á Souffle auscultatoire sur une artère sous-NӃJÆ ⱳ³X Ä ´Ä³ ӃŻJ³ºX Jbdominale 

Á Anomalies angiographiques (angioTDM et/ou angioIRM): rétrécissement ou occlusion 

´Ä³ ӃŻJ³ºXŵ ´X´ M³J«N|X´ Ä ӃX´ J³ºⱳ³X´ °³È ªJӃX´ TX´ ªXªM³X´ŵ ´XzªX«ºJ ³X´Οou 

ZNJӃX´ŵ «« Ӄ ⱴX´ ► TX ӃŻJº|ⱴ³´NӃⱴ³´X Ä ► Ä«X TÉ´°ӃJ´ X Z M³ªÄ´NÄӃJ ³X 

 

2X´ N³ ºⱳ³X´ TŻ.´| ¦JÇJ TX ǎǔӅӅ ªT Z ⱴ´ °J³ ?|J³ªJ Xº JӃŸ X« ǎǔǔӄ  «ºⱳz³X«º ӃX´ ´ z«X´

ÆJ´NÄӃJ ³X´ Xº ´É´ºⱴª ²ÄX´ŵ N«´ Tⱴ³J«º ⱴzJӃXªX«º ӃJ °³ⱴ´X«NX TX ´ºⱴ«´X´ Ä TŻNNӃÄ´ «

vasculaire en artériographie. (Tableau 2) 

 

Tableau 2 Critères d’Ishikawa (1988) modifiés par Sharma (1996) pour le diagnostic 

d’artérite de Takayasu. 

Critères majeurs 

1. ?ºⱴ«´X Ä NNӃÄ´ « TX ӃJ °³º « ªÉX««X TX ӃŻJ³ºⱳ³X ´Ä´-clavière gauche en 

artériographie 

2. ?ºⱴ«´X Ä NNӃÄ´ « TX ӃJ °³º « ªÉX««X TX ӃŻJ³ºⱳ³X ´Ä´-clavière droite en 

artériographie 

3. ?Éª°º ªX´ NJ³JNºⱴ³ ´º ²ÄX´ TŻÄ«X TÄ³ⱴX TŻJÄ ª «´ Ä« ª ´ ŷ NӃJÄT NJº «ŵ JMӃ º « TŻÄ«

pouls ou asymétrie tensionnelle, fièvre, cervicalgies, amaurose, troubles visuels, syncope, 

dyspnée, palpitations. 

Critères mineurs 

1. VS > 20 mm/h  
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2. Sensibilité des artères carotides à la palpation 

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

>160/90mmHg  

4. Insuffisance aortique ou ectasie annulo-aortique 

5. Atteinte artérielle pulmonaire  

6. Sténose ou occlusion de la portion moyenne de la carotide gauche en artériographie 

7. Sténose ou occlusion du tiers distal du tronc artériel brachiocéphalique en artériographie 

8.  ººX «ºX TX ӃŻJ³ºX º|³JN ²ÄX TX´NX«TJ«ºX X« J³ºⱴ³ z³J°| X 

9.  ººX «ºX TX ӃŻJ³ºX JMTª «JӃX X« J³ºⱴ³ z³J°| X 

10. Lésion N³«J³ X««X JÆJ«º ǐǍ J«´ŵ X« ӃŻJM´X«NX TX TÉ´Ӄ ° Tⱴª X Ä T JMⱳºX 

2X T Jz«´º N TŻJ³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´Ä X´º |JÄºXªX«º °³MJMӃX ´  ŷ Ǽ 2 critères majeurs ou 1 critère 

ªJ¤XÄ³ Xº Ǽ 2 N³ ºⱳ³X´ ª «XÄ³´ Ä Ǽ 4 critères mineurs 

 

+ӃMJӃXªX«ºŵ ӃX T Jz«´º N TŻJ³ºérite de Takayasu est évoqué chez un sujet de moins de 50 ans, 

X« °³ⱴ´X«NX TŻÄ«X JººX «ºX ³JT Ӄz ²ÄX NJ³JNºⱴ³ ´º ²ÄX TX´ J³ºⱳ³X´ TX z³´ NJӃ M³X Xº X«

ӃŻJM´X«NX TŻJ³zÄªX«º´ °Ä³ Ä«X JÄº³X NJÄ´X ÆJ´NÄӃJ ³XŸ 2J °³ⱴ´X«NX TX ´ z«X´ NӃ « ²ÄX´

caractéristiques et/ou de paramètres biologiques inflammatoires peut renforcer le diagnostic, 

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

 

$|XÊ ӃŻX«ZJ«ºŵ TX´ N³ ºⱳ³X´ N«´X«´ÄXӃ´ XÄ³°ⱴX«´ ÆJӃ Tⱴ´ ´Ä³ Ä«X N|³ºX  «ºX³«Jº «JӃX «º 

été établis et publiés en 2010 Ɖ PRINTO/EULAR/PReS Ɖ avec une sensibilité de 100%, une 

´°ⱴN Z N ºⱴ TX ǔǔŵǔӆŸ 2X T Jz«´º N TŻJ³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´Ä °ⱴT Jº³ ²ÄX X´º ³XºX«Ä TXÆJ«º Ä« NJ´

débutant à 18 ans et moins avec : 

- une anomalie angiographique (angioTD5 Ä J«z .>5 Ä J³ºⱴ³ z³J°| XƏ TX ӃŻJ³ºX Ä

TX ´X´ M³J«N|X´ °³ «N °JӃX´ Ä °ÄӃª«J ³X´ Ŷ ► ºÉ°X TŻJ«ⱴÆ³É´ªXƄT ӃJºJº «ŵ TX ´ºⱴ«´Xŵ

occlusion, épaississement pariétal, segmentaire ou focal ; et ce sans argument pour une 

dysplasie fibromusculaire ou autre cause vasculaire  

- + 1/5 critères parmi :  

o JMӃ º «ŵ JMJ ´´XªX«º Ä J´Éªⱴº³ X TX °ÄӃ´ J³ºⱴ³ XӃ Ŷ NӃJÄT NJº « TŻÄ« ªXªM³X

► ӃŻXZZ³º Ŷ 

o différentiel de pression artérielle >10 mm Hg ; 

o souffle vasculaire des gros vaisseaux, audible ou palpable ; 

o HTA > 95° percentile pour la taille ; 

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

 

3.4 Diagnostics différentiels 

;Ä³ ӃX´ Z³ªX´ ºÉ° ²ÄX´ TŻJ³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´Äŵ ӃJ ²ÄX´º « TŻÄ« T Jz«´º N JӃºX³«Jº Z «X ´X

pose quasiment pas. Dans les autres cas, les diagnost N´ T ZZⱴ³X«º XӃ´ TŻÄ«X J³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´Ä

´«º TŻJÄºJ«º °ӃÄ´ «ªM³XÄÈ ²ÄX ӃJ °³ⱴ´X«ºJº « X´º Z³Ä´ºXŸ 

 

2X T Jz«´º N T ZZⱴ³X«º XӃ JÆXN ӃŻJ³ºⱴ³ ºX ► NXӃӃÄӃX´ zⱴJ«ºX´ Ä J³ºⱴ³ ºX z zJ«ºNXӃӃÄӃJ ³X

(anciennement dénommée maladie de Horton) peut être difficile, en particulier en cas de 

TⱴNÄÆX³ºX TX Ӄⱴ´ «´ J³ºⱴ³ XӃӃX´  «ZӃJªªJº ³X´ N|XÊ Ä«X °X³´««X TX °ӃÄ´ TX ǒǍ J«´Ÿ 2Ż◄zX

«ŻX´º °J´ Ä« ⱴӃⱴªX«º T ´N³ ª «J«º ´ÄZZ ´J«º NJ³ TX´ Ӄⱴ´ «´ J³ºⱴ³ XӃӃX´ X« ³XӃJº « JÆXN Ä«X

artérite de Takayasu peuvent passer inaperçues chez une patiente jeune et être découvertes à 
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ӃŻNNJ´ « TŻÄ«X °³z³X´´ « TX ӃJ ªJӃJT Xŵ TŻÄ« M ӃJ« ´É´ºⱴªJº ²ÄX Ä TX N«´ⱴ²ÄX«NX´ TX´

Ӄⱴ´ «´ J³ºⱴ³ XӃӃX´ŵ °ӃÄ´ XÄ³´ J««ⱴX´ J°³ⱳ´ ӃX TⱴMÄº TX ӃJ ªJӃJT XŸ 2J °³ⱴ´X«NX TX ´ z«X´ TŻJ³ºⱴ³ ºX

céphalique (céphalées, anomalies du scalp) et les anomalies caractéristiques à la biopsie de 

ӃŻJ³ºⱳ³X ºXª°³JӃX ´«º TX´ ⱴӃⱴªX«º´ °ӃÄ´ T ´N³ ª «J«º´ X« ZJÆXÄ³ TŻÄ«X J³ºⱴ³ ºX ► NXӃӃÄӃX´

géantes. 

 

2X´ JÄº³X´ ⱴº Ӄz X´ TŻJ³º ºX´ T ÆX«º Ⱶº³X ´É´ºⱴªJº ²ÄXªX«º ⱴÆ²ÄⱴX´ Xº ⱴNJ³ºⱴX´Ÿ 2Ż³ z «X

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 Behçet, le syndrome de Cogan, la polychondrite 

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

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

2X´ JÄº³X´ °Jº|Ӄz X´ ÆJ´NÄӃJ ³X´ ««  «ZӃJªªJº ³X´ ºXӃӃX´ ²ÄX ӃŻJº|ⱴ³ªXŵ ӃX´ ªJӃJT X´

vasculaires génétiques (syndrome de Marfan et apparentés, syndromes de Loeys-Dietz, 

syndrome de Williams-#XÄ³X«ŵ ´É«T³ªX TŻ(|ӃX³´-&J«Ӄ´ ÆJ´NÄӃJ ³XƏŵ ӃŻJ³ºⱴ³ ºX °´º-radique, la 

dysplasie fibromusculaire seront éliminés sur les antécédents personnels, familiaux et les 

caractéristiques cliniques et radiologiques du patient. Les péri-aortites (Erdheim Chester, 

ªJӃJT X ► .z+Ǒŵ ӃX´ Z M³´X´ ³ⱴº³°ⱴ³ º«ⱴJӃX´ °ⱴ³  J«ⱴÆ³ ´ªJӃX´ ŹƏ °XÄÆX«º ⱴzJӃXªX«º Ⱶº³X

évoquées. 

 

En pédiatrie, outre les diagnostics cités ci-dessus, il peut exister une confusion diagnostique 

TJ«´ ӃX´ Z³ªX´ TŻJ³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´Ä ⱴºX«TÄX aux racines des moyens vaisseaux avec la 

maladie de Kawasaki (atteinte coronaire) et la péri-artérite noueuse (atteinte mésentérique et 

³ⱴ«JӃXƏŸ $|XÊ ӃX´ X«ZJ«º´ŵ « °XÄº ⱴÆ²ÄX³ TŻJÄº³X´ ªJӃJT X´ zⱴ«ⱴº ²ÄX´ JÆXN Nª°´J«ºX´

vasculaires possibles, entre aÄº³X´ ŷ ӃX ´É«T³ªX TX #ӃJÄ Ǝ²Ä  TJ«´ NX N«ºXÈºX «ŻX´º °J´ ºÄ¤Ä³´

associé à la triade classique atteinte oculaire-cutanée-J³º NÄӃJ ³XƏŵ ӃX ´É«T³ªX TŻ ӃJz ӃӃX ƎJÆXN

ӃŻJººX «ºX |ⱴ°Jº ²ÄX JÄ °³Xª X³ °ӃJ« °ӃÄ´ Ä ª «´ ´É«T³ªX °ӃÉ-malformatif), le syndrome de 

Grange (avec atteinte morphogénique digitale, parfois cardiaque et fragilité osseuse), la 

dysplasie fibromusculaire ou la médiolyse segmentaire artérielle. 

 

3.5 Evaluation de l’activité de la maladie 

.Ӄ «ŻXÈ ´ºX °J´ TX N³ ºⱳ³X´ Z JMӃX´ TX °³z³X´´ « TXӃŻJ³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´Ä Xº  Ӄ «ŻÉ °J´ TX

marqueurs biologiques spécifiques, tels ²ÄX ӃJ °³ⱴ´X«NX TŻJ«º N³°´ ´°ⱴN Z ²ÄX´. Le bilan auto-

immun usuel est négatif. Les signes biologiques sont en rapport avec un syndrome 

 «ZӃJªªJº ³Xŵ ► ӃŻ³ z «X TX ӃŻJÄzªX«ºJtion des paramètres inflammatoires : VS, CRP, 

fibrinogène, orosomucoïde, haptoglobine. Le syndrome inflammatoire reste néanmoins un 

³XZӃXº  ª°J³ZJ º TX ӃŻJNº Æ ºⱴ TX ӃJ ªJӃJT X ´Ä´-jacente, une maladie active étant possible en 

ӃŻJM´X«NX TX ´É«T³ªX  «ZӃJªªJº ³X N|XÊ X«Æ ³« ǐǍӆ TX´ °Jº X«º´Ÿ  ӃŻ «ÆX³´Xŵ « °XÄº

M´X³ÆX³ ӃJ °³ⱴ´X«NX TŻÄ« ´É«T³ªX  «ZӃJªªJº ³X N|XÊ X«Æ ³« ǐǍӆ TX´ °Jº X«º´ ´J«´ JNº Æ ºⱴ

NӃ « ²ÄXŸ &ŻJÄº³X´ ªJ³²ÄXÄ³´ M Ӄz ²ÄX´ «º ⱴºⱴ ⱴºÄT ⱴ´ŵ ºXӃ´ ²ÄX ӃX´ ºJÄÈ TX T ZZⱴ³X«ºX´

cytokines, des taux plus élevés de RANTES, A6*ď Xº TŻ.2-6 étant mis en évidence en cas de 

ªJӃJT X JNº ÆX Xº TŻJÄº³X´ ªJ³²ÄXÄ³´ŵ ºXӃ´ ²ÄX ӃJ °X«º³JÈ «X-3 ou BAFF, seraient également 

élevés en cas de maladie active, mais ces marqueurs ne sont pas réalisables en routine. Ces 
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ªӃⱴNÄӃX´ ºⱴª z«X«º TX ӃŻJNº Æ ºⱴ TÄprocessus inflammatoire, mais leur avantage par rapport 

► TŻJÄº³X´ ªJ³²ÄXÄ³´ TX ӃŻ «ZӃJªªJº « ƎE?ŵ $>;ŵ Z M³ «zⱳ«XƏ ³X´ºX ► Tⱴª«º³X³Ÿ 

 

&X´ N³ ºⱳ³X´ TŻJNº Æ ºⱴ TXӃŻJ³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´Ä ont été définis à partir TÄ ´Ä Æ  °³´°XNº Z TŻÄ«X

série de 60 patients du National Institute of Health Ǝ6.,ƏŸ .Ӄ´ ³X°´X«º ´Ä³ ӃŻJ°°J³ º « ³ⱴNX«ºX Ä

ӃŻJzz³JÆJº « TŻJÄ ª «´ Ǐ TX´ Ǒ N³ ºⱳ³X´ ´Ä ÆJ«º´ : 

- TX´ ´ z«X´ TŻ ´N|ⱴª X Ä TŻ «ZӃJªªJº « ÆJ´NÄӃJ ³X 

- des symptômes systémiques «« Jºº³ MÄJMӃX´ ► TŻJÄº³X´ ⱴÆⱳ«XªX«º´ 

- des anomalies angiographiques 

- Ä«X JÄzªX«ºJº « TX´ ªJ³²ÄXÄ³´ TX ӃŻ «ZӃJªªJº « ƎE?ŵ $>;ŵ Z M³ «zⱳ«Xŵ

orosomucoïde, haptoglobine). 

 

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

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

´N³X TŻJNº Æ ºⱴ TX ӃŻJ³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´Ä Ǝ& ´XJ´X XÈºX«º  «TXÈ AJ¦JÉJ´ÄƏŵ ӃX´ ⱴ²Ä °X´  «T X««X´

Äº Ӄ ´X«º Ä« JÄº³X ´N³Xŵ ӃŻ.A 1 T«º ӃJ N«N³TJ«NX ´XªMӃX º³ⱳ´ °³N|X TÄ ´N³X TŻJNº Æ ºⱴ TÄ

6.,Ÿ =ÄXӃ²ÄX´ X´´J ´ TX ´Ä Æ  TX ӃŻJ³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´Ä °J³ ºªz³J°| X ► ⱴª ´´ « TX °´ º³«´

ont été réalisés mais on ne connaît pas encore la sensibilité et la spécificité de cette imagerie. 

2Ż.>5 J ⱴzJӃXªX«º ⱴºⱴ °³°´ⱴX °Ä³ ´J NJ°JN ºⱴ ►  TX«º Z X³ Ä« ¯TⱳªX °J³ ⱴºJӃ ªJ ´ ӃX´

corrélations anatomo-pathologiques et clinico-biologiques ne sont pas encore établies. Les 

N³ ºⱳ³X´ TŻJNº Æ ºⱴ TⱴZ « ´ °J³ ӃX 6., ´«º JNºÄXӃӃXªX«º ӃX´ °ӃÄ´ Äº Ӄ ´ⱴ´ TJ«´ ӃJ °³Jº ²ÄX °Ä³

TⱴZ « ³ Xº ´Ä Æ³X ӃŻJNº Æ ºⱴ TX ӃJ ªJӃJT XŸ 

 

3.6 Evolution et pronostic 

2ŻⱴÆӃÄº « X´º º³ⱳ´ ÆJ³ JMӃXŸ 5JӃz³ⱴ ӃX´ º³J ºXªX«º´ JNºÄXӃ´ŵ X«Æ ³« ǒǍӆ TX´ °Jº X«º´ ³XN|ÄºX«º

ou développent une complication vasculaire dans les 10 ans qui suivent le diagnostic de maladie 

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

2ƛⱴÆJӃÄJº « TX ӃƛJNº Æ ºⱴ TX ӃŻJ³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´Ä ³ⱴ°«T ► TX´ N³ ºⱳ³X´ ► ӃJ Z ´ NӃ « ²ÄX´ŵ

M Ӄz ²ÄX´ Xº TŻ ªJzX³ XŸ 2J ³ⱴª ´´ « ´X TⱴZ « º °J³ ӃƛJM´X«NXde nouveau symptôme, l'absence 

de syndrome inflammatoire, l'absence de modification radiologique. La rémission soutenue doit 

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

après un suivi médian de 6,1 ans, des rechutes ont été observées dans 43% des cas, des 

complications vasculaires dans 38% des cas et des décès dans 5% des cas. Les taux de survie 

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

48,2% et de 36,4%, 58,6% 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, l'atteinte de l'aorte thoracique et la rétinopathie étaient associées au risque de 

complications vasculaires. 

 

2X °³«´º N Æ ºJӃ TX ӃŻJ³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´Ä X´º zӃMJӃXªX«º M«Ÿ AÄºXZ ´ŵ ӃŻJ³ºⱴ³ ºX TX

Takayasu est associée à une mortalité accrue. La survie à 15 ans est de 85% et à 20 ans de 75% 

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

de 3,0 comparé à la population générale du même âge. Une identification précoce des patients 

présentant des facteurs de mauvais pronostic pourrait aider à prévenir ces décès.  
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Le pronostic après un AE$ «ŻJ °J´ ⱴºⱴ ´°ⱴN Z ²ÄXªX«º ⱴºÄT ⱴŵ ªJ ´ ӃX´  E$ ´«º ³ⱴzÄӃ ⱳ³XªX«º

cités comme cause de décès dans les séries publiées. 

 

&J«´ ӃŻJ³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´Ä ► TⱴMÄº °ⱴT Jº³ ²ÄXŵ °XÄ TX T««ⱴX´ N«N³TX«º °Ä³ TⱴZ « ³ Ä«

taux de mortalité à 5 ans, qui fluctuerait entre 0 et 40%. Celui-N  X´º TŻJÄºJ«º °ӃÄ´ ⱴӃXÆⱴ ²ÄX ӃX

TⱴMÄº X´º °³ⱴNNX ƎǸǒ J«´Ə Xº ²ÄX ӃJ ªJӃJT X X´º JNº ÆXŸ 2X ´XÈXŵ ӃŻXº|« Xŵ ӃX ³XºJ³T T Jz«´º ²ÄXŵ

la topographie des atteintes, ne semblant pas impacter le pronostic. Le taux de rémission sans 

traitement est estimé à environ 25-ǒǍӆ Ŷ TŻJÄºJ«º °ӃÄ´ |JÄº ²ÄX ӃX´ °Jº X«º´ «º ⱴºⱴ ª ´ ´Ä´

biothérapie (une étude rapportant à 2 ans une rémission chez 80% des patients) Ɖ et décrit 

NªªX °ӃÄ´ ZJÆ³JMӃX N|XÊ ӃŻJTÄӃºX ²ÄX ӃŻX«ZJ«º TJ«´ Ä«X ⱴºÄTX M³ⱴ´ Ӄ X««e. Les complications 

NӃJ´´ ²ÄX´ Ӄ ⱴX´ ► ӃŻ|É°X³ºX«´ « J³ºⱴ³ XӃӃX ´«º Z³ⱴ²ÄX«ºX´Ÿ 

 

 

4. Prise en charge thérapeutique 
 

Points-clé (traitement) 

¶ 2X º³J ºXªX«º TŻJººJ²ÄX N«ÆX«º ««XӃ X´º ӃJ °³XT« ´«X ► ӃJ Tse de 0,5 à 1 mg/kg/j 

(posologie maximale de 70 mg/j) en phase inflammatoire. 

¶ 2ŻM¤XNº Z X´º TX N«º³ ӃX³ӃŻJNº Æ ºⱴ TXla maladie tout en réduisant progressivement 

les doses de prednisone. 

¶ A partir de 5 à 10 mg/j de prednisone, une attitude fréquemment adoptée est une 

réduction de la prednisone par 1 mg par mois Xº ӃŻJ³³Ⱶº TⱴZ « º Z TX ӃJ N³º Nº|ⱴ³J° X

doit être systématiquement tenté.  

En cas de corticodépendance ou de rechute lors de la décroissance, il convient de discuter 

un traitement adjuvant. Les immunosuppresseurs pour lesquels il existe le plus de données 

´«º ӃX ªⱴº|º³XÈJºX Xº ӃŻJÊJº| °³ «XŸ 2X´ M º|ⱴ³J° X´ «º ⱴzJӃXªX«º ª«º³ⱴ Ä«X XZZ NJN ºⱴ

dans ces situations notamment les anti-TNF-alpha (infliximab, adalimumab, etanercept) et 

ӃŻJ«º -IL6 (tocilizumab). 

 

 

4.1 Objectifs 

.Ӄ «ŻÉ J °J´ŵ ► NX ¤Ä³ŵ TX N«´X«´Ä´ º|ⱴ³J°XÄº ²ÄX TJ«´ ӃŻJ³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´ÄŸ 2J °ӃÄ°J³º TX´

données proviennent de séries rétrospectives et sur de petites cohortes de patients. Le 

º³J ºXªX«º TX ӃŻJ³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´Ärepose sur le traitement médical, qui a pour but 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 

ӃŻJ³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´Äŵle plus souvent un médecin vasculaire ou un médecin interniste. &ŻJÄº³X´

professionnels peuvent être impliqués comme les cardiologues ou néphrologues X« NJ´ TŻ,A 

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

´°«TÉӃJ³º|³°Jº| X J´´N ⱴX Ä TŻ´ºⱴ°³´X Z³JNºÄ³J ³X N³º N-induite, les 
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°|ºJӃªӃz ´ºX´ X« NJ´ TŻJººX «ºX NÄӃJ ³X ´°ⱴN Z ²ÄXŵ ӃX´ °«XÄªӃzÄX´ X« NJ´ TŻ,AAP, les 

radiologues et chirurgiens vasculaires en cas de discussion de geste de revascularisation. 

 

 

4.3 Recherche de contre-indications au traitement 

2X º³J ºXªX«º TŻÄ«X J³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´Ä Nª°³ºX TX´ ªⱴT NJªX«º´ ´°ⱴN Z ²ÄX´ ► Æ ´ⱴX

curative et prend aussi en compte les traitements (préventifs ou curatifs) des complications. 

 

Encadré 2 : Prise en charge thérapeutique 

- Objectifs : 

o Limiter les complications vasculaires, les revascularisations et contrôler 

ӃŻ «ZӃJªªJº « ÆJ´NÄӃJ ³X 

o Eviter les rechutes 

o Limiter les effets secondaires de la corticothérapie 

o $«º³ ӃX³ ӃŻ,A Z³ⱴ²ÄXªªX«º J´´N ⱴX 

- Mesures à mettre en place dans tous les cas : 

o ;³ ´X X« N|J³zX TX´ ZJNºXÄ³´ TX ³ ´²ÄX NJ³T ÆJ´NÄӃJ ³Xŵ «ºJªªX«º ӃŻ,A  

o  «º Jz³ⱴzJ«º °ӃJ²ÄXººJ ³X ƎX« ӃŻJM´X«NX TX N«º³X-indication) 

o Statine : souvent utilisées dans ce contexte en prévention primaire malgré 

ӃŻJM´X«NX TX T««ⱴX´ TJ«´ ӃJ Ӄ ººⱴ³JºÄ³X 

o Mise à jour du calendrier vaccinal + vaccination anti-pneumococcique et grippe 

saisonnière 

- Traitement spécifique : 

o Uniquement en phasX  «ZӃJªªJº ³X XºƄÄ X« NJ´ TŻⱴÆӃÄº Æ ºⱴ 

o Corticothérapie : prednisone 0,5 à 1 mg/kg/j en première intention  

 

4.3.1 Moyens : les molécules disponibles 

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

référence spécifique TX ӃŻJ³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´ÄŸ 2J °³X´N³ °º « TX N³º N TX´ X´º |JM ºÄXӃӃXªX«º

incontournable et suffisante pour traiter la maladie. La molécule généralement prescrite est la 

°³XT« ´«XŸ AÄ´ ӃX´ JÄº³X´ º³J ºXªX«º´ ´°ⱴN Z ²ÄX´ TŻÄ«X J³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´Ä ´«t prescrits 

en association à la corticothérapie : les immunosuppresseurs (méthotrexate, azathioprine, 

mycophénolate mofétil) et les biothérapies ciblées (anti-TNF, anti-IL6). Certains experts 

proposent de mettre du méthotrexate systématiquement en première ligne dans un but 

TŻⱴ°J³z«X N³º ´« ²ÄXŸ 

 

En revanche, les traitements adjuvants, notamment le méthotrexate ou les biothérapies ciblées 

(anti-TNF, anti-IL6), pourraient avoir un intérêt pour traiter les rechutes itératives ou des 

situations de corticodépendance. 

 

En termes de traitements, la littérature pédiatrique ne présente pas de niveau de preuves 

Tⱴ°J´´J«º ӃX z³JTX $Ƅ.Eŵ Xº ӃJ ªJ¤³ ºⱴ TX´ NJ´Ƅ´ⱴ³ X´ ³J°°³ºⱴ´ «ŻÄº Ӄ ´X«º °J´ ӃX´ Äº Ӄ´

TŻⱴÆJӃÄJº « °ÄMӃ ⱴ´ °Ä³ TⱴºX³ª «X³ ӃŻXZZ NJN ºⱴ TX´traitements. 
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4.3.2 Principes et moyens thérapeutiques 

4.3.2.1 Corticothérapie 

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

°³XT« ´«X zⱴ«ⱴ³JӃXªX«º °³X´N³ ºX X« º³J ºXªX«º TŻJººJ²ÄX ´X ´ ºÄX X«º³X Ǎŵǒ ƎZ³ªX´ °XÄ

sévères avec atteinte artérielle limitée) et 0,7 à 1 mg/kg/j (sans dépasser 70 mg/j) dans les 

Z³ªX´ °ӃÄ´ ´ⱴÆⱳ³X´ ƎJººX «ºX TŻ³zJ«X Æ ºJӃŵ Ӄⱴ´ «´ J³ºⱴ³ XӃӃX´ ªÄӃº °ӃX´ XºƄÄ ⱴÆӃÄº ÆX´ŵ ,A 

rénovasculaire, insuffisance rénale vasculaire, coronarite, ischémie de membre, infarctus 

Nⱴ³ⱴM³JӃ X« Ӄ X« JÆXN ӃŻJ³ºⱴ³ ºX TX´ A? ŵ  ´N|ⱴª X T zX´º ÆX ´Éª°ºªJº ²ÄXŵ  «´ÄZZ ´J«NX

J³º ²ÄXƏŸ 2ŻJTª « ´º³Jº « TX MӃÄ´ TX N³º N TX´ Ǝªⱴº|ÉӃ°³XT« ´Ӄ«XƏ «ŻX´º °J´  «T ²ÄⱴX X«

dehors de formes graves mettant en jeu le pronostic vital.  

 

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

peut être débutée dès que les manifestations cliniques et le syndrome inflammatoire biologique 

se sont notablement amendés. Pendant cette phase de décroissance, les objectifs suggérés de 

T´X TX °³XT« ´«X ► JººX «T³X ´«º TX ǎǒ ► ǏǍ ªzƄ¤Ä³ JÄ ǐⱳªX ª ´ŵ Xº ǻ ǍŵǎªzƄ¦zƄ¤ JÄ

6ème mois du début de traitement. (Figure 2) 

 

Le traitement à partir de ce seuil de 5 mg/jour de prednisone correspond à la phase de sevrage. 

Le principe du sevrage consiste à réduire très progressivement la posologie de prednisone, 

zⱴ«ⱴ³JӃXªX«º TX ǎ ªz °J³ ª ´ XºƄÄ TX ³ⱴJӃ ´X³ Ä« ºX´º JÄ ´É«JNº|ⱳ«XŸ 2ŻM¤XNº Z TX TⱴN³ º³X

ӃJ °³XT« ´«X TX ªJ« ⱳ³X °³ÄTX«ºX X´º TÄMӃX ŷ TŻÄ«X °J³ºŵ  TX«º Z X³ une éventuelle dose 

minimale efficace de corticoïdes pour maintenir une artérite de Takayasu en rémission et, 

TŻJÄº³X °J³ºŵ ӃJ ´´X³ ӃJ ´ⱴN³ⱴº « ´Ä³³ⱴ«JӃ X««X ´X ³ⱴºJMӃ ³ JZ « TŻJ´´Ä³X³ Ä«X ´ⱴN³ⱴº « JTⱴ²ÄJºX

de cortisone endogène. Habituellement, une tenºJº ÆX TŻJ³³Ⱶº TÄ º³J ºXªX«º N³º N TX X´º

envisagée au terme de 24 mois de maladie quiescente. 

 

2J N³º Nº|ⱴ³J° X X´º TŻJÄºJ«º °ӃÄ´ Äº ӃX Xº XZZ NJNX ²ÄX ӃX T Jz«´º N TX ӃJ ªJӃJT X X´º °³ºⱴ

tôt, en phase pré-NNӃÄ´ ÆXŸ 2J N³º Nº|ⱴ³J° X ´XÄӃX °X³ªXº TŻMºX« ³ Ä«X ³ⱴª ´´ « TJ«´ Ǐǒ ►

50% des cas. Les rechutes lors de la décroissance de la corticothérapie sont décrites dans 30 à 

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

TŻJNº Æ ºⱴ TX ӃJ ªJӃJT X Xº «º ³XOÄ Ä«X N³º Nº|ⱴ³J° X Ǝ°³XT« ´«X ǎ ªzƄ¦zƄ¤ƏŸ ?Ä³ NX´ ǑӅ

patients, 25 (52%) ont été mis en rémission. Seize (64%) patients ont rechuté et ont été retraités 

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

cours peut se révéler délétère dans cette pathologie en raison notamment des complications 

cardiovascuӃJ ³X´ ²ÄŻXӃӃX °XÄº X«zX«T³X³Ÿ ?XӃ« ӃX´ ´ⱴ³ X´ŵ ǏǍ ► ǒǍӆ TX´ °Jº X«º´ TⱴÆXӃ°°X«º

TX´ XZZXº´ ´XN«TJ ³X´ X« ³J°°³º JÆXN ӃJ N³º Nº|ⱴ³J° Xŵ  «NӃÄJ«º NJºJ³JNºXŵ ¯TⱳªX

périphérique, myopathie, fracture, infection et diabète.  

 

En pédiatrie, la dose orale dX °³XT« ´«X X´º ´ ª ӃJ ³X ► NXӃӃX TⱴN³ ºX N|XÊ ӃŻJTÄӃºXŸ 2Ż «T NJº «

des bolus de méthylprednisolone Ɖ plus volontiers à la dose de 15 mg/kg sur 3 jours Ɖ est plus 

ӃJ³zX ²ÄX N|XÊ ӃŻJTÄӃºXŵ ► T ´NÄºX³ TJ«´ ӃX´ Z³ªX´ JNº ÆX´ JÄ T Jz«´º N XºƄÄ ► ³ ´²ÄXŸOn 

´ÄӃ z«X °J³º NÄӃ ⱳ³XªX«º ӃŻ ª°JNº TⱴZJÆ³JMӃX TX´ ´ºⱴ³ TX´ °³ ´ JÄ Ӄ«z NÄ³´ ´Ä³ ӃJ N³ ´´J«NX

Ŷ NXN  JÉJ«º ⱴºⱴ TŻJ ӃӃXÄ³´ N«Z ³ªⱴ TJ«´ Ä«X ´ⱴ³ X J«zӃJ ´XŸ 2X ³XºX«º ´´XªX«º °´ÉN|Ӄz ²ÄX TÄ

syndrome de cushing secondaire peut entraîner une déscolarisation et une mauvaise 

M´X³ÆJ«NX TX´ º³J ºXªX«º´Ÿ 2Ż´ºⱴ°³´X Xº ӃX ³ ´²ÄX TX «ⱴN³´X J´X°º ²ÄX TX ӃJ ºⱵºX Zⱴª³JӃX
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XÈ ´ºX«º JÄ´´  N|XÊ ӃŻX«ZJ«ºŸ $X´ ° «º´ŵ J´´N ⱴ JÄ ³ ´²ÄX ► ªÉX« Xº Ӄ«z ºX³ªX JNN³Ä TX

complications voire au décès liés à la maladiXŵ ´«º JÄºJ«º TX ³J ´«´  «N ºJ«º ► T ´NÄºX³ TŻXªMӃⱴX

Ä« º³J ºXªX«º ► Æ ´ⱴX TŻⱴ°J³z«X N³º ´« ²ÄXŸ 

 

2J T´X °ⱴT Jº³ ²ÄX X´º zⱴ«ⱴ³JӃXªX«º TX ǎ ► Ǐ ªzƄ¦zƄ¤ X« º³J ºXªX«º TŻJººJ²ÄXŵ ► T ´NÄºX³ JÄ

NJ´ °J³ NJ´ŵ X« Z«Nº « TÄ ° T´ TX ӃŻX«ZJ«º Xº TÄ N«ºXÈºXŸ 

 

4.3.2.2. Méthotrexate 

 Ä NÄ³´ TX ӃŻJ³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´Äŵ ´ º TŻXªMӃⱴX Ä X« NJ´ TX ««-réponse ou de rechute lors 

de la décroissance de la corticothérapie un traitement immunosuppresseur est habituellement 

proposé (Figure 3). Le recours au méthotrexate dans cette indication semble intéressant mais 

NX º³J ºXªX«º «ŻJ ⱴºⱴ ⱴÆJӃÄⱴ ²ÄX TJ«´ TX´ ⱴºÄTX´ ÄÆX³ºX´ Xº ´Ä³ TX ZJ MӃX´ XZZXNº Z´Ÿ 2X

ªⱴº|º³XÈJºX X´º zⱴ«ⱴ³JӃXªX«º °³X´N³ º JÄÈ T´X´ TX Ǎŵǐ ªzƄ¦zƄ´XªJ «XŸ 2ŻJT¤«Nº « TÄ

ªⱴº|º³XÈJºX JÄÈ N³º N TX´ °X³ªXº TŻMºenir une rémission dans 50 à 80% des cas de cortico-

résistance ou de cortico-dépendance. Dans une étude pilote sur 16 patients ayant une artérite 

de Takayasu cortico-résistante, 13 sur 16 (81%) ont été mis en rémission. Des rechutes sont 

survenues dans 44% des cas (7 patients sur 13). Après un suivi moyen de 18 mois, 50% des 

patients restaient en rémission prolongée. La durée du maintien du traitement 

 ªªÄ«´Ä°°³X´´XÄ³ «ŻX´º °J´ NӃJ ³XªX«º TⱴZ « X TJ«´ ӃŻJ³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´ÄŸ 2X ªⱴº|º³XÈJºX

est tératogène (Centre de Référence sur les Agents Tératogènes (www.lecrat.fr)) (anomalies de 

fermeture du tube neural) et donc contre-indiqué au cours de la grossesse ou de l'allaitement.  

 

$|XÊ ӃŻX«ZJ«ºŵ ӃX ªⱴº|º³XÈJºX X´º ӃX º³J ºXªX«º ӃX °ӃÄ´ Z³ⱴ²ÄXªªX«º Äº Ӄ ´ⱴ ► Æ ´ⱴX TŻⱴ°J³z«X

cortisonique Ɖ son usage est publié chez environ 50 patients, avec une efficacité non 

directement évaluable. Les doses publiées varient de 10 à 15 mg/m2/semaine Ɖ sans dépasser 

généralement 20 mg/semaine pour une durée totale de 18 à 24 moisŸ 2ŻÄ´JzX TX ӃJ Z³ªX ´Ä´-

NÄºJ«ⱴX °X³ªXº TX Ӄ ª ºX³ ӃX´ XZZXº´  «Tⱴ´ ³JMӃX´ T zX´º Z´ ► ºÉ°X TX «JÄ´ⱴX´ŵ Xº TŻ°º ª ´X³

ӃŻM´X³ÆJ«NXƉ Æⱴ³ Z ⱴX °J³ Ä«X  «Z ³ª ⱳ³X Ä ӃX °J³X«º ³ⱴJӃ ´J«º ӃŻ «¤XNº «Ÿ 2J ºӃⱴ³J«NX ´XªMӃX

bonne ; une étude seulement souligne la 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 

2ŻJÊJº| °³ «X ƎǏ ► ǐ ªzƄ¦zƄ¤Ä³ ªJÈ ªÄª ǎǒǍ ªzƄ¤Ə X« J´´N Jº « JÆXN ӃX´ N³º N TX´ŵ N|XÊ

65 patient´ŵ °X³ªXººJ º ӃŻMºX«º « TŻÄ«X ³ⱴª ´´ « NӃ « ²ÄXŵ J «´  ²ÄX ӃŻJM´X«NX TX °³z³X´´ «

J³ºⱴ³ XӃӃX °X«TJ«º Ä«X TÄ³ⱴX TX ´Ä Æ  TX ǎǏ ª ´Ÿ (« ³XÆJ«N|Xŵ  Ӄ «ŻÉ JÆJ º °J´ TŻJªⱴӃ ³Jº «

TX´ Ӄⱴ´ «´ ³JT Ӄz ²ÄX´ °³ⱴXÈ ´ºJ«ºX´ ´Ä´ JÊJº| °³ «XŸ (« NJ´ TŻ «ºӃⱴrance digestive à 

ӃŻJÊJº| °³ «Xŵ ӃX °Ä³ «ⱴº|Ӄ Ǝǎ ► Ǐ ªzƄ¦zƄ¤Ä³Ə °XÄº Ⱶº³X X´´JÉⱴŸ 

 

$|XÊ ӃŻX«ZJ«ºŵ ӃŻJÊJº| °³ «X X´º ⱴzJӃXªX«º Äº Ӄ ´ⱴXŵ TJ«´ Ä«X ª «T³X ªX´Ä³X ²ÄX ӃX

ªⱴº|º³XÈJºXŵ ► Æ ´ⱴX TŻⱴ°J³z«X N³º ´« ²ÄXŸ (ӃӃX X´º Äº Ӄ ´ⱴX ► ӃJ T´X TX Ǐ ªzƄ¦zƄj. 
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4.3.2.4 Mycophénolate mofétil 

Parmi 10 patients traités par le mycophénolate mofétil (2 g/jour), une rémission clinique et un 

XZZXº TŻⱴ°J³z«X N³º ´« ²ÄX ⱴºJ X«º MºX«Ä´ N|XÊ ºÄ´ ӃX´ °Jº X«º´Ÿ &J«´ Ä«X JÄº³X ⱴºÄTXŵ Ǐǎ

patients traités par mycophénolate mofétil présentaient une amélioration clinique et un effet 

TŻⱴ°J³z«X N³º ´« ²ÄX °X«TJ«º Ä«X TÄ³ⱴX ªⱴT J«X TX ´Ä Æ  TX ǔŵӄ ª ´Ÿ 

 

2ŻÄº Ӄ ´Jº « TÄ NÉNӃ°|´°|Jª TX ³J°°³ºⱴX TJ«´ TX´ °ÄMӃ NJº «´ °ӃÄ´ J«N X««X´ «ŻX´º

Tⱴ´³ªJ ´ °ӃÄ´ Äº Ӄ ´ⱴX JÆXN ӃŻJ³³ ÆⱴX des biothérapies. 

 

4.3.2.5 Anti-TNF alpha 

2Ż «ºⱴ³Ⱶº TX´ M º|ⱴ³J° X´ J ⱴºⱴ ⱴÆJӃÄⱴ °³ «N °JӃXªX«º TJ«´ TX´ ⱴºÄTX´ ÄÆX³ºX´ ³ⱴº³´°XNº ÆX´

chez des patients réfractaires aux immunosuppresseurs classiques ou corticodépendants. 

 

2X´ J«ºJz« ´ºX´ TÄ A6*ďŵ °³ «N °JӃXªX«º ӃŻ «ZӃ È ªJMŵ «º ⱴºⱴ ⱴÆJӃÄⱴ´ TJ«´ °ӃÄ´ XÄ³´ ´ⱴ³ X´

ÄÆX³ºX´Ÿ 2X´ ºJÄÈ TX ³ⱴ°«´X NӃ « ²ÄX ƎNª°ӃⱳºX Ä °J³º XӃӃXƏ TŻX«Æ ³« ӅǍӆ Xº ӃŻXZZXº TŻⱴ°J³z«X

N³º ´« ²ÄX N|XÊ NX´ °Jº X«º´ŵ JÉJ«º XÄ ӃX °ӃÄ´ ´ÄÆX«º °ӃÄ´ XÄ³´ Ӄ z«X´ TŻ ªªÄ«´Ä°°³X´´XÄ³´ŵ

semblent indiquer une efficacité de ces agents. 

 

Ces résultats sont corroborés par 5 séries pédiatriques Ɖ T«º Ä«X ZJ º ⱴºJº TŻÄ« Mⱴ«ⱴZ NX ►

ӃŻÄ´JzX TX´ M º|ⱴ³J° X´ X« ºX³ªX´ TX ³ⱴª ´´ « ´J«´ ³XN|ÄºX ´Ä´ º³J ºXªX«º ► Ǐ J«´Ÿ 2X °ӃÄ´

Äº Ӄ ´ⱴ ³X´ºX ӃŻ «ZӃ È ªJMavec environ 20 cas publiés (dose décrite de 5 à 6 mg/kg en schémas 

variables à semaines 0-2-4-8 puis toutes les 8 semaines ou semaines 0-2-4 puis toutes les 4 

´XªJ «X´Ə T«º ӄӄӆ TX ³ⱴ°«´XŸ 2ŻJÄº³X J«º -A6*ď ª «´ Äº Ӄ ´ⱴ X´º ӃŻJTJӃ ªÄªJM ƎT´X TⱴN³ ºX

de 40 mg / 2 semaines chez les > 30 kg Ɖ ou 24 mg/m2 chez les < 30kg). Leur tolérance semble 

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

²ÄX ӃŻ «T NJº « TX´ J«º -A6*ď X´º TŻJÄºJ«º °ӃÄ´ °X³º «X«ºX ²ÄŻ Ӄ XÈ ´ºe une spondylarthrite ou 

Ä«X ªJӃJT X  «ZӃJªªJº ³X  «ºX´º «JӃX J´´N ⱴX ► ӃŻJ³ºⱴ³ ºXŸ 

 

2ŻXÈ°ⱴ³ X«NX JN²Ä ´X TJ«´ ӃX´ Z³ªX´ ´ⱴÆⱳ³X´ JÆXN ӃX´ º³J ºXªX«º´ M Ӄz ²ÄX´ N«NX³«X ´Ä³ºÄº

la voie IV. Une expérience préliminaire existe avec certains biologiques par voie sous-cutanée. 

 

4.3.2.6 Tocilizumab 

;ӃÄ´ XÄ³´ ´ⱴ³ X´ ÄÆX³ºX´ ³ⱴº³´°XNº ÆX´ «º ª«º³ⱴ ӃŻXZZ NJN ºⱴ TÄ ºN Ӄ ÊÄªJMŵ Ä« J«º -IL6R, en 

termes de rémission clinico-M Ӄz ²ÄX Xº Ä« XZZXº TŻⱴ°J³z«X N³º ´« ²ÄXŸ 

2J Nª°J³J ´« TX´ J«ºJz« ´ºX´ TÄ A6*ď °J³ ³J°°ort au tocilizumab a montré des résultats 

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

TX Nª°Ӄ NJº «´ ÆJ´NÄӃJ ³X´ JÄ NÄ³´ TÄ ´Ä Æ ŵ J «´  ²ÄŻÄ«X ´Ä³Æ X ► ǐ J«´ ´J«´ ³XN|ÄºX TX ǔǎӆ

et 85,7%, respectivemenºŸ  Ä NÄ³´ TÄ ´Ä Æ ŵ Ǐǎӆ TŻXZZXº´ ´XN«TJ ³X´ «º ⱴºⱴ «ºⱴ N|XÊ Ǒǔ

°Jº X«º´ º³J ºⱴ´ŵ T«º ӃJ ª º ⱴ «º «ⱴNX´´ ºⱴ ӃŻJ³³Ⱶº TX ӃJ M º|ⱴ³J° XŸ 2J Z³ⱴ²ÄX«NX TX´

Nª°Ӄ NJº «´ «ŻⱴºJ º °J´ T ZZⱴ³X«ºX X«º³X ӃX´ J«ºJz« ´ºX´ TX A6*ď Xº ӃX ºN Ӄ ÊÄªJMŸ &J«´ NXººX 

même étude, la comparaison avec les immunosuppresseurs classiques semblait être en faveur 

TX´ M º|ⱴ³J° X´ ƎJ«ºJz« ´ºX´ TX A6*ď Xº ºN Ӄ ÊÄªJMƏ X« ºX³ªX´ TX ´Ä³Æ X ´J«´ ³XN|ÄºX Xº

´J«´ ⱴÆⱳ«XªX«º´ ÆJ´NÄӃJ ³X´ Ŷ ´Ä´ ³ⱴ´X³ÆX TX´ M J ´ Ӄ ⱴ´ ► ӃŻJ«JӃÉ´X ³ⱴº³ospective. Il faut 

´ÄӃ z«X³ «ⱴJ«ª «´ ²ÄX ӃŻⱴÆJӃÄJº « ³JT Ӄz ²ÄXŵ Xº X« °J³º NÄӃ X³ ӃŻXZZXº TX´ M º|ⱴ³J° X´ ´Ä³
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ӃX´ Ӄⱴ´ «´ XÈ ´ºJ«ºX´ Xº ӃŻJ°°J³ º « TX «ÄÆXӃӃX´ ӃNJӃ ´Jº «´ J³ºⱴ³ XӃӃX´ŵ X´º |JM ºÄXӃӃXªX«º °XÄ

analysée. Un essai randomisé évaluant ӃŻXZZ NJN ºⱴ TÄ ºN Ӄ ÊÄªJM ÆX³´Ä´ °ӃJNXM TJ«´ ӃX´

maladies de Takayasu réfractaires a été récemment publié par une équipe Japonaise (TAKT 

´ºÄTÉƏŸ 2X ºXª°´ ¤Ä´²ÄŻ► ӃJ ³XN|ÄºX ⱴºJ º ӃX N³ ºⱳ³X TŻⱴÆJӃÄJº « °³ «N °JӃ Xº ǎӅ °Jº X«º´ «º ⱴºⱴ

inclus dans chaque bras de traitement. Les résultats de cette étude suggèrent un effet 

Mⱴ«ⱴZ ²ÄX X« ZJÆXÄ³ TÄ ºN Ӄ ÊÄªJM M X« ²ÄX ӃX N³ ºⱳ³X °³ «N °JӃ TŻⱴÆJӃÄJº « «ŻJ º °J´ ⱴºⱴ JººX «º

en analyse en intention de traiter.  

 

(«Æ ³« ǎǍ NJ´ ³J°°³ºⱴ´ TŻX«ZJ«º´ º³J ºⱴ´ XZZ cacement par le tocilizumab avec un bon profil 

de tolérance, font de ce traitement une 2ème ou 3ème ligne à discuter dans les formes 

réfractaires. Celui-N  J ⱴºⱴ TⱴN³ º ► ӃJ T´X TX Ӆ ªzƄ¦zƄ Ǐ ► Ǒ ´XªJ «X´ Ǝ´JN|J«º ²ÄX N|XÊ ӃŻX«ZJ«º

de moins de 30 kg, les doses usuelles de tocilizumab peuvent atteindre 10 à 12 mg/kg toutes 

les 2 à 4 semaines).  

 

2ŻXÈ°ⱴ³ X«NX JN²Ä ´X TJ«´ ӃX´ Z³ªX´ ´ⱴÆⱳ³X´ JÆXN ӃX´ º³J ºXªX«º´ M Ӄz ²ÄX´ N«NX³«X ´Ä³ºÄº

la voie IV. Une expérience préliminaire existe avec certains biologiques par voie sous-cutanée. 

 

4.3.3 Traitement des rechutes et des formes corticodépendantes de haut niveau 

2X ´XÆ³JzX TⱴZ « º Z TX ӃJ N³º Nº|ⱴ³J° X «ŻX´º °J´ ºÄ¤Ä³´ ZJN ӃXªX«º MºX«ÄŸ C«X ³X°³ ´X

évolutive clinico-M Ӄz ²ÄX TŻÄ«X J³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´Ä °³ⱴJӃJblement mise en rémission par le 

traitement survient dans au moins 40% des cas. 

 

(« °³ «N °Xŵ ӃX´ ³XN|ÄºX´ Ä ³ⱴN T ÆX´ ´«º T Jz«´º ²ÄⱴX´ ´Ä³ ӃJ ³ⱴJ°°J³ º « Ä ӃŻJNNX«ºÄJº «

N«Nª ºJ«ºX TX ´ z«X´ NӃ « ²ÄX´ XºƄÄ ³JT Ӄz ²ÄX´ TŻJ³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´Ä Xº TÄ ´É«T³ªX

inflammatoire biologique.  

 

La principale question est ainsi de savoir à 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 à visée vasculaire 

.Ӄ N«Æ X«º TŻⱴÆJӃÄX³  «T Æ TÄXӃӃXªX«º ӃX ³ ´²ÄX TŻⱴÆⱴ«XªX«º NJ³T ÆJ´NÄӃJ ³X Xº TX N«º³ ӃX³

les facteurs de risque. En cela une échelle du type SCORE (www.heartscore.org) peut être une 

J TX ► ӃŻ «ºⱴz³Jº « TX ӃŻXnsemble des facteurs de risque (âge, sexe, index de masse corporelle, 

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

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

stratification découlent des adaptations hygiéno-diététiques, psychosociales et 

médicamenteuses basées sur des objectifs à atteindre. Les explorations cardiovasculaires de 

dépistage sont à discuter au cas par cas avec un spécialiste des maladies cardiovasculaires dans 

une stratégie globale de stratification du risque cardiovasculaire. 

 

http://www.heartscore.org/
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4.4.1.1 Antiagrégants plaquettaires et anticoagulants 

Le rationnel de prescrire un traitement antiagrégant aux patients diagnostiqués avec une 

artérite de Takayasu est faible. 

 

Dans ce co«ºXÈºX TŻ «NX³º ºÄTXŵ  Ӄ ´XªMӃX ³J ´««JMӃX TX ³ⱴ´X³ÆX³ ӃJ °³X´N³ °º « TŻJ´° ³ «X ►

dose antiagrégante (75 à 300 mg/jour) aux artérites de Takayasu avec atteinte sténosante 

´X³³ⱴXŸ $|XÊ ӃŻX«ZJ«º ӃJ T´X TŻJ´° ³ «X X´º TX ǐ-5 mg/kg (sans dépasser 75 mg/j) ; son usage 

varie entre 30-60%.  

 

2J °³X´N³ °º « ´É´ºⱴªJº ²ÄX TŻÄ« º³J ºXªX«º J«º NJzÄӃJ«º «ŻX´º °J´ ³XNªªJ«TⱴXŸ 

 

4.4.1.2 Statines 

2Ż ª°JNº °³ⱴÆX«º Z TX´ ´ºJº «X´ ´Ä³ ӃJ ´Ä³ÆX«ÄX TX Nª°Ӄ NJº «´ NJ³T -ÆJ´NÄӃJ ³X´ «ŻJ °J´ ⱴºⱴ

´°ⱴN Z ²ÄXªX«º Tⱴª«º³ⱴ °Ä³ ӃŻJ³ºérite de Takayasu. 

Il existe une interaction complexe entre les maladies inflammatoires et le développement de 

ӃŻJº|ⱴ³´NӃⱴ³ose. Des traits spécifiques lié́ ► ӃŻ «ZӃJªªJº « Xº ► ӃJ «JºÄ³X TX ӃJ ªJӃJT X

inflammatoire conduisent à une athérosclérose précoce et à un risque accru de maladie 

cardiovasculaire athéroscléreuse. Ainsi, il a été suggéré de multiplier par 1,5 le risque 

cardiovasculaire établi à partir des facteurs de risque classique présents chez un individu. 

6ⱴJ«ª «´ŵ ӃJ °³ⱴ´X«NX TŻÄ«X ªJӃJT X  «ZӃJªªJº ³X «ŻX´º °J´ X« XӃӃX ªⱵªX Ä«X  «T NJº «

´ÄZZ ´J«ºX °Ä³ ´É´ºⱴªJº ²ÄXªX«º °³X´N³ ³X Ä«X ´ºJº «XŸ .Ӄ «ŻÉ J °J´ «« °ӃÄ´ TX N MӃX´ TX 2&2-

cholestérol spécifiques en cas de maladie inflammatoire ou inférieures à celles recommandées 

aux individus sans maladie inflammatoire. Les cibles sont telles que décrites ci-après selon les 

recommandations ESC 2019.  

Pour les patients à bas risque CV (<1% de mortalité cardiovasculaire à 10 ans (échelle SCORE)) 

ӃŻM¤XNº Z TX 2&2-N|ӃX´ºⱴ³Ӄ X´º TŻⱵº³X  «Zⱴ³ XÄ³ ► ǐ ªmol/L (soit 1,16 g/L), avec intervention 

T ⱴºⱴº ²ÄX JÆJ«º  «´ºJÄ³Jº « TŻÄ« º³J ºXªX«º °Ä³ Ä« 2&2-c entre 3 et 4,9 mmol/L, et 

ӃŻ «´ºJÄ³Jº « TŻXªMӃⱴX TŻÄ«X ´ºJº «X X« °ӃÄ´ TX ӃŻ «ºX³ÆX«º « T ⱴºⱴº ²ÄX °Ä³ ºÄº 2&2-

cholestérol > 4,9mmol/L (soit 1,9 g/L). 

Pour les patients à risque modéré  CV (1-5% de mortalité cardiovasculaire à 10 ans), ӃŻM¤XNº Z

de LDL-N|ӃX´ºⱴ³Ӄ X´º TŻⱵº³X  «Zⱴ³ XÄ³ ► Ǐŵӄ ªªӃƄ2 Ǝ´ º ǎ zƄ2Ə. 

Pour les patients à haut risque CV (5-10% de mortalité cardiovasculaire à 10 ans), ӃŻM¤XNº Z de 

LDL-N|ӃX´ºⱴ³Ӄ X´º TŻⱵº³X  «Zⱴ³ XÄ³ ► ǎŵӅ ªªӃƄ2 Ǝ´ º ǍŵǓ zƄ2Ə. 

;Ä³ ӃX´ °Jº X«º´ ► º³ⱳ´ |JÄº ³ ´²ÄX $E ƎǼǎǍӆ TX ª³ºJӃ ºⱴ NJ³T ÆJ´NÄӃJ ³X ► ǎǍ J«´Ə, ӃŻM¤XNº Z

de LDL-N|ӃX´ºⱴ³Ӄ X´º TŻⱵº³X  «Zⱴ³ XÄ³ ► ǎŵǑ ªªӃƄ2 Ǝ´ º Ǎŵǒǒ zƄ2ƏŸ $ŻX´º ⱴzJӃXªX«º ӃJ cible 

préconisée pour tout patient en prévention secondaire cardiovasculaire et tout patient avec 

insuffisance rénale sévère (débit de filtration glomérulaire inférieur à 30 mL/min/1,73m ²). 

Les hypolipémiants à prescrire sont les statines en première intention avec augmentation des 

T´X´ °Ä³ JººX «T³X ӃJ N MӃXŵ Xº Ƅ Ä ӃŻJT¤«Nº « TŻⱴÊⱴº ª MX X« ´XN«TX  «ºX«º «Ÿ 

4.4.1.3 Autres mesures de protection vasculaire 

(« NJ´ TX Ӄⱴ´ «´ ´º³ÄNºÄ³JӃX´ TX ӃŻJ³ºXŵ ӃJ °³X´´ « J³ºⱴ³ XӃӃX T º ZJ ³X ӃŻM¤Xº TŻÄ« N«º³ ӃX

selon les recommandations en vigueur pour les anévrysmes aortiques. Le tabagisme est un 

ZJNºXÄ³ TX ³ ´²ÄX TX Nª°Ӄ NJº « TŻÄ«X J³º ºX Xº ӃŻJ³³Ⱶº TÄ ºJMJN ´Ż ª°´X N|XÊ ºÄ´ ӃX´

patients. Les données actuellement disponibles ne sont pas suffisamment solides pour 
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°³ⱴN« ´X³ ӃJ °³X´N³ °º « ´É´ºⱴªJº ²ÄX TŻÄ«  «| M ºXÄ³ TX ӃŻX«ÊÉªX TX N«ÆX³´ « ƎÄ TŻÄ«

J«ºJz« ´ºX TX´ ³ⱴNX°ºXÄ³´ TX ӃŻJ«z ºX«´ «X ..Ə JÄÈ °Jº X«º´ «ÄÆXӃӃXªX«º T Jz«´º ²Äⱴ´ JÆXN

une artérite de Takayasu.  

 

Néanmoins il convient de garder une Æ z ӃJ«NX °J³º NÄӃ ⱳ³X ´Ä³ ӃX Tⱴ° ´ºJzX TŻÄ«X |É°X³ºX«´ «

J³ºⱴ³ XӃӃXŵ Xº ӃX N«º³ ӃX TŻÄ«X |É°X³ºX«´ « J³ºⱴ³ XӃӃX º³J ºⱴXŸ 2X´ ³XNªªJ«TJº «´ ´Ä³ ӃJ °³ ´X

X« N|J³zX TX ӃŻ|É°X³ºX«´ « «X ´«º °J´ ªT Z ⱴX´ TJ«´ ӃX NJT³X TX ӃJ °³ ´X X« N|J³zX TX

ӃŻJ³ºⱴ³ ºe de Takayasu. 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 souvent nécessaires 

ºJ«º TJ«´ ӃX Tⱴ° ´ºJzX ²ÄX TJ«´ ӃX ´Ä Æ  X« ³J ´« TX ӃŻJººX «ºX Z³ⱴ²ÄX«ºX TX´ J³ºⱳ³X´ ´Ä´-

clavières qui vont minorer les chiffres mesurés de pression artérielle au niveau huméral. Selon 

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

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

diastolique. 

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

pour la pression systolique et inférieurs à 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 à 80 mmHg pour la pression diastolique. 

8« °³ Æ Ӄⱴz X³J ӃŻJ´´N Jº « TX Ǐ traitements anti -|É°X³ºX«´XÄ³´ ► ӃŻ «´ºJÄ³Jº « TŻÄ« º³J ºXªX«º

N«º³X ӃŻ|É°X³ºX«´ «Ÿ 8« °³ Æ Ӄⱴz X³J ӃX´ º³J ºXªX«º´ NªM «ⱴ´ X« Ä«X °³ ´XŸ 8« °³ Æ Ӄⱴz X³J

ӃŻJ´´N Jº « .($ Ä  > Ǐ ƎJ«ºJz« ´ºX´ TX´ ³ⱴNX°ºXÄ³´ TX ӃŻJ«z ºX«´ «X ǏƏ JÆXN Ä«  «| M ºXÄ³

calcique ou un diurétique thiazidique. 

2X º³J ºXªX«º TX ӃŻ|É°X³ºX«´ « N|XÊ ӃŻX«ZJ«º T º N MӃX³ ӃX´ «³ªX´ JTJ°ºⱴX´ ► ӃJ ºJ ӃӃX °ÄMӃ ⱴX´

par le NIH (TA < 95e percentile).  

(http://pediatrics.aappublications.org/content/pediatrics/140/3/e20171904.full.pdf ). 

 

4.4.2 Prévention de l’ostéoporose cortisonique 

2Ż ª°³ºJ«NX TX ӃJ °³ⱴÆX«º « TX ӃŻ´ºⱴ°³´X N³º ´« ²ÄX X´º ´ÄÆX«º ´Ä´-estimée. Cette 

prévention a pour object if de limiter le risque de fracture chez les patients sous corticothérapie 

JÄ Ӄ«z NÄ³´ ƎǼ Ǔŵǒ ªzƄ ¤Ä³ TŻⱴ²Ä ÆJӃX«º °³XT« ´«X °X«TJ«º Ǽ ǐ ª ´ƏŸ &X´ ³XNªªJ«TJº «´

françaises ont été émises en 2014 ; elles envisagent le cas des femmes non ménopausées et 

TX´ |ªªX´ TX ª «´ TX ǒǍ J«´ŵ °³ «N °JӃX °°ÄӃJº « N«NX³«ⱴX °J³ ӃŻJ³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´Ä

ªJ ´ °Ä³ ӃJ²ÄXӃӃX ӃJ N«TÄ ºX ► ºX« ³ X« °³ⱴÆX«º « TX ӃŻ´ºⱴ°³´X N³º ´« ²ÄX X´º ª «´

évidente que pour une population plus âgée. 

 

4.4.2.1 Evaluation initiale du risque fracturaire 

- 2J ³ⱴJӃ ´Jº « TŻÄ«X TX«´ ºªⱴº³ X ´´XÄ´X Ǝ&58Ə X´º ³XNªªJ«TⱴX °Ä³ ӃX´ °Jº X«º´

TⱴMÄºJ«º Ä«X N³º Nº|ⱴ³J° X °³Ӄ«zⱴX ƎǼ Ǔŵǒ ªzƄ ¤Ä³ TŻⱴ²Ä ÆJӃX«º °³XT« ´«X °X«TJ«º Ǽ ǐ

mois) ou chez ceux sous corticothérapie depuis plus de 3 mois sans DMO initiale. 

- Le dépistage de fractures infra-cliniques par des radiographies du rachis doit être réalisé 

X« NJ´ TX °X³ºX TX ºJ ӃӃX Ǽ Ǒ Nª °J³ ³J°°³º ► ӃJ ºJ ӃӃX ► ǏǍ J«´ Ä TX °X³ºX TX ºJ ӃӃX Ǽ Ǐ Nª JÄ

cours du suivi ou de douleurs rachidiennes ou c|XÊ ӃŻX«ZJ«ºŸ 

http://pediatrics.aappublications.org/content/pediatrics/140/3/e20171904.full.pdf
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- 2ŻÄº Ӄ ´Jº « TÄ ´N³X *> Gơ ƎTⱴºX³ª «Jº « TÄ ³ ´²ÄX Z³JNºÄ³J ³X ► ǎǍ J«´Ə «ŻX´º °J´

validée chez les femmes non ménopausées et les hommes de moins de 50 ans. 

- 2J ªX´Ä³X TX´ ªJ³²ÄXÄ³´ TX ³XªTXӃJzX ´´XÄÈ «ŻJ °J´ TŻ «ºⱴ³ⱵºŸ 

 

4.4.2.2 Mesures générales 

- Prescrire la dose minimale efficace de corticothérapie. 

- Encourager des apports suffisants quotidiens en calcium, de préférence via 

ӃŻJӃ ªX«ºJº « Ŷ ӃJ °³X´N³ °º « ´É´ºⱴªJº ²ÄX TX NJӃN Äª «ŻX´º X« XZZXº °J´ ³XNªªJ«TⱴXŸ 

- Mesure du taux de 25-OH-vitamine D et maintien de celui-ci au-dessus de 30 ng/mL. 

- («NÄ³JzX³ ӃŻJNº Æ ºⱴ °|É´ ²ÄXŸ 

- Le sevrage tabagique est indispensable. 

- (Æ ºX³ Ä«X N«´ªªJº « XÈNX´´ ÆX TŻJӃNӃŸ 

 

4.4.2.3 Traitement spécifique de l’ostéoporose 

&J«´ ӃJ °°ÄӃJº « TX ZXªªX´ «« ªⱴ«°JÄ´ⱴX´ Xº TŻ|ªªX´ TX ª «´ TX ǒǍ J«´ŵ ӃX ³ ´²ÄX

Z³JNºÄ³J ³X X´º ª «´ ⱴӃXÆⱴ Xº ӃŻÄº Ӄ ´Jº « TX º³J ºXªX«º´ ´°ⱴN Z ²ÄX´ X´º ³X«TÄX T ZZ N ӃX JÄ ÆÄ

TÄ ªJ«²ÄX TX T««ⱴX´ TX ӃJ Ӄ ººⱴ³JºÄ³X ´Ä³ ӃŻXZZ NJN ºⱴ TX NX´ º³J ºXªents dans cette population 

Xº ´Ä³ ӃX ³ ´²ÄX J´´N ⱴ ► ӃŻÄº Ӄ ´Jº « TX M ´°|´°|«JºX´ N|XÊ ӃX´ ZXªªX´ X« NJ´ TX z³´´X´´X

ultérieure. 

 

$XººX °³X´N³ °º « «X T º Ⱶº³X X«Æ ´JzⱴX ²ÄŻX« NJ´ TX ª ´X X« ⱴÆ TX«NX TX Z³JNºÄ³X´ TX Z³Jz Ӄ ºⱴ

(dont les fractures vertébrales infra-cliniques). 

 

Dans tous les cas, la décision de traitement doit être portée après évaluation individuelle 

(pathologie sous-jacente, dose et durée de la corticothérapie, résultats de la DMO) et devrait 

ZJ ³X ӃŻM¤Xº TŻÄ«X N«´ÄӃºJº « ´°ⱴN alisée.  

 

Dans cette population, les bisphosphonates sont utilisés hors AMM. Ils doivent être associés à 

une contraception efficace chez la femme et une grossesse ne doit pas être débutée dans les 6 

mois suivant leur arrêt (privilégier le risédronate chez la femme jeune). Le tériparatide peut être 

utilisé dans le cadre de son AMM. 

 

4.4.2.4 Suivi 

- AÄºX Äº Ӄ ´Jº « TŻÄ« º³J ºXªX«º ´°ⱴN Z ²ÄX TX ӃŻ´ºⱴ°³´X JÄ-delà de 2 ans doit être 

réévaluée par un spécialiste. 

- Il est recommandé une surveillance annuelle de la DMO durant les 2 premières années 

TX º³J ºXªX«º Xº ► ӃŻJ³³Ⱶº TX NXӃÄ -ci, au minimum. 

- Le dépistage de fractures infra-cliniques par des radiographies du rachis doit être réalisé 

X« NJ´ TX °X³ºX TX ºJ ӃӃX Ǽ Ǐ Nª JÄ NÄ³´ TÄ ´Ä Æ  Ä TX TÄӃXÄ³´ ³JN| T X«nes. 

- 2J ªX´Ä³X TX´ ªJ³²ÄXÄ³´ TX ³XªTXӃJzX ´´XÄÈ «ŻJ °J´ TŻ «ºⱴ³ⱵºŸ 

- 2ŻJ³³Ⱶº TŻÄ« º³J ºXªX«º ´°ⱴN Z ²ÄX T º ZJ ³X ӃŻM¤Xº TŻÄ«X ⱴÆJӃÄJº « TÄ ³J°°³º

bénéfice/risque au cas par cas (consultation spécialisée). 
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4.4.3 Autres mesures associées à la corticothérapie 

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

²ÄŻ Ӄ N«Æ X«º TX °³ⱴÆX« ³ °J³ ӃJ ÆJNN «Jº « Ä TX´ º³J ºXªX«º´ J«º -infectieux prophylactiques. 

Les vaccins recommandés pour les patients traités par immunosuppresseurs, 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 inÆJ´ ÆX´ ► °«XÄªN²ÄX Ŷ « °³°´X³J N|XÊ ӃŻJTӃX´NX«ºX Xº

même dès 9 ans la vaccination contre le papillomavirus. 

 

Il est recommandé de mettre à jour les vaccinations le plus tôt possible au cours de la maladie 

auto-immune, avant la mise en route du traitement immunosuppresseur si possible, en 

particulier pour les vaccins vivants atténués (fièvre jaune, varicelle-zona, 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 à dose immuno-

suppressive. Cependant, certains vaccins vivants atténués notamment contre la rougeole (en 

général, vaccin rougeole-oreillons-rubéole) ou la varicelle, semblent bien tolérés chez des 

patients sous traitement immunosuppresseur y compris les biologiques. Chez un patient non 

immunisé et particulièrement en contexte épidémique, la balance bénéfice/risque doit être 

discutée au cas par cas, même quand le traitement immunosuppresseur ne peut pas être 

interrompu. 

 

La vaccination contre les infections invasives à pneumocoque doit se faire avec le vaccin 

polyosidique conjugué 13-ÆJӃX«º ´XӃ« ӃX ´N|ⱴªJ JTJ°ºⱴ ► ӃŻ◄zXŵ ´Ä Æ  JÄ ª «´ Ǐ ª ´ °ӃÄ´ ºJ³T

TX ӃŻJTª « ´º³Jº « TÄ ÆJNN « °ӃÉ´ T ²ÄX «« N«jugué 23-valent (si âge > 2 ans). 

Le rappel diphtérie-tétanos-poliomyélite doit être réalisé conformément aux recommandations 

TX ӃJ °°ÄӃJº « zⱴ«ⱴ³JӃXŸ ;J³ J ӃӃXÄ³´ŵ ӃJ ÆJNN «Jº « TX ӃŻX«ºÄ³JzX TX NX´ °Jº X«º´ŵ É Nª°³ ´

du personnel soignant, constitue un élément majeur de la protection. 

 

C« N«ºJNº ³ⱴNX«º JÆXN Ä«X °X³´««X JººX «ºX TX ºÄMX³NÄӃ´X Ä X« NJ´ TŻJ«ºⱴNⱴTX«º´ TX

ºÄMX³NÄӃ´X «« º³J ºⱴX Xº ´°«ºJ«ⱴªX«º zÄⱴ³ Xŵ TŻÄ«X  «º³JTX³ª-³ⱴJNº « ► ӃJ ºÄMX³NÄӃ «X Ǽ

ǎǍ ªª X« ӃŻJM´X«NX TX ÆJNN «Jº « °J³ӃX #$+ Ä TŻÄ« ºX´º =ÄJ«º Zⱴ³«ơ °´ º Z T ÆX«º ZJ ³X

T ´NÄºX³ ӃX º³J ºXªX«º TŻÄ«X ºÄMX³NÄӃ´X ӃJºX«ºX °J³JӃӃⱳӃXªX«º ► ӃŻ «´ºJÄ³Jº « TX ӃJ

corticothérapie. En cas de prescription de rifampicine, les doses de corticothérapie doivent être 

ªJ¤³ⱴX´ TŻX«Æ ³« ǐǍӆ °Ä³ N«º³XNJ³³X³ ӃŻXZZXº TŻ «TÄNº « X«ÊÉªJº ²ÄX TX ӃJ ³ ZJª° N «XŸ 

  

2ŻJ«zÄ ӃӃÄӃ´X TŻ|É°X³ «ZX´ºJº « Ä ӃŻJ«zÄ ӃӃÄӃ´X ªJӃ z«X T º Ⱶº³X °³ⱴÆX«ÄX °J³ Ä« º³J ºXªX«º

anti-°J³J´ ºJ ³X ⱴ³JT NJºXÄ³ JÄ ªªX«º TX ӃŻ «º³TÄNº « TX ӃJ N³º Nº|ⱴ³J° X N|Xz tout patient 

JÉJ«º ´ⱴ¤Ä³«ⱴ TJ«´ Ä«X Ê«X TŻX«Tⱴª X Ǝ³ⱴz «´ º³° NJӃX´ŵ ´ÄMº³° NJӃX´ŵ ´ÄT TX ӃŻ(Ä³°XƏŸ 

 

2J °³ⱴÆX«º « TX´ XZZXº´ ªⱴºJMӃ ²ÄX´ ´XN«TJ ³X´ TŻÄ«X N³º Nº|ⱴ³J° X °³X´N³ ºX JÄ Ӄ«z

NÄ³´ ƎJÄº³X´ ²ÄX ӃŻ´ºⱴ°³´XƏ ³X°³ⱴ´X«ºX Ä« JÄº³X ÆӃXº ªJ¤XÄ³ TX ӃJ °³X´N³ °º « TX

corticoïdes. Les diabètes cortico-induits sont fréquents et doivent être dépisºⱴ´ Tⱳ´ ӃŻ « º Jº «

TX ӃJ N³º Nº|ⱴ³J° XŸ 2Ż «ºX³ÆX«º « TŻÄ«ƎXƏ T ⱴºⱴº N X«Ǝ«XƏ T º Ⱶº³X °³°´ⱴX
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´É´ºⱴªJº ²ÄXªX«º °Ä³ ӃJ ª ´X X« °ӃJNX TŻÄ« ³ⱴz ªX JӃ ªX«ºJ ³X JTJ°ºⱴ X« J°°³º´ zӃÄN T ²ÄX´ŵ

mais aussi pour prévenir la prise de poids ou la rétention hydrosodée 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 régulière (marche rapide 30 à 45 minutes par 

jour), voire de faire des séances de kinésithérapie de renforcement musculaire en cas 

TŻJªÉº³°| X JÆⱴ³ⱴXŸ 

 

2X ³XNÄ³´ ► ӃŻJÆ ´ TŻÄ« °´ÉN| Jº³X °XÄº Ⱶº³X Äº ӃX °Ä³ ӃX´ °Jº X«º´ JÄÈ J«ºⱴNⱴTX«º´

°´ÉN| Jº³ ²ÄX´ JZ « TŻⱴÆJӃÄX³ ӃX ³ ´²ÄX TX TⱴNª°X«´Jº « °´ÉN| Jº³ ²ÄX ´Ä´ º³J ºXªX«º

cort icoïde. 

 

4.4.4 Education thérapeutique 

2ŻⱴTÄNJº « º|ⱴ³J°XÄº ²ÄX TÄ °Jº X«º Ǝ(A;Ə X´º Ä« ´ «  «T ´´N JMӃX TX ӃJ °³ ´X X« N|J³zX TŻÄ«X

ªJӃJT X N|³« ²ÄXŸ 2Ż(A; X´º Ä« ⱴӃⱴªX«º-clé de la prise en charge globale du patient. Cette 

TⱴªJ³N|X ²Ä  ´X T º TŻⱵº³X °ӃÄ³ T ´N °Ӄ «J ³X J ⱴºⱴ TⱴZ « X °J³ ӃŻ85? ŷ 

Ƃ 2Ż(A; Æ ´X ► J TX³ ӃX´ °Jº X«º´ ► JN²Äⱴ³ ³ Ä ªJ «ºX« ³ ӃX´ Nª°ⱴºX«NX´ T«º  Ӄ´ «º MX´ «

pour gérer au mieux leur vie avec une maladie chronique. 

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

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

°Jº X«º´ N«´N X«º´ Xº  «Z³ªⱴ´ TX ӃXÄ³ ªJӃJT Xŵ TX´ ´ «´ŵ TX ӃŻ³zJ« ´Jº « Xº TX´ °³NⱴTÄ³X´

hospitalières et des comportements liés à la santé et à la maladie. Ceci a pour but de les aider 

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

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

maintenir et améliorer leur qualité de vie. 

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

°³ZX´´ ««XӃ TX ´J«ºⱴ ► T ÆX³´X´ NNJ´ «´ŵ ªJ ´  Ӄ´ «Żⱴ²Ä ÆJӃX«º °J´ ► Ä«X ⱴTÄNJº «

thérapeutique du patient. » 

« La démarche éducative est participative et centrée sur la personne et non sur la simple 

transmission de savoirs ou de compétences. » 

Ƃ .Ӄ ´ŻJz º TŻÄ«X ³XӃJº « TX °J³ºX«J³ Jº X«º³X ӃX °Jº X«ºŵ ´« X«ºÄ³JzX Xº ӃŻⱴ²Ä °X ´ z«J«ºX ²Ä 

J °Ä³ M¤XNº Z TŻJ TX³ ӃJ °X³´««X ªJӃJTX ► °³X«T³X ´ « TŻXӃӃX-même. » 

 

  «´ ŵ ӃŻ(A; T««X JÄÈ °Jº X«º´ ӃŻ°°³ºÄ« ºⱴ TX ´Ż «´N³ ³X JÄ NX«º³X TŻÄ« °J³NÄ³´ TX ´J«ºⱴ

 «T Æ TÄJӃ ´ⱴ Xº ªJ º³ ´ⱴ X«º³X Ä«X «³ªX º|ⱴ³J°XÄº ²ÄX °³°´ⱴX °J³ ӃŻⱴ²Ä °X ´ z«J«ºX Xº NXӃӃX

du patient issu de ses représentations et de ses projets. 

 

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

TŻⱴTÄNJº « º|ⱴ³J°XÄº ²ÄXŸ 2X´ NX«º³X´ TX ³ⱴZⱴ³X«NX Xº TX Nª°ⱴºX«NX J «´  ²ÄX ӃX´ Z Ӄ ⱳ³X´ TX

santé maladies rares ont en particulier des ª ´´ «´ TŻ «Z³ªJº «Ÿ 2X´ J´´N Jº «´ TX °Jº X«º´

et des sites internet peuvent apporter des informations utiles. 

 

.Ӄ «ŻÉ J °J´ JNºÄXӃӃXªX«º TX °³z³JªªX TŻⱴTÄNJº « º|ⱴ³J°XÄº ²ÄX TÄ °Jº X«º TⱴT ⱴ ► ӃŻJ³ºⱴ³ ºX

de Takayasu validé par une ARS. Cependant, ӃX´ °Jº X«º´ JººX «º´ TŻJ³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´Ä

peuvent être inclus dans des programmes destinés aux patients atteints de maladie chronique 

traités par corticothérapie au long cours et/ou biothérapie.  
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Il parait nécessaire dans cette population de proposer au ªªX«º TÄ T Jz«´º N TŻJ³ºⱴ³ ºX TX

AJ¦JÉJ´Ä Xº TX ӃJ ª ´X X« °ӃJNX TX ӃJ N³º Nº|ⱴ³J° X Ä« X«º³Xº X« JÄ°³ⱳ´ TŻÄ«ƎXƏ T ⱴºⱴº N X«Ǝ«XƏ

JZ « TŻJTJ°ºX³ ´  «ⱴNX´´J ³X ӃŻJӃ ªX«ºJº « TX ZJO« °X³´««JӃ ´ⱴXŸ 2X´ ´ z«J«º´ °³X«J«º X«

charge ces patients doivent lX´  «Z³ªX³ J «´  ²ÄX ӃXÄ³´ J TJ«º´ TX ӃŻ ª°³ºJ«NX TX ӃJ °³ ´X

³ⱴzÄӃ ⱳ³X TX ӃJ N³º Nº|ⱴ³J° Xŵ TÄ ³ ´²ÄX TŻÄ« J³³Ⱶº M³ÄºJӃ TX NXӃӃX-N ŵ TX´ ´ z«X´ TŻJӃX³ºX

ⱴÆNJºXÄ³´ TX ³XN|ÄºX Ä TX Nª°Ӄ NJº « TX ӃŻJ³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´ÄŸ 

 

4.4.5 Aspect socio-professionnel, scolaire et renouvellement ALD 

Le retentissement socioprofessionnel ou scolaire de la maladie peut être important. Un 

reclassement professionnel ou une mise en invalidité peut être nécessaire. Un arrêt de travail 

est fréquemment indispensable durant les 6 p³Xª X³´ ª ´ TX º³J ºXªX«º X« NJ´ TŻJ´´N Jº «

de traitement adjuvant à la corticothérapie. 

 

(« NJ´ TŻⱴÆӃÄº « ÆX³´ Ä« °ӃÉ|J«T NJ°ŵ  Ӄ °Ä³³J Ⱶº³X «ⱴNX´´J ³X TX °³ⱴÆ ³ TX´ Jªⱴ«JzXªX«º´

de la vie quotidienne (domicile, véhicule, reclassement professionnXӃŹƏ Xº TŻJ°°³ºX³ Ä« ´ «

particulier pour remplir la partie médicale des dossiers de demande à la MDPH. 

 

;Ä³ ӃX´ X«ZJ«º´ ´NӃJ³ ´ⱴ´ŵ  Ӄ X´º Æ ÆXªX«º ³XNªªJ«Tⱴ TŻⱴºJMӃ ³ Ä« ; . Ǝ;³¤Xº TŻ NNÄX Ӄ

.«T Æ TÄJӃ ´ⱴƏ JÄ°³ⱳ´ TÄ & ³XNºXÄ³ TX ӃŻⱴºJMӃ ´´XªX«º ´NӃaire.  

 

En raison de la durée du traitement initial conventionnel (24 mois au minimum en moyenne) et 

TX´ ³ ´²ÄX´ °³Ӄ«zⱴ´ TX ³XN|ÄºX ²Ä   ª°´X«º Ä«X ´Ä³ÆX ӃӃJ«NX JÄ Ӄ«z NÄ³´ŵ ӃŻJºº³ MÄº « TX

ӃŻ 2& °Ä³³J ´X ZJ ³X °J³ °ⱴ³ TX TX ǒ J«´ ³X«ÄÆXӃJMӃXŸ 

 

4.4.6 Recours aux associations de patients 

AÄ´ ӃX´ °³ZX´´ ««XӃ´ TX ´J«ºⱴ Xº ӃX´ °Jº X«º´ T ÆX«º Ⱶº³X  «Z³ªⱴ´ TX ӃŻXÈ ´ºX«NX TX´

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 à 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 principale de morbi-ª³ºJӃ ºⱴ JÄ NÄ³´ TX ӃŻJ³ºⱴ³ ºX

de Takayasu. La prise en charge de ces complications vasculaires est proche de celle des lésions 

TŻJº|ⱴ³´NӃⱴ³´X NªªÄ«XŸ 2X ° «º  ª°³ºJ«º X´º TŻⱴviter une intervention sur des lésions 

artérielles en période inflammatoire, le risque de resténose étant particulièrement 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 corticoïdes seuls en comparaison à ceux sous un 

immunosuppresseur associé. 
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2J ´Ä³ÆX ӃӃJ«NX ³ⱴzÄӃ ⱳ³X X´º «ⱴNX´´J ³X JZ « TX Tⱴ° ´ºX³ ӃŻJ°°J³ º « TX «ÄÆXӃӃX´ Ӄⱴ´ «´

artérielles, ainsi que les complications telles que les sténoses, les thromboses ou les anévrismes. 

Les modalités et le rythme de cette surveillance ne sont pas consensuels, et doivent tenir 

Nª°ºX TÄ N«º³ ӃX TX ӃJ ªJӃJT Xŵ TX ӃŻXÈ ´ºX«NX Xº TÄ ´ ⱳzX TX´ Nª°Ӄ NJº «´ J³ºⱴ³ XӃӃX´ŵ TX

ӃŻ◄zX TÄ °Jº X«º Xº TX´ ºXN|« ²ÄX´ T ´°onibles au niveau de chaque site. Le traitement de 

revascularisation d'une lésion sténosante symptomatique devrait faire l'objet d'une discussion 

pluridisciplinaire par une équipe entrainée. 

 

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

&J«´ ӃJ ªX´Ä³X TÄ °´´ MӃXŵ X« ӃŻJM´X«NX TX °|J´X  «ZӃJªªJº ³X 

- Sténose des artères rénales avec HTA réno-vasculaire résistante au traitement 

médical 

- ?ºⱴ«´X J³ºⱴ³ XӃӃX ´Éª°ºªJº ²ÄX JÆXN  ´N|ⱴª X °X³ªJ«X«ºX TŻJÆJӃ 

- Anévrysme (en fonction de sa localisation et de sa taille) 

Les indications de revascularisation doivent être systématiquement discutées avec un centre 

expert. 

 

 

5. Suivi 
 

2ŻJ³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´Ä X´º Ä«X ªJӃJT X N|³« ²ÄX ²Ä  ⱴÆӃÄX °J³ °Ä´´ⱴX´  «ZӃJªªJº ³X´

ÆJ´NÄӃJ ³X´ T«º ӃJ °|J´X TX N NJº³ ´Jº « X«zX«T³X ӃX °ӃÄ´ ´ÄÆX«º Ä«X Ӄⱴ´ « ´ºⱴ«´J«ºX TŻÄ«

tronc artériel. À ce titre elle nécessite un suivi tout particulier car près de 50% des patients vont 

présenter au moins une rechute au couŕ TX ӃŻⱴÆӃÄº « TX ӃJ ªJӃJT XŸ 

 

2X ´Ä Æ   ª°Ӄ ²ÄX TX ´ŻJ´´Ä³X³ TX ӃJ M««X ³ⱴ°«´X º|ⱴ³J°XÄº ²ÄX TX´ ªJ« ZX´ºJº «´ NӃ « ²ÄX´

Xº M Ӄz ²ÄX´ TX ӃJ ªJӃJT X Ӄ³´ TX´ °Ä´´ⱴX´ Xº TŻ «ÆX«º³ Xr les lésions séquellaires 

(sténosantes ou anévrysmales) dont le caractère fixé peut être affirmé dans les 3 à 6 mois 

suivant une prise en charge thérapeutique adaptée. 

 

5.1 Objectifs  

&X ZJO« zⱴ«ⱴ³JӃX ӃX ´Ä Æ  ÆJ ´ŻJ³º NÄӃX³ JÄºÄ³ TX´ ӄ ° «º´ ´Ä ÆJ«º´ : 

¶ ?ŻJ´´Ä³X³ TÄ M« N«º³ ӃX TX ӃŻJNº Æ ºⱴ TX ӃJ ªJӃJT X et dépister et traiter les éventuelles 

³XN|ÄºX´ TX ӃŻJ³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´Ä 

¶ ?ŻJ´´Ä³X³ TX ӃJ TⱴN³ ´´J«NX TÄ º³J ºXªX«º N|XÊ ӃX´ °Jº X«º´ T«º ӃŻJNº Æ ºⱴ TX ӃJ ªJӃJT X

est contrôlée 

¶ Vérifier la tolérance du traitement  

¶ Dépister les complications précoces et tardives de la maladie ou de ses traitements 

¶ &ⱴ° ´ºX³ Xº º³J ºX³ °³ⱴNNXªX«º ӃX´ ´ⱴ²ÄXӃӃX´ Ӄ ⱴX´ ► ӃŻJ³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´Ä Ä TX ´X´

traitements 

¶  ´´Ä³X³ ӃŻⱴTÄNJº « º|ⱴ³J°XÄº ²ÄX TÄ °Jº X«º 

L’objectif principal est de prévenir la survenue de poussées inflammatoires vasculaires de 

l’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’empêcher la poussée inflammatoire dont les premiers 

signes morphologiques peuvent précéder les signes cliniques. 

 

2X ´Ä Æ  °ⱴT Jº³ ²ÄX TX ӃŻJ³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´Ä N«º X«º ӃX´ °J³º NÄӃJ³ ºⱴ´ ´Ä ÆJ«ºX´ : 

- observance  

- JºXӃ X³´ TŻⱴTÄNJº « TⱴT ⱴX ► ӃŻX«ZJ«º Xº JÄÈ °J³X«º´ 

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

- tolérance des traitements sur la croissance  

- ³ ´²ÄX Ӄ ⱴ JÄÈ  ³³JT Jº «´ ZJ ´J«º °³ⱴZⱴ³X³ ӃŻJ«z .>5 Xº ӃŻⱴN|-Doppler dans le suivi 

systématique Ŷ X« ³ⱴ´X³ÆJ«º ӃŻJ³ºⱴ³ z³J°| Xŵ ӃŻJ«z A&5 Xº ӃJ A(;-TDM-FDG aux 

situations avec enjeux thérapeutiques. 

 

Encadré 4 : Définition de la réponse thérapeutique 

- Absence dŻJ°°J³ º « Te nouveau symptôme vasculaire 

-  M´X«NX TX ´Éª°º ªX NӃ « ²ÄX TŻ «ZӃJªªJº « ƎJ³º|³ ºXŵ ªÉJӃz X´ŵ ´NӃⱴ³ ºXŹƏ Ä TX

maladie inflammatoire associée 

- Absence de syndrome inflammatoire biologique 

-  M´X«NX TŻⱴÆӃÄº Æ ºⱴ X«  ªJzX³ X 

 

 

5.2 Professionnels impliqués (et modalités de coordination) 

Le suivi est idéalement coordonné par le méTXN « ´°ⱴN JӃ ´ºX JÉJ«º Ä«X XÈ°X³º ´X TJ«´ ӃŻJ³ºⱴ³ ºX

de Takayasu, le plus souvent un médecin vasculaire ou un médecin interniste ou rhumatologue, 

X« NӃӃJM³Jº « JÆXN ӃX ªⱴTXN « º³J ºJ«ºŸ &ŻJÄº³X´ °³ZX´´ ««XӃ´ °XÄÆX«º Ⱶº³X  ª°Ӄ ²Äⱴ´

comme les pédiatres ƎZ³ªX´ °ⱴT Jº³ ²ÄX´Əŵ NJ³T ӃzÄX´ Ä «ⱴ°|³ӃzÄX´ X« NJ´ TŻ,A ³ⱴ«-

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

´°«TÉӃJ³º|³°Jº| X J´´N ⱴX Ä TŻ´ºⱴ°³´X Z³JNºÄ³J ³X N³º N-induite, les 

ophtalmologistes X« NJ´ TŻJººX «ºX NÄӃJ ³X ´°ⱴN Z ²ÄXŵ ӃX´ °«XÄªӃzÄX´ X« NJ´ TŻ,A ;ŵ ӃX´

radiologues et chirurgiens vasculaires en cas de discussion de geste de revascularisation. Des 

disciplines paramédicales peuvent être amenées à intervenir : psychologue, pédopsychologue, 

T ⱴºⱴº N X««Xŵ ¦ «ⱴ´ º|ⱴ³J°XÄºXŹ 

 

5.3 Suivi de l’activité de la maladie 

Ce sont usuellement les critères NIH qui sont utilisés pour ´Ä Æ³X ӃŻJNº Æ ºⱴ TX ӃŻJ³ºⱴ³ ºX TX

TakayasuŸ .Ӄ´  ª°Ӄ ²ÄX«º TŻJÆ ³ Ä« °Jº X«º ´Éª°ºªJº ²ÄX NӃ « ²ÄXªX«º ²ÄX NX ´ º ►la phase 

inflammatoire de la maladie ou à la phase occlusive.  

 

Les critères d’activité NIH sont : 

 °°J³ º « ³ⱴNX«ºX Ä Jzz³JÆJº « TŻJÄ ª «´ Ǐ TXs critères suivants:  

- ? z«X´ TŻ ´N|ⱴª X Ä TŻ «ZӃJªªJº « ÆJ´NÄӃJ ³X cliniques: NӃJÄT NJº « TŻÄ« ªXªM³Xŵ

T ª «Äº « Ä JMӃ º « TŻÄ« °ÄӃ´ŵ ´ÄZZӃX Ä TÄӃXÄ³ ÆJ´NÄӃJ ³Xŵ J´Éªⱴº³ X

tensionnelle,  

- ? z«X´ TŻJzz³JÆJº « Ä «ÄÆXӃӃX´ Ӄⱴ´ «´ ÆJ´NÄӃJ ³X´ X«  ªJzX³ X 

- Symptômes systémiques : fièvre, arthromyalgies, épisclérite 

- Syndrome inflammatoire biologique  
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5JӃ|XÄ³XÄ´XªX«º NX´ N³ ºⱳ³X´ «X º X««X«º °J´ Nª°ºX TX´ °³z³ⱳ´ TX ӃŻ ªJzX³ X. Il est parfois 

possible TŻ «ºX³ÆX« ³ ´Ä³ ӃX °ӃJ« º|ⱴ³J°XÄº ²ÄX à un stade préclinique mais ces indications 

T ÆX«º ZJ ³X ӃŻM¤Xº TŻÄ«X T ´NÄ´´ « JÆXN Ä« centre expert. 

 

5.4 Dépistage et surveillance des complications du traitement 
Comme pour tout patient traité par une corticothérapie fortement dosée, ce traitement impose 

Ä«X ´Ä³ÆX ӃӃJ«NX TX´ XZZXº´  «Tⱴ´ ³JMӃX´ TX´ N³º N TX´ ºXӃ ²ÄŻÄ« T JMⱳºX °J³ TX´ ªX´Ä³es 

régulières des glycémies à jeun, une hypertension artérielle, notamment par la réalisation 

TŻJÄºªX´Ä³X´ ºX«´ ««XӃӃX´ŵ Ä TŻJÄº³X´ ´ z«X´ TX ³ⱴºX«º « |ÉT³´TⱴX Xº Ä«X °³ ´X TX ° T´Ÿ

2X´ N³Jª°X´ŵ Ä«X |É°¦JӃ ⱴª Xŵ ӃX´ º³ÄMӃX´ TÄ ´ªªX Ӄ Ä TX ӃŻ|ÄªXur, les tremblements, les 

états psychotiques, une ostéonécrose aseptique peuvent également survenir. Les complications 

infectieuses doivent être prévenues, dépistées et traitées rapidement. Toute fièvre doit 

prioritairement conduire à suspecter une infecti«Ÿ 2Ż´ºⱴ°³´X °XÄº «ⱴNX´´ ºX³ Ä«X

surveillance spécifique par ostéodensitométrie. Les complications oculaires (cataracte, 

glaucome) justifient un suivi ophtalmologique. 

 

;X«TJ«º ӃJ °ⱴ³ TX TX ´XÆ³JzX TX ӃJ N³º Nº|ⱴ³J° Xŵ  Ӄ XÈ ´ºX Ä« ³ ´²ÄX TŻ «´ÄZZ sance 

corticotrope qui impose une diminution lente et progressive du médicament et cela dès la 

posologie de 7,5 mg/jour de prednisone. La pratique de substituer systématiquement la 

°³XT« ´«X Ǝ► °J³º ³ TX ǒ ªzƄ¤Ä³Ə °J³ ӃŻ|ÉT³N³º ´«X ƎǏǍ ► ǐǍ ªzƄ¤Ä³Ə «ŻJ°°³ºX °J´

TŻJÆJ«ºJzX NӃJ ³ °J³ ³J°°³º ► ӃJ ³ⱴTÄNº « °³z³X´´ ÆX TX ӃJ °³XT« ´«X ӃX ºXª°´ ²ÄX ӃJ

´ⱴN³ⱴº « TX N³º ´«X X«Tzⱳ«X ´ º ³ⱴºJMӃ XŸ $X³ºJ «´ °³Jº N X«´ °³°´X«º TŻⱴÆJӃÄX³ ӃJ

réponse de la sécrétion endogène de cortisone par un test de stimulation à la corticotropine 

(Synacthène®) à 250 µg. En effet, la nécessité de maintenir une corticothérapie substitutive 

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

test, soit environ un patient sur deux. &J«´ ºÄ´ ӃX´ NJ´ŵ  Ӄ ZJÄº zJ³TX³ ► ӃŻX´°³ º ӃX ³ ´²ÄX

TŻ «´ÄZZ ´J«NX N³º Nº³°X N|XÊ NX´ °Jº X«º´ ´Ä´ N³º Nº|ⱴ³J° X °³Ӄ«zⱴX Ӄ³´²ÄŻ Ӄ´ ´X

º³ÄÆX«º TJ«´ Ä«X ´ ºÄJº « TX ´º³X´´ŵ ºXӃӃX ²ÄŻÄ«X  «ZXNº «  «ºX³NÄ³³X«ºX Ä Ä«X  «ºX³ÆX«º «

chirurgicale.  

 

2J °³X´N³ °º « TX ªⱴº|º³XÈJºX  ª°´X Ä«X ´Ä³ÆX ӃӃJ«NX TX ӃŻ|ⱴªz³JªªXŵ TÄ M ӃJ« |ⱴ°Jº ²ÄXŵ

de la fonction rénale et de signes respiratoires qui pourraient traduire une pneumopathie 

médicamenteuse aiguë. Il convient de rappeler aux patients sous méthotrexate le risque de 

Z¯º°Jº| Xŵ Xº TX ´ŻJ´´Ä³X³ T«N TX ӃJ °³ ´X TŻÄ«X N«º³JNX°º « XZZ NJNXŸ (« NJ´ TX z³´´X´´X

débutée sous méthotrexate, celui-ci doit être immédiatement arrêté e et une consultation 

´°ⱴN JӃ ´ⱴX X« ª Ӄ XÄ M´ºⱴº³ NJӃ ´°ⱴN JӃ ´ⱴ ³zJ« ´ⱴX JZ « TŻⱴÆJӃÄX³ ӃX ³ ´²ÄX TXZ¯º°Jº| X, et 

ӃX´ ªTJӃ ºⱴ´ TX °Ä³´Ä ºX Ä TŻJ³³Ⱶº TX ӃJ z³´´X´´XŸ 

 

2J °³X´N³ °º « TŻJÊJº| °³ «X  ª°´X Ä«X ´Ä³ÆX ӃӃJ«NX TX ӃŻ|ⱴªz³JªªXŵ TÄ M ӃJ«hépatique, 

de la fonction rénale et de signes digestifs qui pourraient traduire une pancréatite 

médicamenteuse aiguë. .Ӄ N«Æ X«º TX Æⱴ³ Z X³ Xº °³ⱴÆX« ³ ӃX ³ ´²ÄX TŻ «ºX³JNº «

ªⱴT NJªX«ºXÄ´Xŵ «ºJªªX«º JÆXN ӃŻJӃӃ°Ä³ «Ӄ, le fébuxostat et la ribavirine. Il convient dès 

ӃŻ «´ºJÄ³Jº « TÄ º³J ºXªX«ºŵ Æ ³X ªⱵªX JÆJ«ºŵ TX Æⱴ³ Z X³ ӃX ´ºJºÄº ªⱴºJMӃ ²ÄX TÄ °Jº X«º Æ ´

à vis de la thiopurine-méthyl transférase. En cas de phénotype métaboliseur lent, la posologie 
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devra être réduite afin de ne pas exposer le patient aux effets secondaires notamment de 

NÉº°ⱴ« XŸ («Z «ŵ  Ӄ X´º °´´ MӃX TX T´X³ ӃX´ ªⱴºJMӃ ºX´ TX ӃŻJÊJº| °³ «Xŵ ӃX´ ӄ º| zÄJ« «X´

«ÄNӃⱴº TX´ŵ °X³ªXººJ«º TX Æⱴ³ Z X³ ӃŻJM´X«NX TX ´Ä´-T´JzX X« NJ´ TŻ «XZZ NJN ºⱴŸ 

 

2ŻÄº Ӄ ´Jº « TX´ J«º -TNF nécessite au cours du suivi (en plus du bilan pré-thérapeutique) un 

XÈJªX« NӃ « ²ÄX ³ⱴzÄӃ X³ ³XN|X³N|J«º TX´ ´ z«X´ TŻ «´ÄZZ ´J«NX NJ³T J²ÄXŵ TX´ ⱴӃⱴªX«º´

évoquant une pathologie maligne ou auto-immune, une pathologie infectieuse, des signes 

NÄºJ«ⱴ´ TŻJӃӃÄ³X JӃӃX³z ²ÄX TJ«´ ӃX´ |XÄ³X´ ²Ä  ´Ä ÆX«º ӃŻÄº Ӄ ´Jº « TX ӃŻJ«º -TNF. 

 

5.5 Dépistage des complications vasculaires 

2ŻⱴÆJӃÄJº « TÄ NJ³JNºⱳ³X  «ZӃJªªJº ³X TX´ Ӄⱴ´ «´ J³ºⱴ³ XӃӃX´ JÄ NÄ³´ TÄ ´Ä Æ  TX ӃŻJ³ºⱴ³ ºX TX

Takayasu est primordiale.  

 

AÄ´ ӃX´ ªÉX«´ TŻXÈ°Ӄration morphologiques et biologiques utiles lors du diagnostic peuvent 

être utilisés au cours du suivi. 

 

2X ´Ä Æ  M Ӄz ²ÄX TX´ °J³Jªⱳº³X´ TX ӃŻ «ZӃJªªJº « Ǝ°³Z Ӄ  «ZӃJªªJº ³X JÆXN $-réactive 

°³ºⱴ «Xŵ Z M³ «zⱳ«Xŵ ³´ªÄN TXŹƏ °X³ªXº TŻ TX«º Z X³une phase inflammatoire 

°³ⱴNNXªX«º Xº Ä«X ⱴӃⱴÆJº « ªⱵªX ªTⱴ³ⱴX TŻÄ« TX NX´ °J³Jªⱳº³X´ JÄ NÄ³´ TÄ ´Ä Æ  ¤Ä´º Z X

de rechercher une rechute par des examens complémentaires. 

 

2ŻXÈ°Ӄ³Jº « ⱴN|-Doppler montre un épaississement circonférentiel régulier hypoéchogène 

des zones atteintes et la présence de sténoses longues et régulières en phase aigüe. Ces signes 

peuvent s'améliorer sous traitement mais ne se normalisent pas toujours en phase quiescente. 

 

(« °|J´X N|³« ²ÄXŵ ӃŻJ´°XNº ³JT Ӄz ²ÄX ºªTX«´ ºªⱴº³ ²ÄX TX ӃŻJ³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´Ä X´º

ª «´ NJ³JNºⱴ³ ´º ²ÄX Xº ӃX T Jz«´º N T ZZⱴ³X«º XӃ JÆXN ӃX´ Ӄⱴ´ «´ TŻJº|ⱴ³´NӃⱴ³´X X´º T ZZ N ӃXŸ

2Żⱴ°J ´´ ´´XªX«º °J³ ⱴºJӃ X´º X« XZZXº ´ÄÆX«º °ӃÄ´ T ´N³Xº ƎǏƉǐ ªªƏ Xº °ӃÄ´  ³³ⱴzÄӃ X³ ²ÄŻJÄ

cours de la phase aiguë (remodelage pariétal) et les calcifications peuvent être nombreuses. Il 

«ŻXÈ ´ºX °J´ X« °³ «N °X TX °³ ´X TX N«º³J´ºX °J³ ⱴºJӃX ºJ³T ÆX ´ z« Z NJº ÆXŸ 

 

2ŻJººX «ºX TX ӃŻJ³ºⱳ³X °ÄӃª«J ³Xŵ °³ⱴ´X«ºX TJ«´ ǐǍ ► ǒǍӆ TX´ NJ´ŵ ´Ä³Æ X«º ӃX °ӃÄ´ ´ÄÆX«º JÄ

cours du suivi et se manifeste également par un épaississement pariétal, un anévrisme ou une 

sténose, voire une occlusion visualisés en angioTDM ou en angioIRM. Des défauts de perfusion 

pulmonaires secondaires peuvent être visualisés en angioTDM ou scintigraphie pulmonaire de 

ventilation/perfusion.  

 

(« J«z .>5 XÈ°Ӄ³J«º ӃŻJ³ºX Xº ´X´ M³J«N|X´ ► ӃJ °|J´X ²Ä X´NX«ºX TX ӃJ ªJӃJT Xŵ  Ӄ «ŻXÈ ´ºX

°J´ TX ´ z«X´ TŻJNº Æ ºⱴ TX ӃJ ªJӃJT X ► ӃŻJ TX TX ӃŻ ªJzX³ X °«Tⱴ³ⱴX X« Aǎ ´J«´ Xº JÆXN  «¤XNº «

TX zJTӃ « Äª J «´  ²ÄŻXn imagerie pondérée T2 avec saturation de la graisse. Il est important 

TX «ºX³ ²ÄX ӃŻ¯TⱳªX °J³ ⱴºJӃ «X ´XªMӃX °J´ °³ⱴT Nº Z TX ӃŻⱴÆӃÄº « ÄӃºⱴ³ XÄ³X TÄ °Jº X«º TJ«´

la limite des données disponibles. 

 

La TEP est théoriquement intéressante pour déterminer ӃŻJNº Æ ºⱴ TX ӃJ ªJӃJT X Xº ⱴÆJӃÄX³ ӃJ

³ⱴ°«´X JÄ º³J ºXªX«º JÆXN Ä«X ´X«´ M Ӄ ºⱴ ªX ӃӃXÄ³X ²ÄX ӃX´ JÄº³X´ ªÉX«´ TŻ ªJzX³ XŸ
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$X°X«TJ«ºŵ  Ӄ «ŻXÈ ´ºX °J´ TX N³³ⱴӃJº « Z³ªXӃӃX X«º³X ӃŻJÆ T ºⱴ °Ä³ ӃX *&+ TX ӃJ °J³ 

J³ºⱴ³ XӃӃX Xº ӃŻJNº Æ ºⱴ TX ӃJ ªJӃJT X. Il peut exister une fixation pariétale dans les phases 

quiescentes. 

 

 Ä ººJӃŵ X« ´Ä´ TŻÄ«X ⱴÆJӃÄJº « M Ӄz ²ÄX °ӃÄ³ J««ÄXӃӃXŵ Ä«X ⱴÆJӃÄJº « ª³°|Ӄz ²ÄX Xº

Z«Nº ««XӃӃX J««ÄXӃӃX ´XªMӃX «ⱴNX´´J ³X °Ä³ ӃX ´Ä Æ  ⱴÆӃÄº Z TŻÄ«X J³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´Äŷ

lŻJ´´N Jº « JÄ ª « ªÄª TŻÄ« ⱴN|-&°°ӃX³ Xº TŻÄ«X J«z A&5Ƅ.>5 «Ä´ ´XªMӃX °X³º «X«ºXŸ

Le recours systématique à la TEP est discutable, cet examen semblant avoir une sensibilité 

supérieure aux autres examens pour identifier une activité au niveau de la paroi vasculaire mais 

une spécificité faible.  

 

(ºJ«º T««ⱴ ӃX´ N«´ⱴ²ÄX«NX´ TX ӃŻJ°°J³ º « TŻÄ«X «ÄÆXӃӃX Ӄⱴ´ « ÆJ´NÄӃJ ³Xŵ ӃJ °³ⱴ´X«NX TX

´ z«X´ TŻⱴÆӃÄº Æ ºⱴ TX ӃJ ªJӃJT X ´Ä³ Ä« XÈJªX« T º Ⱶº³X N«Z ³ªⱴX °J³ Ä«X JÄº³X ªTJӃ ºⱴ

TŻ ªJzX³ X Xº ZJ ³X T ´Nuter une intensification thérapeutique.  

 

Encadré 5 : Rythme suggéré de surveillance de l’imagerie 

;³ Æ Ӄⱴz X³ ӃX´ ªTJӃ ºⱴ´ TŻ ªJzX³ X ««  ³³JT J«ºX X« ӃŻJM´X«NX TX «ÄÆXJÄÈ ´Éª°º ªX´ 

-  °³ⱳ´  « º Jº « TŻÄ« º³J ºXªX«º TŻJººJ²ÄX : entre 3 et 6 mois 

- En phase inactive : entre 6 et 12 mois 

 

 

5.6 Dépistage des complications cardiovasculaires  

2ŻJººX «ºX ªÉNJ³T ²ÄX X´º ³J³Xŵ ´ÄÆX«º  «Z³JNӃ « ²ÄXŸ ?  ӃŻ.>5 X´º Äº Ӄ ´ⱴX NªªX XÈJªX«

TŻXÈ°Ӄ³Jº « ÆJ´NÄӃJ ³Xŵ  Ӄ °XÄº Ⱶº³X X«Æ ´Jzⱴ TX Nª°ӃⱴºX³ °J³ Ä«X XÈ°Ӄ³Jº «myocardique 

TX ³ⱴZⱴ³X«NX TJ«´ ӃX ªⱵªX ºXª°´Ÿ AÄºXZ ´ŵ Ä«X .>5 NJ³T J²ÄX ´É´ºⱴªJº ²ÄX X« ӃŻJM´X«NX TX

´ z«X NӃ « ²ÄXŵ ⱴӃXNº³ ²ÄX Ä M Ӄz ²ÄX TŻJººX «ºX ªÉNJ³T ²ÄX °J³J º °ӃÄ´ T ´NÄºJMӃXŸ 

 

2J ³XN|X³N|X °J³ ⱴN|NJ³T z³J°| X TŻÄ«X JººX «ºX ÆJӃÆÄӃJ ³Xŵ X« particulier une insuffisance 

aortique, doit être systématique car fréquente.  

 

(« NJ´ TŻJ³º ºX º|³JN ²ÄX ⱴÆӃÄº ÆXŵ Ä«X JººX «ºX ´º JӃX N³«J ³X X´º °´´ MӃX Xº «ⱴNX´´ ºX

TŻⱵº³X ³XN|X³N|ⱴX °J³ ӃŻ «ºX³³zJº ³Xŵ ӃŻXÈJªX« NӃ « ²ÄXŵ ӃŻ($+ Xº ⱴÆX«ºÄXӃӃXªXnt un 

coroscanner. 

 

2J ³XN|X³N|X TŻÄ«X ,A X´º  «T ´°X«´JMӃX NJ³ Z³ⱴ²ÄX«ºXŸ ?X´ T ZZⱴ³X«ºX´ ⱴº Ӄz X´

N«T º ««X«º ӃX´ XÈ°Ӄ³Jº «´ ► ³ⱴJӃ ´X³ ŷ ³XN|X³N|X TX ´ºⱴ«´X´ TŻJ³ºⱳ³X´ ³ⱴ«JӃX´ŵ TŻÄ«X

sténose aortique descendante entrainant une pseudo-coarctation aortique. Afin de ne pas sous-

X´º ªX³ Ä«X ,A ŵ ӃJ ³XN|X³N|X TŻÄ«X Ӄⱴ´ « J³ºⱴ³ XӃӃX ´Ä´-clavière ou axillaire est nécessaire. 

2J °³ ´X TX °³X´´ « J³ºⱴ³ XӃӃX JÄÈ N|XÆ ӃӃX´ °XÄº Ⱶº³X Ä«X JӃºX³«Jº ÆX X« ӃŻJM´X«NX TX Ӄⱴ´ « ´Ä³

ӃŻJ³ºX Ä ´X´ M³J«N|X´ ► TX´tinée des membres inférieurs. 

 

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 âge de procréer. La grossesse semble pourtant associée au 
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cours de ӃŻJ³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´Ä à une morbi-ª³ºJӃ ºⱴ ªJºX³«XӃӃX Xº Z¯ºJӃX  ª°³ºJ«ºXŸ 2X´

complications possibles sont les poussées hypertensives, les évènements ischémique (AVC), les 

Nª°Ӄ NJº «´ M´ºⱴº³ NJӃX´ Z¯ºJӃX´ Ǝ°X³ºX´ Z¯ºJӃX´ŵ ³XºJ³T TX N³ ´´J«NX  n utero, prématurité) 

et maternelles (pré-éclampsie). 

 

L'activité de ӃŻJ³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´Ä augmente ce risque obstétrical. 

 

La prise en charge de ces grossesses est optimisée par leur planification, idéalement au cours 

TŻÄ«X N«´ÄӃºJº « °³ⱴ-conceptionnelle et par une prise en charge multidisciplinaire par des 

équipes entraînées, avec des consultations au moins mensuelles dans le cadre des «grossesses 

à risque». 

 

6.1 Impact de l’artérite de Takayasu sur la grossesse 

Le taux global de fausses couches spontanées (avortement spontané avant 22 SA) des patientes 

JÆXN J³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´Ä X´º TƛX«Æ ³« ǎǍӆ TX´ z³´´X´´X´ Xº «ŻJ°°J³J º °J´ T ZZⱴ³X«º TX NXӃÄ 

de la population générale. 

 

Le taux de prématurité (naissance avant 37 SA) chez les patientes avec une artérite de Takayasu 

est de 8% versus 7% dans la population générale. 

 

2J °³°³º « TŻX«ZJ«º´ JÆXN Ä« ³XºJ³T TX N³ ´´J«NX  «º³J-utérin (RCIU), poids < 10ème 

percentile pour le terme de grossesse est d'environ 5% versus 1-2% dans la population 

générale. Un suivi échographique biométrique régulier pendant la grossesse est donc 

recommandé. 

 

Il ne semble pas y avoir de différence de morbi-mortalité péri -natale chez les femmes avec 

artérite de Takayasu. 

 

Le taux de pré-éclampsie/éclampsie chez les patientes avec artérite de Takayasu est d'environ 

20% des grossesses. 

 

2ŻJ³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´Ä JÄzªX«ºX TX °ӃÄ´ TX ǎǍ ӃX ³ ´²ÄX TX Nª°Ӄ NJº « M´ºⱴº³ NJӃXŸ C«X

surveillance très assidue de la pression artérielle doit être assurée durant toute grossesse chez 

une patiente avec artérite de Takayasu. 

 

6.2 Impact de la grossesse sur l’artérite de Takayasu 
La grossesse semble augmenter le risque de développer ou d'aggraver une HTA 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 ӃŻJ³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´Ä augmente le risque de complications obstétricale et 

maternelle. 

 

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

La prz³JªªJº « TŻÄ«X z³´´X´´X N|XÊ Ä«X °Jº X«ºX JÆXNartérite de Takayasu doit être 

X«Æ ´JzⱴX JÄ NÄ³´ TŻÄ«X N«´ÄӃºJº « °³ⱴ-conceptionnelle. Cette consultation vise en premier 

lieu à définir les contre-indications à une grossesse (insuffisance cardiaque, HTA sévère ou non 

N«º³ ӃⱴXŵ Ӄⱴ´ « ÆJ´NÄӃJ ³X ⱴÆӃÄº ÆXƏŸ (ӃӃX °X³ªXº TŻJTJ°ºX³ ӃX º³J ºXªX«º TX Z«T ƎJ³³Ⱶº TŻÄ«

inhibiteur  TX ӃŻX«ÊÉªX TX N«ÆX³´ «(IEC)ŵ ³Xª°ӃJNXªX«º TŻÄ«  ªªÄ«´Ä°°³X´´XÄ³ ºⱴ³Jºzⱳ«X

°J³ ӃŻJÊJº| °³ «Xŵ JÄº³ ´ⱴ °X«TJ«º ӃJ z³´´X´´XƏŸ Les IEC et antagonistes des récepteurs de 

ӃŻJ«z ºX«´ «X .. ƎARA2) sont contre-indiqués aux 2ème et 3ème trimestres de la grossesse et 

déconseillés au 1er. Lors de la consultation pré-conceptionnelle, il est donc souhaitable de 

N|J«zX³ ӃX º³J ºXªX«º Xº TŻX«Æ ´JzX³ Ä«X JӃºX³«Jº ÆX º|ⱴ³J°XÄº ²ÄXŸ 2ŻÄº Ӄ ´Jº « TŻ «| M ºXÄ³´

calciques pour l'hypertension artérielle et les atteintes vasculaires est autorisée (voir le site du 

Centre de Référence sur les Agents Tératogènes - www.lecrat.fr). Il convient TX ´ŻJ´´Ärer que 

ӃJ °Jº X«ºX X´º  ªªÄ« ´ⱴX N«º³X ӃJ ³ÄMⱴӃXŵ TX ӃJ ÆJNN «X³ ´  MX´ « ƎX« ӃŻJM´X«NX TX N«º³X-

indication), de mettre à jour les autres vaccinations, de débuter une supplémentation en acide 

ZӃ ²ÄXŸ 2ŻJ´° ³ «X ► ZJ MӃX T´X X´º JÄº³ ´ⱴXŵ ªJ ´ «« ´É´ºⱴªJº ²ÄX Xº Tⱴ°X«T TX ӃŻJººX «ºX

ÆJ´NÄӃJ ³XŸ 2ŻÄº Ӄ ´Jº « TX´ N³º N TX´ ³JÄÈ Ǝ°³XT« ´«XƏ «X T º °J´ Tⱴ°J´´X³ ǎǍ-15 mg/j. Un 

bilan clinique et paraclinique complet avant le début de la grossesse est souhaitable : évaluation 

cardio-vasculaire, bilan vasculaire de référence (topographie et sévérité des lésions vasculaires), 

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

 

6.3.2 Pendant la grossesse 

2ŻJ³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´Ä doit être la plus quiescente possible. L'existence de signe d'activité de 

ӃŻJ³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´Ä est associée à un mauvais pronostic obstétrical et maternel 

principalement lié à l'HTA. 

(« °ӃÄ´ TÄ ´Ä Æ  zÉ«ⱴNӃz ²ÄX ªX«´ÄXӃ ƎM ªⱴº³ X´ Z¯ºJӃX´ŵDoppler utérins et ombilicaux), il 

faut ³XN|X³N|X³ TX´ ´ z«X´ TŻJNº vité de la maladie. Elle comprend donc de façon mensuelle :  

¶ Au plan clinique :  
- Pression artérielle et bandelette urinaire, essentielles à la recherche d'une pré-

éclampsie ou éclampsie.  

- Rechercher des signes d'évolutivité de ӃŻJ³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´Ä : carotidodynie, 

NӃJÄT NJº « TƛÄ« ªXªM³Xŵ ´ z«X´ TŻ «´ÄZZ ´J«NX NJ³T J²ÄXŵ ªJ« ZX´ºJº «

neurologique... 

- Rechercher des signes de complications obstétricales : douleur abdominale 

«ºJªªX«º X« MJ³³X ⱴ° zJ´º³ ²ÄXŵ ¯TⱳªX´ TX´ ªXªM³X´  «Zⱴ³ XÄ³´Ź 

 

¶ Au plan biologique :  
- NFS ; 

- CRP ; 

- Créatininémie, protéinurie ;  

- Transaminases, gamma GT ;  

- Glycémie, sérologies toxoplasmose et rubéole si négatives.  

 

¶ Au plan échographique :  



PNDS Takayasu 
 

34 
Novembre 2019 

(« °ӃÄ´ TX´ ǐ ⱴN|z³J°| X´ Z¯ºJӃX´ MӃ zJº ³X´ ƎǎǏ ? ŵ ǏǏ ? ŵ ǐǏ ? Əŵ « °³°´X³J TX

renouveler cet examen de façon plus fréquente, notamment chez les patientes qui présentent 

Ä«X |É°X³ºX«´ « J³ºⱴ³ XӃӃXŵ Ä X« NJ´ TŻJ«ºⱴNⱴTX«º´ M´ºⱴº³ NJÄÈŸ $X´ ⱴN|z³Jphies seront 

complétées par des Dopplers utérins et ombilicaux à partir de 22 SA. 

 

Le traitement pendant la grossesse doit permettre de contrôler ӃŻJ³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´Ä tout en 

étant compatible avec un bon déroulement de la grossesse. Si un traitement 

immunosuppresseur est nécessaire pour contrôler ӃŻJ³ºⱴ³ ºX TX AJ¦JÉJ´Ä pendant la grossesse, 

ӃŻJÊJº| °³ «X X´º JÄº³ ´ⱴX Ǝ´ ºX TÄ $> A ŷ ÇÇÇŸӃXN³JºŸZ³ƏŸ 2ƛJÊJº| °³ «X ► ӃJ T´X TX Ǐ ªzƄ¦z

est utilisable en cas de grossesse en relais des autres immunosuppresseurs qui sont tératogènes. 

2ŻÄº Ӄ ´Jº « ƎÄ ӃJ °Ä³´Ä ºXƏ TX ӃŻ «ZӃ È ªJM «X ´X³J X«Æ ´JzⱴX ²ÄŻJ°³ⱳ´ JÆ ³ ⱴNJ³ºⱴ ӃX´ JÄº³X´

°º «´ º|ⱴ³J°XÄº ²ÄX´ °´´ MӃX´ ƎN³º N TX´ŵ JÊJº| °³ «XƏŸ ?  ӃX ³XNÄ³´ ► ӃŻ «ZӃ È ªJM X´º

indispensable, dans la mesure du possible programmer une dernière administration au début du 

3ème trimestre en raison de sa longue demi-Æ X TŻⱴӃ ª «Jº «Ÿ 2X´ X«ZJ«º´ T«º ӃJ ªⱳ³X J ⱴºⱴ

traitée par infliximab en cours de grossesse sont considérés comme immunodéprimés pendant 

les six mois ap³ⱳ´ ӃJ TX³« ⱳ³X  «¤XNº « ªJºX³«XӃӃX ƎÆ X Z¯ºJӃX Nª°³ ´XƏŸ 

 

6.3.3 Accouchement et post-partum 

2ŻJ´° ³ «X «ŻX´º °J´ N«´ Tⱴ³ⱴX NªªX Ä«X N«º³X- «T NJº « ► ӃŻJ«JӃzⱴ´ X °ⱴ³ TÄ³JӃXŵ XӃӃX °XÄº

cependant être interrompue à 35 SA. 

 

6.3.4 Allaitement 

2ŻJӃӃJ ºXªX«º X´º ӃX °lus souvent possible, sous réserve que les traitements soient compatibles 

(site du CRAT : www.lecrat.fr). L'aspirine utilisée à dose anti-agrégante plaquettaire est 

Nª°Jº MӃX JÆXN ӃŻJӃӃJ ºXªX«º ªJºX³«XӃŸ 2J °³XT« ´«X X´º ⱴzJӃXªX«º Nª°Jº MӃX JÆXN

ӃŻJӃӃJ ºXªX«º ªJºX³«XӃŸ 2ŻJӃӃJ ºXªX«º X´º °´´ MӃX Ӄ³´ TŻÄ« º³J ºXªX«º °J³ JÊJº| °³ «X Ä

 «ZӃ È ªJMŸ ;Ä³ ӃX ªⱴº|º³XÈJºXŵ  Ӄ X´º °³ⱴZⱴ³JMӃX TŻJººX«T³X ǏǑ| J°³ⱳ´ ӃJ °³ ´X °Ä³ JӃӃJ ºX³ Ä«

enfant. Des concentrations non négligeables de cyclophosphamide sont présentes dans le lait 

maternel et contre- «T ²ÄX«º ӃŻJӃӃJ ºXªX«º ´Ä´ NX º³J ºXªX«ºŸ 

 

 



PNDS Takayasu 
 

35 
Novembre 2019 

 

Figure 1a. Imagerie au cours de l’artérite de takayasu 
 

 Artériographie EchoDoppler Angio-TDM Angio-IRM TEP SCANNER 

Sténose +++ +++ (local) +++ ++ - 

Epaisseur de paroi - +++ (local) +++ ++ - 

Anévrysme +++ +++ (local) +++ +++ - 

Inflammation de paroi 
vasculaire 

- + (avec produit de 
contraste) 

++ ++ +++ * 

Flux + +++ (local) - +++ - 

 

*plus sensible sur le diagnostic initial 

 

AngioTDM et angioIRM TX ӁŹJ³ºX º|³JN ²ÄX Xº TX ӁŹJ³ºX JMTª «JӁX, et angioTDM et angioIRM des troncs supra-aortiques (TSA) 

 

  



PNDS Takayasu 
 

36 
Novembre 2019 

Figure 1b. Place des examens dans le diagnostic et le suivi de l’artérite de Takayasu 
 

 

  

Avantages de l’échoDoppler 

¶ Disponibilité  

¶ Evaluation du degré de sténose 

¶ Artères sous-clavières et axillaires 

¶ Doppler Trans crânien 

¶ Aorte abdominale 

¶ Artères rénales 

¶ Artères iliaques 

Limites de l’échoDoppler 

¶ Opérateur dépendant 

¶ Artères accessibles aux ultrasons 

¶ Pas la crosse aortique 

¶ ;J´ ӃŻJ³ºX º|³JN ²ÄX TX´NX«TJ«ºX 

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

 

Corticothérapie débutée à 0,5 mg/kg 

Poids (kg) ≥ 70 60 à 70 50 à 60 40 à 50* 

 Prednisone en mg/j 

J1 à J14 35 30 25 20 

M1 17,5 15 12,5 10 

M3 10 7,5 7,5 7,5 

M6 ǻ 0,1 mg/kg 

M12 5 

 

Corticothérapie débutée à 1 mg/kg 

Poids (kg) ≥ 70 60 à 70 50 à 60 40 à 50* 

 Prednisone en mg/j 

J1 à J14 70 60 50 40 

M1 35 30 25 20 

M3 20 17,5 15 12,5 

M6 ǻ 0,1 mg/kg 

M12 5 

 

* Pour les patients pédiatriques de faible poids, se référer aux centres de référence ou de compétence pédiatriques. 
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Figure 3. Algorithme de traitement spécifique de l’artérite de Takayasu 
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Annexe 1. Liste des centres de référence et de 
compétence de la Filière FAI²R 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) 
Lille, CHU HACHULLA Éric 

Centre de référence des maladies auto-
immunes systémiques rares du Nord et 

Nord-Ouest (site constitutif) 
Brest, CHU 

DEVAUCHELLE-
PENSEC 

Valérie 

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

maladies auto-immunes rares (site 
coordonnateur) 

Paris, AP-HP AMOURA Zahir 

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

maladies auto-immunes rares (site 
constitutif) 

Martinique, 
CHU 

DELIGNY Christophe 

Centre de référence des maladies auto-
immunes systémiques rares d’Ile-de-

France (site coordonnateur) 
Paris, AP-HP MOUTHON  Luc 

Centre de référence des maladies auto-
immunes systémiques rares d’Ile-de-

France (site constitutif) 

Le Kremlin-
Bicêtre, AP-HP 

MARIETTE Xavier  

Centre de référence des maladies auto-
immunes systémiques rares d’Ile-de-

France (site constitutif) 
Paris, AP-HP CACOUB Patrice 

Centre de référence des maladies auto-
immunes systémiques rares d’Ile-de-

France (site constitutif) 
Paris, AP-HP FARGE-BANCEL Dominique 

Centre de référence des maladies auto-
immunes systémiques rares de l'Est et du 

Sud-Ouest (site coordonnateur) 

Strasbourg, 
CHRU 

MARTIN Thierry 

Centre de référence des maladies auto-
immunes systémiques rares de l'Est et du 

Sud-Ouest (site constitutif) 
Bordeaux, CHU RICHEZ Christophe 

Centre de référence des maladies auto-
inflammatoires et de l’amylose 
inflammatoire CEREMAIA (site 

constitutif) 

Paris, AP-HP GRATEAU Gilles 
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Centre de référence des maladies auto-
inflammatoires et de l’amylose 
inflammatoire CEREMAIA (site 

constitutif) 

Paris, AP-HP SAADOUN David 

Centres de référence - sites coordonnateurs et sites constitutifs PEDIATRIQUES 

Centre de référence des maladies auto-
inflammatoires et de l’amylose 
inflammatoire CEREMAIA (site 

coordonnateur) 

Le Kremlin 
Bicêtre 

KONÉ-PAUT Isabelle 

Centre de référence des maladies auto-
inflammatoires et de l’amylose 
inflammatoire CEREMAIA (site 

constitutif) 

Montpellier, 
CHU 

TOUITOU Isabelle 

Centre de référence des maladies auto-
inflammatoires et de l’amylose 
inflammatoire CEREMAIA (site 

constitutif) 

Versailles, CH HENTGEN Véronique 

Centre de référence des rhumatismes 
inflammatoires et maladies auto-immunes 
systémiques rares de l’enfant RAISE (site 

coordonnateur) 

Paris, AP-HP 
QUARTIER-DIT-

MAIRE 
Pierre 

Centre de référence des rhumatismes 
inflammatoires et maladies auto-immunes 
systémiques rares de l’enfant RAISE (site 

constitutif) 

Lyon, CHU BELOT Alexandre 

Centre de référence des rhumatismes 
inflammatoires et maladies auto-immunes 
systémiques rares de l’enfant RAISE (site 

constitutif) 

Paris, AP-HP MEINZER Ulrich 

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

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

rares  
Angers, CHU LAVIGNE Christian 

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

rares  
Amiens, CHU DUHAUT Pierre 

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

rares  

Annecy-
Genevois, CH 

BEREZNE Alice 

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

rares  

Besançon, 
CHRU 

MAGY-
BERTRAND 

Nadine 

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

rares  

Boulogne-sur-
Mer, CHU 

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

rares  
Caen, CHU AOUBA Achille 

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

rares  

Clermont-
Ferrand, CHU 

AUMAITRE Olivier 

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

rares  
Colmar, CH KIEFFER Pierre 

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

rares  
Créteil, AP-HP GODEAU Bertrand 

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

rares  
Dijon, CHU BONNOTTE Bernard 

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

rares  
Tours, CHU DIOT Élisabeth 

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

rares  
Grenoble, CHU BOUILLET Laurence 

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

rares  

Guadeloupe, 
CHU 

CORDEL Nadège 

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

rares  

Ile de la 
Réunion, CHU 

RAFFRAY Loïc 

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

rares  
Limoges, CHU FAUCHAIS Anne-Laure 

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

rares  
Lyon, CHU HOT Arnaud 

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

rares  

Marseille, AP-
HM 

HARLE Jean-Robert 

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

rares  

Montpellier, 
CHU 

MOREL Jacques 

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

rares  
Nancy, CHRU WAHL Denis 

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

rares  
Nantes, CHU HAMIDOU Mohamed 

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

rares  
Nice, CHU FUZIBET Jean-Gabriel 
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Centre de compétence adulte pour les 
maladies auto-immunes et systémiques 

rares  
Paris, AP-HP UZUNHAN Yurdagul 

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

rares  
Paris, AP-HP PAPO Thomas 

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

rares  
Paris, GHDCSS ZIZA  Jean-Marc 

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

rares  
Paris, AP-HP KARRAS 

Georges-
Alexandre 

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

rares  
Paris, AP-HP FAIN Olivier 

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

rares  
Paris, AP-HP MAHR Alfred 

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

rares  

Saint-Denis, 
CH 

LHOTE  François 

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

rares  
Poitiers, CHU ROBLOT Pascal 

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

rares  
Reims, CHU PENNAFORTE Jean-Loup 

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

rares  
Rennes, CHU JEGO Patrick 

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

rares  
Rouen, CHU LEVESQUE Herve 

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

rares  

Saint-Étienne, 
CHU 

CATHEBRAS Pascal 

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

rares  
Toulouse, CHU CHAUVEAU Dominique 

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

rares  

Valenciennes, 
CH 

QUEMENEUR Thomas 

Centres de compétence PEDIATRIQUES 

Centre de compétence du Centre de 
référence des rhumatismes 

inflammatoires et maladies auto-immunes 
systémiques rares de l’enfant RAISE 

Amiens DJEDDI Djamal 
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Centre de compétence du Centre de 
référence des rhumatismes 

inflammatoires et maladies auto-immunes 
systémiques rares de l’enfant RAISE 

Angers PELLIER Isabelle 

Centre de compétence du Centre de 
référence des rhumatismes 

inflammatoires et maladies auto-immunes 
systémiques rares de l’enfant RAISE 

Belfort LOHSE Anne 

Centre de compétence du Centre de 
référence des rhumatismes 

inflammatoires et maladies auto-immunes 
systémiques rares de l’enfant RAISE 

Besançon 
BALLOT-
SCHMIT 

Claire 

Centre de compétence du Centre de 
référence des rhumatismes 

inflammatoires et maladies auto-immunes 
systémiques rares de l’enfant RAISE 

Brest DEVAUCHELLE Valérie 

Centre de compétence du Centre de 
référence des rhumatismes 

inflammatoires et maladies auto-immunes 
systémiques rares de l’enfant RAISE 

Grenoble BARBIER  Catherine 

Centre de compétence du Centre de 
référence des rhumatismes 

inflammatoires et maladies auto-immunes 
systémiques rares de l’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 l’enfant RAISE 

Marseille JURQUET Anne-Laure 

Centre de compétence du Centre de 
référence des rhumatismes 

inflammatoires et maladies auto-immunes 
systémiques rares de l’enfant RAISE 

Montpellier JEZIORSKI Éric 

Centre de compétence du Centre de 
référence des rhumatismes 

inflammatoires et maladies auto-immunes 
systémiques rares de l’enfant RAISE 

Nantes LACROIX Sylvie 

Centre de compétence du Centre de 
référence des rhumatismes 

inflammatoires et maladies auto-immunes 
systémiques rares de l’enfant RAISE 

Orléans TALMUD Déborah 

Centre de compétence du Centre de 
référence des rhumatismes 

inflammatoires et maladies auto-immunes 
systémiques rares de l’enfant RAISE 

Poitiers 
SOLAU-
GERVAIS 

Élisabeth 

Centre de compétence du Centre de 
référence des rhumatismes 

inflammatoires et maladies auto-immunes 
systémiques rares de l’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 l’enfant RAISE 

Toulouse PAJOT Christine 

Centre de compétence du Centre de 
référence des rhumatismes 

inflammatoires et maladies auto-immunes 
systémiques rares de l’enfant RAISE 

Villefranche-
sur-Saône 

REMY-PICCOLO Vanessa 

Centre de compétence du Centre de 
référence des rhumatismes 

inflammatoires et maladies auto-immunes 
systémiques rares de l’enfant RAISE 

Martinique HATCHUEL Yves 

Centre de compétence du Centre de 
référence des rhumatismes 

inflammatoires et maladies auto-immunes 
systémiques rares de l’enfant RAISE 

Paris, AP-HP WIPFF Julien 

Centre de compétence pédiatrique du 
Centre de référence des maladies auto-

inflammatoires et de l’amylose 
inflammatoire CEREMAIA 

Grenoble PAGNIER Anne 

Centre de compétence pédiatrique du 
Centre de référence des maladies auto-

inflammatoires et de l’amylose 
inflammatoire CEREMAIA 

Lyon, CHU BELOT Alexandre 

Centre de compétence pédiatrique du 
Centre de référence des maladies auto-

inflammatoires et de l’amylose 
inflammatoire CEREMAIA 

Marseille RETORNAZ  Karine 

Centre de compétence pédiatrique du 
Centre de référence des maladies auto-

inflammatoires et de l’amylose 
inflammatoire CEREMAIA 

Toulouse DECRAMER Stéphane 

Centre de compétence pédiatrique des 
centres de référence CEREMAIA et RAISE 

pour les maladies auto-inflammatoires, 
l’amylose inflammatoire, les rhumatismes 

inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de l’enfant  

Bordeaux PILLET Pascal 

Centre de compétence pédiatrique des 
centres de référence CEREMAIA et RAISE 

pour les maladies auto-inflammatoires, 
l’amylose inflammatoire, les rhumatismes 

inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de l’enfant  

Caen DESDOITS  Alexandra 

Centre de compétence pédiatrique des 
centres de référence CEREMAIA et RAISE 

pour les maladies auto-inflammatoires, 
l’amylose inflammatoire, les rhumatismes 

inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de l’enfant  

Clermont-
Ferrand 

MERLIN Étienne 
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Centre de compétence pédiatrique des 
centres de référence CEREMAIA et RAISE 

pour les maladies auto-inflammatoires, 
l’amylose inflammatoire, les rhumatismes 

inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de l’enfant  

Dijon BOTTOLLIER Élodie 

Centre de compétence pédiatrique des 
centres de référence CEREMAIA et RAISE 

pour les maladies auto-inflammatoires, 
l’amylose inflammatoire, les rhumatismes 

inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de l’enfant  

Lille REUMAUX Héloïse 

Centre de compétence pédiatrique des 
centres de référence CEREMAIA et RAISE 

pour les maladies auto-inflammatoires, 
l’amylose inflammatoire, les rhumatismes 

inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de l’enfant  

Nancy LEMELLE  Irène 

Centre de compétence pédiatrique des 
centres de référence CEREMAIA et RAISE 

pour les maladies auto-inflammatoires, 
l’amylose inflammatoire, les rhumatismes 

inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de l’enfant  

Nîmes TRAN Tu-Anh 

Centre de compétence pédiatrique des 
centres de référence CEREMAIA et RAISE 

pour les maladies auto-inflammatoires, 
l’amylose inflammatoire, les rhumatismes 

inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de l’enfant  

Reims PIETREMENT Christine 

Centre de compétence pédiatrique des 
centres de référence CEREMAIA et RAISE 

pour les maladies auto-inflammatoires, 
l’amylose inflammatoire, les rhumatismes 

inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de l’enfant  

Rennes DESPERT Véronique 

Centre de compétence pédiatrique des 
centres de référence CEREMAIA et RAISE 

pour les maladies auto-inflammatoires, 
l’amylose inflammatoire, les rhumatismes 

inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de l’enfant  

Saint-Étienne STEPHAN Jean-Louis 

Centre de compétence pédiatrique des 
centres de référence CEREMAIA et RAISE 

pour les maladies auto-inflammatoires, 
l’amylose inflammatoire, les rhumatismes 

inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de l’enfant  

Strasbourg TERZIC Joëlle 
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Centre de compétence pédiatrique des 
centres de référence CEREMAIA et RAISE 

pour les maladies auto-inflammatoires, 
l’amylose inflammatoire, les rhumatismes 

inflammatoires et les maladies auto-
immunes systémiques rares de l’enfant  

Tours HOARAU Cyrille 
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Annexe 2. Liste des centres de référence et de 
compétence de la filière FAVA-MULTI pour les maladies 
vasculaires rares 

 
Centres de référence  

Centre de référence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Paris, AP-HP 
Hôpital Européen Georges 

Pompidou 
JEUNEMAITRE Xavier 

Centre de référence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Paris, AP-HP 
Hôpital Européen Georges 

Pompidou 
ADHAM Salma 

Centre de référence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Paris, AP-HP 
Hôpital Européen Georges 

Pompidou 
FRANK Michael 

Centre de référence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Paris, AP-HP 
Hôpital Européen Georges 

Pompidou 
MESSAS Emmanuel 

Centre de référence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Paris, AP-HP 
Hôpital Européen Georges 

Pompidou 
MIRAULT Tristan 

Centres de compétence  

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Angers - CHU BELIZNA Christina 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Angers - CHU BEAUFRETON 
Jean-

Christophe 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Angers - CHU DE BRUX Jean-Louis 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Angers - CHU ENON Bernard 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Angers - CHU GODARD Sophie 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Angers - CHU L'HOSTE Philippe 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Angers - CHU LAPORTE Jacques 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Angers - CHU LAVIGNE Christian 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Angers - CHU PICQUET Jean 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Angers - CHU ROULEAU Frédéric 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Angers - CHU SUBRA 
Jean-

François 
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Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Bordeaux – CHU     
Hôpital Saint-André 

CONSTANS Joël 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Bordeaux – CHU 
Hôpital Saint-André 

BOULON Carine 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Bordeaux – CHU 
Hôpital Saint-André 

SKOPINSKI Sophie 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Brest - CHU BRESSOLETTE Luc 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Bron – HCL 
Hôpital Femme-Mère-Enfant  

GUIBAUD Laurent 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Bron – HCL 
Hôpital Femme-Mère-Enfant 

HOT Arnaud 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Bron – HCL 
Hôpital Femme-Mère-Enfant 

COPPERE Brigitte 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Bron – HCL 
Hôpital Femme-Mère-Enfant 

FEUGIER Patrick 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Bron – HCL 
Hôpital Femme-Mère-Enfant 

GIRARD-
MADOUX 

Marie-
hélène 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Bron – HCL 
Hôpital Femme-Mère-Enfant 

LONG Anne 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Bron – HCL 
Hôpital Femme-Mère-Enfant 

POUTREL Solène 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Caen - CHU 
Hôpital de la Côte Nacre 

LANEELLE Damien 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Caen - CHU 
Hôpital de la Côte Nacre 

COFFIN Olivier 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Caen - CHU 
Hôpital de la Côte Nacre 

DREYFUS Michel 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Clermont Ferrand – CHU 
Hôpital Gabriel Montpied 

BOYER Louis 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Clermont Ferrand – CHU 
Hôpital Gabriel Montpied 

BARBER-
CHAMOUX 

Nicolas 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Clermont Ferrand – CHU 
Hôpital Gabriel Montpied 

CHABROT Pascal 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Clermont Ferrand – CHU 
Hôpital Gabriel Montpied 

RAVEL Anne 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Clermont Ferrand – CHU 
Hôpital Gabriel Montpied 

THIEL Hélène 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Grenoble - CHU PERNOD Gilles 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Grenoble - CHU BLAISE Sophie 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Grenoble - CHU CASSET Charlotte 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Grenoble - CHU CEINTURIER Christophe 
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Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Grenoble - CHU DETANTE olivier 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Grenoble - CHU IMBERT Bernard 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Grenoble - CHU MAGNE Jean-Luc 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Grenoble - CHU PIRVU Augustin 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Grenoble - CHU RODIERE mathieu 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Lille - CHU LAMBERT Marc 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Lille - CHU GODART François 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Lille - CHU HACHULLA Eric 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Limoges - CHU LACROIX Philippe 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Marseille – APHM 
Hôpital de La Timone 

VAISSE Bernard 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Marseille – APHM 
Hôpital de La Timone 

BAL-
THEOLEYRE 

Laurence 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Marseille – APHM 
Hôpital de La Timone 

COHEN Serge 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Nancy - CHRU 
Hôpital Barbois 

WAHL Denis 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Nancy - CHRU 
Hôpital Barbois 

MANDRY Damien 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Nancy - CHRU 
Hôpital Barbois 

ZUILY Stéphane 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

CHU de Nantes - Hôpital Mère 
Enfant 

PISTORIUS 
Marc-

Antoine 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Nantes - CHU 
Hôpital Mère Enfant 

ESPITIA Olivier 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Rouen - CHU BENHAMOU Ygal 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Saint Etienne – CHU Nord LE HELLO Claire 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Saint Etienne – CHU Nord BARJAT Tiphaine 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Saint Etienne – CHU Nord BERTOLETTI Laurent 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Saint Etienne – CHU Nord CATHEBRAS Pascal 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Saint Etienne – CHU Nord CHAULEUR Céline 
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Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Saint Etienne – CHU Nord CHAVENT Bertrand 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Saint Etienne – CHU Nord DINIC Miriana 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Saint Etienne – CHU Nord FAVRE Jean Pierre 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Saint Etienne – CHU Nord GARNIER Pierre 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Saint Etienne – CHU Nord 
GATE 

MARTINET 
Alexie 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Saint Etienne – CHU Nord GAULTIER 
Jean-

Baptiste 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Strasbourg – CHRU 
Nouvel hôpital civil 

GAERTNER Sébastien 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Toulouse 
Hôpital Rangueil 

BURA-RIVIERE Alessandra 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Toulouse 
Hôpital Rangueil 

LAPEBIE 
François-

Xavier 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Toulouse 
Hôpital Rangueil 

ROUSSEAU Hervé 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Tours – CHRU 
Hôpital Bretonneau 

VAILLANT LOIC 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Tours – CHRU 
Hôpital Bretonneau 

GEORGESCOU Gabriela 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Tours – CHRU 
Hôpital Bretonneau 

MARUANI Annabel 

Centre de compétence des 
Maladies Vasculaires Rares 

Tours – CHRU 
Hôpital Bretonneau 

TAUVERON Valérie 
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